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Breve recuerdo anatoOmico (rigura 1)

<,v Corteza cerebral

Telercéfalo
T Cuerpo estriado
» Taamo
Diencélalo il
-—_‘——.‘ Hpﬂulllﬂﬁ
B e
Puentle
Rombencefalo Cerebe o
Bubo

Esquema de los derivados embrioloégicos de las vesiculas encefalicas
y correspondencias con la anatomia del adulto

Hemisferios cerebrales

Intfroduccion: anatomiaq,
semiologia vy fisiologia
del sistema nervioso

« Hipotalamo. Encargado de la regulacion de las funciones viscerales:
homeaostasis, ciclo suefio-vigilia, control endocrino...

Ganglios de la base

Los nucleos grises del cerebro son formaciones de sustancia gris situadas
en la proximidad de la base del cerebro. Son el nicleo caudado, putamen y
palido (los dos ultimos constituyen juntos el nucleo lenticular). Entre estos
nucleos se encuentran interpuestas dos laminas de sustancia blanca, llama-
das capsula interna y capsula externa (Figura 2).

Tronco del encéfalo

El tronco del encéfalo esta dividido anatémicamente (Figura 3):

* Mesencéfalo. En él se pueden encontrar los nucleos de los pares cra-
neales lll y IV, ademas de los tubérculos cuadrigéeminos, el nucleo rojo y
la sustancia nigra.

« Protuberancia o puente. Donde se localizan los nucleos de los pares
craneales V motor, VI, VIl y VIII, y los pedunculos cerebelosos medios,
que conectan el tronco del encéfalo con el cerebelo.

* Bulbo raquideo. En el que se pueden localizar los nucleos de los pares
craneales IX, X, Xl y Xll, asi como los centros de control de las funciones
cardiacas, vasoconstrictoras y respiratorias, y otras actividades reflejas
como el vomito.

. : N = Ventriculo lateral
En cada hemisferio se distinguen:

* La corteza cerebral o sustancia gris, de unos
2 0 3 mm de espesor, esta dividida en cuatro
|6bulos: frontal, parietal, temporal y occipital.

* |La sustancia blanca formando sistemas
de conexion: capsula interna, externa y Putamenﬁ_______
extrema, ademas de fibras de asociacion

Nucleo caudadc

———

Rodilla del cuerpo
calloso

Brazo anterior
delaCl

~__.——RodilladelacCl

__._r—‘_'--
- (250 =

| :- "i‘ . —— Brazo posterior de la Cl

(comunican dentro de un hemisferio), fibras Insula -
comisurales (vinculan areas coincidentes de
ambos hemisferios) y fibras de proyeccion
(hacia nucleos subcorticales, tronco encé- Télanio ="
falo y médula). El cuerpo calloso es la mayor
de las comisuras (fibras comisurales).
Ventriculo lateral

Diencéfalo

« Talamo. Nucleo de sustancia gris localizado

Vena cerebral magna

SR

. ~——— Porcién retrolentiforme
. : delaCl
\ L " :'
\ [y #
- Radiacion optica

\

Esplenio del cuerpo calloso

en la zona medial del cerebro, a ambos
lados del tercer ventriculo.

Capsula interna y ganglios de la base. Corte axial en RM cerebral
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Cerebelo

Posterior al tronco del encéfalo, se encarga de la via motora indirecta,
secuenciando las actividades motoras, realizando las correcciones necesa-
rias en su realizacion y regulando el tono postural y el equilibrio.

Alteraciones de las funciones superiores

Las alteraciones de las funciones superiores traducen afectacion de la sus-
tancia gris cortical.

Trastornos del lenguaje

Los trastornos del lenguaje son:

* Disartria. Es un trastorno especifico de la articulaciéon del lenguaje en
el que las bases del mismo (gramatica, comprension y eleccion de la
palabra) estan intactas.

* Afasia. Es una pérdida o deterioro del lenguaje causado por dafio en
corteza cerebral, con integridad de las estructuras neuromusculares pro-
ductoras del mismo. Responde a lesiones en el hemisferio dominante,
que es el izquierdo en el 96% de los diestros (4% dominancia derecha
en diestros) y en el 70% de los zurdos es izquierdo (15% dominancia
bilateral en zurdos y 15% dominancia derecha en zurdos).

NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA

Tipos de afasia

Existen cinco tipos de afasia, que se pueden diferenciar segun los conceptos
de fluencia, compresién, nominacion y repeticion (Tabla 1).

Tabla 1

Transcortical No § No §
motora
Transcortical i No No i

sensitiva

Diagnﬂsﬁcn diferencial de las afasias

Los pacientes con afasia de Broca, expresiva o afasia no fluente presentan
incapacidad para emitir lenguaje, con comprension conservada. Se describe
clasicamente por lesion en el area de Broca en el |[6bulo frontal dominante
(area 44 y 45 Brodmann o pars opercular o triangular) (Figura 4).

Las afasias de Wernicke, receptiva o afasia fluente se producen por lesio-
nes en el area de Wernicke (area 22 de Brod-
mann) o parte posterior de la circunvolucién

Sutura coronal Surco precentral

Drente del axis

temporal superior o gyrus supramarginalis. Los
pacientes no comprenden, y a su vez, presen-
tan aumento de la fluencia, incluso verborrea,
con abundantes parafasias. No son conscientes
de su problema lingtistico.

La afasia de conduccién puede darse con lesio-
nes del fasciculo arcuato. La comprension esta
conservada, pero el paciente presenta dificultad
para nominar y repetir, con lenguaje fluente y
abundantes parafasias. En ocasiones se puede
manifestar como un lenguaje con abundantes
parafasias fonémicas (“girucia” por “cirugia”) sin
otras alteraciones.

Las afasias transcorticales motora o sensitiva
tienen las mismas caracteristicas que las afasias
motoras o sensitivas puras correspondientes,
pero se caracterizan por conservar la capacidad
de repeticion. Se producen por infartos exten-
sos en las zonas de vascularizacion frontera de
las grandes arterias cerebrales. La afasia trans-
cortical sensitiva tiene la particularidad de repe-
tir toda las palabras que escucha, de manera
casi ecolalica.

La afasia global es la forma mas grave y fre-
cuente de afasia, secundaria a grandes lesiones
que afectan a las dareas anteriores y posteriores
del lenguaje. Tipico de grandes infartos en terri-
torio de arteria cerebral media. El pronodstico de

Vision sagital del encéfalo, anatomia

recuperacion es malo.
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Afasia
Afasia transcortical de conduccién

motora

Afasia transcortical
sensitiva

Afasia motora
o de Broca

Afasia sensitiva
o de Wernicke

Localizacion anatomica de los principales tipos de afasia

Agnosias

La agnosia es la incapacidad para reconocer un estimulo visual, tactil o auditivo
cuando no hay alteracion en la compresion ni defectos en las sensibilidades
primarias visuales, sensitivas o auditivas. Refleja un problema a nivel cortical.
* Agnosias visuales (lesiones de areas de asociacion visuales):
- Prosopagnosia. Incapacidad para reconocer rostros humanos pre-
viamente conocidos o aprender nuevos.
- Simultagnosia. Incapacidad para percibir dos estimulos visuales de
forma simultanea.

« Agnosias tactiles (lesiones parietales contralaterales):
- Astereognosia. Incapacidad de reconocer un objeto por el tacto con
ojos cerrados, aunque si describira sus caracteristicas primarias.
- Atopognosia. Imposibilidad para localizar un estimulo tactil.
- Agrafoestesia. Incapacidad para reconocer una determinada figura
trazada sobre la superficie corporal.

* Negligencias. Lesiones parietales no dominantes (mas frecuente dere-
cho). Asi, dado que el I6bulo parietal dominante vigila y percibe el hemi-
espacio derecho, el I6bulo parietal derecho, ambos espacios: una lesion
no dominante (derecha) parietal dara lugar a la pérdida de la vigilancia
y percepcion del espacio contralateral al no dominante (izquierdo). Exis-
ten dos modalidades de negligencia que frecuentemente se asocian en
el mismo paciente:

- Asomatognosia. Falta de reconocimiento de partes del cuerpo
como propias.
- Anosognosia. Incapacidad para reconocer su enfermedad.

Apraxias

La apraxia es la incapacidad de realizar patrones motores complejos ante

una orden verbal o imitacion en un paciente con una adecuada comprension

y sin déficits motores o sensitivos primarios que interfieran con el desarrollo

del movimiento.

« Apraxia ideomotora. Incapacidad para desarrollar un acto motor pre-
viamente aprendido en respuesta a una orden verbal, con abundantes
fallos en la movilizacién, colocacion y orientacion de un miembro para
realizar la tarea encomendada. Es el tipo mas comun de apraxia.

« Apraxia ideatoria. Incapacidad para llevar a cabo una secuencia orde-
nada de actos motores (por ejemplo, encender un cigarrillo) a pesar de
poder realizar cada acto por separado de forma correcta.

NR

01. Intfroduccién: anatomia, semiologia
y fisiologia del sistema nervioso

*  Apraxia constructiva. Incapacidad para dibujar o construir figuras simples.

* Apraxiadel vestido. Incapacidad para vestirse de forma correcta cuando
se |le entregan las distintas piezas del vestuario.

* Apraxia de la marcha. Incapacidad de iniciar la deambulacién en posi-
cion bipeda por haber perdido los patrones motores aprendidos para
caminar, preservando la dinamica en decubito. Caracteristicamente,
aparece en la hidrocefalia normotensiva (junto a incontinencia urinaria
y demencia) y en lesiones frontales bilaterales.

« Apraxia bucolinguofacial. Incapacidad para abrir o cerrar la boca o los
ojos cuando se lo indica el examinador, aunque lo puede hacer de forma
espontanea.

Trastornos de la funcidn motora

Fisiologia de la funcion motora

Sistema piramidal

I S O A R S

Descripcion de la via piramidal
Lateralidad de las lesiones

- -
.- II

Las neuronas de la capa cortical V de |a corteza motora primaria (area 4 de
Brodmann fundamentalmente), emiten sus axones para formar el sistema
piramidal compuesto por dos neuronas motoras: la primera motoneu-
rona, que se origina en la corteza y cuyas fibras descienden por la rodilla
y brazo posterior de capsula interna, hasta el asta anterior de la médula
o hasta los nucleos motores de los pares craneales, respectivamente, y la
segunda motoneurona, que se extiende hasta la fibra muscular.
* Fasciculo geniculado o corticonuclear. Se encarga del control volunta-
rio de la musculatura inervada por los pares craneales.
* Haz corticoespinal. Pueden diferenciarse dos tractos a partir del bulbo:
- Tracto corticoespinal lateral (TCEL). Es cruzado y discurre por el
corddn lateral de la médula.
- Tracto corticoespinal anterior o ventral (TCEV). Ipsilateral, discu-
rre por el cordon anterior. Inerva la musculatura axial. Poco rele-
vante clinicamente.

Apuntes
del profesor

7

-

F

Fisiologia de la placa motora (rigura 5)

La acetilcolina es el neurotransmisor empleado en la placa motora (unién
neuromuscular), ya que ésta no es sino un modelo de sinapsis quimica.
La acetilcolina se sintetiza en el citosol de |la segunda motoneurona y se
almacena en vesiculas en el terminal presinaptico. Cuando un potencial de
accion recorre el axdn y alcanza la terminacion presinaptica, la despolariza,
abriéndose canales de calcio regulados por voltaje. El calcio atrae vesiculas
de acetilcolina y provoca su exocitosis. La acetilcolina se une a sus recepto-
res, situados en la membrana muscular subyacente a la terminacion axonal y
cuya estructura es la de canales ionicos.

booksmed%c?)s.org
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Tras la apertura de los canales, se produce |la entrada masiva de sodio a favor
de gradiente (en el interior de la membrana muscular, el potencial es de
unos-80 mV). De este modo, hay un cambio local en el potencial (pasa de
-80 a +60 mV), denominado potencial de placa motora, que se transmite a la
fibra muscular generando un potencial de accion muscular y la contraccidn
muscular.

La acetilcolina desaparece con rapidez de la hendidura sinaptica por la pre-
sencia de la enzima acetilcolinesterasa.

Vaina de mielina

- Célula Axon motor

| de Schwann

Terminacion
venosa

Pliegues
postsinapticos

Fibra muscular

Fisiologia de |la placa motora

Cerebelo y ganglios basales

Ambos forman parte de la via motora indirecta. Basicamente, el cerebelo
ayuda a secuenciar las actividades motoras y a efectuar las adaptaciones
correctoras de estas actividades segun se realizan. Ademas, interviene en la
regulacion de la postura y del equilibrio.

Los ganglios basales, sin embargo, contribuyen a planificar y regular los patro-
nes complejos de movimiento muscular, mediante el control de la intensidad
relativa de movimientos, de la direccién y de la secuencia de movimientos
necesarios.

Trastornos motores

El déficit de fuerza se cuantifica como figura en |la Tabla 2.

No contraccion ni movimiento. Paralisis completa
Contraccion pero no movimiento

Movimiento pero no contra gravedad

Movimiento contra gravedad pero no contra resistencia

Movimiento contra resistencia pero menor que la extremidad
contralateral o la esperada para la edad, se puede graduar en 4- 0 4+.

Fuerza normal

Cuantificacion del déficit de la fuerza motora

La debilidad de primera motoneurona, antes de ser evaluada por grupos
musculares, debe valorarse con maniobras antigravitatorias (brazos exten-
didos al frente con palmas hacia arriba estando sentado/ piernas con
flexion de 90° de cadera y rodilla estando tumbado), valorando si existe

NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA

claudicacion (infradesnivelacion y pronacion en miembro superior o caida
hacia la camilla del miembro inferior). La lesién de |la primera motoneurona
del haz piramidal, puede tener una fase inicial denominada fase de shock
medular en la que se pierden reflejos y existe una paresia flacida, pero
cuando el dafio quede establecido, el paciente tendra clinicamente signos
de primera.

Otras alteraciones de la funcion motora, como los trastornos extrapiramida-
les, las crisis comiciales motoras, los trastornos de la coordinacion se trata-
ran mas adelante en este capitulo.

Las paralisis pueden derivar de:
* Lesiones de |a via piramidal (primera motoneurona).
- Corteza y capsula interna. Hemiparesia faciobraquiocrural contra-
lateral a la lesion.
- Troncoencéfalo. Hemiparesia contralateral con clinica de pares cra-
neales ipsilaterales.
- Lesiones medulares. Cursan con paraparesia o tetraparesia, segun
la localizacion lesional, y si la afectacion es sélo de una via pirami-
dal, la paresia es ipsilateral a la misma.

e Lesiones de la motoneurona del asta anterior medular y de los nucleos
motores troncoencefalicos (segunda motoneurona).

« Lesiones del nervio periférico.

» Lesiones de la placa neuromuscular (miastenia gravis, sindrome miasté-
nico de Eaton-Lambert, botulismo...).

* Miopatias (Figura 6).

1.* motoneurona
i idal) (1)
(piramidal) (1 ~ \

Ty

Decusacion

Via corticoespinal medial (10%
P { } Via corticoespinal lateral (90%)

¥
idﬂuiun o e .
‘& 2 "~
l-"
at .

b, P

pEEdEAE SRR F AR e

Nervio periférico
|§ |

(2

2. motoneurona (asta anterior)
4)

Placa motora
'B‘]

Musculo

Vias motoras

4 N
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A nivel clinico es de gran importancia la diferenciacién entre lesion de la pri-
mera y de la segunda motoneurona (Tabla 3).

Vivos Disminuidos o ausentes
Extensora (Babinski) Flexora
Misculo +  Amplios grupos musculares - Muisculos aisladoso pequenios
(una extremidad completa grupos (p. ej. musculatura
al menos) intrinseca de la mano)
- Atrofia por desuso « Amiotrofia precoz
» Fasciculaciones y fibrilaciones
(que deben confirmarse con
un electromiograma)
Tono Aumentado (paralisis espastica)  Disminuido (paralisis flacida)

Diagnostico diferencial de las lesiones de primera y segunda motoneurona

RECUERDA

Hay que considerar si existen sintomas asociados para orien-
tar el diagnostico, por ejemplo:

1. motoneurona + afasia = hemisferio cerebral izquierdo
con afectacion cortical.

1.* motoneurona + pares craneales contralaterales (sindro-
me cruzado) = tronco del encéfalo (los pares marcan la altu-
ra y nivel de la lesidén en tronco).

2.2 motoneurona + déficit sensitivo = nervio periférico.

1.* motoneurona + 2. motoneurona (en |la misma extremi-
dad)= esclerosis lateral amiotrofica (ELA).

M

Trastornos de la sensibilidad igura )

Receptores sensoriales

* Receptores sensoriales primarios. En este caso, son las propias termi-
naciones nerviosas las que actuan como sensores.

* Receptores sensoriales secundarios. Constituidos por células especia-
lizadas neurales o no neurales, que actlan como transductoras del esti-
mulo a la neurona sensorial primaria a través de mecanismaos sinapticos.

Entre las propiedades de los receptores sensoriales, cabe destacar dos prin-
cipales: la descarga repetitiva (a mayor intensidad, mayor frecuencia de des-
carga) y la adaptabilidad o fatiga (ante un estimulo constante, pasado cierto
tiempo, la frecuencia de descarga cada vez es mas lenta hasta que, final-
mente, se reduce al minimo o desaparece).

Vias sensitivas del SNC

« Sensibilidad epicritica. Sistema columna dorsal-lemnisco medial.
Conducen impulsos de discriminacién tactil fina, vibracién y propio-
cepcion. Se inicia en el ganglio dorsal sensitivo (neurona de 1.* orden
sensitivo), entrando por la raiz posterior, y asciende por las colum-
nas posteriores de |la médula ipsilateral, en forma de los fasciculos de
Goll (Gracil) y Burdach (Cuneiforme), haciendo su primera sinapsis

Via espinotalamica .

B Termoalgésica (dolor y temperatura)
Bl Sensibilidad vibratoria, posicional

y fisiologia del sistema nervioso

01. Intfroduccién: anatomia, semiologia ®

(neurona de 2.° orden) en los nucleos bulbares bajos de Goll (Gracil)
y Burdach (Cuneiforme), cruzando a nivel del bulbo al lado opuesto,
formando el lemnisco medial y acabando en el tadlamo (nucleo ventral
posterolateral; neurona de 3.* orden). Es una via de conduccion muy
rapida y presenta un alto grado de orientacion espacial con respecto
al origen del estimulo.

Sensibilidad protopatica. Sistema anterolateral. Conduce las siguien-
tes modalidades: dolor, temperatura y tacto grosero. Se inicia en el gan-
glio dorsal sensitivo (neurona de 1.* orden sensitivo), entrando por la
raiz posterior, donde tiene su primera sinapsis en las astas dorsales de
la sustancia gris medular (neurona de 2.° orden) vy, tras cruzar al lado
opuesto de la médula, asciende por las columnas blancas anteriores y
laterales (fasciculo espinotalamico lateral), para terminar en todos los
niveles del tronco, y también en el nucleo ventral posterolateral del
talamo (neurona de 3.er orden). Es un sistema mas lento, con menor
grado de orientacion espacial.

Desde el tdlamo, se distribuyen hacia la corteza sensorial (tercera neurona
que proyecta al cortex parietal), donde existe una representacion sensitiva
del cuerpo, el lamado homunculo sensitivo de Penfield.

Talamo

Nucleos
gracilis y cuneatus

Cordones

osteriores 3
P Ganglio

radicular

y propioceptiva

Vias sensitivas

Clinica

Sintomas positivos: parestesias (percepciones de sensaciones anoma-
las sin aplicacién de un estimulo aparente) y disestesias (sensacion ano-
mala tras la aplicacion de un estimulo).

Sintomas negativos: hipoestesia (disminucion de la percepcion) o anes-
tesia (ausencia completa de percepcion).
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NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA

La distribucion de los déficits sensoriales es indicativa de la localizacion lesio- dro de dolor o hiperpatia en el hemicuerpo afectado (sindrome de Déje-
nal dentro del sistema nervioso (Figura 8). rine-Roussy).

e Lesiones corticales parietales: producen una afectacion de las sensibi-
lidades combinadas, con conservacion relativa de las primarias (tacto,

dolor y temperatura).

oo L &R
. Topografia de las lesiones

SRl

Anatomia de las alteraciones de la sensibilidad Trastornos de |a COOfdinaCién. Ataxias

Apuntes
del profesor
i

» Polineuropatia: hipoestesia, disestesias y parestesias a nivel distal en
miembros, con distribucion en guante y calcetin. Se define la ataxia como todo trastorno de la coordinaciéon que, sin debilidad
» Lesiones centromedulares: déficit en un dermatomo (“nivel suspen-  motora y en ausencia de apraxia, altera la direccion y amplitud del movi-
dido”) para la sensibilidad dolorosa y térmica con conservacion de la = miento voluntario, la postura y el equilibrio. La presencia de ataxia implica un
tactil y propioceptiva (déficit disociado de la sensibilidad). dafio en uno de los siguientes sistemas: propiocepcion, cerebelo o vestibular

» Lesiones medulares: dan niveles sensitivos cuya distribucion es indica-  (Tabla 4).
tiva del nivel lesional.

- Cordén posterior: alteracién epicritica ipsilateral. TiDOS sindromicos de ataxia

- Corddn anterior: alteracion protopatica contralateral.
« Ataxia sensitiva. Afecta predominantemente a la marcha y miembros

« Lesiones talamicas: afectan a todas |as sensibilidades del hemicuerpo inferiores de forma simétrica. Es caracteristica la ausencia de vértigo, nis-
contralateral, incluidas las de la cara. A veces pueden producir un cua- tagmo o disartria, y practicamente diagnostico el claro empeoramiento
Tabla 4

Sensitiva Periférico Central Cerebelosa
(cordones posteriores-lemnisco medial) e S (nicleos vestibulares y sus vias (hemisferios y vermis)
de conexion)
(linica Marcha taloneante, inestable que empeora - Vértigo - Vértigo « El sindrome pancerebeloso incluye:
gravemente al cerrar los ojos « Nistagmo « Nistagmo nistagmo, temblor cinético que
» Desviacion de marcha y maniobras  « Desviacion de la marcha se agrava al alcanzar el objeto
vestibulares hada el lado y maniobras vestibulares (temblor terminal), temblor
de la hipofuncion vestibular relativa no armonicas de accion postural frecuente,
« (linica vegetativa dismetria, disdiadococinesia,
« (linica auditiva frecuente hipotonia y disartria escandida
(actfenos, hipoacusia) ROMBERG « El sindrome vermiano puede
+, tiende a lateralizar al lado manifestarse como una ataxia
de la hipofuncién vestibular relativa truncal aislada
Romberg ROMBERG +, sin lateralizar a ningin lado ~ ROMBERG +, tiende a lateralizar ROMBERG +, suele lateralizaral lado ~ ROMBERG -, igual de inestable con ojos
al lado de la hipofuncion vestibular de la hipofuncién vestibular relativa abiertos o cerrados
relativa
Etiologia Espondilosis cervical, neuropatias Vascular (vertebrobasilar), infecciosa,  Lesiones vasculares o desmielinizantes  Vascular (vertebrobasilar), infecciosa,
periféricas, neuronopatias sensitivas desmielinizante, tumoral, farmacos troncoencefalicas desmielinizante, tumoral, farmacos
(Sjogern, paraneoplasicas), mielopatia (antiepilépticos), toxicos (etanol (antiepilépticos), toxicos (etanol
con afectacion cordonal posterior, tabes provoca degeneracion vermiana provoca degeneracion vermiana
dorsal, lesiones en NVPL taldmico predominante) predominante)

Tipos de ataxia
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cuando el paciente cierra los 0jos 0 ejecuta movimientos en situaciones
con escasa luminosidad. En posicién bipeda, con ojos abiertos, hay un
aumento de la base de sustentacion, y el paciente puede llegar a caer si
cierra los ojos (signo de Romberg).

« Ataxia cerebelosa. La ataxia cerebelosa puede afectar a la bipedesta-
cion, marcha y miembros y, a diferencia de la ataxia sensitiva, persiste
aun con ayuda visual y no se agrava tan intensamente con el cierre de
los ojos. Se asocia a hipotonia, disartria, temblor cinético y nistagmo. El
signo de Romberg es negativo en |las lesiones cerebelosas, es decir, igual
inestabilidad con ojos abiertos o cerrados.

« Ataxia vestibular. La ataxia o desequilibrio vestibular se caracteriza
por un trastorno del equilibrio durante la bipedestacion y marcha, sin
incoordinacion en los movimientos de los miembros cuando el paciente
es explorado en decubito. El vértigo y el nistagmo estan tipicamente
asociados, y no hay disartria. El test de Romberg es positivo, laterali-
zando hacia el lado de la hipofuncién relativa vestibular.

1.6.

Alteracion de los pares craneales (rigura 9)

Paralisis de los pares craneales oculomotores

Las paralisis o paresias de los pares craneales oculomotores (nervios motor
ocular comun [lll], patético [IV] y motor ocular externo [VI]) producen diplo-
pia binocular. La diplopia monocular se observa en la luxacion del cristalino.

Lesiones del Ill par craneal
(ntcleo motor ocular comun)

Cursa con debilidad de los musculos inervados (P01) (constrictor pupilar,

recto superior, inferior, interno y oblicuo menor) y ptosis (elevador del par-

pado ipsilateral), produciendo diplopia vertical u oblicua binocular. La causa

mas frecuente es la mononeuropatia diabetica.

« Laslesiones compresivas se caracterizan inicialmente por midriasis arre-
activa de la pupila, seguida de debilidad de la musculatura extraocular.
Las lesiones isquémicas respetan |la pupila, ya que estan confinadas a la

Figura 9

01. Infroduccién: anatomia, semiologia /NR
y fisiologia del sistema nervioso
porcion central del nervio, y las fibras pupilomotoras se localizan peri-
féricamente.

* En el seno cavernoso, la lesion del lll par se suele asociar a lesion de
otros pares craneales (IV y VI: oftalmoplejia completa, la primera y
segunda ramas del trigémino).

e Por la fisura orbitaria superior discurren los pares lll, IV y VI y primera
rama del V (oftalmica) y la vena oftalmica. Las lesiones a este nivel no
afectan a la segunda rama del trigémino.

@}“ﬂé
o
G{J&

RECUERDA

Para aclariar la etiologia de un lll PC hay que fijarse en la
pupila. Si la lesion es de naturaleza isquémica (diabetes), su
funcion estara preservada hasta fases avanzadas, mientras
que si es de naturaleza compresiva (aneurisma AComP),
sera lo primero en afectarse.

Lesiones del IV par craneal (nucleo troclear)

El nicleo del IV par se localiza en el mesencéfalo. La paralisis del |V par pro-
duce clinica de diplopia vertical que aumenta al mirar hacia abajo y al lado
opuesto de la lesion. Los pacientes presentan, caracteristicamente, desvia-
cion de la cabeza hacia el lado opuesto a la lesion, ya que la inclinacion cefa-
lica hacia el mismo lado aumenta la diplopia (fenomeno de Bielschowsky). La
causa mas frecuente de afectacion son los traumatismos craneales seguidos
de la neuropatia isquémica.

Lesiones del VI par craneal
(ndcleo motor ocular externo)

El ndcleo del VI par se localiza en la protuberancia. De él se origina el fas-
ciculo longitudinal medial, interneuronas que cruzan la linea media y
ascienden para hacer sinapsis en el subnucleo del recto interno del Il par
contralateral, permitiendo de esta forma la mirada conjugada en el plano
horizontal. La paresia del VI par craneal provoca limitacion para la abduccion
del ojo, ocasionando diplopia binocular horizontal que aumenta cuando el
paciente mira al lado de la lesion.
* La |lesion del fasciculo longitudinal medial produce la llamada oftalmo-
plejia internuclear (paralisis de la aduccion de un ojo [que nomina el
lado de la oftalmoplejia y el lado del FLM afectado] con nistagmo en el

R R e e e e e
' i

'
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Mesencéfalo

hpc

_________ ; A VIl PC
A
Bulbo
__________________________ VPC
Y

Clinica de la lesion

Localizacion

Mesencéfalo Alteracion de Is mirada vertical

Paralisis facial: (la boca se desvia al lado sano)
Perkiics ol ¢ st

Nacieo Esinal rotutiesandiy bisbol

Localizacion de los pares craneales en el tronco del encéfalo
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ojo abducente). Sus causas mas frecuentes son la esclerosis multiple y
las lesiones vasculares.

e La afectacion a nivel de la punta del pefiasco del temporal produce el
sindrome de Gradenigo (paresia del VI par, dolor facial ipsilateral por
afectacion del trigémino y sordera).

RECUERDA

Oftalmoplejia internuclear: lesion del fasciculo longitudinal
medial (en jovenes hay que sospechar enfermedad desmie-
linizante mientras que, en mayores, isquemia en el tronco
del encéfalo).

RECUERDA

El IV par craneal es el mas largo y delgado y ademas aban-
dona el tronco del encefalo por su cara posterior. Por ello,
la causa mas frecuente de su lesion son los traumatismos
craneoencefalicos.

El VI pa craneal realiza un largo recorrido a través del espa-
cio subaracnoideo, de ahi que sea susceptible de lesionarse
ante elevaciones de la presion intracraneal.

Lesion del nervio trigémino o V par craneal

El nervio trigémino inerva los musculos de la masticacion y recoge la sensi-
bilidad de la hemicara ipsilateral, hasta el vértex, sin incluir el angulo man-
dibular (C2-C3). Se compone de tres ramas: oftalmica, maxilar y mandibular.
La manifestacion clinica mas frecuente es el dolor en la hemicara ipsilateral.
También puede cursar con hipoestesia de la hemicara ipsilateral, desviacion
de la mandibula hacia el lado enfermo con debilidad para la masticacion y
abolicion del reflejo corneal. Recuerda que las meninges y los vasos sangui-
neos supratentoriales los inerva el trigémino.

Lesion del nervio facial o VIl par craneal

El nervio facial inerva los musculos de la mimica facial, las glandulas lagrimal,
submaxilar y sublingual, y los dos tercios anteriores de la lengua. La lesién
periférica o nuclear produce debilidad de los musculos de la hemicara ipsi-
lateral completa, de manera que al intentar elevar ambas comisuras, la boca
se desvia hacia el lado sano, el paciente presenta frente lisa y dificultad para
cerrar el parpado ipsilateral.

La lesion supranuclear (cortical) produce paralisis unicamente de la parte
inferior de la hemicara contralateral (la inervacion de la parte inferior es con-
tralateral, mientras que la inervacion de |la parte superior es bilateral y, por
tanto, esta preservada).

Lesion del nervio estatoacustico u VIl par craneal

Esta, a su vez, constituido por dos nervios, el coclear y el vestibular. El nervio
coclear es sensorial y transmite los estimulos auditivos. El nervio vestibular
interviene en la regulacion del equilibrio y en la orientacion en el espacio. La
lesion del nervio coclear produce tinnitus o acufenos, asi como disminucion
de la agudeza auditiva.

Lesion del nervio glosofaringeo o IX par craneal

Inerva los musculos constrictor superior de |a faringe y estilofaringeo, la sen-
sibilidad del tercio posterior de la lengua y de |la orofaringe. Su lesion pro-
duce leve disfagia, pérdida de la sensibilidad del tercio posterior de la lengua,
pérdida del reflejo faringeo y desviacion de la pared posterior hacia el lado
sano (signo de la cortina de Vernet). Es muy rara su lesion aislada.

NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA

Lesion del nervio vago o X par craneal

Su lesién intracraneal produce disfagia, disartria, disfonia y anestesia larin-
gea. Es muy rara su lesion aislada.

Lesion del nervio espinal o XlI par craneal

Es un nervio motor puro que inerva los musculos esternocleidomastoideo y
trapecio. Su lesién produce debilidad muscular ipsilateral a este nivel.

Lesion del nervio hipogloso o Xll par craneal

Es un nervio motor puro que inerva la hemilengua ipsilateral (musculo genio-
gloso). Su lesion produce hemiatrofia ipsilateral de la lengua y desviacion de
la misma hacia el lado de la lesién.

RECUERDA

Los “pares de fuerzas”, explican varias cuestiones de la ex-

ploracion neurolégica, cuando un lado falla, el lade contra-

rio predomina y “empuja” hacia el lado enfermo:

 Elarea de la mirada conjugada (area 8 de Brodmann, 16-
bulo frontal): los ojos miran hacia el lado de la corteza
infartada.

 El trigémino motor: la mandibula se desvia la lado en-
fermo,

 La porcion vestibular del Vil par: Ia hipofuncién relativa
vestibular inestabiliza el Romberg hacia la lado de esa hi-
pofuncion.

* Hipogloso: la protrusiéon de la lengua se desvia hacia
el lado afectado por el empuje del geniogloso contra-
lateral.

I

Trastornos campimetricos y pupilares

Defectos campimetricos

Véase la Seccidon de Oftalmologia. En resumen:

* Las lesiones retinianas y del nervio éptico conducen a la aparicion de
escotomas 0 amaurosis.

e Las lesiones quiasmaticas dan |lugar generalmente a hemianopsias
heterénimas bitemporales.

* Las lesiones en cintilla éptica dan lugar a hemianospias homodninas
contralaterales incongruentes (diferencias entre el defecto campi-
metrico en cada 0jo). Se suelen acompafiar de defecto pupilar afe-
rente

« Lasradiaciones Opticas inferiores (temporales) producen una cuadran-
tanopsia homonima contralateral de predominio superior.

* Las radiaciones Opticas superiores (parietales) producen una cuadran-
tanopsia homonima contralateral de predominio inferior.

« La lesion de ambas radiaciones opticas produce una hemianopsia
homonima contralateral que, a diferencia de la cintilla, sera mas con-
gruente y sin afectacion de la pupila.

* Las lesiones en corteza visual primaria dan lugar a hemianopsias homao-
nimas contralaterales con la peculiaridad de que la macula, zona de
mejor vision, queda respetada.

Las lesiones cercanas al guiasma son menos congruentes que las lesio-
nes occipitales porque en las primeras la densidad de la hemianopsia no
es idéntica en ambos 0jos.
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RECUERDA

La cuadrantanopsia bitemporal superior se produce por la
compresion de las fibras inferiores del quiasma, y una de

sus causas suelen ser los tumores hipofisarios. En cambio,
los craneofaringiomas, que comprimen primero las fibras

superiores, provocan una cuadrantanopsia bitemporal in-
ferior.

Alteraciones pupilares

N A AR Y A
Anatomia del reflejo fotomotor

Defecto aferente
Defecto eferente

Apuntes F

del profesor

Anisocoria esencial. Un 15-30% de la poblacién normal tiene una dife-
rencia en el tamano pupilar de 0,4-1 mm con una reactividad normal a
la luz.

Defecto pupilar aferente relativo. Consiste en una disminucion de la
respuesta pupilar constrictora frente a un estimulo luminoso directo,
con una respuesta normal si se estimula el ojo contralateral (respuesta
consensual normal), e indica lesidn del nervio dptico ipsilateral.
Sindrome de Horner. Se produce por afectacion de las fibras pupila-
res simpaticas. La inervacion simpatica que dilata la pupila se origina
a nivel hipotalamico (1.2 neurona simpatica) y desciende por el teg-
mento lateral troncoencefalico hasta el nucleo intermediolateral de la
medula en los segmentos C8-D2. Donde se situa la 2.2 neurona sim-
patica, que sale de la médula por el ramo anterior, atraviesa el gan-
glio estrellado y desde aqui, pasa al ganglio cervical superior (donde
se encuentra la 3.2 neurona) de |a cadena simpatica paravertebral y
asciende con el plexo pericarotideo, para incorporarse a la rama oftal-
mica del trigémino y alcanzar la pupila a través de los nervios ciliares
largos. La lesion a cualquiera de estos niveles puede producir un sin-
drome de Horner, que cursa con la triada de ptosis, miosis y “enoftal-
mos” aparente. A veces se suma anhidrosis facial (esto tGltimo cuando
la lesion es previa a la bifurcacion carotidea; si la lesion es posterior
a la bifurcaciéon, no hay anhidrosis). La pupila responde adecuada-
mente a la luz y a los estimulos cercanos. La anisocoria es mayor en
la oscuridad y la pupila responde tanto a midriaticos como a mioticos.
Lesion de las fibras pupilares parasimpaticas o defecto pupilar efe-
rente (lesion Il par craneal). Da lugar a dilatacion pupilar sin respuesta
a la luz. Cuando la dilatacién pupilar arreactiva se acompaiia de una
relativa preservacion de la motilidad ocular, la etiologia suele ser com-
presiva en el espacio subaracnoideo. Las lesiones isquémicas del Ill par
respetan la pupila inicialmente (ya que la isquemia suele afectar a las
fibras internas y, como se ha comentado, las parasimpaticas se sitian en
la porcion externa del Il par).

Pupila tonica de Adie. Se produce secundariamente a lesion del gan-
glio ciliar por causas locales (inflamacién, infecciéon o traumatismo) o
como parte de una neuropatia periférica o autondmica (sindrome de
Guillain-Barré, sindrome de Fisher, sindrome de Shy-Drager, amiloidosis,
neuropatia sensitiva hereditaria, enfermedad de Charcot-Marie-Tooth,
diabetes, alcoholismo o sindrome paraneoplasico). Es una pupila midria-
tica, generalmente unilateral, que no responde a la luz, y cuya respuesta

01. Infroduccién: anatomia, semiologia / NR
y fisiologia del sistema nervioso

frente a la vision cercana es lenta y ténica. La anisocoria se hace mas
patente en condiciones de luminosidad. Responde tanto a midriaticos
como a mioticos. Puede acompafiarse de movimientos vermiformes de
los bordes del iris.

Pupila de Argyll-Robertson. Es una afectacion pupilar bilateral con pupi-
las pequefias e irregulares que responden escasamente a la luz, pero
conservan la acomodacion para la vision cercana (disociacion cerca-luz
o DCL). Presenta respuesta adecuada a midticos y escasa a midriaticos.

Parece ser secundaria a una lesion mesencefalica rostral y caracteristi-
camente se ve en pacientes con neurolues.

Hipotalamo Arteria carétida interna

Elevador

del parpado
superior

Médula espinal _ | |

-8

L
L.
Mo ST
;I | -_—
| k,l_,__t- |

Raiz anterior del nervio T1

Via simpatica ocular (GCS: ganglio cervical superior)

1.8

Sindromes lobares (rigura 11

LObulo frontal

Las areas motoras y premotoras estan especificamente relacionadas
con los movimientos voluntarios y su lesion produce paralisis espas-
tica contralateral (primera motoneurona). Las areas motoras prima-
rias, al igual que las sensitivas, se organizan somatotépicamente de
forma que areas corticales se correlacionan con areas corporales
especificas (Figura 12).

En el I6bulo frontal, se situa un centro de la mirada conjugada. Su lesion
produce desviacion oculocefalica conjugada hacia el lado de la lesion.
Sin embargo, su irritacion (crisis comiciales) desvia los ojos y la cabeza
hacia el lado opuesto.

La lesion del area motora suplementaria dominante inicialmente pro-
duce mutismo, para posteriormente evolucionar a afasia motora trans-
cortical. Cuando se afecta el area de Broca, aparece la afasia motora o
no fluente. Lesiones mas amplias en esta zona conducen al desarrollo de
agrafia y apraxia bucolinguofacial.
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Figura 11

Bl Lébule frontal I Lébulo temporal Ml Lébulo parietal

Bl Lébule eccipital

a Mmolora

Carteza vizual primaria
(NeEMIanopiLd RomMmomnirna
conlralaleral con respelo
macular, ceguera cortical)
Lorteza auditiva Radiaciones dpticas inferores
laucinacones auditivas, (cuadrantanapDiia tupenor

iorgere corlical) coniralateral

Area de Wernicke
(afavia sensitiva)

Alteraciones de las funciones superiores y sindromes lobares

» La afectacion bilateral de las areas frontales mediales parasagitales con- RECUERDA

duce a un cuadro de apraxia de la marcha e incontinencia urinaria. De forma resumida recuerda los patrones de desviacién de
* Las areas prefrontales tienen una funcién menos especifica. Su lesion Y |a mirada conjugada en 3 casos:
se ha relacionado con una ausencia de iniciativa y espontaneidad 1) En un infarto hemisférico con afectacion frontal (area

(estado apatico o abulico), disminucion de las relaciones interperso- de la mirada conjugada, 8 de Brodmann), los ojos se
nales, cambios en la personalidad (a veces con evidente desinhibicién desvian hacia el lado de |a lesion hemisférica.
social, inestabilidad e impulsividad, especialmente con lesiones fron- 2) En el caso de una crisis que afecte al drea de la mirada

conjugada, los ojos se desvian hacia el lado contrario
del foco irritativo.

3) En el caso de infartos en protuberancia, se puede
producir una desviacion de la mirada conjugada al

m lado contrario de la lesion.

Lobulo parietal

tales basales) y ligero deterioro intelectual, con ausencia de atencién
y concentracion, incapacidad para analizar los problemas y perseve-
racion.

» Las alteraciones sensitivas que aparecen como consecuencia de la
lesion del l6bulo parietal han sido descritas previamente (véase el
Apartado sobre Sindromes sensitivos y agnosias) e incluyen aste-
reognosia, atopognosia, pérdida de la discriminacion entre dos
puntos, extincién parietal, y negligencias: anosognosia y asomatog-
nosia.

« El defecto campimeétrico por lesion parietal es una hemianopsia homo-
nima contralateral congruente, con claro predominio en los campos
inferiores (cuadrantanopsia homonima inferior por afectacion de las
radiaciones Opticas superiores).

« La apraxia constructiva y la del vestido, asi como la anosognosia y la
negligencia hemicorporal (asomatognosia), se observan mas frecuente-
mente con lesiones parietales derechas, aunque también pueden apa-
recer en lesiones izquierdas.

* Lalesion del I6bulo parietal dominante conduce a la aparicion de alexia,
sindrome de Gerstmann (agrafia, alexia, acalculia, agnosia digital y des-
orientacion derecha-izquierda), astereognosia bimanual (agnosia tactil)

y apraxia ideatoria e ideomotora (también pueden aparecer en lesiones
Organizacion somatotdpica de las areas corticales motoras y sensitivas frontales).

10 =,
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LObulo temporal

e Las lesiones del l6bulo temporal dominante producen cuadrantanopsia
homénima superior por afectacion de las radiaciones opticas inferiores,
afasia de Wernicke o fluente, amusia (incapacidad para leer y escribir
musica) y alteracion en el aprendizaje del material verbal presentado
por via auditiva.

e La lesion del I6bulo temporal no dominante produce el mismo defecto
campimetrico, alteracion en las relaciones espaciales, deterioro en el
aprendizaje del material no verbal presentado por via visual y una inca-
pacidad para reconocer melodias.

¢ La lesion de cualquiera de los I6bulos temporales puede dar lugar a aluci-
naciones e ilusiones auditivas y comportamiento psicotico con agresividad.

« La afectacion temporal bilateral puede conducir a un sindrome amné-
sico de Korsakoff, sindrome de Kluver-Bucy (apatia, placidez, incremento
en la actividad sexual y falta de reconocimiento de objetos comestibles)
y sordera cortical.

Lobulo occipital

* La lesion unilateral produce una hemianopsia homénima contralateral
congruente con respeto de la vision macu-

lar y puede cursar con alucinaciones visua- Figura 13

01. Intfroduccién: anatomia, semiologia ®

y fisiologia del sistema nervioso

craneales ipsilaterales con "vias largas” (motor o sensitivo) contralaterales.
Los pares craneales dan el nivel de la lesion (Figura 13).

Sindrome bulbar lateral o sindrome
de Wallenberg

Es secundario a oclusion de la arteria vertebral (mas frecuente) o cerebelosa
posteroinferior (PICA) (mas caracteristico). Clinicamente, se caracteriza por:

1.

Sindrome vertiginoso con nauseas y vomitos por afectacion de los
nucleos vestibulares.

Disartria y disfagia por paresia de la cuerda vocal, faringe y velo del pala-
dar ipsilateral, todo ello secundario a lesion del nucleo ambiguo.
Diplopia, quiza secundaria a la extension de la lesion a |la protuberancia
inferior, donde se localiza el VI par.

Hipoestesia facial ipsilateral por afectacion del ndcleo espinal trigemi-
nal en el bulbo lateral.

Hipoestesia corporal contralateral por afectacion del tracto espinota-
lamico.

Sindrome de Horner ipsilateral.

Ataxia cerebelosa ipsilateral secundaria a la afectacién del pedinculo
cerebeloso inferior y cerebelo.

les elementales. Mesencéfalo o
‘L‘ = o - -
» La afectacién occipital bilateral produce: - Paralisis de la mirada conjugada

1. Ceguera cortical por afectacion de las
areas visuales primarias (cisuras calca-
rinas). Los pacientes con lesiones occi-
pitales mediales extensas de caracter
agudo vy bilaterales con ceguera corti-
cal pueden negar su ceguera (anosog-
nosia visual) y confabular sobre lo que
estan viendo; es el sindrome de Anton.

2. Prosopagnosia.

Simultanagnosia.

4. Sindrome de Balint, que implica apra-

w

hacia arriba
— Sindrome de Parinaud - Dificultad para la convergencia

y acomodacion
- Anisocoria y midriasis

il

Sindrome de Claude - Ataxia contralateral (NR)

N par + M |
: 1y | ipsilateral fincd i o
Sindrome de Benedikt contralaterales

(corea, temblor
y balismo) (NR)

—

; - Il par ipsilateral
Sindrome de Weber . Hemiparesia

contralateral (VP)

xia optica (fallo para dirigir la mirada en .
_ ) & Protuberancia
una direccion ante una orden, pudién-

dolo hacer de forma espontanea).

eso, aunque puede haber pa-
ralisis e hipoestesias de un solo
hemisferio, para que exista ce-
guera o sordera completa de
origen cortical, son necesarias
lesiones de ambos.

e ———
Sindromes
troncoencefalicos

v
e ==
RECUERDA
Las representaciones visual y | lETl-M
auditiva son bilaterales. Por . ;

- Hemiplejia contralateral
respetando la cara (VP)

- Paresia del Viy Vil
pares ipsilaterales

Sindrome
de Millard-Gubler

™ - Hemihipoestesia facial ipsilateral (V par)
indrome - Hemihipoestesia corporal contralateral (ET)
de Wallenberg (sd. sensitivo cruzado)

-

Ademas: sindrome vertiginoso, disartria y disfagia,
diplopia, sindrome Horner ipsilateral y ataxia cerebelosa
ipsilateral

« Xl par ipsilateral

- Hemiplejia contralateral que respeta
la cara (VP)

+ Ataxia sensitiva contralateral (LM)

Sindrome bulbar medial

De manera general, hay que pensar en una

lesién a nivel del tronco del encéfalo siempre >indromes del tronco del encéfalo (VP: via piramidal; LM: lemnisco medial; ET: via espinotalamica;

. : NR: nucleo rojo
que aparezcan asociadas a lesiones de pares jo)

11 m
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RECUERDA

Los pares craneales nos dan el nivel de la lesion. No hay que
olvidar la regla 2-2-4-4: los dos primeros pares “no llegan al
tronco”, el lll y el IV llegan al mesencéfalo; los pares V, VI, Vil
y VIl a la protuberancia, y los cuatro ultimos al bulbo.

La excepcion a esta regla es el V par, recuerda que presenta
nucleos en mesenceéfalo, protuberancia y bulbo, si bien, el
nucleo principal del trigemino esta en la protuberancia.

1.10.

Reflejos y sindromes medulares

Los principales reflejos medulares son los siguientes:

*» Reflejo miotatico, osteotendinosos o de estiramiento muscular (Figura
14). La excitacion de los husos (al aumentar la longitud de la fibra mus-
cular) produce una contraccion refleja de las grandes fibras esqueléticas
que los rodean. Este reflejo se produce por una via monosinaptica (no
participan interneuronas). La cuantificacion de los reflejos se expone en
la Tabla 5.

\ |/ | 5 Nervio propiorreceptor

& b .

o B Y

Huso muscular

-
3 - .-i.
i N

.

Médula espinal P

Mervio motor

Reflejo miotatico

Tabla 5
Arreflexia
Hiporreflexia | +
Reflejos normales | ++
Hiperreflexia | +++
_ -ﬂnnus ++++

Cuantificacién de los reflejos miotaticos, osteotendinosos o de estiramiento
muscular

* Reflejo tendinoso. Un aumento de tensién muscular inhibe directa-
mente el musculo individual, sin afectar a los musculos adyacentes.

* Reflejo flexor o de retirada (Figura 15). Ante un estimulo sensorial
cutaneo de cualquier tipo, pero sobre todo doloroso (por esto se ha
denominado también reflejo nociceptivo o de dolor), se produce una

NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA

contraccion de los musculos flexores de la extremidad y una relajacion
de los extensores.

Reflejo flexor

Inhibicién
reciproca

M/ s

Reflejo extensor cruzado

Inhibida

Circuito polisinaptico
Inhibida

Estimulo doloroso
de la mano

Reflejo flexor

* Reflejos medulares que producen espasmo muscular. Bien sea por una
fractura dsea, por irritacion del peritoneo parietal en una peritonitis,
entre otros.

* Reflejos auténomos. Comprenden multiples funciones, como cambios
en el tono vascular segun la temperatura local, sudoracién, reflejos
intestinales y vesicales. Este tipo de reflejos suelen ser segmentarios,
pero en ocasiones se desencadenan de forma simultanea, en grandes
porciones de la médula, ante un estimulo nociceptivo fuerte o la reple-
cion excesiva de una viscera. Es el llamado reflejo en masa.

Es preciso recordar las principales vias que recorren la médula (Figura 16,
Figura 17 y Tabla 6) para poder reconocer los sindromes clinicos.

Figura 16

Via corticoespinal

Cordén posterior
lateral

Via /’} j

espinotalamica

Principales vias motoras y sensitivas de la médula espinal
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Tabla 6

Sindrome medular

Caracteristicas dlinicas

01. Introduccién: anatomia, semiologia / NR
y fisiologia del sistema nervioso

Posibles etiologlas

M: Debilidad bilateral.de 12 MN bajo el nivel de |a lesion

S: Pérdida bilateral de sensibilidad epicritica y protopatica bajo
nivel de lesion

A: Alteracion autondmica por debajo de la lesion (incontinendia,
impotencia). Mayor compromiso en lesiones por encima de T6

M: Debilidad de 12 MN bajo el nivel de la lesion e ipsilateral
a ésta

S: a) pérdida de sensibilidad epicritica bajo nivel de lesion e
ipsilateral a ésta. b) pérdida de sensibilidad protopatica bajo
nivel de lesion y contralateral a ésta

S: Pérdida bilateral de la sensibilidad protopatica confinada a los
niveles afectados (nivel suspendido)

En lesiones grandes se aiade a lo previo semiologia de 22MN al
nivel de la lesién

S: Alteracion epicritica bajo el nivel de la lesion. Ataxia sensitiva.
Hiporreflexia bajo la lesion.
Signo de Lhermitte, en especial cuando la lesion es cervical

M: Debilidad bilateral de 12 MN bajo el nivel de la lesion. Marcha
paraparética espastica.

S: Pérdida bilateral de sensibilidad epicritica bajo nivel de lesion.
Ataxia sensitiva

M: debilidad difusa con patrdn de 22 MN

M: Debilidad bilateral de 12 MN bajo el nivel de la lesién

S: Pérdida de sensibilidad protopatica bilateral bajo nivel de
lesion

A: Alteracién autonémica por debajo de la lesion
iConserva sensibilidad epicritica!

M: Debilidad flacida de MMII ( 22 MN)
S: Anestesia en “silla de montar”
A: Disfuncion flacida de la vejiga

Traumatica, mielitis transversa, hemorragia,
absceso epidural metastasis, mielopatia
necrotizante paraneoplasica, mielopatia
postradiacion

Herida penetrante por arma blanca, enfermedad
desmielinizante (EM), Infeccién por VVZ,
compresion asimétrica (meningioma)

Lesion por mecanismo de hiperextension

cervical, siringomielia, tumores intramedulares,
neuromielitis dptica

Tabes dorsalis, mielopatia cervical espondilotica,
EM, infarto de arterias posteriores espinales,
mielopatia precoz inducida por radiacién

Déficit de B12, deficiencia de cobre, mielopatia
espondildtica cervical, paraparesia espastica

tropical (HTLV-1), paraparesia espastica
hereditaria, VIH, mielitis paraneoplasica

Poliovirus, virus del Nilo Occidental, Atrofia
muscular espinal, atrofia muscular espinobulbar,
neuropatia subaguda motora paraneoplasica

Infarto en el territorio de la arteria espinal
anterior, poliovirus, virus del Nilo Occidental

Hernia discal lumbar, traumatismo, metastasis
epidural o absceso (nivel L1-2), CMV,
esquistosomiasis

Manifestaciones clinicas y etiologias de los sindromes medulares (M: motor; 5: sensitivo; A: autonomico; MN: motoneurona; EM: esclerosis multiple; VVZ:
virus varicela zéster; MMII: miembros inferiores; ELA: esclerosis lateral amiotrofica; VIH: virus de la inmunodeficiencia humana; HTLV: virus linfotrépico de

células T humanas; CMV: citomegalovirus

13 W
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Figura 17
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NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA

Ildeasclave "

v La asociacion de apraxia de la marcha, incontinencia urinaria y de-
mencia aparece caracteristicamente en las lesiones frontales bilate-
rales y en la hidrocefalia normotensiva.

v El haz corticoespinal y el haz corticonuclear (fasciculo geniculado) son
los dos tractos principales que forman el sistema piramidal. En este
sistema existe una primera motoneurona cuya lesion se caracteriza
por afectacion de amplios grupos musculares, reflejos osteotendino-
sos exaltados, signo de Babinski e hipertonia en “hoja de navaja” con
ausencia de fibrilaciones y fasciculaciones. La lesién de la segunda mo-
toneurona (en el asta anterior de la médula espinal) se caracteriza por
afectaciéon de musculos aislados o pequefios grupos, reflejos miotati-
cos disminuidos o ausentes y fasciculaciones y fibrilaciones.

v Existen fundamentalmente dos vias sensitivas: el sistema columna
dorsal-lemnisco medial (sensibilidad epicritica, se decusa a nivel
del bulbo y sus fibras hacen sinapsis en los nucleos de Goll y Bur-

dach) y el sistema anterolateral (sensibilidad protopatica: dolor,
temperatura y tacto grosero; las fibras cruzan al lado opuesto a

nivel medular).

v La distribucion del déficit sensorial es indicativa de |a localizacion de
la lesién. Nivel suspendido para sensibilidad dolorosa y térmica, con
conservacion de la tactil y propioceptiva (déficit disociado de la sen-
sibilidad), se ve en lesiones centromedulares, como la siringomielia.

v En el sindrome cerebeloso vermiano, hay ataxia de la marcha y escasa
o nula ataxia de los miembros; en el sindrome cerebeloso hemisférico,
lleva asociada ataxia de los miembros y, con mayor frecuencia que en
el anterior, dismetria, asinergia, disdiadococinesia y discronometria.

/" Hay que pensar en lesion del tronco encefélico siempre que apa-
rezcan asociadas lesiones de pares craneales ipsilaterales con “vias
largas” (motoras o sensitivas) contralaterales. Los pares craneales
indican el nivel de la lesién.

v Los sindromes disartria-mano torpe y ataxia-hemiparesia se pueden
dar tanto en lesiones de la capsula interna contralateral como en las
de protuberancia.

/" En las lesiones bulbares se distinguen dos sindromes: lateral o de
Wallenberg (oclusion de la arteria vertebral [mas frecuente] o cere-
belosa posteroinferior [mas caracteristico]) y medial (oclusién de la
arteria espinal anterior o vertebral).

Una paciente de 80 anos llega a la Urgencia como codigo ictus, y en el
box vital, mientras el neurdlogo realiza la valoracién de la escala NIHSS,
comprueba que tiene un cuadro hemisférico, con los siguientes hallazgos:
desviacion de la comisura bucal a la izquierda, desviacion de la mirada a la
izquierda y una debilidad clara de extremidades derechas, con alteracion
de la sensibilidad en las mismas. Mientras se realiza la exploracion y sin
llegar a completarla, llegan los resultados del ECG donde se aprecia una FA
no conocida en los antecedentes personales.

1) Aparenta ser un cuadro de circulacion posterior, tronco encefalico, con-
siderando los hallazgos que implican un sindrome cruzado, facial izquier-
do y paresia de extremidades derechas.

2) Se trata de un cuadro que afecta a estructuras profundas subcorticales,
probablemente la arteria coroidea anterior, dado que no tiene afasia, y

i no hay datos de afectaciéon cortical.

~
3) De los hallazgos que se tienen se deduce una obstruccion en territorio

pontino-protuberancial derecho, que justifica la desviacion oculocefalica
y las alteraciones cruzadas de pares y vias largas.

4) Se trata de un ictus hemisférico izquierdo con afectacion del area 8 de
Brodmann que justifica la desviacion oculocefalica, con afectacion proxi-
mal dicho vaso.

RC: 4

La paciente del caso anterior, en el tiempo que se comprobaba la FA, al
continuar la exploracion, presenta la siguiente semiologia: desviacion
oculocefalica a la derecha, desviacion de la comisura bucal a la izquier-
da, imposibilidad para emitir lenguaje, paresia de extremidades derechas,
hipoestesia de extremidades derechas con reflejo cutaneo plantar flexor
derecho. Sefalar la opcién correcta:

v
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01. Intfroduccién: anatomia, semiologia
y fisioclogia del sistema nervioso

"

1) El cuadro es congruente con una afectacion hemisférica izquierda pero
la desviacion de la mirada implica un ictus agudo afiadido en la corteza
frontal derecha, con afectacion de areas 4, 6 y 8 de Brodmann, como
hipétesis mas plausible.

2) Se debe revisar de nuevo la exploraciéon y comprobar algun dato de la
misma que ahora mismo no es congruente, y por ello, la exploracion
presenta un fallo que dificulta el encaje del cuadro hemisférico.

3) La alteracion protuberancial izquierda justifica la clinica facial ipsilateral,
asl como del desviacion oculocefalica a la derecha, y paresia de extremida-
des derechas, por lo que se trata de un ictus en territorio vertebrobasilar.

4) El ictus es hemisférico izquierdo, pero lo mas probable es que un feno-
meno comicial que incluya area 8 de Brodmann provoque que ahora los
ojos se desvien a la derecha.

RC: 4

Un paciente de 56 afios, diabético, dislipidémico, no hipertenso, hace 4
afios fue intervenido de una hernia discal C5-C6 con discectomia y colo-
cacion de injerto intersomatico, con historia de ciatalgias bilaterales de
repeticién, presenta en los ultimos meses una debilidad de extremidades
superiores de lenta evolucion, con mayor afectacion derecha, que le hace
quejarse de falta de fuerza en las manos en especial y provoca también
molestas sensaciones como si tuviese “gusanillos” bajo la piel, algo que
se comprueba mientras hablan al ver que existe lo que parecen fascicu-
laciones en musculatura interdsea, y se demuestra en EMG que le realiza
sobre la marcha, mostrando denervacién activa en territorio de la muscu-
latura interésea de ambas manos. Los REM/ROT en miembros superiores
estan hipoactivos. En miembros inferiores destaca viveza de reflejos rotu-
lianos con abolicion de aquileos, con quejas del paciente de “calambres”
frecuentes nocturnos en dichas extremidades. Se evoca claro Babinski en
miembro inferior derecho y dudoso en izquierdo. No existen francos défi-
cits de la sensibilidad. Senalar la opcion correcta:

1) Se trata de una muy probable enfermedad de motoneurona. Dado que
tiene semiologia de 1.* y 2.* motoneurona y evolucion subaguda en va-
rios meses, deberia informar al paciente del prondstico. La RM aportaria

datos de interés.

2) Se trata de una probable mielopatia cervical, pero el hallazgo de la
hiporreflexia aquilea es incrongruente con este diagnostico, dado
que deberia tener reflejos vivos. Por lo que se deben realizar otras
pruebas.

Trastorno epicritico

Trastorno protopatico

-

Trastorno epicritico
y protopatico

\
3) Se trata de una enfermedad de motoneurona con afectacién espinal

difusa, de manera que presenta Babinski (1.* motoneurona), abolicion
de aquileos (2. motoneurona), rotulianos exaltados (1. motoneurona),
hipoactivos en extremidades superiores (2. motoneurona).

4) Se trata de una complicaciéon de la cirugia cervical, con una probable
estenosis de canal cervical. Habria que pedir una prueba de imagen.

RC: 4

De los siguientes supuestos, écudl de ellos es incongruente con los conoci-
mientos de semiologia respecto a las ataxias?

1) Valoracion en interconsultas de neurologia a un paciente de 25 afios que
presenta hace dias una intervencion por un colesteatoma derecho, con
reseccion agresiva. En la exploracion destaca un cuadro de inestabilidad
consistente en Romberg lateralizado hacia la derecha, Barany y Unter-
berger con desviacion ipsilateral y nistagmo horizontorrotatorio que se
intensifica con la dextroversion de la mirada.

2) Una paciente de 21 afios con una esclerosis multiple remitente recu-
rrente acude a consulta y presenta como unico brote sintomatico uno
reciente medular con afectacion cordonal posterior, En la exploracion
destaca un Romberg no lateralizado + y una clara inestabilidad en el tan-
dem que se acompafia de un temblor terminal en las pruebas dedo-na-
riz, sin vertigo ni disartria.

3) Un paciente de 63 afos, con enolismo cronico, ingresa en Urgencias y
en la exploracion destaca un inestabilidad en la misma sedestacion, que
no persiste en bipedestacion, dificultando la marcha, haciéndola tamba-
leante, con aumento de |a base de sustentacion, sin dismetria ni disdia-
dococinesia.

4) Un paciente con un sindrome de Wallenberg derecho, hace 1 mes, acu-
de a revision en consulta de neurologia vascular, en la exploracion en-
cuentro alteracién sensitiva leve en hemicara derecha, para modalidad
termoalgésica, alteracion en brazo y pierna izquierdas y un temblor ter-
minal de extremidad superior derecha con una dificultad en Ia prueba
talon rodilla derecha.

RC: 2

Segun los casos clinicos de la figura, y atendiendo exclusivamente a la afec-
tacion sensitiva, resolver en cada uno de ellos el sindrome medular asocia-
do.

N\
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Sindrome centro
medularde T3 aTé

Hemiseccion medular
derecha a nivel T3

Seccién tranversa
medular a nivel T10

Sindrome medular
anterior a nivel T4
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Definiciones

* Vigilia. Estado de consciencia de uno mismo y del medio que le rodea.

* Somnolencia/obnubilacién. Tendencia al suefio, ante estimulos leves
paciente responde, pero al poco tiempo vuelve a su estado inicial.

« Estupor. Son precisos estimulos muy importantes para conseguir una
recuperacion parcial de la conciencia, y el paciente llega a responder
levemente y de forma momentanea.

« Coma. Estado patologico de inconsciencia resistente a estimulos exter-
nos importantes.

RECUERDA

Debes saber que un paciente en coma, casi nunca persiste
con ojos cerrados después de 4 semanas del inicio del mis-
mo. Asi un paciente con daho cerebral severo y coma persis-
tente, tras este tiempo, mostrara unos ciclos de apertura de
0jos pero sin respuesta a estimulos externos, esto se conoce
como estado vegetativo persistente.

Fisiopatologia

El nivel normal de consciencia depende de la activacion de los hemisferios
cerebrales por grupos neuronales localizados en el sistema reticular activa-
dor (SRA) del tronco del encéfalo, comprendida entre la porcion rostral de
la protuberancia y la parte caudal del diencéfalo, y tiene una importancia
basica para el mantenimiento del estado de vigilia. Las lesiones hemisféricas
también pueden causar coma por alguno de los siguientes mecanismaos:

« |esiones estructurales generalizadas o bilaterales.

e Lesiones unilaterales que comprimen el hemisferio contralateral.

« Compresion troncoencefalica secundaria a herniacion.

Los trastornos metabdlicos son la causa mas frecuente de coma sin signos de
focalidad con funcion troncoencefalica intacta.

Y A ——

Signos de valor localizador

Los signos con valor localizador en el paciente en coma son: el patrén
respiratorio (Figura 18), las alteraciones pupilares, los movimientos ocu-

Coma.
Muerte encefdllcq

lares reflejos y las posturas reflejas. La respuesta de decorticacion implica
generalmente un dafio por encima del nucleo rojo (mesencéfalo), hasta
talamo.

La respuesta de decerebracion implica un dafio troncoencefélico por
debajo del nucleo rojo.

RECUERDA

Los ojos de mufieca son una respuesta fisiolégica y nor-
mal. Implican que al fijar la mirada en un punto, pese a
los movimientos cefdlicos, esta se mantiene en el ob-
jeto de interes. Para que se tengan “ojos de mufeca”
se requiere de una integridad mesencefalica (Il y IV par
craneal) y protuberancial (VI y VIIl par craneal), para
coordinar la oculomotricidad Integra con respuesta
vestibular. En el caso de lesion en mesencéfalo o pro-
tuberancia, se pierden los ojos de muneca, lo que es
patologico (P01).

RECUERDA

El patron respiratorio de Cheyne-Stokes (periodos de hi-
perventilacion con pausas de apnea) puede aparecer tam-
bién en la uremia y en la insuficiencia cardiaca conges-
tiva. El patron respiratorio de Kussmaul (hiperventilacion
ritmica con respiraciones profundas o batipnea) aparece
en estados de acidosis. Ambos patrones pueden aparecer
en la hipoxia.

RECUERDA

Pupilas midriaticas arreactivas: lesion mesencefalica. Pupi-
las puntiformes reactivas: lesion pontina. Alteracion pupilar
unilateral: lesion estructural.

RECUERDA

Las posturas reflejas de decorticacion y de descerebracion
corresponden a unas puntuaciones de 3 y 2, respectivamen-
te, en la valoracion de la respuesta motora en la escala del
coma de Glasgow (en esta escala, la respuesta motora es, a
su vez, el parametro mas importante).

Estados de pseudocoma

« Falta de respuesta psicogena. El paciente aparece sin respuesta, pero
esta fisiologicamente despierto. La exploracion es normal y la respuesta
oculovestibular esta intacta.

¢ Mutismo acinético. Estado de vigilia sin posibilidad de elaborar res-
puesta. Puede ser debido a dafio cerebral bilateral (cuadro apalico),
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Figura 18

[ — [eTT——— _

Cheyne-Stokes

ol p -l

Hiperventilacion
neurogena central

TR

Apnéustica
No hay ‘ojos

Reflejo corneal abolido

Signos de valor localizador en un paciente en coma

lesion en porcion superior del mesencéfalo
y diencéfalo o hidrocefalia aguda. Diagnéstico dinico

Muerte encefalica 1. Coma estructural, de etiologia conocida y cardcter irreversible
2. Condiciones clinicas generales durante la exploracion neuroldgica:
- Estabilidad cardiocirculatoria

Un individuo con un cese irreversible de

todas las funciones cerebrales incluyendo el - Oxigenacion y ventilacion adecuadas

troncoencéfalo, estd muerto. Los criterios - Ausencia de hipotermia < 32 °C, enfermedades metabdlicas importantes, de toxicos o farmacos depresores del SNC
de Harvard de 1968 establecieron un primer 3. Exploracion clinica neurolégica: coma arreactivo y respuesta troncoencefdlica abolida, incluyendo respiracion espontanea
estandar en el diagnoéstico concreto de muerte y respuesta al test de atropina

encefalica (arreactividad completa [coma], sin 4. Puede haber actividad motriz de origen medular, tanto refleja como espontanea
movimientos respiratorios espontaneos, sin 5. Periodo de observacion: 6 a 24 horas

reflejos troncoencefalicos/encefédlicos y EEG 6. Lesiones infratentoriales: exploracién clinica més EEG y/o un método diagndstico instrumental que confirme la ausencia
plano). Los criterios que se manejan actual- de funcidn de los hemisferios cerebrales

mente de muerte encefalica aparecen en
debe considerar el planteado por los criterios 1. Electrofisiolégicas: EEG, bispectral index scale y potenciales evocados
de Harvard. 2. Valorar la circulacion cerebral: sonografia Doppler transcraneal u otras técnicas de neuroimagen

Muerte encefélica: diagnostico clinico y pruebas instrumentales
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Ildeasclave

v/ El coma es el grado mas profundo de disminucién del nivel de cons-
ciencia.

v La causa mas frecuente de coma son los trastornos metabadlicos.
v/ El nivel de consciencia se valora en la exploraciéon neurolégica a través

de la escala internacional de Glasgow (véase el Capitulo 18. Trauma-
tismos craneoencefdlicos).

~

v La presencia de los reflejos oculocefalicos (movimiento conjugado de
los ojos en direccion opuesta a la rotacion de la cabeza) indica la inte-

gridad funcional del tronco del encéfalo.

18 W
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Concepto y clasificacion

La demencia constituye la causa principal de incapacidad a largo plazo en la
tercera edad. Afecta al 2% de la poblacion entre 65-70 afios y al 20% de los
mayores de 80 afos.

Se define como un deterioro crénico y adquirido de las funciones superiores
que interfiere con las actividades de la vida diaria. Es adquirido (a diferencia
del retraso mental) y en presencia de un nivel de consciencia y atencion nor-
males (a diferencia del delirium).

RECUERDA

La principal diferencia entre demencia y delirium es que, en
este ultimo, esta disminuido el nivel de consciencia y esta al-
terada la memaoria inmediata (dependiente de |a atencion).

Las causas mas frecuentes de demencia progresiva se incluyen en la Tabla 8.

Tabla 8
Causas de demenda progresiva

« Enfermedad de Alzheimer (50-90%)
+ Infartos cerebrales multiples (5-10%)
+ Alcohol (5-10%) (PO1)
- Trastornos endocrinometabélicos:
- Hipotiroidismo
- Deficiencia de vitamina B_,
- Neoplasias intracraneales
- Hematoma subdural cronico
» Hidrocefalia a presién normal

« Otras enfermedades degenerativas:
- Enfermedad de Pick

- Enfermedad de Parkinson
- Enfermedad de Huntington
- Pardlisis supranuclear progresiva

+ Infecciones del SNC:
- VIH
- Sifilis
- (Creutzfeldt-Jakob

Causas mas frecuentes de demencia

Aunque la mayor parte de las demencias son irreversibles (70%) y no tienen
tratamiento, salvo el sintomatico, es importante identificar aquellas que son
potencialmente tratables

-

Demenqic:_s

RECUERDA

Las pseudodemencias son deterioros cognitivos reversibles
que pueden aparecer en trastornos depresivos. Pueden
confundirse con la demencia por su bajo desempeno en las
pruebas neuropsicologicas debido a la apatia que presen-
tan. A diferencia de |as demencias, mejoran con la agripnia
O privacion de suefio .

El deterioro cognitivo leve se ha definido como un déficit cognitivo (usual-
mente focalizado en la memoria) de una y media desviacion estandar por
debajo del rendimiento cognitivo de sujetos normales. No se acompafia de
alteraciones funcionales para la vida diaria. Se considera un factor de riesgo
para la demencia, ya que el 5% de estos pacientes progresan a demencia en
1 afio y a largo plazo (5 afos) lo hace el 30-50%.

Diagnostico de las demencias

El diagnostico de las demencias es eminentemente clinico: una historia
clinica detallada es fundamental. El esfuerzo inicial debe ir encaminado a
intentar identificar aquel grupo de demencias tratables. Por ello, un primer
abordaje debe contemplar, al menos, analitica completa incluyendo hema-
tologia, electrélitos séricos, bioquimica sanguinea, prueba de funcién renal,
prueba de funcion hepatica y tiroidea (TSH), niveles de vitamina B, TC cra-
neal y serologia, al menos para VIH y sifilis.

La alteracion de niveles de biomarcadores en LCR (beta amiloide 42 dismi-
nuida y Tau aumentada) se han demostrado en pacientes con demencia tipo
Alzheimer con un nivel de evidencia lI-lll, pero actualmente no son parte
del estudio rutinario, ya que no hay resultados concluyentes de los estudios
realizados hasta la fecha.

Entre los estudios neuropsicologicos, el mas extendido es el minimental test,
que de forma rapida permite estudiar la memoria, la orientacién temporoes-
pacial, el lenguaje, la escritura, la lectura, el calculo y las praxis visuoespacia-
les e ideomotoras. Se puntua de 0 a 30 puntos, considerandose normal de
27 a 30 puntos, deterioro cognitivo leve de 24 a 27 y demencia por debajo
de los 24 puntos (Tabla 9).

En los dltimos afios, se han aplicado técnicas radiologicas al diagnoéstico de
las demencias; fundamentalmente se han realizado estudios con resonan-
cia magnética y volumetria de hipocampo o pruebas nucleares (SPECT/PET)
que miden la perfusion cortical o el depésito de beta amiloide. Sin embargo,
salvo la resonancia magnética, estas pruebas estan aun reservadas a la inves-
tigacion y no se incluyen en guias clinicas en la actualidad. En las pruebas de
imagen es caracteristica la atrofia temporal y las disfunciones temporoparie-
tales en la fase inicial de la enfermedad de Alzheimer, o la atrofia y disfuncion
frontal en la demencia frontotemporal. Normalmente se piden pruebas de
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neuroimagen en el estudio inicial de rutina para descartar patologias que
produzcan un deterioro cognitivo secundario, ya que no se han descrito
hallazgos patognomonicos que permitan hacer el diagndstico de demencia.

Tabla 9

Puntuadién
maxima

Orientacion
{Qué aio, estacion, fecha, dia de la semana y mes es?
iCual es su nacion, region, ciudad, hospital y piso?

Rememoradon

Nombre tres objetos (1 s cada uno) y preglntelos después al paciente
(repetir los objetos otras veces hasta que los aprenda) 3

Atencion y calculo

Debe deletrear al revés una palabra de cinco letras (p. ej., lapiz)
o0 enumerar los siete primeros numeros (deteniéndolo en el 5) 5

Repeticion
Preguntar los tres objetos nombrados antes 3

Lenguaje
« Sedale un lapiz. El paciente debe nombrar ese objeto 2
= El paciente debe repetir palabras sencillas como: “no’, “siempre’,
“cudndo” 0 “pero” 1
- Dar al padiente las siguientes ordenes(dar tres indicaciones): 3
“Tome un papel con la mano derecha”
“Doble el papel por la mitad”

“Ponga el papel en el suelo” 1
- El paciente debe escribir una frase a su gusto

(que tenga sentido) 1
» El paciente debe copiar, con angulos y cuadrangulos

de interseccion dos pentagonos dibujados 1
Total 30

Minimental test

Pueden diferenciarse dos tipos de demencia, en funcion de la localizacion de
las lesiones: corticales y subcorticales (Tabla 10). Cuando desde el principio
aparecen signos de ambos grupos, se esta ante una degeneracién cortico-
basal.

Tabla10 _
Cortcales

Anatomia + Corteza de l6bulos frontales, Nicleos grises profundos
patoldgica parietales y temporales del encéfalo
« Hipocampo
Clinica - Afasia - Retardo psicomotor
« Apraxia « Movimientos anormales
- Agnosia - Disartria
« Acalculia « Alteraciones posturales
» Depresion
Ejemplos « Alzheimer « Huntington
» Pick » Degeneracion corticobasal
« (Creutzfeldt-Jakob - Parkinson y Parkinson plus
« Meningoencefalitis «  Wilson
« Hipoxia « VIH
- Vascular - Vascaular
« Neoplasias « Neoplasias
» Postraumatica » Postraumaticas

Correlaciéon anatomoclinica en las demencias

NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA

& {5 A

Enfermedad de Alzheimer

Epidemiologia

La enfermedad de Alzheimer (EA) es la causa mas frecuente de demencia
en Occidente. La edad de inicio de los sintomas es en torno a los 65 afos,
duplicando la prevalencia cada 5 afios.

Anatomia patologica

Se caracteriza por una degeneracién progresiva y selectiva de poblaciones
neuronales en el cortex entorrinal, hipocampo, cortezas de asociacion tem-
poral, frontal y parietal, nucleos subcorticales y nucleos del tronco (locus
coeruleus y nucleos del rafe) (Figura 19).

Figura 19

TC de paciente con enfermedad de Alzheimer. Demuestra un aumento marcado
del sistema ventricular y de los surcos. La cisura de 5ilvio y astas temporales

de los ventriculos laterales son los mas gravemente afectados

A nivel macroscopico, |a pérdida de neuronas se traduce en una atrofia gene-
ralizada, mas grave en los l6bulos temporales, que se acompafia de dilata-
cion secundaria del sistema ventricular.

RECUERDA

Las lesiones histolégicas tipicas de la enfermedad de Alzhei-
mer son los depdsitos intracelulares de tau (t) hiperfosfori-

lada y las placas de beta amiloide. El depdsito de esta Ultima
se produce también en cerebros ancianos y en otras patolo-

gias como el sindrome de Down, |a angiopatia congofila y la
miositis por cuerpos de inclusion.

Histolégicamente, pueden encontrarse ovillos o madejas neurofibrilares vy
placas de amiloide (placas seniles o neuriticas) que aunque no son patog-
nomaonicas, en la EA son especialmente frecuentes en el hipocampo y en
el I6bulo temporal. La somatostatina es el neurotransmisor que con mas
frecuencia aparece disminuido, aunque la acetilcolina es el que parece mas
relacionado con el grado de deterioro cognitivo.

Genetica y factores de riesgo

La edad es el principal factor de riesgo para el desarrollo de la enfermedad
de Alzheimer. Solo el 1-5% de casos de EA se encuentra determinado gené-
ticamente. Aproximadamente en un 25% de los casos de causa genética la
historia clinica revela antecedentes con una edad de debut precoz.
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Se han implicado tres locus cromosomicos cuyas mutaciones se han aso-

ciado a EA de inicio precoz:

* Gen de la proteina precursora amiloide en el cromosoma 21.

« Gende la presenilina 1 en el cromosoma 14. Es el locus mas frecuente-
mente implicado en los casos de Alzheimer de inicio precoz (70%).

e Gende la presenilina 2 en el cromosoma 1, con una incidencia muy baja.

Los factores de riesgo asociados a EA esporadica son:

* Vulnerabilidad genética. La presencia del alelo E4 de la apolipo-pro-
teina E.

« Edad.

* Sexo. Mas frecuente en mujeres.

« Historia de traumatismo craneal previo.

Clinica

Se trata de una enfermedad de inicio insidioso y progresion lenta, con una

evolucion media de unos 8 o 10 afios desde el inicio hasta la muerte.

1. Estadio preclinico. Errores puntuales de memoria, sin que existan otros
déficits. Es en estas fases iniciales donde el paciente puede sufrir depresién
que puede ser primaria y propia de la neurodegeneraciéon o secundaria a
la pérdida de independencia que experimenta por los deficits progresivos.

2. Fase de estado. Alteracion de la memoria reciente y de la capacidad
de aprendizaje. Inicialmente la memoria remota se mantiene intacta.
Progresivamente va asociando alteraciones de otras funciones cortica-
les que van aumentando en gravedad: afasias, apraxias, agnosias, alte-
racion de la abstraccion e ideacion, falta de iniciativa...

3. Fases finales. Todos los déficits previos son muy severos. Solo en fases
muy evolucionadas pueden aparecer signos extrapiramidales, como
marcha torpe, postura encorvada, bradicinesia generalizada y rigidez.
Generalmente, |a causa de la muerte suele ser una enfermedad intercu-
rrente, sobre todo, infecciones respiratorias.

Tratamiento farmacologico

Los potenciales objetivos del tratamiento farmacoldgico son:
1. Mejoria cognitiva.

2. Enlentecimiento en la progresion.

3. Retraso en la aparicion de la enfermedad.

No hay ningun farmaco que garantice este ultimo objetivo actualmente.

* Inhibidores de la acetilcolinesterasa (donepezilo, rivastigmina, galan-
tamina). Indicados en las fases leve y moderada de la enfermedad; no
modifican a largo plazo la progresion de la enfermedad, pero producen
una mejoria de las funciones cognitivas durante los primeros meses de
tratamiento.

* Memantina. Es un antagonista no competitivo de los receptores de
N-metil-D-aspartato (NMDA) del glutamato, indicado en las fases mode-
radas y avanzadas de |la enfermedad de Alzheimer.

3.3.

Demencia frontotemporal
(enfermedad de Pick)

Es un trastorno degenerativo caracterizado por una marcada pérdida asimé-
trica de neuronas en las regiones anteriores de los l6bulos frontales y tem-
porales, con normalidad del resto del cerebro (Figura 20).

Figura 20

NR

03. Demencias

Histologicamente, hay dos datos caracteristicos: 1) neuronas de Pick, son
neuronas tumefactas, palidas, que no se tifien con las tinciones habituales y
localizadas en los Iébulos frontales; 2) cuerpos de Pick, son inclusiones cito-
plasmaticas localizadas en las regiones temporales anteriores. No se obser-
van ovillos neurofibrilares ni placas seniles.

RECUERDA

La demencia de Pick se diferencia del Alzheimer en que apa-
rece en mas jovenes; no cursa con amnesia, ni apraxias ni
agnosias en fases iniciales, pese a ser una demencia cortical;
las alteraciones conductuales y del lenguaje son mas preco-
ces, y no aparecen ovillos ni placas neuriticas.

Afecta a pacientes de mediana edad, siendo una de las demencias mas
frecuentes entre los pacientes de 45 a 65 afos. Se manifiesta como una
demencia lentamente progresiva, donde las alteraciones de la perso-
nalidad son los sintomas mas llamativos: dificultades en las relaciones
sociales, en la emocion, en el insight y con pérdida de las capacidades
ejecutivas. A medida que avanza la enfermedad, la apatia y la abulia domi-
nan el cuadro. Conjuntamente a estos sintomas, los fallos en la memoria
reciente y |la capacidad de aprendizaje son muy habituales. El lenguaje se
ve afectado desde las fases iniciales, pudiendo presentarse como el primer
sintoma y caracteristica predominante (si los trastornos de lenguaje pre-
dominan sobre los trastornos de la personalidad al inicio la enfermedad
puede clasificarse como afasia semantica si tiene principalmente proble-
mas de comprension del lenguaje o afasia primaria progresiva no fluente
si tiene problemas de emisiéon de lenguaje). No aparecen alteraciones de
tipo agnosia o apraxia, como en la EA al inicio de la enfermedad. En fases
avanzadas pueden tener alteracion amplia de las funciones corticales al
igual que otras demencias.

3.4,

Demencia vascular

Demencia multiinfarto

Es aquélla que se produce como consecuencia de multiples areas de infarto
cerebral. Hay que sospecharia cuando la demencia tiene un inicio brusco,
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sobre todo si existen antecedentes de cualquier tipo de enfermedad vascular
cerebral y se acompafa de signos de focalidad neurologica. La causa mas
frecuente es la embolia cerebral bilateral recidivante.

Demencia o
por infartos estrategicos

Existen infartos estratégicos unicos que debido a su localizacion pueden pre-
cipitar un sindrome clinico compatible con los criterios de demencia. Estos
infartos suelen localizarse a nivel del talamo paramedial bilateralmente.

Enfermedad de Binswanger

También denominada encefalopatia subcortical arterosclerotica, es una
forma de demencia vascular asociada a HTA vy aterosclerosis, secundaria a
enfermedad de pequefio vaso (arterias perforantes). Se caracteriza por una
desmielinizacion difusa de la sustancia blanca subcortical con aumento del
tamafio ventricular subyacente (Figura 21). Cursa como una demencia sub-
cortical, con marcha tipica a pequefios pasos y base de sustentacion amplia,
paralisis pseudobulbar y signos corticoespinales.

RM cerebral. Paciente con enfermedad de Binswanger. Se aprecia
hiperintensidad difusa periventricular correspondiente al concepto
de leucoaraiosis

NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA

RECUERDA

Las demencias de causa vascular son las segundas en fre-
cuencia. Pueden ser corticales o subcorticales, y se caracte-
rizan por su aparicion brusca, con focalidad neurologica, y
su curso clinico fluctuante.

La leucoaraiosis es un término neurorradiologico que describe las areas
hipodensas en la tomografia computarizada (TC) o hiperintensas en la reso-
nancia magneética (RM), de distribucién periventricular y en centro semio-
val, que reflejan la desmielinizacion. Es tipica de esta enfermedad, pero no
patognomonica.

|

Demencia por cuerpos de Lewy

Es la tercera causa de demencia en el anciano, después de |la EA y de la
demencia vascular. El estudio anatomopatolégico revela un predominio de
los cuerpos de Lewy a nivel neocortical. Los pacientes presentan un dete-
rioro cognitivo lentamente progresivo de tipo frontosubcortical.

Las fluctuaciones cognitivas son muy frecuentes, con variaciones notables en
la atencion y el estado de alerta. Las alucinaciones visuales o presenciales son
caracteristicas, asi como las alteraciones del suefio REM (en la fase de atonia
muscular, la presencia de un actividad fisica incesante apoya el diagnéstico).

RECUERDA

La presencia de alucinaciones visuales en el contexto de un
deterioro cognitivo es muy sugestivo de demencia de cuer-

pos de Lewy. Su empeoramiento con el tratamiento con
neurolépticos clasicos practicamente lo confirma.

Se acompafa habitualmente de un parkinsonismo que, aunque frecuente-
mente tiene un predominio de la clinica rigidoacinética, con escaso temblor
v mala respuesta a la L-dopa, puede ser indiferenciable del de la enfermedad
de Parkinson. Es frecuente la elevada susceptibilidad a los neurolépticos, con
empeoramiento motor y cognitivo con su uso. Para controlar la agitacion en
estos pacientes suele usarse antipsicoticos atipicos como |a clozapina que son
mejor tolerados.

v/ Se define demencia como el deterioro progresivo de las funciones supe-
riores, adquirido y con preservacién del nivel de consciencia que afecta
a las actividades basales de la vida diaria. La prevalencia de la demencia
aumenta con la edad.

/" Las demencias se clasifican en irreversibles {la mayoria) o reversibles, y
segun su topografia en corticales o subcorticales (véanse las tablas del
capitulo).

v/ La enfermedad de Alzheimer es la causa mas frecuente de demencia
en Occidente. Es una demencia cortical, de predominio temporopa-
rietal. Su inicio es insidioso y su progresion lenta, y la edad avanzada
es el principal factor de riesgo para su desarrollo. En su tratamiento
se emplean inhibidores de la acetilcolinesterasa (donepezilo, rivastig-

\

mina, galantamina) en las fases leve y moderada, y antagonistas no
competitivos de los receptores glutamatérgicos NMDA (memantina)
en fases avanzadas.

v La demencia frontotemporal o de Pick es tambiéen una demencia corti-
cal. Cursa con afasias, apatia, abulia y otras alteraciones conductuales,
pero sin amnesia, ni apraxias ni agnosias.

v/ Las demencias de causa vascular son las segundas en frecuencia. Desta-
can la demencia multiinfarto por embolias bilaterales recidivantes (ini-
cio brusco y con focalidad neurologica) y la enfermedad de Binswanger
o encefalopatia aterosclerética subcortical, en la que es tipica la leu-
coaraiosis o desmielinizacion periventricular.
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03. Demencias

Casosclinicos

Ante un paciente de 70 afios con antecedentes de dislipidemia e hiper-
tension arterial. Ha tenido un infarto lacunar motor puro hace 10 anos
que no le deja secuelas aparentes. Acude porque ha tenido varios eventos
de pérdida de fuerza y sensibilidad autolimitada en brazo derecho en los
ultimos meses y algunos episodios de confusion y alteracion del lenguaje.
Actualmente consulta por perseveracion, alteracion de la memoria a corto
plazo y se ha perdido varias veces al salir a comprar el pan. Esta pérdida de
funciones tiene un perfil evolutivo escalonado con mayor deterioro coin-
cidiendo con los periodos de debilidad autolimitada en los dltimos meses,
es posible establecer un diagnéstico de:

1) Enfermedad de Parkinson.

2) Encefalopatia espongiforme de Creutzfeldt-Jacob por “proteina prién”.
3) Demencia vascular.

4) Demencia del tipo Alzheimer.

RC:3

Paciente de 55 afios sin antecedentes que desde hace 2 afios su mujer dice
que “ha cambiado de personalidad” al inicio le parecid que era mas alegre
y despreocupado, pero ahora cree que esa despreocupacion es excesiva
y que se acompafa incluso de comportamientos que son inadecuados.
Desde hace unos meses también tiene problemas para expresarse con cla-
ridad, usa mal las palabras y a veces es imposible entenderle, “habla como
si no supiera usar las palabras”. No tiene alteraciones analiticas y en el
examen neurologico no tiene otros hallazgos. Respecto a la patologia que
presenta este paciente es cierto que:

1) Es frecuente encontrar cuerpos de Pick en areas temporales.

2) Lo mas probable es que este paciente tenga ovillos neurofibrilares que
se depositen progresivamente segun vaya envejeciendo.

3) Esta patologia se caracteriza por no presentar nunca problemas de me-
moria.

e

~
4) Es una patologia atipica a esta edad, ya que es mas frecuente en mayo-

res de 80 ahos.
RC: 1

La mujer de un varén de 70 afios acude a la consulta a comentarle que
hay dias en los que su marido tiene muchos olvidos, incluso ocasional-
mente se vuelve impertinente y agresivo. Estos cambios suceden desde
hace unos cuantos meses y ahora lo que mas le preocupa es que ha
empezado a ver sombras y creer que hay otra persona en la casa cuan-
do estan los dos solos. Acude sola porque su marido niega todos estos
sintomas y rechaza acudir al médico. Es probable que cuando vea a este
paciente tenga:

1) Rigidez en rueda dentada y temblor de reposo incipiente.
2) Reflejos exaltados.

3) Inestabilidad postural marcada.

4) Incontinencia urinaria.

RC: 1

Un paciente de 80 afios sin antecedentes acude a la consulta por olvidos fre-
cuentes. Tiene un estudio minimental con 27/30 a expensas de la memoria
reciente, recuerda 2 de 3 y tiene dos fallos en la resta de 100-7. El examen
neurolégico es normal por lo demds y tiene analiticas recientes que son nor-
males. ¢ Cual de éstas es la actitud mas apropiada en este caso?

1) TC craneal.

2) Analitica urinaria.

3) Repetir el MMS en 6 meses.
4) SPECT cerebral.

RC:1
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En Espafia por ejemplo, la incidencia global del ictus no se conoce con preci-
sién, estimandose en 150-250 casos por 100.000 habitantes/afio. La tasa cruda
de mortalidad es de 95 por 100.000 habitantes/afio, constituyendo la primera
causa de muerte en la mujer y la segunda causa de muerte en el varon.

Territorios vasculares cerebrales

Los territorios vasculares cerebrales estan descritos en la Figura 22.

4.2

Clasificacion y factores de riesgo

Se distinguen dos grandes grupos de lesiones vasculares: isquémicas y hemo-
rragicas.
* Lesiones isquémicas. Representan el 80-85% de los casos. Pueden ser

Enfermedades
vasculares cereprales

focales (por obstrucciéon arterial o venosa) o difusas (parada cardiaca,
anoxia o hipoperfusién). También pueden clasificarse como trombéti-
cas 0 embélicas.

* Hemorragia intracraneal. Representa aproximadamente un 15-20%
de todos los ictus vasculares cerebrales, siendo la hipertension arterial
(HTA) el principal factor asociado (50-70% de los casos). La mayoria de
estas hemorragias estan localizadas profundamente en los hemisferios
cerebrales.

Los factores de riesgo para la enfermedad cerebrovascular son los mismos
que para la cardiovascular, pero en neurologia, sin dudarlo, el principal factor
de riesgo es la HTA.

RECUERDA

La HTA es un factor de riesgo tanto para la enfermedad vas-
cular cerebral como para la cardiopatia isquéemica, pero el
riesgo relativo es mayor para la primera. Ademas, el trata-
miento de la HTA ha demostrado mayor efecto en la preven-
cion de la enfermedad vascular cerebral que en |a preven-

cion de la cardiopatia isquémica.

A comunicantle poslerior

B A cerebral antenor
B A coroidea antenor
A cerebral media
B A cerebral postenor

A. cerebral meda —

A coroldea anterniorn-———

A cerebral poiterior
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posteroinlerior

e

‘ -~ == A.cerebral anteriot

= A comunicante anterior

A ceredelosa superior

A cerenelosa
anteroinferior

e
——

e —

‘ — == A.espinal anteriar

G

—

A, verlebral
oy

Ternitorios vasculares cerebrales
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Enfermedades cerebrovasculares isquémicas

Manual CTO de Medicina v Cirugia, 1.2

edicion

Clasificacion

Las enfermedades cerebrovasculares isquémicas se clasifican en:

« Accidente isquémico transitorio (AIT). Déficit neuroldgico con una dura-
cion menor de 24 horas (P01, P02, P03), si bien la mayoria suelen durar

menos de una hora. No dejan marca en las pruebas de neuroimagen.

* lctus o stroke. Déficit neurologico que dura mas de 24 horas, causado

por disminucion del flujo sanguineo en un territorio.

* lctus progresivo. Es un déficit neurolégico de instauracion subita que

progresa o fluctua mientras el paciente permanece bajo observacion.
Puede ser debido a transformacion hemorragica, estenosis trombaética

progresiva de una arteria, edema cerebral, cierre de colaterales o hipo-

tension arterial.

RECUERDA

Un ictus maligno es un ictus del territorio de la arteria ce-
rebral media o de la carétida que se complica con edema
cerebral con desplazamiento de la linea media y con dismi-
nucion del nivel de consciencia, comprometiendo la vida del
paciente ademas de la focalidad neurologica propia de los
infartos. En estos casos puede ser beneficiosa la craniecto-
mia descompresiva para evitar el enclavamiento del pacien-
te, especialmente util en pacientes jovenes (<60 anos).

Etiologia

« [Infarto aterotrombético. La ateromatosis de grandes vasos extracra-
neales es |la principal causa de ictus isquémico, sobre todo de |la carétida
(PO4) (Figura 23).

Angiografia carotidea donde se aprecia afectacion aterosclerotica grave en
el origen de la arteria carotida interna

« |Infarto cardioembdlico. Los cuadros embdlicos se presentan con el
déficit completo desde el inicio. Constituyen aproximadamente un 20%
de los ictus de tipo isquémico, siendo la causa mas frecuente la fibrila-
cion auricular,

NR
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Otros factores de riesgo son los siguientes:

- Trombos murales. Areas discinéticas tras IAM o miocardiopatias,
sobre todo la dilatada

- Enfermedad valvular. Especialmente frecuente en pacientes con
fibrilacién auricular y estenosis mitral. Otra causa es la endocardi-
tis infecciosa o no infecciosa, esta ultima en asociacion a procesos
tumorales de base.

RECUERDA

Los ictus isquemicos embadlicos suelen producirse en el te-
rritorio de la arteria cerebral anterior. Cursan con un déficit
completo desde el inicio y tienen mayor riesgo de transfor-
macion en hemorragicos (sobre todo tras la reperfusion,
por dano endotelial).

« |Infarto lacunar. Secundario a arteriopatia o lipohialinosis de las peque-
fas arterias perforantes. Los infartos lacunares representan el 20% de
toda la patologia vascular (Figura 24).

Figura 24

Brazo anterior de |la capsula interna
(ataxia-hemiparesia, disartria-mano torpe)

Brazo posterior de la cdpsula interna
(ictus motor puro)

Nucleo ventral posterolateral
del talamo (ictus sensitivo puro)

e ——

Base de la protuberancia
(ataxia-hemiparesia,
disartria-mano torpe,
ictus motor puro)

Localizacion de los sindromes lacunares mas frecuentes

* Infarto de causa inhabitual:
- Causas hematologicas:
) Hemoglobinopatias. Anemia de células falciformes.
> Sindrome de hiperviscosidad. Policitemias, trombocitosis,
leucemias, macroglobulinemias, mieloma...
»  Sindrome de hipercoagulabilidad, tumores, factor V Leyden...
> En asociacion a anticuerpos antifosfolipidos o anticardiolipi-
nas. Se deben sospechar en pacientes con abortos de repeti-
cion y antecedentes de trombosis venosas.

- Arteriopatia no arteriosclerética. Diseccion arterial, enfermedad
de moyamovya, displasia fibromuscular.

- Enfermedad sistémica. Conjuntivopatia, sindrome mieloproliferativo,
metabolopatia.

- Trombosis venosa cerebral.

* Infarto de etiologia indeterminada. Tras un exhaustivo estudio diag-
nostico, no se ha encontrado el mecanismo etiopatogeéenico subya-
cente.

Sindromes vasculares

La localizacién de los sindromes vasculares mas frecuentes esta represen-
tada en la Figura 25.
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B ACA: arteria cerebral anterior

ACM: arteria cerebral media

B ACP: arteria cerebral posterior
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contralateral)

Localizacion de los sindromes vasculares mas frecuentes

Arteria carotida interna

Los sintomas pueden simular, en muchos casos, los de afectacion de la arte-
ria cerebral media. La clinica mas tipica es la amaurosis fugax por oclusion de
la arteria oftalmica, que consiste en una pérdida unilateral de la visiéon indo-
lora, que se instaura en 10-15 s y dura escasos minutos. En el fondo de ojo
pueden observarse en ocasiones eémbolos de colesterol en vasos retinianos.

La asociacion de amaurosis fugax, dolor cervical y sindrome de Horner es
tipica de la diseccion de arteria carétida.

RECUERDA

En la exploracion del fondo de ojo de la amaurosis fugax
pueden observarse cristales de colesterol en |los vasos reti-
nianos. Por otra parte, en el fondo de ojo de la oclusion de
la arteria central de |la retina, lo caracteristico es la palidez
retiniana con la “mancha cereza” a nivel macular.

Arteria cerebral anterior

La causa mas probable es un embolismo de origen cardiaco, no la aterotrom-

bosis. No se debe olvidar que si se produce un émbolo cardiaco, la arteria

que se afecta con mas frecuencia es |la arteria cerebral media (ACM), no |a

ACA. La oclusion distal a la arteria comunicante anterior da lugar a:

* Hemiparesia y hemihipoestesia contralaterales de predominio crural.

* Disminuciéon de la actividad psicomotora y del lenguaje espontaneo
secundario a afectacién de areas prefrontales.

« Reflejo de prensidn, succion y rigidez paratonica por lesion de las areas
motoras suplementarias frontales.

* Apraxia de la marchay, a veces, incontinencia urinaria por afectacion del
|6bulo frontal parasagital (en lesiones bilaterales).

RECUERDA

En lesiones frontales bilaterales, puede aparecer la triada de Ha-
kim Adams (apraxia de la marcha, incontinencia urinaria y dete-
rioro cognitivo), caracteristica de la hidrocefalia normotensiva.

Arteria cerebral media

Es el sindrome vascular mas frecuente. Cursa con:

e Hemiparesia y hemihipoestesia contralaterales, de predominio faciobra-
quial.

* Hemianopsia homoénima contralateral.

e Desviacion oculocefalica hacia el lado de la lesion, con conservacion de
los reflejos oculocefalicos y oculovestibulares.

« Afasia de Broca, Wernicke o global, dependiendo de la localizacion vy
extension de la afectacion (en lesiones del hemisferio dominante) (P0O5).

¢« Puede haber también asomatognosia (heminegligencia corporal), anosog-
nosia y desorientacion espacial en lesiones del hemisferio no dominante.

RECUERDA

La afasia localiza |a isquemia a nivel cortical en el territorio
vascular de la arteria cerebral media del hemisferio domi-
nante.

Arteria coroidea anterior

Se origina de la porcion supraclinoidea de la arteria carotida interna, cursa
con hemiparesia y hemihipoestesia contralaterales, incluyendo la cara, y a
veces hemianopsia contralateral homoénima. El diagnoéstico diferencial con
afectacion de la arteria cerebral media a nivel clinico suele ser dificil.

Arteria cerebral posterior

Por lesion occipital, da lugar a hemianopsia contralateral que suele respetar
la vision macular. Los reflejos pupilares estan conservados. Implica a veces
alexia y acalculia (P06).

RECUERDA

Si existe alexia con agrafia, la afectacion vascular esta en
el territorio de la cerebral media; mientras que si existe
alexia sin agrafia, el territorio afectado es el de la cerebral
posterior.
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Si se afecta la circulacion proximal, aparecera un sindrome talamico (hemia-
nestesia contralateral extensa y para todos los tipos de sensibilidades,
hiperpatia o dolor en el hemicuerpo afectado, mano con movimientos pseu-
doatetoides).

RECUERDA

Una forma sencilla de identificar el territorio arterial afecta-
do en la enfermedad isquéemica cerebral es valorar si existe
hemiparesia y hemianopsia: el sindrome de |la arteria cere-
bral anterior cursa con hemiparesia crural contralateral y sin
hemianopsia; el de cerebral media (el mas frecuente) cursa
con hemiparesia faciobraquial y hemianopsia homoénima
contralaterales; y el de cerebral posterior cursa sin hemipa-
resia, pero con hemianopsia homénima congruente contra-
lateral, y con respeto macular.

Sistema vertebrobasilar

Son menos frecuentes que los localizados en la circulacién anterior. Los pro-
cesos isquémicos a este nivel producen los llamados “sindromes cruzados”,
caracterizados por alteraciones de vias largas contralaterales (hemiparesia,
hemihipoestesia) y signos ipsilaterales cerebelosos o de pares craneales.

RECUERDA

La patologia vascular del sistema vertebrobasilar produce
los sindromes cruzados: hemiparesia y hemihipostesia con-
tralaterales y afectacion ipsilateral de pares craneales (el par
craneal determina el lado de la lesion).

La isquemia vertebrobasilar puede producir una pérdida brusca de la cons-
ciencia, con o sin recuperacion posterior, precedida de sintomas de dis-
funcion troncoencefalica (diplopia, vértigo, ataxia...). Los sindromes mas
importantes se han descrito previamente en el Capitulo 1, dentro de los
apartados de Sindromes mesencefdlicos, pontinos y bulbares.

Infartos lacunares

Los sindromes lacunares mas frecuentes son:

Ictus motor puro. Localizado en el brazo posterior de la capsula interna,
aunque también puede localizarse en la porcion anterior de la protube-
rancia.

Ictus sensitivo puro. Resulta de un infarto lacunar a nivel del nicleo
ventral posterolateral del talamo.

Ataxia-hemiparesia. Infarto lacunar localizado en el brazo anterior de |a
capsula interna o en la protuberancia.

Disartria-mano torpe. En el brazo anterior o la rodilla de la capsula
interna contralateral al hemicuerpo afectado, aungue puede producirse
también por lesiones en la protuberancia.

Estudio diagnostico

La prueba diagnostica inicial en cualquiera de los tipos de infarto cerebral
es la TC craneal (PO7), para establecer el diagndstico de ictus isquémico o
hemorragico, asi como para descartar etiologias que pueden cursar como
un proceso vascular (tumores, sangrados, metdstasis...) e informa sobre |a
extension de la lesion isquémica.

Durante las primeras 24-72 horas, pueden no observarse lesiones isque-
micas, aunque es posible detectar signos indirectos, como asimetrias de
surcos corticales por edema, desplazamiento de estructuras o aumento de
densidad de la arteria cerebral media, en su trayecto basal. Es de escasa

NR
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utilidad para la visualizacién de infartos vertebrobasilares debido a los
artefactos 6seos que genera la fosa posterior,

La TC supera a la resonancia magnética en la deteccion de sangrados, aun-
que esta es mas sensible para la visualizacion de lesiones de fosa posterior

(procedimiento de eleccion).

En los infartos lacunares, la prueba inicial de eleccién en la fase aguda es
igualmente la TC craneal (para el diagndstico diferencial isquemicohemorra-
gico), pero para su estudio posterior se recomienda realizar una RM craneal
(Figura 26), ya que la TC no detecta los infartos menores de 5 mm y los situa-
dos en fosa posterior.

Figura 26

RM cerebral. Se observa pequeno infarto lacunar profundo izquierdo
marcado por la flecha

Profilaxis y tratamiento
Tratamiento en fase aguda

Medidas generales. Evitar hipertermias, hiperglucemias y elevacion
excesiva de la presion arterial, asi como descensos bruscos de esta
ultima.

Fibrinélisis con rt-PA. Estd indicada la administraciéon de rt-PA en pacien-
tes con:

Ictus isquémico de menos de 4,5 horas desde |a instauracion de los
sintomas con independencia de su mecanismo etiologico.

La edad ya no es, per se, criterio de exclusion (no obstante, en
mayores de 80 afios se recomienda no exceder las 3 horas de ven-
tana y ser mas cautos con las indicaciones).

Puntuacién en la escala NIHSS (escala internacional de gravedad cli-
nica del ictus) menor de 25 puntos.

Ausencia de todos los criterios de exclusion que aparecen en la Tabla 11.
Antiagregacion. En pacientes que no cumplen criterios de fibrindlisis. El
uso de acido acetilsalicilico (AAS), 300 mg en las primeras 48 horas tras
el ictus isquémico, reduce el riesgo de recurrencia y la tasa de mortali-
dad a medio plazo.

Estatinas. Se recomienda el uso de 80 mg de atorvasvatatina/dia, ya que
reduce la mortalidad y mejora el pronéstico funcional.

.

A modo de resumen, la Figura 27 recoge el estudio diagndstico y terapéutico
de los ictus.
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Figura 27

NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA
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Tabla 11
Criterios de exclusion

Criterios de exclusion para la fibrin6lisis intravenosa ¢

La Figura 28 recoge el protocolo de actuacién y tratamiento del ictus en fase
aguda.

Presencia de hemorragia en TC craneal previa a la administracion del farmaco

Presentacion clinica sugestiva de HSA, incluso con TC normal
Déficit neuroldgico escaso o sintomas que mejoran rapidamente

Escala NIHSS > 25 puntos

Existencia de ditesis hemorrdgica (trombopenia < 100.000, tratamiento actual con
anticoaqulantes, o tratamiento con heparina durante 48 horas previas y TTPA aumentado)
PA > 185/110 o necesidad de manejo i.v. agresivo para reducirla

Glucosa sanguinea > 400 mg/dl 0 < 50 mg/dI
Ictus en los 3 dltimos meses

Hemorragia grave o peligrosa manifiesta o reciente
Antecedente de lesion de SNC: hemorragia, neoplasia, aneurisma, cirugfa. . .

Patologia grave concomitante (endocarditis, pancreatitis, gastropatia ulcerativa "
reciente, aneurismas arteriales, neoplasias con riesgo hemorragico,

hepatopatia grave)

Cirugia mayor o traumatismo importante en los 3 ultimos meses

Tratamiento endovascular
del ictus isquémico

« Trombectomia mecanica. Aplicable hasta 6 horas del inicio de los sin-
tomas.
En ictus de inicio indeterminado o del “despertar” se puede valorar una
ventana de 6 a 12 horas, si en la TC de perfusion se observa zona de
penumbra.

Prevencion primaria

Tratamiento enérgico de la HTA. Una disminucion en la presion arterial
diastélica de 5-6 mmHg reduce el riesgo en un 42%.

« Tras IAM. Anticoagulacion oral (INR 2-3, si asocia FA) y tratamiento con
estatinas aun con cifra de colesterol normal.

FA. Anticoagulacién oral, sobre todo si asocia valvulopatia.
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RECUERDA

Figura 28
Clinica sugerente de ictus

Si la estenosis sintomatica de la carétida es del 50-69%, se

l opta por la endarterectomia carotidea, en |lugar de por la
) antiagregacion, solo si se trata de un varéon joven, no dia-
TCcraneal —» Otracausa —» ' bético, con esperanza de vida superior a 5 afios y con un

i riesgo quirtirgico inferior al 6%. Si la estenosis sintomatica
Hemorragia Isquemia de la cardtida es completa (100%), no se realiza cirugia, sino

o normalidad antiagregacion.
Y Y
Manejo (Contraindicaciones
de hE"W"ﬂEIIIH de fibrindlisis? « Patologia vascular cardioembélica. La profilaxis secundaria de elec-
mtmm/\ cion es la anticoagulacion oral. Cuando el area de isquemia cerebral
— No es amplia, no se recomienda |a anticoagulacion en fase aguda, dado el
alto riesgo de transformacion hemorragica del infarto.
Antiagregacion ¢ € _ ' 8 ) i4n difer
o I Tiempo de evolucién En estos casos, se aconseja realizar una anticoagulacion diferida. En los
«Clopidogrel ictus cardioembadlicos secundarios a FA no valvular pueden emplearse
,} l l los llamados nuevos farmacos anticoagulantes (dabigatran, rivaroxa-
<45h <6h ban, apixaban), que a diferencia del acenocumarol o warfarina no
Aterosclerotico _ s
e l l requieren monitorizacién del INR.
- Idiopético
Fibrindlisis i.v. Trombectomia Trom bosis Venosas
Anticoagulacion l l
(contraindicado
en fase aguda 1C craneal de control 2 24-48 h En el 25-40% de los casos se desconoce la causa. Se han descrito asociacio-
si gran area de infarto) (confirmar que no hay sangrado) nes con procesos sépticos sistémicos o locales (meningitis) en aproximada-
Y + mente un 15% de las trombosis venosas. Otras etiologias asociadas aparecen
“FA reflejadas en la Tabla 12.
- Trombosis venosa cerebral Antiagregacién/anticoagulacién J
- Diseccion carotidea/vertebral segun etiologla - ‘ ) =
- letus progresivo La clinica es muy variada, desde las formas asintomaticas a las que cursan
- Trombo mural cardiaco con cefalea o coma. Suele debutar con un sindrome de hipertensién intra-

craneal, siendo la cefalea el sintoma mas frecuente. Puede seguirse de un
cuadro de focalidad neurolégica con crisis focales o generalizadas, hemipa-
resia, afectacion de pares craneales, entre otros. En la exploracion, se puede
observar edema de papila.

Tabla 12

Esquema del manejo del ictus en fase aguda

RECUERDA

Las indicaciones de anticoagulacion en fase aguda son:
trombosis de senos venosos durales y diseccion carotidea.
En ictus cardioembdlicos por fibrilacion auricular, cuando el
déficit clinico es leve se puede valorar anticoagulacion des-

de el principio. + Infeccion « Enfermedad inflamatoria
+ Embarazo-puerperio intestinal
Prevencion secundaria + Deshidrataci6n (ancianos) » Sindrome de Behget
» Anticonceptivos orales - Anticoagulante lipico
* Patologia vascular cerebral con origen en territorio carotideo o verte- + Coagulopatias (trombocitosis, Hematoldgicos ~ + Abuso de drogas
brobasilar. La prevencién secundaria en la cardtida sintomatica queda (anemia cel. falciformes, HPN) - Sindromes paraneoplésicos

resumida en el esquema de la Figura 29. En estenosis carotideas asinto-
maticas se ha recomendado la antiagregacion. Sin embargo, cuando la
estenosis es hemodinamicamente significativa y evolutiva en el tiempo,
puede ser beneficiosa la endarterectomia carotidea, siempre que la
morbimortalidad operatoria no supere el 5%.

« Tumor (invasion local, p. ej., meningiomas)
« Traumatismos

Causas de trombosis venosa cerebral

En cuanto a las pruebas complementarias, son utiles:

Figura 29 « Liquido cefalorraquideo (LCR). Un aumento de presién.
: : * TC. Puede ser normal o mostrar datos indirectos de edema cerebral.

Estenosis carotidea _ i e )
El signo de |la “delta vacia” (Figura 30) es muy caracteristico, y consiste
en un reforzamiento de las paredes del seno trombosado rodeando
-L Y v} a una zona central isodensa que, tedricamente, corresponde al

< 50% > 70% trombo.
: 50-70% (significativa) . 2 - .
(no significativa) i iaueg * RM. Es la técnica de eleccion, aunque no excluye la realizacién de angio-
v v v grafia cerebral.

= - Individualizacién e * Angiografia cerebral. Es la técnica diagnodstica que permite asegurar
Antiagregac del caso D la existencia de obstruccion venosa, aunque la RM ha demostrado una

: buena correlacion con la imagen angiografica y gran fiabilidad diagnos-
Prevencion secundaria de (a estenosis carotidea sintomatica tica (Figura 31).
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TC craneal de paciente con trombosis de seno longitudinal superior,
donde se observa identificado por la flecha el signo de la "delta vacia”,
que muestra la presencia de trombo en el interior del seno longitudinal
superior

TC (A) y RM (B) que muestran trombosis del seno longitudinal superior
SIgNo de la "delta vacia” en paciente diagnosticado de otitis media

44

Hemorragia intraparenquimatosa

Los procesos vasculares hemorragicos representan aproximadamente el
20% de los ictus. Dado que la hemorragia en el espacio subaracnoideo o
en el parénquima cerebral produce menos dafio tisular que la isquemia, los
pacientes que sobreviven a |a fase aguda pueden mostrar una marcada recu-
peracion funcional.

La Figura 32 y la Tabla 13 muestran las causas mas frecuentes de hemorragia
intracraneal espontanea. En este apartado se tratara solamente la hemorra-
gia intraparenquimatosa.

La hemorragia intraparenguimatosa o intracerebral esta preferentemente
causada por la ruptura de arterias situadas profundamente en el cerebro. A
diferencia de los ictus isquémicos, de instauracion subita, los hemorragicos
suelen evolucionar en el transcurso de varios minutos, y suelen acompafiarse
de cefalea, nauseas y vomitos. La sintomatologia neurologica dependera de

NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA

la localizacion y del tamafio de |la hemorragia. La prueba diagndstica de elec-

cion cuando se sospecha una hemorragia es la TC craneal (Figura 33).

* Hemorragia intracerebral focal hipertensiva. Las localizaciones anaté-
micas mas frecuentes son profundas: putamen, talamo, protuberancia
y cerebelo (Tabla 14).

« Malformaciones vasculares. Deben sospecharse fundamentalmente en
pacientes jovenes no hipertensos con hemorragias superficiales.

* Angiopatia amiloide o congodfila. Es |a causa mas frecuente de hemo-
rragia espontanea no hipertensiva en pacientes ancianos, y suelen
ser de localizacion lobar subcortical. Se presentan clinicamente como
hematomas espontaneos recurrentes.

ACV hemorragico
(20%)

Hemorragia
subaracnoidea

TC craneal: hiperdensidad
Hemorragia intraparenquimatosa

Hemorragia | _ . | Hemorragia lobar
hipertensiva espontanea
- Rotura microaneurismas _ + _
de Charcot Bouchard Sustancia blanca subcortical

- Déficit neuroldégico focal
de comienzo brusco y curso progresivo

- Clinica: .L L ¢

. Anciano Joven Otras
Hemiparesia "
y hemihipoestesia )
Putamen | contralaterales ANGIOPATIA| |MALFORMACION
Desv. ojos lado lesion AMILOIDE VASCULAR
_Dism. nivel consciencia | {
Sd.talami ' - Angioma venoso:
Talamo Hta arTF:} | loc Causa mas la mas frec. asintomatica
| + hemiplejia contralatera €5 |frec. de hem. . Malf. arteriovenosa:
' Consciencia preservada no HTA la mas frec. sintomatica
E“P?l I s:;.lann - Angioma capilar
efalea occipital, ataxia, A R
Cerebelo | o o Redidivante {lelci[r1glt3{ta5|asll
: . - Angioma cavernoso
Hidrocefalia por compr.
- IV ventr. l
Puente Vease esquema
del coma Hay que sospecharlas

en paciente joven

con hemorragia

en un lugar atipico

e historia de cefalea
unilateral y pulsatil

con convulsiones.

En estos casos debe
hacerse una angiografia

- Tratamiento: control PA
(evitar cambios bruscos)
-Tratamiento de la HTIC

, | Cerebelosa (> 3 cm de diametro)
- Cirugia si | Herniacién

Hemorragia intraparenquimatosa. Algoritmo diagnosticoterapeutico

+ Hemorragia hipertensiva

« Aneurismas arteriales

- Malformaciones arteriovenosas

» Vasculopatias (amiloide, moyamoya, vasculitis)

» (oaqulopatias

+ Hemorragia intratumoral

»  Abuso de drogas (cocaina, simpaticomiméticos, anfetaminas)
« Secundaria a infarto venoso

Causas de hematoma intraparenquimatoso cerebral

30 B
booksmedicos.org



-l Manual CTO de Medicina y Cirugia, 1.7 edicion

Tabla 14

Hemiparesia y hemihipostesia contralaterales, deterioro del nivel
de consciencia, desviacion oculocefélica hacia el lado de la hemorragia
con preservacion de reflejos del tronco

(35-50%)

Télamo
(10-15%)

Cerebelo
(10-30%)

Protuberanda
(10-15%)

Clinica y localizaciéon de las hemorragias intracerebrales

Deterioro del nivel de consciencia, sindrome talamico y hemiplejia
contralaterales

Preservacion inicial de nivel de consciencia, cefalea occipital, ataxia,
vomitos, hidrocefalia obstructiva (por compresion del IV ventriculo)

Estado de coma, prondstico infausto

RECUERDA

Ante una hemorragia lobar espontanea y recurrente en un an-
ciano no hipertenso, hay que sospechar una angiopatia con-
gofila. En ésta, al igual que en el Alzheimer, se deposita beta
amiloide.

« Otras causas de sangrado cerebral focal. Coagulopatias, tratamiento
con anticoagulantes y los tromboliticos, tumores (metastasis, GBM,

La mas frecuente
sintomatica

Arterias dilatadas que desembocan en
venas, sin lecho capilar ni parénquima

Angioma venoso La mas frecuente Venas que confluyen sobre un gran

tronco venoso, con parénquima normal

Cavernoma Espacios vasculares ensanchados
sin arteria, venas ni parénquima
Telangiectasia Dilataciones capilares sobre
capilar parénquima normal. Localizacion:
GGBB, TE, cerebelo.
5d: Rendu-Osler, ataxia-telangiectasia
Fistulas durales Comunicaciones directas entre arteria

y vena dural. Mas frecuente: seno
transverso

Malformaciones vasculares

R
04. Enfermedades vasculares cerebrales \N >

meduloblastomas), drogas (anfetaminas y cocaina), transformacion
hemorragica de ictus isquémico...).

Tratamiento

El tratamiento meédico se basa en el control de la presion arterial y en la
utilizacion de manitol y otros agentes osmaticos para reducir la presion intra-
craneal.

La indicacion quirdrgica en los hematomas intraparenquimatosos es un tema
controvertido en la literatura. En general, se acepta que la cirugia no esta indi-
cada en el caso de hematomas profundos (ganglios de la base y tronco del
encefalo), y se recomienda en pacientes con hemorragia cerebelosa aguda de
3-4 cm o mas de diametro con deterioro del nivel de consciencia (si el paciente
permanece alerta y el hematoma es de pequeno tamano, puede no necesitar
cirugia) y signos radiologicos de herniacion transtentorial inversa. No existe
consenso en el resto de situaciones, aunque parece gue la cirugia tendria un
papel significativo en el tratamiento de pacientes jovenes con hemorragias
lobares sintomaticas de tamafio moderado, con marcado efecto de masa, que
producen deterioro progresivo del nivel de consciencia.

RECUERDA

El hematoma cerebeloso es el unico hematoma profundo
intracraneal que puede evacuarse quirurgicamente (solo si
es mayor de 3 cm y produce deterioro clinico o herniacion).

En ocasiones, los hematomas profundos (putaminales y talamicos) y los cere-
belosos pueden abrirse al sistema ventricular, produciendo una hemorragia
intraventricular y una hidrocefalia aguda que requerira la colocaciéon de un
drenaje ventricular externo.

4.5,

Malformaciones vasculares

Este término engloba diversos tipos de lesiones vasculares no neoplasicas
del sistema nervioso central. Dichas malformaciones vasculares se resumen
en la Tabla 15.

_ Tpo | Frewenda | Defmdén | Oia | Dageésto | Tatamiewo
MAV

- Hemorragia » Angiografia + (irugia
intraparenquimatosa « RMoTC - Radiodcirugia (si < 3 ¢cm)
«  (risis o focalidad +/-embolizacion
Rara vez dan clinica - Angiografia (cabeza de No precisa
(crisis 0 sangrado) (P09) medusa)
« RM
+ (efaleay crisis - RM Cirugia si dlinica
» Hemorragia « Rara vez se ven en angiografia incontrolable
+ Habitualmenteno clinica - No se visualizan No precisa
» Sisangran es fatal en ninquna prueba
radiologica
« Tinnitus pulsatil, soplo » Angiografia » Embolizacidn
occipital (tipico) + RM « (irugia

Sangrado, focalidad
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Hemorragia subaracnoidea

Se define como la presencia de sangre en el espacio subaracnoideo o en
el sistema ventricular, donde habitualmente sélo hay liquido cefalorra-
quideo.

Epidemiologia

Tiene una incidencia de aproximadamente 10/100.000 habitantes. El 80%
se producen entre 40-65 afios. Es mas comun en mujeres que en hombres
(3:2), especialmente durante el embarazo.

Etiologia y patogenia

La causa mas frecuente de hemorragia subaracnoidea (HSA) son los trau-
matismos, sin embargo, en este apartado se discutira solamente la HSA
espontanea.

El 80% de las HSA espontaneas en la edad media de la vida se producen
por ruptura de aneurismas saculares, que se localizan preferentemente en la

arteria comunicante anterior (Figura 34) (P10, P11).

Bifurcacion de la a. cerebral media

Union de la a. comunicante
anterior con la a.cerebral anterior

Origen
Unién de la de la a.cerebral media
a. comunicante posterior

con la a. cardtida interna

Punta de la a. basilar

,.
y

Localizacion principal de los aneurismas cerebrales
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Aproximadamente en el 20% de las HSA se detectan aneurismas multiples;
en estos casos, los mas proximales y de mayor tamafio son |la fuente mas
comun de sangrado.

Entre los factores de riesgo para la ruptura aneurismatica, destacan el
tamafio del aneurisma (cuanto mayor sea, mas riesgo), la existencia de
aneurismas multiples, la localizacion (los de mayor riesgo son los de bifur-
cacion de la arteria basilar, comunicante anterior y comunicante posterior),
los aneurismas sintomaticos (es decir, aquellos que manifiestan sintomas
relacionados con la lesién, excluyendo los derivados de la hemorragia), la
edad del paciente (a mayor edad, mas riesgo), el tabaco, la existencia de
una hemorragia subaracnoidea previa y la hipertension arterial (aunque este
ultimo no es concluyente).

Algunas enfermedades sistémicas, como poliquistosis renal, sindrome de
Marfan, sindrome de Ehlers-Danlos, pseudoxantoma elastico, displasia fibro-

NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA

muscular, enfermedad de células falciformes y coartacion de aorta, se han
asociado con un incremento en la incidencia de aneurismas intracraneales.

Los aneurismas fusiformes se localizan preferentemente en la arteria basi-
lar y raramente se rompen. Los aneurismas micéticos se producen habitual-
mente tras una endocarditis bacteriana subaguda. Streptococcus viridans es
el germen que se implica con mas frecuencia en el desarrollo de los mismos.
Se localizan en territorios distales de |a arteria cerebral media y la antibiote-
rapia de larga duracion suele ser el tratamiento habitual en la mayor parte de
las ocasiones, reservando la cirugia en el caso de que se rompan o fracase el
tratamiento antibioterapico.

Clinica (rabla 16) (P12, P13, P14)

Los aneurismas intracraneales pueden ocasionar sintomas y signos que
resultan de su expansion o su ruptura.

En funcién de la localizacion, en ocasiones los aneurismas pueden provocar

sintomas derivados de la compresion de estructuras vecinas:

e Afectacion del |ll par con midriasis arreactiva en aneurismas de comuni-
cante posterior, cerebral posterior o cerebelosa anterosuperior.

* Oftalmoplejia, afectacion de rama oftédlmica del V par y cefalea retroocu-
lar en aneurismas del seno cavernoso.

* Afectaciéon del campo visual en aneurismas de la porcion supraclinoidea
de la arteria carotida interna.

Tabla16
Grados I
Grado0  Aneurisma intacto
Grado | « Asintomatico 0 minima cefalea
+ Rigidez de nuca ligera
GradolA  Sin reaccién meningea o cerebral pero con déficit neuroldgico establecido
Gradoll - Cefaleamoderada o grave
» Rigidez de nuca
« Sin déficit neuroldgicos graves a excepcion de afectacion de pares
craneales
Gradolll  Somnolencia, confusion o déficit focales leves
GradolV - Estupor.
» Hemiparesia moderada o grave
+ Alteraciones vegetativas y posiblemente rigidez de descerebracion
precoz
GradoV - Coma profundo.

+ Rigidez de descerebracién, apariencia moribunda

Clasificacidon de Hunt y Hess de la hemorragia subaracnoidea

RECUERDA

Ante una midriasis arreactiva que se instaure en una per-
sona adulta, se debe descartar un aneurisma en la arteria
comunicante posterior.

Lamentablemente, |a forma de presentacion mas frecuente del aneurisma es
la que se deriva de la ruptura del mismo. El paciente refiere una cefalea subita
de gran intensidad (“la peor cefalea de su vida”), rigidez de nuca, nauseas
y vomitos. Son también comunes la fotofobia y la letargia. En el momento
de la ruptura, cerca de la mitad de los pacientes pierde transitoriamente la
consciencia, reflejando una elevacion aguda de la presion intracraneal que
transitoriamente puede igualar o superar a la presion arterial. La elevacion
de la presion intracraneal puede conducir a la paresia del VI par craneal. En
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el fondo de ojo se puede objetivar papiledema y hemorragias subhialoideas.
En la mitad de los casos, puede existir una clinica de “cefalea centinela” los
dias previos a la ruptura del aneurisma, debido a pequefios sangrados suba-
racnoideos o dentro de la pared de la malformacién.

RECUERDA

o?g Ante un paciente que llegue a Urgencias con una cefalea
brusca e intensa, debe descartarse una hemorragia suba-
racnoidea.

Existe una serie de escalas para clasificar la hemorragia subaracnoidea en
funcion de la situacion neuroldgica inicial del paciente, que tienen valor pro-
nostico. La mas utilizada en la actualidad es la de la World Federation of Neu-
rologic Surgeons (WFNS), que proporciona una estadificacion del paciente
en funcién de su nivel de consciencia, medido segun la escala de Glasgow, y
la presencia o no de focalidad neurolégica (Tabla 17).

Tabla 17

Focalidad
neurologica mayor

Nivel conscienda
(Escala Glasgow)

Grado HSA

mumlﬂﬁcammhmiparﬁaﬂmniph}hum

Escala de clasificacion de la hemorragia subaracnoidea de la WFNS

Pronostico

Alrededor de la mitad de los pacientes que la padecen van a morir como
consecuencia de la misma. La mortalidad dentro de los primeros dias es del
10%. Ademas, también tiene una morbilidad muy alta, ya que aproximada-
mente |la tercera parte de los pacientes que sobreviven van a tener secuelas

neurolégicas moderadas o graves. Los pacientes mayores de 70 afios tienen

un peor prondstico. El factor mas importante a la hora de establecer el pro-
nostico es la situacién neurolégica inicial.

Diagnostico

O I A I

Protocolo HSA

-'-'-:I-

El algoritmo diagnéstico de la hemorragia subaracnoidea esta representado
en la Figura 35.

Apuntes
del profeso

RECUERDA

La TC cerebral es la prueba inicial a realizar en el caso de que
se sospeche una hemorragia subaracnoidea. Sin embargo,
la prueba mas sensible es la puncién lumbar.

04. Enfermedades vasculares cerebrales

Cefalea brusca e intensa
- Vomitos
- Fotofobia

Diagnostico HSA

TC cerebral Puncion lumbar
‘ sin contraste \ ‘ \
N A

| Angiografia cerebral 4 vasos
Algoritmo diagnéstico de la hemorragia subaracnoidea espontanea

Diagnostico etiologico

Angiografia de cuatro vasos. Sus objetivos son definir la localizaciéon y mor-
fologia del aneurisma, identificar otros posibles aneurismas no rotos, deli-
near los vasos adyacentes al aneurisma y valorar el grado de vasoespasmo. Si
la angiografia no revela ningdn aneurisma, deberia repetirse en 2-3 semanas

(Figura 36).

Figura 36

Arteriografia cerebral con aneurisma sacular

Complicaciones
Médicas

La hiponatremia supone la complicacion médica mas frecuente. A causa de
una excesiva estimulaciéon simpatica, pueden producirse arritmias cardiacas
en casi todos los pacientes (siendo la taquicardia sinusal la mas frecuente).
También se produce isquemia subendocardica y areas de necrosis miocar-

- dica focal, con los consiguientes cambios electrocardiograficos, deterioro de

la funcién cardiaca y edema pulmonar. La hipertension arterial se puede con-
trolar con B-blogueantes, que ademas reducen el riesgo de arritmias.
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 Hidrocefalia. Puede desarrollarse de forma aguda en las primeras 24

horas, debido a que la sangre dentro de las cisternas basales o en el
sistema ventricular impide la normal circulacién de liquido cefalorraqui-
deo. En estos casos esta indicada la colocacion de un drenaje ventricular
externo.
La hidrocefalia también puede aparecer semanas después del san-
grado. Se trata de una hidrocefalia comunicante que se manifiesta cli-
nicamente por deterioro cognitivo, incontinencia urinaria y trastornos
de la marcha. El tratamiento en este caso es la derivacion ventriculo-
peritoneal.

« Resangrado. Existen dos picos de incidencia de resangrado, que tienen
lugar en las primeras 24-48 horas (en las primeras 24 horas, pueden res-
angrar un 4% de los aneurismas) y a la semana. El resangrado tiene una
mortalidad del 75%, y la clinica es la misma que en el primer episodio,
aunque pueden aparecer nuevos déficits neurolégicos.

La mejor forma de evitar el resangrado es excluir el aneurisma de la cir-
culacion general por via endovascular (embolizacion) o mediante cirugia.

* Vasoespasmo. Es la principal causa de morbimortalidad en pacientes
que han sufrido una hemorragia.

Se presenta entre el 4.2-12.2 dia postsangrado (maxima incidencia entre
el 6.2 y 8.2 dia) y la clinica corresponde a un déficit del territorio vascular
afectado (por isquemia) o un empeoramiento neurolégico no explicable
por otras causas. La cantidad de sangre en |la TC se correlaciona con la
gravedad del vasoespasmo. En la profilaxis del vasoespasmo se utiliza un
antagonista del calcio, el nimodipino.

Una vez establecido el vasoespasmo, la principal linea de tratamiento
es la denominada terapia "triple H* (hemodilucién-hipervolemia-hiper-
tension). El principal inconveniente de este tratamiento es que aumenta
el riesgo de resangrado del aneurisma, si éste no ha sido excluido de la
circulacion.

RECUERDA

La profilaxis del vasoespasmo se realiza con nimodipino; sin
embargo, una vez que se ha establecido, se debe aplicar la
“triple H" y olvidarse del nimodipino.

Tratamiento

A la hora de manejar a estos pacientes, se debe diferenciar entre el trata-
miento de la hemorragia subaracnoidea y el de la causa subyacente (gene-
ralmente un aneurisma).

Hemorragia subaracnoidea

Los objetivos principales del tratamiento de la hemorragia subaracnoidea
son prevenir el resangrado y el vasoespasmo. Para cumplir el primer come-
tido, el paciente debe ser colocado en una habitacién tranquila, con reposo
absoluto en cama y la cabeza elevada 30° sobre |a horizontal, para facilitar

NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA

el drenaje venoso intracraneal. Hay que mantener un control estricto de la
presion arterial (ni muy alta ni muy baja). Se deben evitar el estrefiimiento
y los vémitos. El paciente debe recibir una analgesia importante, ya que
el dolor conlleva una descarga simpatica importante que eleva la presion
arterial. Si fuera necesario, se puede conseguir la sedacién del paciente con
diazepam. Si hay crisis, el farmaco preferido es la fenitoina (no deprime el
nivel de consciencia). La utilidad de la dexametasona en estas situaciones
es controvertida, aunque suele usarse para reducir la sintomatologia dolo-
rosa. Debe asociarse nimodipino para realizar profilaxis del vasoespasmo
cerebral. Se debe cuidar la funcion pulmonar (para evitar atelectasias y
neumonias).

Aneurisma

En el momento actual, existen dos procedimientos cuya finalidad ultima es
excluir el aneurisma de la circulacién cerebral: la embolizacién por via endo-
vascular y la craneotomia con clipaje quirdrgico (Figura 37).

Clipaje de aneurisma cerebral

En los pacientes con buena situacion neurolégica (grados I-ll), los aneuris-
mas suelen tratarse de manera precoz (dentro de los primeros 4 dias); sin
embargo, si la situacién neurolégica es desfavorable (grados IV-V), a veces
es aconsejable manejarlos de manera diferida (a partir de los 10 dias). El tra-
tamiento precoz del aneurisma, por cualquiera de los dos métodos, facilita
el manejo posterior de las complicaciones, sobre todo, del vasoespasmo, al
disminuir el riesgo de resangrado con la “triple H”. En lineas generales, tanto
la embolizacion como el clipaje tienen un prondstico a corto plazo similar. En
estos ultimos afos, la colocacion de stent y balones esta facilitando la embo-
lizacion aneurismatica.
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04. Enfermedades vasculares cerebrales

ldeasclave

/" Los ictus pueden ser isquémicos (80-85% de los casos) o hemorra-
gicos (15-20% de los casos). Los factores de riesgo son en gran me-
dida comunes a los de la patologia isquémica cardiaca. Destaca la
HTA como principal factor de riesgo en los ictus tanto ateroscleréticos
como hemorragicos, y la fibrilacién auricular, en el caso de los emb6-
licos.

v/ Los ictus emboélicos producen un déficit completo desde el inicio y con
mayor tendencia a una transformacion hemorragica.

v Los ictus isquémicos por afectacion de la arteria carotida interna se de-
ben fundamentalmente a aterosclerosis. Su clinica tipica es la amaurosis
fugax. Si esta se acompafa de dolor cervical y sindrome de Horner ipsi-
laterales, hay que sospechar una diseccion carotidea.

v Los ictus isquémicos por afectacion de la arteria cerebral anterior son
infrecuentes. Su etiologia suele ser embdlica, y su clinica tipica consiste
en hemiparesia y hemihipoestesia contralaterales de predominio crural,
reflejos arcaicos y desinhibicién conductual.

v Los ictus isquémicos por afectacion de la arteria cerebral media son
los mas frecuentes. Su clinica tipica consiste en hemiparesia y hemi-
hipoestesia contralaterales de predominio faciobraquial, hemianopsia
homdnima contralateral, afasias (si se afecta el hemisferio dominante),
agnosias, alexia con agrafia y desviacién ocular ipsilateral.

v Los ictus isquemicos por afectacion de la arteria cerebral posterior
pueden ser distales (hemianopsia homoénima contralateral con respeto
macular, alexia y acalculia) o proximales (sindrome talamico: hemianes-
tesia global contralateral, hiperpatia en el hemicuerpo afectado y movi-
mientos anormales).

v Los ictus isquémicos por afectacion vertebrobasilar producen los sin-
dromes cruzados: hemiparesia y hemihipoestesia contralaterales y le-
sion ipsilateral de pares craneales (el par craneal determina el lado de
la lesion).

~
v Los sindromes disartria-mano torpe y ataxia-hemiparesia se pueden

ocasionar tanto en lesiones de la capsula interna contralateral como en
las de protuberancia.

v Dentro de los sindromes lacunares, hay que saber que se producen por
afectacién de pequefios vasos (lipohialinosis) y que el mas frecuente es
el ictus motor puro (por lesion del brazo posterior de la capsula interna
o de |a protuberancia anterior).

v Las trombosis venosas durales pueden estar producidas por muchas
causas sistémicas y locales (véase Tabla 13) y suelen debutar por hiper-

tension intracraneal. Es tipico el signo de la delta vacia en la TC.

v/ La primera prueba diagnostica que se realiza ante un ictus es la TC cra-
neal para valorar la presencia de hemorragias (los hallazgos de la isque-
mia pueden no visualizarse en las primeras 24-72 horas).

v/ El tratamiento en fase aguda de los ictus isquémicos consiste en adop-
tar medidas de soporte (con especial control de la presién arterial), fi-
brindlisis con rt-PA (salvo contraindicaciones), antiagregacion y anticoa-
gulacion (si con fibrilacién auricular, diseccion carotidea).

v La profilaxis y el tratamiento en fase crénica de los ictus isquémicos
consiste en el control de los factores de riesgo cardiovascular (sobre
todo de la HTA), antiagregacion, hipolipemiantes (incluso en normoco-
lesterolémicos), anticoagulacion (fibrilacion auricular o determinadas
cardiopatias como la miocardiopatia dilatada) y endarterectomia caro-
tidea, si la estenosis es significativa.

v Las hemorragias intraparenquimatosas producen clinica de hiperten-
sion intracraneal y deterioro del nivel de consciencia. Se clasifican en
hemorragias hipertensivas (profundas) y hemorragias lobares esponta-
neas (causa mas frecuente en ancianos por angiopatia amiloide, y en
jovenes por malformaciones vasculares).

v" Los sindromes disartria-mano torpe y ataxia-hemiparesia se pueden
ocasionar tanto en lesiones de la capsula interna contralateral como en
las de protuberancia.

J

Casosclinicos

Hombre de 85 aifos, con antecedentes de hemorragia cerebral hace dos
anos. Ingresa por cuadro agudo de hemiparesia derecha y somnolencia.
En la TC urgente, se objetiva un gran hematoma intracerebral lobar fron-
toparietal izquierdo. El paciente no es hipertenso. ¢Cual, entre las siguien-
tes, es la etiologia mas probable de la hemorragia del paciente?

1) Metastasis.

2) Aneurisma.

3) Traumatismo.

4) Angiopatia amiloide.

RC: 4

Un hombre de 62 afios acude a Urgencias por presentar, de forma brus-
ca, mareo e inestabilidad. En la exploracién se encuentra un nistagmo
horizontal, un sindrome de Horner derecho, una pérdida de la sensibi-
lidad dolorosa en la hemicara derecha y braquiocrural izquierda, una
ataxia de miembros derecha y disfagia. ¢Cudl seria su sospecha diag-
nogstica?

1) Infarto de |a arteria basilar.
2) Infarto de la protuberancia.

\.

3) Infarto de la arteria vertebral izquierda.
4) Infarto lateral bulbar derecho.

RC: 4

Un varon de 58 anos, fumador de 2 cajetillas/dia, bebedor habitual,
hipertenso controlado irregularmente, ha notado en los dltimos dias
dos episodios bruscos, de 15 y 45 minutos de duracién, de visién bo-

rrosa en el ojo izquierdo y parestesias en mano derecha. La exploracién
neuroloégica es normal. Entre los siguientes, {cual es el diagndstico mas

probable?

1) Jaqueca acompanada.

2) Crisis parciales complejas.

3) Neuropatia optica alcohdlico-tabaquica.

4) Isquemia cerebral transitoria en territorio carotideo.

RC: 4

Un paciente de 65 anos, con antecedentes de HTA e hipercolesterolemia,
sufre un accidente isquémico transitorio en territorio carotideo derecho.
La valoracién clinica y el ECG no presentan evidencia de cardiopatia. Se

A
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Casosclinicos

realiza arteriografia cerebral, que muestra estenosis de la arteria caréti-
da interna derecha del 30%. {Qué medida terapéutica estaria indicada en
este paciente?

1) Anticoagulacion.

2) Cirugla carotidea.

3) Angioplastia carotidea.

4) Antiagregantes plaguetarios.

RC: 4

Varén de 50 afios, con episodios repetidos de isquemia cerebral transito-
ria consistente en pérdida de fuerza y paresias en brazo y pierna derechas,
y amaurosis fugaz en ojo izquierdo. Presenta estenosis del 75% en inicio
de carotida interna izquierda. éCual es la actitud correcta?

1) Anticoagulacion con dicumarinicos, 6-12 meses.

2) Anticoagulacién con heparina, 1 semana.

3) Anticoagulacién con heparina y antiagregantes plaquetarios.
4) Endarterectomia de carétida interna izquierda.

RC: 4

Paciente de 30 afios que acude al servicio de Urgencias de un hospital por
presentar de forma aguda amaurosis transitoria del ojo derecho y cefalea
con dolorimiento en region cervical derecha. En la exploracion, se objetiva
un sindrome de Horner derecho. é¢Cual es el diagnostico mas probable,
entre los siguientes?

1) Estenosis carotidea derecha.

2) Hematoma subdural traumatico.

3) Diseccion carotidea derecha.

4) Trombosis de la arteria central de la retina.

RC:3

Varon de 72 aios de edad. AP: HTA en tratamiento con |ECA. Dislipidemia
en tratamiento con estatina. Es traido por servicios de urgencia por pre-
sentar desde hace 1 hora cuadro de hemiparesia izquierda, hemianopsia
izquierda y desviacion oculocefalica a la derecha. La TC craneal urgente
es normal. Escala NIH: 16 puntos. Plaguetas: 223.000. INR 1,1. Glucemia
114 mg/dl. PAS 215, PAD 90. {Cudl es la actitud mas correcta para este
paciente?

1) Por presentar cifra de PAS superior a 185 mmHg, comenzaria tratamien-
to con antiagregantes y estatinas.
2) Realizaria una nueva TC craneal transcurridos 120 minutos para confir-
mar que se trata de un ictus isquémico.
3) Esperaria 15 minutos v realizaria una nueva toma de PA, realizando he-
parina intravenosa si la PAS se encuentra por debajo de 185 mmHgy la
L PAD por debajo de 105 mmHg.

~
4) Comenzaria inmediatamente con nitoprusiato intravenoso para reducir

las cifras de PAS por debajo de 185 mmHg y realizaria trombadlisis intra-
venosa.

RC: 4

Mujer de 49 afios de edad. AP: fumadora. Acude traida por su marido
porque hace 3 horas se ha quejado de un intenso dolor de cabeza de apa-
ricion brusca, y sensacion de nauseas. No ha mejorado tras toma de ibu-
profeno. No presenta focalidad neurolégica. En el proceso diagndstico de
esta paciente, {cual de las siguientes opciones le parece menos indicada?

1) Realizaria TC craneal urgente por ser una cefalea con signos de alarma.

2) Tras comprobar que la TC craneal es normal, aplicaria tratamiento anal-
gésico intravenoso y dejaria a la paciente en observacion, valorando
puncion lumbar para comprobar si existe xantocromia en el LCR.

3) Si la punciéon lumbar es xantoncromica, solicitaria la realizacion de una
arteriografia cerebral completa.

4) Tras comprobar que la TC craneal es normal, realizaria arteriografia cere-
bral selectiva, ya que sin duda se trata de una hemorragia subaracnoidea
espontanea.

RC: 4

Mujer de 30 afios de edad. AP: migrafias desde la adolescencia con baja fre-
cuencia. Fumadora de 5 cigarrillos al dia. En tratamiento con anticonceptivos
orales desde hace 4 anos. Es traida a urgencias por presentar desde hace 5
horas cefalea de inicio brusco, dificultad para la emisién del lenguaje y leve
pérdida de fuerza en miembro superior derecho. Mientras se lleva a cabo la
exploracion en urgencias presenta una convulsion generalizada. éCual de las
siguientes actitudes le parece errénea en el manejo de esta paciente?

1) Realizaria una TC craneal urgente para diferenciar entre ictus isquemico
y hemorragico.

2) Insistiria al radidlogo en descartar la existencia de signo del “delta vacio”.

3) Comenzaria tratamiento con antiagregacion dado que se trata claramen-
te de un infarto isquémico en territorio de la ACM izquierda.

4) Tras comprobar que no se trata de un ictus hemorragico, comenzaria
tratamiento con heparina intravenosa ya gue probablemente se trate de
una trombosis de senos venosos cerebrales.

RC: 1
Una de las siguientes arterias no es rama de la arteria carétida intracraneal:

1) Arteria cerebral anterior.
2) Arteria coroidea anterior.
3) Arteria cerebral posterior.
4) Arteria oftalmica.

RC: 3
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Los trastornos del movimiento tienen su sustrato patoldgico principalmente Clasificacion
en los ganglios basales (Figura 38 y Tabla 18).

Atendiendo a la situacion funcional en la que aparece, el temblor se puede
Figura 38 clasificar en:
Putamen » Temblor de reposo. Se produce en ausencia de actividad muscular

Caudado voluntaria. El ejemplo mas tipico es el temblor observado en la enfer-

medad de Parkinson.
« Temblor de accion. Se produce con la contraccién muscular volunta-

ria, y se subdivide en temblor postural y cinético o de movimiento. El
Talamo primero es provocado con el mantenimiento de |la postura, y son ejem-

plos el temblor fisiolégico, el temblor fisiolégico exacerbado, el temblor

esencial y el temblor postural que puede aparecer en la enfermedad

de Parkinson y otros trastornos del movimiento. Son ejemplos tipicos
Subtalamo de temblor postural el que se produce al beber, comer, abrocharse un
botdn o escribir.
El temblor cinético se produce cuando la contraccion muscular se
acompafa de movimiento. Es caracteristico de la patologia cerebelosa o
troncoencefalica que afecte las vias espinocerebelosas (esclerosis multi-
ple, vascular, tumoral, patologia degenerativa).

Palido lateral

Palido medial

Anatomi los gangli S :
A de ios ganglios basales Existen otras formas de temblor que son poco comunes como el temblor

ortostatico, presente en los miembros inferiores con la bipedestacion, tem-
Tabla 18 blor psicégeno, producto de alteraciones psiquiatricas y de caracter facticio
Trastornos del movimiento y temblor rubrico o de Holmes producido por lesién del nicleo rojo en el
Hipercinéticos o discinesias Ritmicos Temblor mesencéfalo y caracterizado por su baja frecuencia y presentarse tanto en
exceso de aiini reposo como con la accién.
(por exceso de movimiento) Irrequlares Distonias P
Mioclonias RECUERDA
Tics El temblor tipico de la enfermedad de Parkinson es de repo-
Corea 50, pero también es frecuente el temblor postural.
Balismo
Acatisia Clinica (rabia 19)
Hipocinéticos (por déficit de movimiento)
Clasificacion de los trastornos del movimiento Tabla 19
Tipo de temblor Reposo Postural Cinético
H_ ot oot s : s =
-(+) ++++ +(+)
Temblor Parkinsoniano ++++ ~~ -
Mesencefalico RS +++ b
El temblor se define como la presencia de oscilaciones ritmicas de una parte Canbalas i + P

del cuerpo, secundarias a contracciones alternantes o sincronicas de grupos

musculares opuestos. Correlacién clinicoetiolégica del temblor
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« Temblor fisiolégico exacerbado. Es un temblor fisiologico de frecuen-
cia normal (8-12 Hz), pero de mayor amplitud. Esta ausente en reposo
y presente con el mantenimiento de |la postura. Resulta de un incre-
mento de la actividad periférica B-adrenérgica asociada a un aumento
del nivel de catecolaminas circulantes. Es comun en estados de ansie-
dad y en aquellos trastornos metabdlicos que conllevan una sobreac-
tividad B-adrenérgica (tirotoxicosis, feocromocitoma, hipoglucemia).
También aparece con la ingesta de algunos farmacos (catecolaminas,
metilxantinas) o con la retirada de otros (B-bloqueantes, morfina y
alcohol). Puede controlarse adecuadamente con B-bloqueantes (pro-
pranolol).

* Temblor esencial (Tabla 20). Es la forma mas comun de temblor sin-
tomatico y el trastorno del movimiento mas frecuente. Se hereda
con caracter autosomico dominante y alta penetrancia. Se describe
historia familiar en un 30% de los pacientes, aunque también existe
una forma esporadica. Puede comenzar a cualquier edad y persiste
durante toda la vida. Al inicio es unilateral e intermitente, pero una
vez establecido es bilateral y asimétrico, pudiéndose afectar cualquier
parte del cuerpo. Tipicamente, produce oscilaciones flexoextensoras
a nivel de la mufeca o aproximacion-separacion de los dedos cuando
los brazos estan al frente. Su frecuencia es de 4-12 Hz, y se puede aso-
ciar a tareas especificas (escribir, mantener un objeto en una postura
determinada...). Se exacerba con el estrés, ansiedad y fatiga. Carac-
teristicamente, mejora con el alcohol. Se han descrito alteraciones
cerebelosas asociadas a este temblor como disminucién de células de
Purkinje y la presencia de elementos llamados torpedos. Estas altera-
ciones no son patognomonicas.

Casi el 50% de los pacientes con temblor esencial tienen alguna forma
de distonia asociada. Son variantes el temblor cefalico aislado, de la voz,
lingual, ortostatico... No hay datos de patologia extrapiramidal o cerebe-
losa (aunque la presencia de rigidez en “rueda dentada” junto al tem-
blor no es criterio de exclusion).

El tratamiento se realiza preferentemente con propranolol o primidona,
habiéndose utilizado en casos refractarios la toxina botulinica. Los casos
refractarios e invalidantes en gente < 70 afios, se podrian tratar con esti-
mulacién talamica.

+ Presencia de temblor postural visible y persistente, afectando a las manos o
antebrazos, que puede o no acompanarse de temblor cinético. Puede ser asimétrico y
afectar a otras partes del cuerpo

+ Prolongada duracion (mas de 5 afos)

Criterios de exclusion

« Presencia de otras alteraciones neuroldgicas, con la excepcion de rigidez en “rueda
dentada” (signo de Froment)

« Existencia de causas de temblor fisiolégico exacerbado (p. &j., hipertiroidismo)

« Exposicion a farmacos tremorigenos o retirada de farmacos antitremorigenos

« Historia de traumatismo craneal en los 3 meses previos al inicio de los sintomas

+ Evidencia dinica de temblor psicgeno

« Inicio stbito

Criterios diagnosticos del temblor esencial

RECUERDA

El temblor esencial es el mas frecuente de los temblores sin-
tomaticos. Puede ser asimétrico y llevar asociada rigidez en

“rueda dentada” de forma analoga al temblor de un pacien-
te con Parkinson.

NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA

RECUERDA

El temblor fisiologico y esencial se tratan con B-bloquean-
tes; sin embargo, el temblor de reposo del Parkinson se tra-
ta con anticolinérgicos.

52.

Distonias

concepto

Contraccion muscular involuntaria y sostenida que produce desviacion o tor-
sion de un drea corporal. No se suprimen con la voluntad y pueden desenca-
denarse por movimientos o acciones especificas (distonias ocupacionales).

Clasificacion

Existen dos formas principales de clasificacion, la etiolégica (idiopaticas vy
secundarias) y la topografica (seguin la extension de la misma). Dentro de
las idiopaticas hay un grupo para las que se conoce su origen genético, y se
nombran a través del término DYT seguido por un numero, afectando cada
una a unos musculos y un rango de edad concreto.

Clasificacion topografica:

e Distonias focales. Implica un musculo o pequefio grupo muscular. Tipica
de la edad adulta (no suelen extenderse). Las mas frecuentes son la tor-
ticolis (cervical), blefaroespasmo (palpebral) y el espasmo hemifacial.

« Distonias segmentarias. Aparecen movimientos distonicos en areas
corporales contiguas. Incluye el sindrome de Meige, que cursa con ble-
faroespasmo y distonia oromandibular.

« Distonia multifocal. Afecta a musculos de mas de dos regiones no con-
tiguas.

« Hemidistonias. Se asocian con lesiones estructurales en los ganglios
basales contralaterales, particularmente el putamen.

* Distonias generalizadas. Tipicas de nifios, inician de forma focal en
infancia y se van extendiendo hasta generalizarse.

Las distonias ocupacionales serian aquéllas que son accion especifica, y sola-
mente se presentan cuando se realiza una actividad concreta, cesando al
detener la actividad. Las mas frecuentes serian el llamado “calambre del escri-
biente” en el carpo dominante o la distonia cervical del violinista, entre otros.

Dentro de las distonias secundarias, sefialar, por frecuencia, la distonia far-
macolégica por medicacion bloqueante de dopamina (neurolépticos clasicos
preferentemente, antiemeticos como metoclopramida o antivertiginosos
como sulpirida), que se produce tras escasos minutos u horas de su admi-
nistracion y suele ser focal (por ejemplo, en forma de torticolis o desviacion
forzada ocular).

Tratamiento

Su objetivo es reducir la frecuencia de aparicion de dichos movimientos mus-
culares, ya que, aparte de llegar a producir importante discapacidad, llegan a
generar dolor. El tratamiento (Tabla 21) depende de si existe una enfermedad
de base que la produzca (distonia secundaria) o si es primaria (idiopatica). La
medicacion sistémica (oral, intravenosa, intramuscular o a través de bombas
intratecales) suele ser menos efectiva que la local (administracion de toxina
botulinica en los musculos implicados), que se usa preferentemente para las
focales o segmentarias (torticolis, blefarospasmo...).
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En el caso de las distonias farmacologicas el tratamiento de eleccion con-
siste en retirar la medicacion causante y administrar alguna benzodiacepina
o anticolinergico.

Tabla 21

Primero el ratamiento de a etologa secundaria o retrar agente causal

Generalizadas o Benzodiacepinas + (lonazepam
hemidistonias » Diazepam
Antiespasmadicos « Baclofeno (se puede administrar
en perfusion continua intratecal)
« Tizanidina
Anticolinérgicos » Trihexifenidil
- Biperideno
Focales o Toxina botulinica (trimestral/cuatrimestral) en musculos
segmentarias implicados
Farmacolégicas Retirada de medicacion + benzodiacepina +/- anticolinérgicos

Farmacos mas usados en las distonias

5.3.

Mioclonias

Son movimientos involuntarios, subitos y de escasa duracion, que producen
desplazamiento de un area corporal, y estan causados por contraccion mus-
cular activa (mioclonias positivas) o por inhibicion del tono muscular (mio-
clonias negativas o asterixis).

La etiologia es muy variada, pero la que siempre se debe recordar son las
mioclonias asociadas a eventos comiciales (por ejemplo, epilepsia mioclé-
nica juvenil [véase tema correspondiente]) o a procesos toxico-metabdlicos.

Existe un grupo de mioclonias, denominadas esenciales o fisiologicas que
aparecen en personas sanas, por ejemplo en relacion al suefio, o incluso el
hipo. Estas no requieren habitualmente tratamiento.

El tratamiento consiste en eliminar el desencadenante (farmacos, procesos
metabdlicos como las alteraciones idnicas, encefalopatia hepatica...) vy, si es
preciso, la asociacion de antiepilepticos en el caso de procesos epilépticos
(valproato) o benzodiacepinas (clonacepam).

5.4,

Tics

Se definen como movimientos (tics motores) o vocales estereotipados (tics
fonicos) que se repiten irregularmente, sin objetivo alguno, y pueden ser
simples (accion unica) o complejos. Se caracterizan porque se suprimen tem-
poralmente con la voluntad y aumentan con el estrés. Caracteristicamente
pueden persistir durante el suefio.

Sindrome de Gilles de |la Tourette

Es la forma mas grave de tics multiples. Los criterios diagnosticos de esta
entidad son:

05. Trastornos del movimiento \N§

1. Multiples tics motores y uno o mas tics fonicos.

2. Los tics ocurren muchas veces al dia, casi todos los dias a lo largo de mas
de 1 aho.

3. Eltipo, gravedad y complejidad de los tics cambia con el tiempo.

4. Inicio antes de los 21 afos.

5. Los movimientos involuntarios y ruidos no pueden justificarse por otros
medios.

6. Se asocian a ecolalia (repeticion de palabras) y coprolalia (uso frecuente
de palabras malsonantes).

Es caracteristica la asociacion con trastornos obsesivo-compulsivos y tras-
torno por déficit de atencién e hiperactividad (TDAH).

El tratamiento sélo debe realizarse cuando interfiere con la funcionalidad
o produce cierto grado de ansiedad sobre el paciente o su familia. Se rea-
liza con tetrabenacina (deplecién presinaptica de dopamina), neurolépticos
(haloperidol, pimozida) y clonidina. Si se asocia a TDAH, se puede asociar un
ISRS

N

Corea. Enfermedad de Huntington

El término corea (“baile”) hace referencia a movimientos arritmicos, rapidos,
irregulares, incoordinados e incesantes que pueden afectar a cualquier parte
del cuerpo. La enfermedad de Huntington (EH) es |la forma mas comun de
corea hereditario. Puede debutar a cualquier edad, aunque la mayor inci-
dencia se situa entre la 4.2 y |a 5.2 décadas, evolucionando lentamente hacia
la muerte en un periodo de 10 a 25 afos. Se hereda con caracter autosomico
dominante y es el resultado de la expansion del triplete CAG en el brazo
corto del cromosoma 4 (gen IT15), que codifica para la proteina huntingtina.

Es caracteristica la atrofia del nucleo caudado, con dilatacion secundaria de
las astas frontales de los ventriculos laterales (Figura 39).

Figura 39

TC craneal de paciente con enfermedad de Huntington, en la que se
aprecia la marcada atrofia de la cabeza de ambos nucleos caudados, lo que
provoca la dilatacion de las astas frontales de los ventriculos laterales
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Clinica

Se caracteriza por la triada trastornos del movimiento, deterioro cognitivo y

clinica psiquiatrica:

* Trastornos del movimiento. El mas caracteristico es el corea, pero pue-
den mostrar asociados otros tipos de trastornos motores, como son las
distonias.

* Deterioro cognitivo. Demencia subcortical.

« Trastornos psiquiatricos y del comportamiento. La manifestacion mas
frecuente son los trastornos afectivos, incluyendo depresion unipolar o
bipolar, que afecta a un 50% de los casos. El riesgo de suicidio es mayor
que en la poblacién general. En un 5-10% de los casos, pueden presen-
tar trastornos psicoticos.

Diagnostico

El diagnostico de aproximacion se realiza con la historia clinica asociado a
la presencia de las alteraciones semiolégicas descritas, en un paciente con
antecedentes familiares de sintomas similares. El diagnoéstico definitivo, con
la valoracion del numero de tripletes CAG (mas de 40 repeticiones) en el
cromosoma 4.

Tratamiento

Por el momento no existe ningun tratamiento que modifique la evolucién
de la enfermedad, por lo que se basa en el control sintomatico, preferen-
temente del corea cuando es molesto (tetrabenacina) y del trastorno del
comportamiento (haloperidol, quetiapina, clozapina...). Como se dijo previa-
mente, tetrabenacina es un farmaco que depleciona la dopamina presinap-
tica, reduciendo con ello el corea.

5.6.

Enfermedad de Parkinson idiopatica

NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA

pueden ser la mutacion de la dardarina, sinucleina o la forma heterocigota
de Gaucher. No obstante, en la mayor parte de los pacientes la etiologia
esta inaclarada. Por este motivo, se postula que es una suma de multiples
factores de riesgo sobre una persona con cierta predisposicion genética
(Tabla 22).

Tabla 22 {
Factores asociados a la enfermedad de Parkinson

Edad (el mas importante hasta el momento)

Genéticos Parkina (autosémica recesiva)
Dardarina (autosémica dominante)
Sinudleina (autosémica dominante)

Mutacién heterocigota de la enzima
glucocerebrosidasa (relacionada
con la enfermedad del Gaucher)

MPTP: 1-metil-4-fenil-1, 2, 3, 6-
tetrahidropiridina

Manganeso
Pesticidas y herbicidas

Traumatismos craneoencefélicos

Asociacion inversa (‘papel protector’)  Café
Alimentacion "

Ambientales

Tabaco: mas relacionado con el tiempo
de exposicion que con la cantidad

Factores asociados a la enfermedad de Parkinson

Anatomia patologica

En la enfermedad de Parkinson hay una pérdida neuronal de la porcién com-
pacta de la sustancia negra que proyecta dopamina sobre el nucleo estriado
(PO1), pero también se alteran otros sistemas, como el colinérgico (nucleo
basal de Meynert, nicleo pedunculo-pontino), noradrenérgico (locus coeru-

Corresponde con la segunda enfermedad neu-
rodegenerativa mas frecuente después de la
enfermedad de Alzheimer. Su prevalencia es de
unas 300 personas por cada 100.000 habitan-
tes, pero ésta es ampliamente variable en fun-
cion de la edad y el area geografica. Afecta mas
frecuentemente a varones, con una edad media

de comienzo alrededor de los 70-75 afos. Soélo
un 5-10% debuta antes de los 40 afos, en cuyo

ek — &t d Sindrome
caso habria que sospechar formas genéticas de parkinsoniano
enfermedad de Parkinson (Tabla 22). Se carac- o parkinsonismo
teriza por una significativa lentitud de movi-
miento (parkinsonismo o bradicinesia, asociado l
con otros signos y sintomas (Tabla 23). De esta Parkinsonismo
manera, el diagnostico es eminentemente cli- farmacologico

nico, apoyado en pruebas complementarias
para el cribado de otras entidades (analitica de
sangre, TC/RM craneal y/o pruebas de medicina
nuclear) (Figura 40).

Patogenia

Parkinsionismos neurodegenerativos

Paralisis
EE— —»  Supranuclear
Con demencial Progresiva (PSP)
~ inicial —
(> 1 afho del Dx)
' Enfermedad “.MS{*"E“'““:'
- S : (antigua Atrofia Olivo-
da LEW}*I — Ponto-Cerebelosa
(OPCA))
AMS-Parkinsoniana
Parkinsionismo (antigua
— + otros —t— Degeneracion
mmﬁ sintomas (AMS) Estriato-Nigrica)
o ]l AMS +h
e - + hipotensién
— M nrtnstst?cawr
LML - incontinencia
{Shy Drager)

Parkinsionismo Plus

B Parkinsionismo secundario a farmacos: neurolépticos, antieméticos, antivertiginosos

Enfermedad Parkinson idiopatica

Es aun desconocida, aunque cada vez se conoce

mas sobre diferente genes relacionados, como

Diagnéstico deferencial de los sindromes parkinsonianos (Dx: diagnoéstico; AMS: atrofia multisistémica)
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leus) e incluso el sistema vegetativo autondmico. El marcador anatomopa-
tolégico mas caracteristico son los cuerpos de Lewy (Figura 41), que estan
compuestos preferentemente por a-sinucleina, que se disponen tanto por
diferentes estructuras cerebrales (nucleo olfatorio, corteza cerebral, tron-
coencefalo), como a lo largo del tubo digestivo.

Figura 41

A-,-

prars

Cuerpos de Lewy en paciente con enfermedad de Parkinson

Clinica

Es un sindrome clinico caracterizado por temblor de reposo, bradicinesia,
rigidez (P02, P03) e inestabilidad postural. Para su diagnostico, se usan los
criterios diagnosticos del Banco de Cerebros de Reino Unido (Tabla 23).

Tabla 23

Criterios diagnésticos del Banco de Cerebros de Reino Unido

Bradicinesia. Siempre debe estar presente.  Rigidez en tubo de plomo asociado a rueda
Se debe acompanar de al menos uno dentada en la movilidad pasiva

de los sintomas de la columna
de la derecha. Es el sintoma mas Temblor de reposo (4-6 Hz)
discapacitante (P04) en extremidades superiores (en cuenta

de monedas). Puede afectar también
a mandibula, labios y lenqua.

El 10-20% de los pacientes
no lo presentan

Inestabilidad postural no explicada
por otras causas (caidas hacia adelante)

Criterios diagnoésticos del Banco de Cerebros de Reino Unido para
la enfermedad de Parkinson

Desde hace ya unos anos, la enfermedad de Parkinson dejo de ser solo un
conjunto de sintomas motores, y se comenzd a hablar de los sintomas no
motores que frecuentemente asocian los pacientes con dicha enfermedad
(Tabla 24). Aparte de los sintomas motores descritos en la Tabla 23, se han
anadido otros en la Tabla 24 que se asocian a los pacientes con enfermedad
de Parkinson.

El inicio de la sintomatologia es tipicamente asimétrico, iniciando con
temblor de reposo de predominio en un miembro superior, que asocia
generalmente mayor bradicinesia y rigidez. Segun progresa la enferme-
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dad, la sintomatologia se vuelve bilateral, aunque siempre mas marcada
en el hemicuerpo de debut. Un criterio sine qua non para poder hablar
de enfermedad de Parkinson es la respuesta positiva al tratamiento con
L-Dopa.

Tabla 24
Sintomatologia asodada a la enfermedad de Parkinson

Sintomatologia motora Limitacion en la supraversion de la mirada
(BSIChESA RTINS | imia facial (“cara de péker”), reducdén
teposo, vigidezo inestabliided | ., . 05 (POS)
delamarcha) (Figura 42)
Hipofonia
Camptocornia (anteversion de tronco al caminar)
Marcha apraxica (arrastrando los pies), festinante
y con bloqueos de la marcha segin progresa
la enfermedad. Reduccion del braceo
Micrografia
Sintomatologia nomotora  Deterioro cognitivo leve subcortical (poco importante

al menos durante los primeros afos)
Trastorno de conducta del suefio REM
Digestiva: estrefiimiento, sialorrea
Urinaria: incontinencia y nicturia
Hiposmia

Depresion y cuadros de ansiedad
Dolor

Disautonomia: episodios de hipersudoracion
e hipotension

Sintomatologia asociada a la EP

Figura 42

Limitacion
en la supraelevacion
de la mirada

Hipomimia facial

Rigidez
(fendmeno
de “rueda dentada”)

Bradicinesia
» Marcha festinante
- Inestabilidad postural

Paciente con enfermedad de Parkinson (véase animacion del Video 1)
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Paciente con paralisis supranuclear progresiva

T RECUERDA

Los Parkinsosnismos plus, no suelen presentar temblor de
reposo, la rigidez suele ser simetrica y la respuesta a L-Dopa
suele ser muy discreta o ausente.

RECUERDA

La limitacion en la supraversion de la mirada es tipica de la
Enfermedad de Parkinson y la limitacion en la infraversién,
de la paralisis supranuclear progresiva.

Diagnostico

El diaghostico de la enfermedad de Parkinson es clinico (véase Tabla 23),

apoyado en unas pruebas complementarias. Siempre se debe descartar los

parkinsonismos secundarios, para lo cual lIa historia clinica y la exploracion
son imprescindibles:

e Cribado de medicacién potencialmente parkinsonizante. Suele pro-
ducir un parkinsonismo no tremorico y simétrico que mejora con su
suspension.

 El paciente presenta los signos y sintomas cardinales de la enfermedad
(veéase Tabla 23), que son tipicamente asimétricos.

e En fase inicial, ausencia de datos de demencia, caidas frecuentes, disfa-
gia ni alucinaciones visuales.

Entre las pruebas complementarias que se pueden solicitar se encuen-

tran:

* TC/RM craneal. Prueba de imagen imprescindible. Suele ser normal.

« DAT-Scan presinaptico. Se suele evidenciar hipocaptacion del radiotra-
zador en los ganglios basales.

« Ecografia de sustancia negra mesencefalica. Se aprecia hiperecogenici-
dad en el 75-96% de los pacientes con enfermedad de Parkinson.

Tratamiento

Se basa fundamentalmente en la reposicion del sistema dopaminérgico:

* Levodopa (L-dopa). Asociada a un inhibidor de la dopa-descarboxi-
lasa periférica (carbidopa obenseracida), sigue siendo considerada el
mejor tratamiento (P06), pero su uso se ve habitualmente retrasado a

NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA

pacientes con enfermedad de Parkinson moderada/grave o pacientes
mayores de 70-75 afios por los efectos secundarios a la misma tras
3-5 anos:

- Fluctuaciones motoras:

»  Fenomeno wearing off o fin de dosis. Suelen ser las primeras
en aparecer. Se tratan aumentando la dosis de L-Dopa.

» Fenomenos on-off. Consisten en importante empeoramiento
motor impredecible tras tomarse correctamente la medica-
cion. Dificil de controlar.

»  Fendmenos de no on. Asegurarse tomar la medicacion con
estdmago vacio.

- Discinesias. Suelen ser las ultimas en aparecer. Se recomienda
reducir la cantidad de L-Dopa.

* Agonistas dopaminérgicos. Se utilizan en monoterapia cuando existe
afectaciéon leve-moderada, especialmente en pacientes jovenes (< 70
afios) y asociados a levodopa en fases moderadas/avanzadas. Sus efec-
tos secundarios mas frecuentes son intolerancia gastrointestinal inicial
(nduseas), edemas en extremidades inferiores y, ocasionalmente, apa-
ricion de un trastorno de control de impulsos (coleccionar cosas, hiper-
sexualidad, ludopatia, etc.). No producen los efectos secundarios de la
L-Dopa a largo plazo (fluctuaciones motoras, ni discinesias).

- Pramipexol y Ropinirol son orales.

- Rotigotina. Unico que se administra con un parche de 24 horas de
liberacion prolongada.

- Apomorfina. Unico de administracién intramuscular de forma pun-
tual o en bomba continua.

* Inhibidores de la COMT. Los inhibidores de la catecol-O-metil-transfe-
rasa (entacapona, tolcapona) aumentan también la biodisponibilidad de
la levodopa, inhibiendo su metabolismo, por lo que pueden adminis-
trarse asociados a levodopa. Existen formulaciones en las que se asocia
levodopa + carbidopa + entacapona.

* Anticolinérgicos (trihexifenidil, biperideno). Son utiles para el tra-
tamiento de pacientes jovenes con predominio clinico del temblor de
reposo.

« Rasagilina. Es un inhibidor selectivo de la MAO-B, por lo que ayuda a
reducir ligeramente las necesidades de estimulacién dopaminérgica
oral. Algun estudio indica que podria tener un papel neuroprotector
(aun no demostrado).

« Amantadina. Es un blogueante de los receptores NMDA de glutamato y
se usa casi exclusivamente para reducir las discinesias.

RECUERDA

Enfermedad de Parkinson con clinica leve y < 70 afios ago-
nistas dopaminergicos; si es moderada y/o > 70 afos,
L-Dopa.

Segun progresa la enfermedad, el paciente se va deteriorando clinicamente,
aumentando la ineficacia de la medicacion oral. Por este motivo se comienza
a usar en este tipo de pacientes el término de enfermedad de Parkinson
avanzado, para la que existen en la actualidad 3 tratamientos aprobados. La
eleccidon de uno u otro debe individualizarse con cada paciente:
¢ Quirdrgico: Se basa en la estimulaciéon cerebral profunda sobre los
nucleos subtalamicos. La limitacion principal sele ser la edad del
paciente (habitualmente < 70 afios).
* Farmacologico. Se basa en la estimulacion dopaminérgica continua
durante al menos las 16 horas de vigilia y actividad de los pacientes:
- L-Dopa en infusion continua. Consiste en la administracion
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de L-Dopa disuelta en un gel, acoplada a una bomba de perfusion
que introduce la medicacion de forma continua a través de una gas-
trostomia hacia el duodeno del paciente.

- Apomorfina en infusion continua. Se trata de la administracion
subcutanea de apomorfina (agonista dopaminergico) mediante una
bomba similar a la que usan algunos pacientes diabéticos insulino-
dependientes.

5./7.

Otros sindromes parkinsonianos

Paralisis supranuclear progresiva |
0 enfermedad de Steele-Richardson-0Olszewski

Se trata de una entidad clinica que afecta a pacientes sobre los 70 afios, y

que se caracteriza por (véase Video 1):

* Sindrome parkinsoniano con bradicinesia, rigidez preferentemente
axial, con marcha en hiperextension de tronco, escaso temblor e ines-
tabilidad postural, siendo frecuentes las caidas desde fases iniciales,
especialmente hacia atras. Distonia cervical en extension (retrocolis) y
blefaroespasmo.

* Disfuncidon corticobulbar o corticoespinal con aumento de reflejos mio-
taticos, signo de Babinski, disartria, disfagia y labilidad emocional (sin-
drome pseudobulbar).

« Paralisis de la mirada conjugada en el plano vertical, especialmente
de la infraversion de la mirada en fases iniciales. Se considera el signo
clinico mas caracteristico de esta enfermedad.

« Deterioro cognitivo mas marcado que en la enfermedad de Parkinson.

« Escasa o nula respuesta al tratamiento con L-dopa.

RECUERDA

El paciente con enfermedad de Parkinson tiende a caerse ha-
cia delante, mientras que en la paralisis supranueclar progre-
siva, las caidas son hacia atras, mas frecuentes, y se asocia a
disfagia y datos de deterioro cognitivo desde fases iniciales.

Atrofia multisistémica

Bajo la denominacion de atrofia multisistémica (AMS) se incluye un grupo
heterogéneo de patologias degenerativas del sistema nervioso que se carac-
terizan porque combinan sintomas y signos parkinsonianos, cerebelosos,
piramidales o disautonémicos (Tabla 25). No suelen asociarse a demencia. La
mala o nula respuesta a L-Dopa es la norma. Se incluye en las enfermedades

ldeasclave
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neurodegenerativas por deposito de sinucleina (sustancia negra, caudado,
putamen, globo palido, olivas inferiores, protuberancia, cerebelo y colum-
nas intermediolaterales medulares), como la enfermedad de Parkinson, pero
ésta no se agrega en forma de cuerpos de Lewy.

A nivel anatomopatologico, las AMS presentan pérdida neuronal y gliosis (sin
cuerpos de Lewy) que puede afectar a las siguientes estructuras: sustancia
negra, caudado y putamen, palido, olivas inferiores, protuberancia, cerebelo
y columnas intermediolaterales medulares.

Tabla 25
Diagnéstico diferencial de las atrofias multisistémicas

2o Gon escasa respeesta  L-Dopi +

Importante ataxia de la marcha AMS cerebelosa (AMS-() (antiguamente
llamada atrofia olivo-ponto-cerebelosa
(OPCA))

Signos piramidales (hiperreflexia, Babinski)  AMS parkinsoniana (AMS-P) (antiguamente
llamada degeneracion estriato-nigrica)

Importante disautonomia: Antiguamente llamado sindrome

« Hipotensidn ortostatica de Shy-Drager. En la actualidad se incluye

+ Incontinencia en cualquiera de las formas AMS-C y AMS-P

Diagnéstico diferencial de las AMS

RECUERDA

Ante un parkinsonismo con importante inestabilidad (mar-
cha ataxica), disautonomica precoz y falta de respuesta a

L-dopa, plantear una atrofia multisistémica.

°
s

Sindrome de piernas inquietas

Trastorno del movimiento que se caracteriza por disestesias de predominio
en miembros inferiores, que aparecen preferentemente en reposo y que
se alivian con el movimiento. Puede asociarse con movimientos periodicos
durante el suefio.

La etiologia mas frecuente es idiopatica, debiendo descartarse la polineuro-
patia sensitiva (urémica, diabética...) y |a anemia ferropénica. El tratamiento
de las formas idiopaticas se basa fundamentalmente en el uso de agonistas
dopaminérgicos.

v El temblor esencial es el mas frecuente de los temblores sintomaticos.
Comparte caracteristicas con el del Parkinson: velocidad intermedia,
asimeétrico, coexistencia con otros trastornos del movimiento (distonias,
rigidez en “rueda dentada”), pero tipicamente es postural, presenta his-
toria familiar y mejora con el alcohol.

/" La toxina botulinica es el tratamiento de eleccion de las distonias fo-
cales.

-\
v Los tics se suprimen con la voluntad y aumentan con el estrés. La forma

mas grave de tics multiples es el sindrome de Gilles de la Tourette, que
se asocia a ecolalia y coprolalia. Se trata con neurolépticos.

v El corea de Huntington lleva asociado: trastornos del movimiento, de-
terioro cognitivo y trastornos psiquiatricos. Se hereda de forma autoso-
mica dominante y presenta el fenomeno de anticipacion (por expansion
del triplete de nucledtidos CAG). Es caracteristica la atrofia del nucleo
caudado, y el tratamiento sintomatico se hace con neurolépticos.

>
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v El temblor de reposo, la bradicinesia, la rigidez y la inestabilidad postu-
ral caracterizan el sindrome parkinsoniano. La enfermedad de Parkinson
idiopatica es la forma mas comun de sindrome parkinsoniano. En ella pre-
domina la clinica del temblor (forma de presentacion mas frecuente) y la
bradicinesia (manifestacién mas incapacitante de la enfermedad), siendo
la mejoria con L-dopa significativa.

v La paralisis supranuclear progresiva es uno de los diagnosticos diferen-
ciales del Parkinson idiopatico. Conlleva distonias, pardlisis de la infra-
version de la mirada y demencia.

N
v Las atrofias multisistémicas se caracterizan por clinica parkinsoniana

con predominio de la rigidez y datos de afectacion de otras estructuras
nerviosas, como la via piramidal, el cerebelo o el sistema vegetativo,
desde estadios iniciales de la enfermedad. La demencia no forma parte
del cuadro.

J Casosclinicos

Un paciente de 60 afios refiere que, desde hace afos, le tiemblan las ma-
nos al sostener la cuchara, el vaso o el boligrafo, sobre todo si esta nervio-
so o fatigado, y estos sintomas mejoran con pequeias cantidades de vino.
Su padre, ya fallecido, habia presentado temblor en las manos y la cabeza.
La exploracion neurolégica solo muestra temblor de actitud simétrico en
ambas manos. Este cuadro clinico es probablemente consecuencia de:

1) Una enfermedad de Parkinson incipiente.
2) Sintomas de deprivacion etilica.

3) Un temblor esencial.

4) Una neurosis de ansiedad organica familiar.

RC:3

Hombre de 70 afios, con temblor de reposo de 4 Hz y torpeza en extre-
midad superior derecha, desde hace un afio. Al caminar, el braceo esta
disminuido en el lado derecho. Se inicio tratamiento con 750 miligramos
de levodopa y 75 miligramos de carbidopa al dia, con desaparicion de los
sintomas. {Qué enfermedad y evolucion son las mas probables?

1) Corea de Huntington con deterioro cognitivo progresivo.

2) Paralisis supranuclear progresiva con aparicion tardia de limitacion en |la
mirada vertical, tanto superior como inferior.

3) Enfermedad de Parkinson.

4) Temblor esencial familiar con aparicion de temblor en extremidad supe-
rior izquierda y cabeza.

RC:3

Un hombre de 45 afios de edad es traido a la consulta por deterioro cog-

nitivo progresivo. La exploracion muestra movimientos involuntarios irre-
gulares de las extremidades. El padre del paciente fallecié a los 60 afios de

edad en un centro psiquiatrico, y también presentaba dichos movimientos
involuntarios de extremidades. ¢Cudl es el diagndstico mas probable?

.

1) Corea de Sydenham.

2) Enfermedad de Huntington.

3) Enfermedad de Hallervorden-Spatz.
4) Paralisis supranuclear progresiva.

RC: 2

Un paciente de 70 afios acude a consulta porque desde hace 3 meses se ha
comenzado a caer con una frecuencia de 1 vez a la semana. Su familia re-
fiere que dltimamente estd muy olvidadizo y presenta dificultad para tragar.
A la exploracion llama la atencién una facies inexpresiva con dificultad en
la infraversion de la mirada. Muy importante rigidez cervical y marcha con
nulo braceo. No presenta temblor de reposo, pero si rigidez importante en
rueda dentada. ¢ Cudl serfa su diagnéstico de aproximacién inicial?

1) Paralisis supranuclear progresiva.
2) Enfermedad de Parkinson idiopatica.
3) Atrofia multisistémica.

4) Demencia corticobasal.
RC:1

¢ Cual seria el tratamiento de eleccion en un paciente de 57 anos que acu-
de a su consulta por un trastorno de la marcha que describe como impor-
tante pesadez en las piernas, y que cuando se le explora evidencia cierta
rigidez en las 4 extremidades, de predominio derecho y torpeza motora en
dicho hemicuerpo? TC craneal sin alteraciones.

1) Propranolol.

2) L-Dopa + inhibidor DOPA-descarboxilasa periférica.
3) Actitud expectante.

4) Pramipexol.

RC: 4
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Las enfermedades desmielinizantes son un conjunto de enfermedades
neurolégicas que tienden a afectar a adultos jovenes. Se caracterizan
por una inflamacion y destruccion selectiva de la mielina del sistema
nervioso central, respetando en general el sistema nervioso periférico
(Tabla 26).

Tabla 26

« Esderosis mltiple
« Sindrome de Devic 0 neuromielitis 6ptica
Enfermedades - Enfermedad de Balo
(A 8 - Enfermedad de Marchiafava-Bignami

adquiridas « Mielindlisis central pontina
« Encefalomielitis diseminada aguda
« Encefalomielitis hemorragica necrotizante aguda

« Leucodistrofia metacromatica. Alteracion funcional
de arilsulfatasa A. Herencia autosémica recesiva
« Leucodistrofia sudanofila
« Adrenoleucodistrofia. Herencia ligada al cromosoma X
« Enfermedad de Pelizaeus-Merzbacher
« Herencia recesiva ligada al cromosoma X
+ Leucodistrofia de células globoides o enfermedad de Krabbe
« Defidenda de galactocerebrosidasa

Enfermedades por alteraciéon de la mielina

Enfermedades
dismielinizantes
hereditarias

(-_ﬁ-_
Esclerosis multiple

Epidemiologia

La esclerosis multiple (EM) constituye la forma mas frecuente de enferme-
dad por alteracion de la mielina en el sistema nervioso central. Afecta prefe-
rentemente a pacientes entre los 20-45 anos, fundamentalmente a mujeres
(60% de los casos). La prevalencia es mayor conforme uno se aleja del Ecua-
dor en ambos hemisferios (la incidencia en zonas geograficas de clima tem-
plado es superior a la que se observa en las zonas tropicales) y predomina en
la poblacion de raza blanca. Distintas evidencias apoyan la participacion de
factores ambientales en la aparicidon de esta enfermedad como, por ejemplo,
los niveles bajos de vitamina D.

RECUERDA

La EM es mucho mas frecuente en los paises nordicos, y fue-
ron los vikingos quienes facilitaron su extension.

-

Enfermedades por
~ alteracion de la mielina

Geneética

Existe una clara susceptibilidad geneética para el desarrollo de EM. Se asocia
con HLA-DR2 y HLA-DQ y es mas frecuente en gemelos univitelinos.

Anatomia patologica

Aparicion de areas o placas de desmielinizacién en sustancia blanca del SNC.
En ellas hay un infiltrado de células T (CD4+) y macréfagos, con practica
ausencia de linfocitos B y células plasmaticas.

Cuando la placa se cronifica, la poblacién linfocitaria predominante es |a de
células By T con fenotipo supresor (CD8+). Se postula la afectacion primaria
del oligodendrocito.

No hay ninguna correlacion entre el numero de placas y su tamafio con los
sintomas clinicos.

RECUERDA

Nunca se afecta el SNP, porque la célula que forma la mie-
lina a este nivel es la célula de Schwann, y no el oligoden-
drocito.

Ccurso clinico

Las manifestaciones clinicas son muy variables, distinguiéndose cuatro for-

mas evolutivas (Figura 43).

* Forma remitente en brotes (remitente-recurrente o RR). Es la forma
clasica, constituyendo el 85% de los casos.

* Forma secundariamente progresiva (SP).

« Forma primaria progresiva (PP). El 10% de los pacientes presentan un
curso progresivo desde el comienzo de la enfermedad, sin brotes.

« Forma progresiva recurrente (PR). El 5% de |los pacientes presentan
deterioro progresivo desde el comienzo, pero en el curso de |la enferme-
dad aparecen brotes.

Ademas de estas formas evolutivas, han aparecido dos nuevos concep-
tos: sindrome clinico aislado (SCA) y sindrome radioldgico aislado (SRA).
El sindrome clinico aislado consiste en la aparicion de un primer episo-
dio de sintomas neurolégicos tipicos de EM (neuritis 6ptica, afectacién de
meédula, tronco o cerebelo).

El sindrome radiolégico aislado es la presencia, de forma incidental, de
lesiones en sustancia blanca que cumplen criterios de EM en pacientes sin
signos ni sintomas de la enfermedad. Tanto el SCA como el SRA pueden
evolucionar a una EM, aunque no siempre sucede.
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Figura 43

Curso clinico

NN || AN~

Forma Forma secundariamente
remitente-recurrente (RR) progresiva (SP)

N

Forma primariamente Forma progresiva
progresiva (PP) recurrente (PR)

Formas clinicas de la esclerosis multiple

Pronostico

Se consideran factores de mal pronéstico los que se describen en |a Tabla 27.

Marcadores pronosticos que predicen una evolucion mas grave de la EM

Tabla 27
Factores prondsticos .

Paciente varon

Debut en edad avanzada

Enfermedad progresiva desde el inicio de los sintomas
Signos motores y cerebelosos en el debut

Escasa recuperacion de un brote

Corto intervalo entre los dos primeros brotes
Muiltiples lesiones en RM en el debut

Sintomas

La Tabla 28 muestra los sintomas neurolégicos mas frecuentes al inicio de la

enfermedad.

Los sintomas tipicos de EM se producen por afectacion del nervio optico,

medula, tronco del encéfalo y cerebelo.

Sintomas neurolégicos

Sintomas sensitivos (61%), empeoran con el calor
- Hipoestesia (37%)
- Parestesias (24%)

Visidn borrosa por neuritis dptica (36%)
Debilidad y otros sintomas motores (35%)
Diplopia (15%)

Ataxia (11%)

Clinica de presentacion de la EM

NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA

Nervio optico. La neuritis optica (NO) retrobulbar (fondo de ojo
normal) es mas frecuente que la papilitis (tumefaccién papilar en el
fondo de ojo). El paciente con neuritis 6ptica presenta dolor con la
movilizacion ocular y el examen campimétrico demuestra escotoma
cecocentral.

RECUERDA

Escotoma cecocentral y dolor con la movilizaciéon ocular
sugieren neuritis optica. En un adulto joven es indicativo
de EM.

Médula. Es frecuente la lesion de la via piramidal, con la clinica
correspondiente de primera motoneurona. Es frecuente la asociacion
con urgencia miccional, impotencia y pérdida de la sensibilidad cor-
donal posterior que conduce a ataxia sensitiva y signo de Romberg. Si
la lesion cordonal es a nivel cervical, puede aparecer una especie de
descarga eléctrica descendente al flexionar el cuello; es el signo de
Lhermitte.

RECUERDA

En un anciano con signo de Lhermitte, hay que descartar
espondilosis cervical mas que esclerosis multiple.

Tronco del encéfalo. Es frecuente en estos pacientes la clinica de
diplopia, generalmente secundaria a lesién del fasciculo longitudi-
nal medial, que origina una oftalmoplejia internuclear. También se
puede producir paralisis facial periférica por afectacion del nicleo del
VIl par craneal que si se acomparfia de paralisis del VI par localiza la
lesion en la protuberancia. Las alteraciones auditivas, aunque pueden
aparecer, no son una afectacion tipica de la EM.

Cerebelo. La afectacion del cerebelo o de sus vias de conexion a nivel
troncoencefalico conduce a la aparicién de ataxia, disartria cerebelosa
(palabra escandida), nistagmo y temblor cinético.

La disfuncion cognitiva es comun en fases avanzadas, pudiendo aparecer en
fases iniciales. La pérdida de memoria la manifestacion mas frecuente.,

La depresion aparece reactivamente al conocer que se padece la enferme-
dad o con la evolucién. También en fases avanzadas, es caracteristica la sinto-
matologia frontal con euforia y comportamiento desinhibido. Otros sintomas
son la fatiga intensa con la marcha o ejercicio moderado y sintomas paroxis-
ticos, como crisis comiciales (1-4%), distonia, vértigo, acufenos o neuralgia
del trigémino.

®02

G{:}'O Recuerda que en la EM, aunque posibles, son altamente in-

RECUERDA

Qﬁ frecuentes la sintomatologia cortical (afasia, apraxia, agno-
sia, crisis...) y signos de segunda motoneurona.

Diagnostico

La base para el diagnostico sigue siendo la clinica. El diagndstico clinico de la
EM requiere 3 criterios:

Diseminacion temporal (dos o mas episodios de déficit neurologico,
separados entre si por al menos 1 mes sin nuevos sintomas).
Diseminacion espacial (sintomas y signos que indican al menos dos
lesiones independientes en el SNC).

Exclusion de enfermedades que puedan simular una EM (la EM es un
diagnostico de exclusion).
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Pruebas complementarias

LCR. Aparece una ligera elevacion de los linfocitos (< 50 células) y de
las proteinas totales en el 40% de los pacientes; aumento de las gam-
maglobulinas en el 70%; elevacién de IgG en el 80%, y bandas oligoclo-
nales 1gG en LCR (no en suero) en algo mas del 90%, aunque ninguno
de estos datos es patognomonico. Las bandas oligoclonales reflejan
la existencia de actividad inmunoldgica primaria en el SNC, y pueden
aparecer en otras enfermedades que cursen con inflamacion del SNC,
como neurolues, SIDA o panencefalitis esclerosante subaguda.
Potenciales evocados. La deteccion de un enlentecimiento en la con-
duccion de alguna via sensorial sugiere lesion desmielinizante, aun en
ausencia de clinica. Actualmente se emplean casi exclusivamente los
visuales.

RECUERDA

Las bandas oligoclonales de IgG en el LCR son un hallazgo
presente en varias enfermedades (esclerosis multiple, pa-
nencefalitis esclerosante subaguda, neurolues, SIDA).

Neuroimagen. La RM es |a prueba mas sensible en la EM (Figura 44). Per-
mite determinar en un solo estudio la diseminacion espacial (demos-
trando distintas lesiones) y temporal (demostrando lesiones agudas
[captadoras de contraste] y crénicas). La administraciéon de gadolinio
permite valorar como recientes las lesiones captantes.

RM cerebral (A) v cervical (B), donde se observan placas de desmielinizacién
afectando a sustancia blanca, tipico de a esclerosis multiple

RECUERDA

La RM es la mejor prueba diagndstica, ya que puede objeti-
var la diseminacion espacial y temporal (las lesiones agudas
captan contraste).

Tratamiento

No existe en este momento tratamiento con capacidad para curar la enfer-

medad (Figura 45).

« Tratamiento del brote. Los brotes de intensidad suficiente requieren
corticoides en alta dosis por via oral o intravenosa, durante 3-5 dias (de
forma estandar 1 mg de metilprednisolona). Cuando un paciente con
EM sufre un deterioro brusco, hay que valorar si es un nuevo brote,
con nueva actividad de la enfermedad, o se trata de un empeoramiento

06. Enfermedades por alteracion de la mielina

transitorio (pseudobrote). Si un brote es muy grave y no responde a cor-
ticoterapia, se puede realizar tratamiento con plasmaféresis.

« Tratamiento para modificar el curso de la enfermedad. No esta indi-
cado para las formas progresivas sin brotes. Los farmacos de primera
linea son:

- Acetato de glatiramer. Su administracién subcutanea diaria reduce
en un 30% el numero de brotes en las formas RR.

- Interferon P (1a y 1b). Reduce también en un 30% el nimero de
brotes en los pacientes con EM tipo RR.

- Farmacos orales. Teriflunamida con una reduccion del ndmero
de brotes similar a los anteriores y dimetilfumarato, que reduce el
numero de brotes alrededor de un 50%.

Los criterios para tratamiento con farmacos de primera linea son:

1. EM remitente-recurrente con 2 brotes en los ultimos 3 afios.

2. EM secundariamente progresiva con persistencia de brotes y que aun
puedan deambular.

3. Tras un brote tipico de EM con datos clinicos, radiolégicos o de LCR que

indiquen alto riesgo de desarrollar EM.

Figura 45

Esclerosis multiple
remitente-recurrente

T e

Sintoma Tratamiento
neurolégico agudo de base
Brote Pseudobrote Brotes Brotes
frecuentes esporadicos

|
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Observacion
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Interferon fi
O acetato
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|
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Buena
respuesta

'

Intolerancia
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| l

Continuar Cambio
tratamiento de tratamiento

Manejo terapeutico de la esclerosis multiple

Los farmacos aprobados en la actualidad como tratamiento de segunda linea
en la EM son tres:

Natalizumab. Muy eficaz. Su principal efecto adverso es el desarrollo de
leucoencefalopatia multifocal progresiva.

Fingolimod. Su eficacia es mayor que el tratamiento con los farma-
cos de primera linea, pero menor que la del natalizumab. Su principal
efecto adverso es la produccion de bradicardia y blogueo auriculoven-
tricular.

Alemtuzumab. Muy eficaz. Se suele utilizar en EM muy agresivas cuando
ha fracasado alguno de los dos anteriores.
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Los criterios estandar para el tratamiento de segunda linea son:

1. EM remitente-recurrente que no responde a tratamiento de primera
linea.

2. EM remitente-recurrente muy grave que evoluciona rapidamente.

Otros farmacos que pueden ser utiles son azatiopirina, mitoxantrona, meto-
trexato y ciclofosfamida.
« Tratamiento sintomatico de las secuelas. Se expone en |a Tabla 29.

Tabla 29

Espasticidad + Baclofeno
+ Benzodiacepinas
Fatiga - Amantadina
+ Pemolina
Sintomas paroxisticos - (Carbamazepina
(dolor, distonias, temblor) . Gabapentina
Disfuncidn eréctil Sildenafilo
Hiperreflexia vesical (urgencia  Anticolinérgicos (oxibutina, tolterodina)
blonal Moot ki
Atonia vesical (retencion) Colinomiméticos (betanecol)
Depresion Inhibidores de la recaptacion de serotonina

Tratamiento sintomatico de las secuelas de la EM

Ildeasclave

NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA

Esclerosis multiple y embarazo

Las pacientes embarazadas experimentan menor nimero de brotes durante
la gestacion y mayor numero en los primeros tres meses posparto. Este
empeoramiento se atribuye a los niveles altos de prolactina que pueden
generar una estimulacion del sistema inmunitario.

6.2,

Otras enfermedades desmielinizantes

« Sindrome de Devic o neuromielitis optica (NMO). Se caracteriza por
producir neuritis optica y mielitis graves. Ambas manifestaciones pue-
den ocurrir de forma monofasica o, mas frecuentemente, en brotes
recurrentes. Estos pacientes pueden tener anticuerpos frente a aqua-
porina-4 (anticuerpos anti-NMO) en suero.

« Mielinélisis central pontina. Es una enfermedad desmielinizante del
tronco cerebral, caracterizada por signos de paralisis pseudobulbar
(disartria, disfagia), paraparesia o tetraparesia, conservando el parpa-
deo y los movimientos oculares verticales. Generalmente aparece 2-6
dias después de la correccion rapida de estados de hiponatremia, pero
también se ha descrito asociada a alcoholismo crénico y a trasplante

hepatico. Tiene un pobre pronéstico, y no hay tratamiento efectivo..

v/ La esclerosis multiple afecta predominantemente a mujeres jovenes,
siendo la causa mas frecuente de discapacidad neurolégica en adultos
jovenes.

/" Se produce una reaccion inmunoldgica contra los oligodendrocitos,
células formadoras de la mielina a nivel del SNC. Nunca se afecta el
SNP.

v/ La forma evolutiva remitente-recurrente que cursa a brotes es la forma
mas frecuente y la que mejor responde al tratamiento inmunomodula-

dor,

/" Los sintomas sensitivos (hipoestesias y parestesias) son la clinica de pre-
sentacion mas frecuente, seguidos de la neuritis optica.

/" El signo de Lhermitte y la oftalmoplejia internuclear en un adulto joven
debe hacer pensar en esclerosis multiple.

/" Los sintomas auditivos no son tipicos de la esclerosis multiple.

v El diagndstico de esclerosis multiple es clinico y requiere la existencia
de criterios de diseminaciéon temporal (episodios de déficit neurolégico

~
separados en el tiempo) y de diseminacion espacial (lesiones en dis-

tintas zonas del SNC). Ambos criterios pueden evaluarse en una Unica
exploracion: la RM.

v/ Se detectan bandas oligoclonales de IgG en el LCR de practicamente
todos los pacientes con esclerosis multiple, aunque no es un signo es-
pecifico (también se encuentran en la neurolles, infeccién por saram-

pion...).

v/ El tratamiento sintomatico del brote se realiza con corticoides a alta
dosis por via oral o intravenosa en los brotes de intensidad suficiente.

/" El tratamiento inmunomodulador que disminuye el nimero de brotes
es interferon B y acetato de glatiramer.

V' La repeticion de brotes en forma de neuritis optica y mielitis son tipicas
de la neuromielitis optica o sindrome de Devic.

v/ La correccién rapida de una hiponatremia es la causa mas frecuente de
mielindlisis central pontina.
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Casosclinicos .

Mujer de 26 afos sin antecedentes de interés. Vacunada de la gripe hace 3
semanas. Presenta clinica progresiva y ascendente de adormecimiento de

ambas piernas de 5 dias de evolucién con debilidad en ambos miembros
inferiores desde hace 2 dias que le dificulta la deambulacion. A la explo-

racion destaca apalestesia de ambos maleolos asociado a paraparesia e
hiperreflexia rotuliana y aquilea con babinski bilateral. {Qué cuadro neu-
rologico sospecharia en la paciente?

1) Polirradiculoneuropatia desmielinizante inflamatoria aguda (sindrome
de Guillain-Barré).

2) Cuadro de origen medular.

3) Encefalomielitis aguda diseminada.

4) Ictus isquémico vertebrobasilar.

RC: 2

Se realiza una RM medular que muestra una lesion hiperintensa en secuencias
T2 a nivel de D5-D6. Tras la administracion de gadolinio la lesién capta con-
traste en secuencias T1. A la anamnesis, la paciente refiere cuadro de neuritis
optica izquierda hace 1 afio que se resolvié completamente tras tratamiento
con corticoterapia. El estudio oftalmoldgico y la analitica con autoinmunidad
fueron normales. ¢ Cual es la enfermedad que sospecharia en la paciente?

1) Mielitis posvacunal asociada a sindrome de Guillain-Barré en paciente
con antecedentes de neuritis Optica idiopatica.

2) Lupus eritematoso sistémico (neurolupus).

3) Esclerosis multiple remitente-recurrente.

4) Neuromielitis 6ptica (enfermedad de Devic).

RC:3

¢Qué combinaciéon de exploraciones complementarias seria mas atil para
el diagnostico de la paciente?

1) RM cerebral, puncion lumbar y potenciales evocados visuales.

2) Electromiograma, puncion lumbar y anticuerpos antigangliosido.
3) RM cerebral, puncion lumbar y anticuerpos anti-aquoporina 4.
4) RM cerebral, puncion lumbar y anticuerpos anti-nucleares,

RC:1

Tras confirmar el diagnostico de sospecha, la paciente sigue empeorando
y a los 10 dias del inicio de la clinica es incapaz de deambular y aparece
vision doble. A la exploracion oculomotora, al hacer mirar a la paciente
hacia la derecha presenta una paresia del recto medial del ojo izquierdo
con un nistagmo inagotable del ojo derecho. {Qué sospecharia y qué tra-
tamiento inmediato realizaria?

1) La paciente tiene una variante del sindrome de Guillain-Barré con afec-
tacion oculomotora conocida como sindrome de Miller-Fisher. Realiza-
ria tratamiento urgente con inmunoglobulinas intravenosas a dosis de
0,4 g/kg durante 5 dlas.

2) La paciente presenta un brote grave de neuromielitis optica con afec-
tacién de tronco en forma de oftalmoplejia internuclear. Iniciaria trata-
miento urgente con metilprednisolona intravenosa a dosis de 1 g/24 h
durante 3-5 dias y, si no es efectiva, tratamiento con plasmaféresis.

3) La paciente presenta progresion de la clinica posvacunal con afectacion
de los nucleos oculomotores del tronco del encéfalo. No vacunaria al
paciente de la gripe el proximo ano.

4) La paciente presenta un brote grave de esclerosis multiple de distribu-
cion politopica con afectacion de tronco y médula. Iniciaria tratamiento
urgente con metilprednisolona intravenosa a dosis de 1 g/24 h durante
3-5 dias y, si no es efectiva, tratamiento con plasmaféresis.

RC: 4
X

Chica de 34 afios con antecedentes de sindrome de brugada en segui-
miento por cardiologia sin complicaciones. Presenta neuritis optica iz-
quierda hace 1 mes. Acude derivada por oftalmologia por alteraciones en
la RM cerebral. Seguin el informe de radiologia: “presencia de 10 lesiones
hiperintensas y ovoideas en secuencias T2 localizadas a nivel periventricu-
lar (perpendiculares al cuerpo calloso) y a nivel yuxtacortical y subcortical.
Tras la administracion de contraste, hay captacion de 1 lesion periventri-
cular y una yuxtacortical. El estudio de diagnodstico diferencial es normal
¢Qué es cierto sobre el diagnoéstico de la paciente?

1) Presenta un sindrome clinico aislado en forma de neuritis 6ptica. Al ser un
unico brote no se puede diagnosticar de esclerosis multiple en ningun caso.

2) Presenta un sindrome clinico aislado en forma de neuritis éptica sin
cumplir criterios de esclerosis multiple. Las lesiones de la RM cerebral
situadas en distintos lugares probarian diseminacion en espacio; sin em-
bargo, habria que esperar a un segundo brote tras un mes 0 mas del
primero para probar diseminacion en tiempo.

3) Presenta un sindrome clinico aislado en forma de neuritis 6ptica sin
cumplir criterios de esclerosis multiple. La aparicion de lesiones captan-
tes y no captantes en la misma RM cerebral prueban diseminacion en
tiempo; sin embargo, seria necesario la aparicion de un segundo brote
fuera del nervio Optico para probar diseminacion en espacio.

4) Presenta un sindrome clinico aislado en forma de neuritis 6ptica que
cumple criterios de diseminacion en tiempo y espacio para esclerosis
multiple por RM cerebral.

RC: 4

La paciente no quiere tratamiento modificador de la enfermedad en este
momento por lo que continda seguimiento clinico. 2 afios después del
diagnostico, la paciente presenta oftalmoplejia internuclear que mejora
tras corticoterapia hasta quedarse totalmente asintomatica. Una nueva
RM cerebral muestra una pequefia lesion en el suelo del IV ventriculo y
no se aprecian lesiones captantes de contraste. La paciente esta dispuesta
a iniciar tratamiento modificador de la enfermedad. ¢ Cual seria su reco-
mendacién en este momento?

1) No iniciaria ningun tratamiento modificador, ya que |la paciente ha
tenido una frecuencia de brotes baja y se ha recuperado completa-
mente.

2) Iniciaria tratamiento modificador de la enfermedad. Debido a que solo
ha presentado 2 brotes, la recuperacion ha sido buena y la RM cerebral
no muestra signos de gran actividad inflamatoria iniciaria tratamiento

de 1.2 linea con interferén beta, acetato de glatiramer, teriflunomida o
dimetilfumarato.

3) Iniciaria tratamiento modificador de la enfermedad. Debido a que ha pre-
sentado 2 brotes y se trata de una enfermedad grave iniciaria directamente
los tratamientos mas efectivos de de 2.2 linea: natalizumab o fingolimod.

4) La paciente tiene una enfermedad grave y discapacitante. La mejor op-
cion es realizar tratamiento inmunosupresor intenso con ciclofosfamida
y azatioprina.

RC: 2

Tras 1 afio de tratamiento modificador, la paciente ha presentado 3 bro-
tes, uno de los cuales ha dejado secuela neurologica en forma de paresia
de la pierna derecha. La RM cerebral de control muestra la aparicion de 10
lesiones nuevas, 3 de las cuales presentan captacion de contraste. {Qué
opcion terapéutica recomendaria?

1) La paciente ha fracasado al tratamiento de la esclerosis miultiple. Reco-
mendaria tratamiento con un farmaco de segunda linea. Como la pa-
ciente tiene antecedente de arritmia cardiaca iniciaria tratamiento con
natalizumab, ya que fingolimod podria producir un efecto bradicardizan-
te al inicio del tratamiento.

S
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NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA

2) La paciente ha fracasado al tratamiento de la esclerosis multiple. Re-
comendaria tratamiento inmunosupresor intenso, ya que los farmacos
modificadores de la enfermedad cominmente empleados tienen todos
una eficacia similar.

3) La paciente ha fracasado al tratamiento de la esclerosis multiple. Sus-
penderia el tratamiento y no iniciaria ningun tratamiento modificador ya
que no ha sido eficaz.

4) La paciente no ha fracasado al tratamiento modificador de la enferme-
dad, ya que la presencia de brotes y |la aparicion de nuevas lesiones en
RM cerebral es lo habitual en esta enfermedad. Continuaria con el mis-
mo tratamiento.

RC:1

Finalmente, la paciente es tratada con natalizumab. Durante 7 afios ha
permanecido sin sintomas, no ha presentado brotes y en las RM cerebra-
les de control no han aparecido nuevas lesiones. A los 7 afios de tratamien-
to, en una visita rutinaria, el neurologo objetiva parafasias y disminucion
de la fluencia del lenguaje, siendo el resto de la exploracién neuroldgica

"

~
normal. La RM cerebral objetiva la aparicién de una lesion de gran tamafio

en sustancia blanca en el area de broca con respeto de la sustancia gris y
que no presenta captacion de contraste. ¢ Qué sospecharia como principal
posibilidad diagndstica y cual seria su actuacion?

1) La paciente presenta un brote de esclerosis multiple. Realizaria trata-
miento con metilprednisolona intravenosa 1 g/24 h durante 3-5 dias y
continuaria tratamiento con natalizumab, ya que es el farmaco mas efec-
tivo para el tratamiento de la esclerosis multiple.

2) La paciente presenta un brote de esclerosis multiple. Realizaria trata-
miento con metilprednisolona intravenosa 1 g/24 h durante 3-5 dias y
sustituiria el tratamiento con natalizumab, ya que no esta siendo eficaz.

3) La paciente podria tener una leucoencefalopatia multifocal progresiva.
Realizaria tratamiento antirretroviral y continuaria tratamiento con na-
talizumab.

4) La paciente podria tener una leuncoencefalopatia multifocal progresiva.
El primer paso del tratamiento seria |la retirada del natalizumab.

RC: 4

50 B
booksmedicos.org



Tabla 30

concepto Crisis pardiales o focales

Una crisis epiléptica es un fenémeno paroxistico
originado por una actividad anormal, excesiva y
sincronica de un grupo de neuronas del SNC y que
puede cursar clinicamente de distintas formas.

Crisis generalizadas

Epilepsia es la existencia de crisis epilépticas
recurrentes debidas a un proceso cronico subya-

.

Clasificacion de las crisis epilépticas

Epilepsia

+  Simples (con sintomas motores, sensitivos, auténomos o psiquicos)
» Complejas
» Con generalizacion secundaria

- Ausencias

+ Tonico-clonicas

« Tonicas

« Atonicas

+ Mioclonicas
Convulsiones neonatales
- Espasmos infantiles

cente o la presencia de una primera crisis junto
con una lesion estructural gue lo justifique. La
existencia de una crisis aislada sin causa estructural o de crisis recurrentes
debidas a factores corregibles o evitables no es necesariamente una epilepsia.

Un sindrome epiléptico es una epilepsia con un conjunto de sintomas y sig-
nos que habitualmente se presentan juntos, sugiriendo un mecanismo sub-
yacente comun.

Se habla de estatus epiléptico cuando una crisis dura mas de 30 minutos o

cuando existen crisis repetidas, entre las cuales el paciente no recupera la
consciencia (P01).

7.2

Clasificacion (rabia 30)

F_E_%. N I
Crisis epilépticas
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Crisis parciales

Las convulsiones parciales (focales) son aqueéllas en las que |la actividad eléc-
trica queda circunscrita a un area concreta de la corteza cerebral, con inde-
pendencia de que durante la crisis la consciencia esté conservada (parciales

simples) o alterada (parciales complejas). La sintomatologia con la que cursa

la crisis dependera del area cortical donde se situan las neuronas causantes

de la misma.

» Las crisis parciales simples pueden producir sintomas motores,
sensitivos, autonomos (sudoracién, piloereccidén), visuales (deste-
llos simples o alucinaciones complejas), auditivos (sonidos simples
o elaborados), olfativos (olores intensos y poco habituales) o psiqui-
cos (miedo, despersonalizacion, déja vu). Las crisis motoras pueden
comenzar en un area muy pequefa y extenderse gradualmente (en
segundos o minutos) a un area hemicorporal mas extensa (progresion
jacksoniana). En ocasiones, tras una crisis motora, puede persistir una
debilidad del area afectada (paralisis de Todd), autolimitada en minu-
tos u horas.

* Durante las crisis parciales complejas (Tabla 31), el paciente tiene
dificultad para mantener un contacto normal con el medio, junto con
alteracion del comportamiento que puede ir desde la inmovilidad o
automatismos basicos (P02) (chupeteo, deglucién), hasta comporta-
mientos mas elaborados; tras la crisis, existe caracteristicamente un
periodo de confusion.

RECUERDA

Las crisis parciales complejas son mas frecuentes en adultos,
suelen experimentar sensaciones extranas y su origen es el
|6bulo temporal medial, en la mayoria de las ocasiones.

Crisis generalizadas

Las crisis generalizadas se originan simultaneamente en ambos hemisferios,
aunque es dificil descartar por completo la existencia de una actividad focal
inicial que se propague con rapidez y que, en ocasiones, es reconocible por
la existencia de sintomas focales previos a la pérdida de la consciencia (aura).
* Las ausencias (pequeno mal) se comportan como breves episodios de

pérdida brusca del nivel de consciencia, sin alteracion del control pos-

1.
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tural; caracteristicamente, duran segundos y pueden repetirse muchas
veces al dia, suelen acompafarse de pequefos signos motores bilatera-
les (parpadeo, masticacion) y se recupera la consciencia de forma igual-
mente brusca, sin confusién posterior ni memoria del episodio (Tabla
31).

La edad de comienzo suele estar entre los 4 aifios y el inicio de |la ado-
lescencia, siendo la causa mas frecuente de crisis en este rango de
edad; no se acompafnan de otros problemas neurologicos, responden
de forma favorable al tratamiento farmacolégico, y la mayoria de los
casos remiten durante la adolescencia. Los hallazgos en el EEG son
tipicamente descargas generalizadas y simétricas de punta-onda a 3
Hz coincidiendo con las crisis, aunque en el EEG interictal existen mas
periodos de actividad anormal que los visibles clinicamente. La hiper-
ventilacion incrementa la frecuencia del trazado anomalo.

Tabla 31
e

Generalizada Parcial
Sin aura Puede tener aura
< 14 aiios Adultos
Segundos Minutos
Varias al dia, incluso varias al minuto Variable
Automatismos escasos Automatismos frecuentes
No periodo poscritico Periodo poscritico
Valproato (arbamazepina
Etosuxamida

Crisis parcial compleja versus ausencia tipica

RECUERDA

La perdida de consciencia y los automatismos pueden apa-
recer en las crisis parciales complejas y en |as ausencias.
Clinicamente se diferencian en la presencia de periodo con-
fusional tras la crisis en las parciales complejas, y no en las
ausencias.

« |Las convulsiones tonico-clonicas (gran mal) suelen tener un comienzo

brusco, sin aviso previo, aunque algunos pacientes refieren sintomas
poco definidos en las horas previas, que no deben confundirse con
auras causadas por un origen focal de la crisis. La fase inicial es una con-
traccion tonica generalizada, acompafiada de cianosis, aumento de fre-
cuencia cardiaca y de la presién arterial, y midriasis. En 10-20 segundos
generalmente comienza la fase clénica, de duracién variable. En el pos-
critico existe ausencia de respuesta a estimulos externos, flacidez mus-
cular e hipersalivacion que pueden comprometer |a via aérea, seguido
de una fase de lenta recuperacion del nivel de consciencia (minutos-ho-
ras) acompafiada de confusion. El paciente refiere cansancio, cefalea y
mialgias durante varias horas tras la crisis.
El EEG muestra distintos trazados a lo largo de la crisis: existe una acti-
vidad rapida de bajo voltaje, con descargas generalizadas y polipuntas
de alto voltaje en la fase tonica; en |la fase clénica aparece una pun-
ta-onda a baja frecuencia; y en el poscritico hay un enlentecimiento
global que va resolviéndose junto con la recuperacion del nivel de
consciencia. Son el tipo de crisis mas frecuentes en el contexto de tras-
tornos metabdlicos (P03).

» Las crisis aténicas se caracterizan por la repentina pérdida del tono
muscular de escasos segundos de duracion, con breve alteracion del
nivel de consciencia, sin confusion posterior. Suelen presentarse en el
contexto de sindromes epilépticos conocidos.

NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA

* Las mioclonias son contracciones breves de los musculos, que pueden
estar originadas en distintos niveles (cortical, subcortical, medular).
Cuando existe origen cortical, se consideran fendmenos epilépticos,
mostrando el EEG descargas de punta-onda bilaterales y sincronicas.
Suelen coexistir con otros tipos de crisis, aunque son la principal mani-
festacion de algunos sindromes epilépticos.

7 R

Diagnostico

El primer paso es diferenciar las crisis de otros sintomas transitorios. El sin-
cope Yy las pseudocrisis son las entidades mas frecuentemente confundidas
con epilepsia (Tabla 32).

RECUERDA

Uno de los diagndsticos diferenciales mas dificiles son las
crisis psicégenas , que suelen estar desencadenadas por una
emocion intensa.

* Electroencefalograma. No es un test que permita diagnosticar o excluir
epilepsia por si mismo.

* Estudios neurorradiolégicos. La TC y la RM son las técnicas de eleccion,
siendo la RM mas sensible para detectar alteraciones estructurales del
sistema nervioso central.

Tabla 32

Habitualmente no Estrés, maniobra
de Valsalva bipedestacion
sintomas previos No o aura Sudoracion, nduseas. ..
Postura al inicio Indiferente Mas frecuente
en bipedestacion
‘Paso a inconsciencia Brusco Més frecuente progresivo
Duracidn de inconsciencia Minutos Ms frecuente sequndos
Duracién de movimientos ténico-  30-60 segundos Menos de 15 sequndos
Aspecto facial Espuma por bocay Palidez
cianosis
‘Bajo nivel de consciencia posterior  Minutos hasta horas Pocos minutos
Dolor muscular posterior Frecuente Infrecuente
Mordedura de lengua Algunas veces Infrecuente
Incontinencia Algunas veces Infrecuente

Diagnostico diferencial crisis epiléptica y sincope

7.4,

Etiologia

En la Tabla 33 se incluyen las causas mas frecuentes de crisis epilépticas,
segun la edad de aparicion.
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| EHad Etologi
Neonatos (< 1 mes) . Hipoxia perinatal

+ Hemorragia intracraneal

» Infecciones del SNC

- Trastornos metabélicos
« Abstinencia de toxicos

»  Alteraciones genéticas
« Alteraciones del desarrollo

Lactantes y nifios (1 mes-12afios) - Crisis febriles
« Alteraciones genéticas
+ Infecciones del SNC
« Alteraciones del desarrollo

« Traumatismos

- |diopdticas
Adolescentes (12-18 afios) . Traumatismos

« |diopaticas

« Alteraciones genéticas

« Tumores

« Consumo de toxicos
Adultos jévenes (18-35 afios) . Traumatismos

« Abstinencia de alcohol

« (Consumo de toxicos
« Tumores

» |diopaticas
Adultos (> 35 afios) + Enfermedad cerebrovascular
» Tumores

« Abstinencia de alcohol
« Trastornos metabdlicos
+ Enfermedades degenerativas del SNC

+ |diopaticas

Etiologia de las crisis epilépticas segun la edad de inicio

* Fiebre. Las crisis febriles son un proceso tipico de la edad infantil (entre
los 3 meses y los 5 afios), que se relaciona mas frecuentemente con el
aumento de la temperatura, independientemente del origen del mismo.
Las crisis febriles simples son generalizadas, duran menos de 15 minu-
tos, presentan buena recuperacion posterior y los hallazgos en el periodo
intercritico son normales o negativos; con frecuencia existen anteceden-
tes familiares de crisis febriles o de epilepsia; son recurrentes en un tercio
de los casos (aunque sélo el 10% de los pacientes sufre mas de dos epi-
sodios), de forma mas probable si la crisis se produce en el primer afio de
vida; no se relacionan con un mayor riesgo de presentar epilepsia.

Las crisis febriles complejas son las que tienen signos focales, una dura-
cion superior a 15 minutos, o se repiten en el curso del mismo episodio
febril; se relacionan con un 2-5% de incremento del riesgo de sufrir epi-
lepsia con posterioridad.

El manejo mas adecuado de las crisis febriles es el control de la tempe-
ratura, preferiblemente con paracetamol. En pacientes con crisis febri-
les tipicas recurrentes, puede administrarse diazepam oral o rectal en
situaciones de ascenso téermico. No esta indicado el tratamiento conti-
nuado con anticomiciales como profilaxis de crisis febriles.

* Traumatismo craneoencefilico (TCE). Las crisis que aparecen en la pri-
mera hora tras el TCE (inmediatas) no suelen conllevar riesgo de epi-
lepsia a largo plazo y suelen ser crisis generalizadas. Las crisis precoces
(entre la primera hora y el séptimo dia tras el TCE) suelen ser mas fre-
cuentes en los nifios, se asocian a lesiones traumaticas significativas y, a
diferencia de las inmediatas, conllevan riesgo de epilepsia tardia y sue-
len ser crisis parciales; la utilizacién de medicaciéon antiepiléptica se ha
demostrado Util como prevencion primaria de estas crisis.

“NR
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Por ultimo, las crisis tardias (las que aparecen tras la primera semana)
son mas frecuentes en los adultos, y se trata de crisis parciales con ten-
dencia a la generalizacion; no se recomienda la utilizacion de medica-
cion antiepiléptica para prevenir su aparicion.

» Patologia cerebrovascular. Es la responsable del 50% de los casos nue-
vos de epilepsia en los mayores de 65 afios.

RECUERDA

En general, las crisis parciales suelen indicar una lesién es-
tructural del parénguima nervioso, siendo por ello mas re-
cidivantes y dificiles de controlar. Las alteraciones metaboli-
cas suelen manifestarse como crisis generalizadas.

7 A

Algunos sindromes epilépticos especificos

Epilepsias parciales benignas de la infancia

Se caracterizan por ser dependientes de la edad, con comienzo despues de
los 18 meses, con crisis generalmente poco frecuentes, sin deterioro neu-
rolégico asociado y con normalidad en las pruebas complementarias, salvo
el EEG, que presenta una actividad de fondo normal con complejos focales,
de localizacion mas frecuentemente en la region temporal media. Mas de la
mitad de los pacientes con epilepsia parcial benigna de la infancia tienen una
epilepsia rolandica.

La epilepsia rolandica debuta sobre todo entre los 7-10 afios, remitiendo
en el 98% de los casos en torno a los 14 afos. El 80% de las crisis aparecen
durante el suefio y suelen presentar focalidad facial. No suele requerir trata-
miento, dada su evoluciéon espontanea.

Epilepsias de la infancia |
con mala respuesta al tratamiento

El sindrome de West aparece en el primer afio de vida, mas frecuentemente
entre el 4.°y 7.° mes, y predomina en varones (1,5:1). La triada que define el
sindrome consta de:

« Espasmos infantiles. Contracciones musculares breves (1-3 segundos), en
salvas, mas frecuentemente generalizadas, y de predominio en muscula-
tura flexora, que aparecen al despertar, no persistiendo durante el suefio.

« Detencion del desarrollo psicomotor.

 Hipsarritmia intercritica (P04). Es un criterio imprescindible para el diag-
nostico del sindrome de West. Es una actividad basal desorganizada, con
ondas lentas de alto voltaje, intercalandose ondas agudas. Durante las
crisis aparecen distintos tipos de ondas, seguidos de una atenuacion del
voltaje.

La ACTH es de elecciéon en el tratamiento del sindrome de West.

RECUERDA

La hipsarritmia es interictal, es decir, entre las crisis, vy es cri-
terio imprescindible para el diagnostico de West.

El sindrome de Lennox-Gastaut tiene una edad de inicio variable entre 1y 7
afios, con pico maximo entre los 2-4 afios. Se caracteriza por la triada de mul-
tiples tipos de convulsiones, afectaciéon psicomotriz y alteraciones en el EEG. A
pesar de la politerapia, habitualmente se consigue un mal control de las crisis.
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La misma lesion cerebral a distintas edades se manifiesta de
distinta forma (en < 1 afio con sindrome de West y en > 1

afo con sindrome de Lennox-Gastaut), debido a los cambios
madurativos que sufre el sistema nervioso central.

Epilepsia mioclonica juvenil (EMJ)

La epilepsia mioclonica juvenil (EMJ) es el prototipo de epilepsia generali-
zada idiopatica. Supone el 10% de todas las epilepsias, y es la epilepsia mio-
clonica mas frecuente. La edad de inicio es entre los 8 y 25 afos. La mayoria
de los pacientes presentan distintos tipos de crisis, ademas de las miocloni-
cas (P05): un 90% padece crisis tonico-clonicas vy, el 30%, ausencias tipicas.

Las crisis se presentan como sacudidas musculares breves, habitualmente en
miembros superiores, caracteristicamente al despertar, y favorecidas por la
privacion previa de suefio y el consumo de alcohol. Se mantiene el nivel de
consciencia, excepto en las crisis graves.

Yo
%

RECUERDA

La presencia de mioclonias y otros tipos de crisis en un ado-
lescente después de irse de fiesta (consumo de alcohol, pri-
vacion del suefio) es tipico de la EMJ.

El EEG muestra actividad paroxistica punta-onda en la mayoria de los casos, y
siempre es patolégico durante el suefio. Un tercio de los pacientes presenta
actividad paroxistica fotosensible, aunque no es frecuente que tengan un
correlato clinico. El tratamiento, como en las crisis generalizadas, es acido
valproico.

Esclerosis mesial temporal

La esclerosis mesial temporal (EMT) afecta por igual a ambos sexos y consti-
tuye el sindrome epiléptico mas frecuente (20%), se caracteriza por pérdida
de neuronas y gliosis (“esclerosis”) en la parte medial del I6bulo temporal,
afectando a hipocampo y giro dentado. En |la mayoria de los casos existe ante-
cedente de agresion cerebral en los primeros 5 afos de vida (meningoence-
falitis, TCE, crisis febriles, complicaciones perinatales...). Suele debutar entre
los 5 y 15 afios, inicialmente de tipo parcial simple y con buena respuesta al
tratamiento. Posteriormente se convierten en parciales complejas y secunda-
riamente generalizadas, cada vez con peor respuesta al tratamiento meédico,
hasta hacerse refractarias en torno a los 10 afios de su diagnaostico.

No hay signos especificos de la EMT, sin embargo, la semiologia es muy carac-
teristica. Se inicia con aura epigastrica, consistente en molestia epigastrica que
asciende hasta la region cervical. Otras auras posibles, aunque menos frecuen-
tes, son sensacion de miedo, auras psiquicas, olfatorias o gustativas. Posterior-
mente se sigue de un intervalo de enlentecimientos y/o desconexién parcial
del medio, con respuesta inconsistente a estimulos externos, permitiendo
alternar periodos de perfecta respuesta a ordenes y preguntas verbales con
otros en los que no lo consiguen y que se suelen acompafiar de automatismos
oroalimentarios o manuales. Se puede acompafiar de trastornos autonomicos,
dentro de los que destacan los trastornos del ritmo cardiaco. Es tipico el acom-
pafiamiento con trastorno de la memoria anterograda.

Las pruebas de estudio complementarias mostraran afectacion a nivel de la
parte medial del l6bulo temporal, siendo muy tipicas las hiperintensidades
en el hipocampo en secuencias de RM.

Unicamente entre el 10-30% de las EMT son controlables mediante trata-
miento meédico, siendo esta entidad el paradigma de epilepsia farmacorresis-

NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA

tente, con buena respuesta a la cirugia. En estos casos la realizacion de una
amigdalohipocampectomia es la técnica de eleccion.

7.6,

Tratamiento. Farmacos anticomiciales

Inicio del tratamiento

Para la indicacion de comenzar un tratamiento epiléptico tras el diagnostico
de epilepsia se necesitan 2 crisis sin causa clara identificable y tratable. El
esquema de tratamiento queda incluido en |a Figura 46.

Figura 46
Tratamiento
&n monotera Pla

il =P

Buen control (70%)

Control
insatisfactorio (30%)

Politerapia \

2-3 farmacos

A”’/’\

Buen control (15%) Control
insatisfactorio (15%)
Totalmente refractarias Cirugia

al tratamiento (10%) de la epilepsia (5%)

Control de las crisis de comienzo reciente

En un 70% de los nifios y un 60% de los adultos epilépticos con buen control
terapéutico puede suspenderse el tratamiento tras una temporada sin crisis.
No hay unos criterios comunes, pero se consideran signos favorables para
permanecer sin crisis tras la retirada de medicacion la presencia de un EEG
normal, una exploraciéon neurologica sin alteraciones, un unico tipo de crisis
y un periodo de 1 a 5 afos sin crisis. La mayor parte de las recidivas sucede
en los 3 primeros meses tras la retirada del tratamiento.

Mecanismo de accion de los farmacos
anticomiciales

* Inhibicion de los canales de Na*: fenitoina, carbamazepina, topiramato.

* Inhibicion de los canales de Ca*': fenitoina, valproato, etosuximida.

* Disminucion de liberacion de glutamato: lamotrigina.

* Potenciacion de la funcion de los receptores GABA: benzodiacepinas,
barbituricos.

« Aumento de la disponibilidad del GABA: gabapentina, tiagabina, viga-
batrina.

+« Actua sobre la proteina de la membrana de las vesiculas sinapticas
SV2A, favoreciendo la liberacion de los neurotransmisores que estan en
su interior: levetiracetam.

Hay que tener en cuenta que algunos farmacos pueden producir una predis-
posicion a presentar crisis comiciales.
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Farmacos antiepilépticos segun el tipo de crisis
(Tabla 34 y Tabla 35)

Tabla 34
Tipos de risi

Tonico-clonicas Fenitoina, carbamazepina, fenobarbital, valproato (P06),
generalizadas levetiracetam
Parciales Carbamazepina (P07)
Miocldnicas Valproato o levetiracetam
Ausencias Valproato o etosuximida (PO8)
Emwﬂépﬂm 1.2 Diazepam/clonacepam i.v., fenitoina i.v., valproato i.v.,
| fenobarbital i.v.
2.° Anestesia con propofol y midazolam

Tratamiento de las epilepsias

Tabla 35
o | eomorwis |
Difenilhidantoina  Hirsutismo, hiperplasia gingiv al
Carbamazepina Hepdticos y hematoldgicos (P09)
Topiramato Somnolencia. Litiasis renal
Etosuximida Sindrome parkinsoniano y hematoldgicos
Fenobarbital Sedacion. Nifios: hiperactividad
Benzodiacepinas Véase Seccién de Psiquiatria
it | Hepaticos, hematoldgicos, pancreatitis, alopecia
Exantema

Trastorno del comportamiento y del campo visual
Intolerancia gastrointestinal
Hematoldgicos

Somnolencia. Alteraciones afectivas

Efectos secundarios de los principales antiepilépticos

Tratamiento quirargico de la epilepsia

La intervencion quirdrgica se planteara en aquellos pacientes con crisis
mal controladas, a pesar de una correcta medicacion durante al menos
un afio,

“NR
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Se han utilizado diversas técnicas quirdrgicas:
« Epilepsia lesional:
- Epilepsia del I6bulo temporal: reseccion estandar del I6bulo tem-
poral.
- Epilepsia extratemporal: reseccion de la lesion.

* (Cirugia de desconexion: transecciones subpiales multiples (epilepsias
parciales cuyo foco se localiza en areas elocuentes) y callosotomias
totales o subtotales (multiples focos irresecables, crisis tonico-clonicas
secundariamente generalizadas, convulsiones tonicas o atonicas, con
caidas).

» Estimulacion del nervio vago: convulsiones parciales intratables.

« Estimulacion cerebral profunda: en diversas partes del cerebro.

* Hemisferectomia o hemisferotomia: sindromes panhemisféricos con
convulsiones intratables.

7.7,

Epilepsia y embarazo

Durante el embarazo de las gestantes epilépticas, se mantiene la frecuen-
cia de las crisis en el 50%, con mejoria en el 20% y un empeoramiento en
el 30%, que no es predecible, ya que no depende del tipo de epilepsia, ni
del niumero de crisis en los ultimos meses, ni del comportamiento durante
embarazos previos. Dado que no hay un farmaco de eleccion durante el
embarazo, se debe mantener el tratamiento previo a la dosis minima efi-
caz.

RECUERDA

Ante una embarazada controlada con un farmaco anti-
convulsivo, no se deben realizar modificaciones del trata-
miento, ya que una crisis convulsiva puede ser fatal para
el feto.

Hay que comenzar un tratamiento con acido félico para prevenir los defec-
tos de cierre del tubo neural (espina bifida). En el 50% de los recién naci-
dos de madres en tratamiento con farmacos antiepilépticos inductores
enzimaticos, como fenitoina, se produce un déficit transitorio y reversi-
ble de los factores de coagulacién vitamina K-dependientes, por lo que
debe hacerse profilaxis en las Ultimas semanas del embarazo y en el recién
nacido.

ldeasclave

v El EEG permite diferenciar entre crisis parciales o focales y generaliza-
das: las primeras son aquéllas que sdlo activan una region concreta del
cortex, mientras que en las ultimas se produce una actividad eléctrica
simultanea en ambos hemisferios, activandose todo el cortex.

v/ Las crisis parciales simples no alteran la consciencia, y las crisis parcia-
les complejas si.

v Las crisis parciales simples pueden producir sintomas motores, sensiti-
vos, auténomos, sensoriales o psiquicos, dependiendo del area cortical
afecta.

~
v/ Las crisis parciales complejas producen alteracion del nivel de cons-

ciencia y automatismos con periodo de confusion tras las crisis.

v/ Las crisis generalizadas mas importantes son las ausencias, o pequefio
mal, y las crisis tonico-clénicas, o gran mal.

v/ Es tipico de las ausencias los episodios bruscos y repetitivos de des-
conexion del medio, con descargas generalizadas y simétricas de
punta-onda a 3 Hz en el EEG. Aparecen en nifios, resolviéndose a
menudo en la adolescencia, y se controlan adecuadamente con far-
macos.

> B
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Ildeasclave

/' Las crisis tonico-clénicas son el tipo de crisis mas frecuentes en los tras-
tornos metabdlicos.

v La causa mas comun de convulsiones segun la edad es: neonatos, ence-
falopatia hipdxica; lactantes y nifios, crisis febriles; adolescentes y adul-
tos jévenes, traumatismos; y en mayores, la enfermedad cerebrovascu-
lar. Los tumores serian la causa mas frecuente en adultos de edad media.

/" El sindrome de West aparece en el primer afio de vida, y se caracteriza
por la triada: espasmaos infantiles, alteracién del desarrollo psicomotor
e hipsarritmia.

~
v El sindrome de Lennox-Gastaut se caracteriza por la triada: multiples

tipos de convulsiones, afectacion psicomotriz y alteraciones en el
EEG.

/" La carbamazepina es de eleccidén en las crisis parciales, pero no debe
administrarse en las ausencias. Produce hepatotoxicidad, anemia apla-
sica y sindrome de Stevens-Johnson.

Casosclinicos

Varén de 47 afos, que acude a Urgencias tras sufrir episodio de sensacion
de movimientos involuntarios bruscos distales en su mano derecha, junto
con los mismos movimientos y tirantez en hemicara ipsilateral. Posterior-

mente refieren los testigos que ha perdido la consciencia, se ha puesto
rigido y ha presentado convulsiones generalizadas. Refiere episodios pre-

vios desde hace un mes, pero sin llegar a perder la consciencia y sélo en
hemicuerpo derecho, de menos de 2 minutos de duracion. Sefialar la falsa:

1) Se trata de episodios de crisis focales simples motoras, que en esta oca-
sion ha sufrido una generalizacion secundaria.

2) Probablemente el foco se encuentre en region cortical frontal izquierda.

3) La causa mas probable de sus episodios es un glioma de alto grado.

4) Se debe realizar prueba de imagen en Urgencias.

RC:3
.

N
Mujer de 21 afios, con antecedentes de epilepsia con buen control en

tratamiento con valproato, acude a Urgencias presentando una crisis
ténico-clonica generalizada similar a las habituales, que en esta ocasion

persiste, con al menos 30 minutos de duracion. Los testigos refieren mal
cumplimiento terapéutico en las ultimas 3 semanas y falta de suefio. El

tratamiento de eleccion es:

1) Ante la sospecha de estatus refractario, se debe inducir coma barbituri-
co desde su llegada a Urgencias.

2) Diacepam i.v. +valproato i.v.

3) Ante la posibilidad de tratarse de una pseudocrisis, no hay que prestar
atencién en exceso a la paciente.

4) Clonacepam lL.v. + fenitoina i.v. + valproato i.v.

RC: 2
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T
Ataxia de Friedreich

Es la ataxia heredodegenerativa mas frecuente en nuestro medio. Es autoso-
mica recesiva, por expansion del triplete GAA, que afecta al gen de la frata-
Xina, situado en el cromosoma 9.

Anatomia patologica

El hallazgo mas caracteristico es la perdida neuronal en los ganglios de las
raices dorsales. Secundariamente, hay degeneraciéon retrégrada de fibras
nerviosas de los cordones posteriores, tracto espinocerebeloso y nervios
periféricos. La mayoria de los casos implica también degeneracion de la via
piramidal (corticoespinal).

La médula espinal es atrofica. A nivel sistemico, destaca la alteracion car-
diaca, con fibrosis intersticial crénica e hipertrofia ventricular.

Clinica

Debuta en la infancia o adolescencia con ataxia progresiva de la marcha, pér-
dida de ROT, asi como déficit propioceptivo. Se sigue de ataxia de miembros y
disartria cerebelosa. Es muy caracteristica la asociacion de hiporreflexia miota-
tica con respuestas plantares extensoras (signo de Babinski). La pérdida de Ia
capacidad de deambulacién se produce aproximadamente 15 afios después.

RECUERDA

Es tipica la asociacion de hiporreflexia (dato de 2.* moto-
neurona) con Babinski (dato de 1. motoneurona), ademas
de la ataxia.

La lesion de cordones posteriores motiva una pérdida de la sensibilidad pro-
funda (artrocinética, posicional y vibratoria). En algunos casos hay amiotrofia
distal e hipoestesia en guante o calcetin por afectacion del nervio periférico.
Puede haber nistagmo, sordera y atrofia optica. No hay afectacion de funcio-
nes superiores. Se asocia también cifoescoliosis y pies cavos. Un 10% de los
pacientes cursa con diabetes mellitus,

RECUERDA

Es frecuente la asociaciéon de cifoescoliosis, pies cavos, dia-
betes mellitus y miocardiopatia hipertrofica.

La principal causa de muerte es la insuficiencia cardiaca secundaria a miocar-
diopatia hipertrofica (50% de los pacientes). No existe un tratamiento eficaz,

Enfermedades
degenerativas
del sistema nerviosQ

la rehabilitacion neurologica es el Unico tratamiento que consigue mantener
funcionalidad sin modificar el curso de la enfermedad.

Diagnostico

Es fundamentalmente clinico. En el EMG hay signos de denervacion en mus-
culos distales. El LCR es normal. En la TC puede observarse una moderada
atrofia cerebelosa en fases avanzadas. Es importante descartar en estos
pacientes un déficit de vitamina E subyacente.

RECUERDA

El déficit de vitamina E puede provocar degeneracion ner-
viosa y ataxia.

Esclerosis lateral amiotrofica

La esclerosis lateral amiotrofica (ELA) es la forma mas frecuente de enfer-
medad progresiva de la motoneurona, siendo su incidencia global de 4-8
casos por cada 100.000 habitantes/afio. Suele ser mds frecuente en varones
(1,6:1). Se distinguen fundamentalmente dos formas:

e  Familiar. 10%, con debut precoz.

« Esporadica. 90%, debut por encima de los 50 afios.

La edad media de inicio son los 56 afios en ELA esporadica y 46 en ELA familiar.
Fisiopatologia

Proceso degenerativo que afecta, en distintos grados, a la primera y segunda
motoneuronas, produciendo secundariamente atrofia de las fibras muscu-
lares.

A veces es posible encontrar pacientes con afectacion selectiva de la primera
motoneurona (esclerosis lateral primaria), de neuronas de nucleos motores
bajos troncoencefalicos (paralisis bulbar progresiva) o segunda motoneu-
rona.

Clinica

Cursa con debilidad muscular progresiva con signos de afectaciéon de primera
y/o segunda motoneurona (fasciculaciones y fibrilaciones como fenémeno
de actividad denervativa), tanto de extremidades como de pares craneales
(disartria y disfagia).

7 8
booksmecflcos.org



No hay trastornos sensitivos, oculomotores (respetados hasta fases termina-
les) ni autondmicos (esfinteres, funcion sexual); si bien en algunos pacientes
puede existir disfuncion de tipo frontotemporal, la cognicion suele conser-
varse. La media de supervivencia es de 6 meses a 3 aios desde el inicio de
los sintomas. El fallecimiento suele ser por fallo respiratorio.

RECUERDA

Debilidad muscular progresiva, de inicio asimétrico y distal,
con afectacion de pares craneales bajos y poca o nula afec-
tacion de la musculatura extraocular es sugestiva de ELA.

Diagnostico

Se realiza por medio de los Criterios del Escorial Modificados o los Criterios
de Awaji. La electromiografia (EMG) y electroneurografia (ENG) son claves en
el diagndstico de la ELA:

NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA

« EMG: actividad espontanea como ondas positivas y fibrilaciones.

e ENG: con conducciones nerviosas conservadas y patron polirradicular
de denervaciéon/reinervacion.

Las formas genéticas (10% de ELA) son: 33% mutaciones en c9orf72, 20% en
SOD1, siendo en TARDBP y FUS un 5%.

Tratamiento

El tratamiento de soporte ventilatorio y nutricional por gastrostomia es la
medida clave para prolongar la supervivencia en estos pacientes. El unico
farmaco autorizado para el tratamiento de la ELA es riluzol y parece tener
un beneficio discreto sobre el aumento de la supervivencia, en especial en
pacientes con inicio bulbar de la clinica.

Actualmente se estan realizando ensayos con anticuerpos monoclonales.

Ideasclave

v Dentro de las ataxias heredodegenerativas, se encuentra la ataxia de
Friedreich, que es la mas frecuente.

v/ La ataxia de Friedreich se caracteriza por degeneracion neuronal de los
ganglios dorsales medulares (ataxia de la marcha) y cerebelosa, junto con
cifoescoliosis, pies cavos, diabetes mellitus y miocardiopatia hipertrofica.

v/ La afectacion cardiaca es la principal causa de muerte en estos pacientes.

v/ Laesclerosis lateral amiotréfica puede ser hereditaria (10%) o esporadica
(90%), y se caracteriza por la degeneracion selectiva de la primera y

.

\
segunda motoneurona, con sensibilidad, capacidad cognitiva (general-

mente conservada) y funcién autonémica indemnes.

v La clinica es una combinacion de datos de primera y segunda mo-
toneurona, con un inicio asimétrico y una supervivencia media de 3
anos.

v/ El Unico tratamiento disponible es riluzol (bloqueo de los receptores
NMDA del glutamato) con un beneficio discreto, si bien el soporte
respiratorio es realmente |la medida clave segun progresa la enfer-
medad.

»

J Casosclinicos

Mujer de 64 afios que consulta por clinica progresiva, en los ultimos 4 me-
ses, de debilidad en la pierna derecha. En la exploracion se objetiva una
paresia con amiotrofia de miembro inferior derecho y una hiperreflexia
miotatica de dicho miembro. {Cual es su diagnoéstico?

1) Hernia discal lumbar deficitaria.
2) Sindrome de Guillain-Barre.

3) Esclerosis lateral amiotrofica.
4) Esclerosis multiple.

RC: 3

Paciente de 50 afios que presenta, de forma insidiosa, debilidad y calam-
bres en miembro superior derecho. En la exploracién neuroldgica se obje-
tiva espasticidad en el hemicuerpo derecho, atrofia del primer interéseo
de la mano derecha, con reflejos osteotendinosos presentes y sin trastor-
nos sensoriales. ¢{Cual es el diagnostico mas probable en este paciente,
entre los siguientes?

1) Siringomielia.

2) Tumor a nivel del foramen magno.

3) Esclerosis lateral amiotréfica.

4) Mielopatia cervical de origen vascular.

RC:3
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Dentro de las infecciones del sistema nervioso central los dos cuadros mas
frecuente son las meningitis, en las que se produce una reaccion inflama-
toria a nivel de las meninges, expresandose clinicamente con un sindrome
de irritacion meningea (cefalea, rigidez de nuca, vomitos) generalmente
acompanado de fiebre; mientras que en las encefalitis se produce una
afectacion del parénguima cerebral, siendo los sintomas mas especificos
la presencia de focalidad neurolégica, como afasia, paresia, etc. Acompa-
fiado de datos de encefalopatia: desorientaciéon, confusion, inatencion,
somnolencia; en este grupo son mas frecuentes las crisis epilépticas y tam-
bién son frecuentes la fiebre y la cefalea. No siempre se producen cuadros
“puros”, sino que existe un cierto solapamiento con cuadros que afectan
tanto a meninge como al parenquima, existiendo sintomas que pueden
presentarse en ambas entidades, como la alteracion de conciencia, la cefa-
lea o la fiebre.

91
Encefalitis herpética
y otras encefalitis virales

Etiologia

La encefalitis herpética (producida por el virus herpes simple tipo 1) es |3
causa mas frecuente de encefalitis esporadica. Los arbovirus y los enterovi-
rus son la causa mas frecuente de encefalitis epidémica.

Clinica

El cuadro clinico tipico de una encefalitis viral aunara sintomas de infeccion
como la fiebre y malestar general; sintomas que sugieran afectacion del
encefalo tales como cefalea, confusion, desorientacion, agitacion y sintomas
de lesion del parénquima cerebral en forma de focalidad neuroldgica cor-
tical, tales como afasia y/o crisis epilépticas focales hasta en un 50% de los
Casos.

RECUERDA

Meningismo con alteracion cognitiva, crisis, fiebre y focali-
dad neurologica es indicativo de encefalitis.

Pruebas complementarias

e LCR. Caracteristicamente existe pleocitosis linfocitaria (> 95% de los
casos) con hiperproteinorraquia y glucosa normal.

Enfermedades virales
del sistema nervioso

RECUERDA

La presencia de abundantes hematies en LCR orienta a en-
cefalitis necrohemorragica por herpes simple.

Microbiologia. El cultivo de LCR suele tener un rendimiento escaso y
esta en desuso. La serologia permite el diagnostico de forma retrospec-
tiva, pero tiene un escaso valor en el diagnodstico y el tratamiento en fase
aguda. La técnica diagnodstica de eleccidn es la reaccion en cadena de la
polimerasa (PCR) del liquido cefalorraquideo, sustituyendo a la biopsia
como tecnica diagnostica de eleccion.

RECUERDA

La PCR del LCR es la técnica diagnostica de eleccion en la
encefalitis herpéetica.

Estudios de neuroimagen (TC, RM). La imagen tipica es la afectacion a
nivel temporofrontal, siendo especialmente especifico si es bilateral. En
la TC suele presentar un aspecto hipodenso, captando o no contraste.
En la RM suele haber hiperintensidad de sefial en secuencias FLAIR y
en secuencias de difusion suele observarse restriccion de la misma. No
suele afectar a los ganglios basales, lo que ayuda a diferenciarlo de un
ictus de ACM (Figura 47).

Figura 47

RM que muestra afectacion de region temporal derecha, que en un contexto
de fiebre y meningismo es altamente sugerente de encefalitis herpética

M e

Electroencefalograma. Se suele observar actividad epileptiforme a nivel
temporofrontal unilateral o bilateral.
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RECUERDA

La encefalitis herpética afecta predominantemente a |a zona
temporal bilateral y frontal.

 Biopsia cerebral. Su sensibilidad es mayor del 95% y la especificidad se
acerca al 100%. Sin embargo, su aplicaciéon ha disminuido desde |a intro-
duccion del aciclovir como agente terapéeutico para la encefalitis her-
pética (gran eficacia con escasos efectos secundarios, lo que hace que
en caso de duda se realice tratamiento empirico). Se indica para casos
dudosos o con mala respuesta al tratamiento para aclarar el diagnéstico.

Tratamiento

El aciclovir es el tratamiento de eleccion en la encefalitis por virus herpes
simple, y también es efectivo para el tratamiento del virus de Epstein-Barr
y varicela-zoster. Debe administrarse ante la simple sospecha clinica, sin
demora. Su principal efecto adverso es la nefrotoxicidad.

Pronostico

En la encefalitis herpética, la mortalidad alcanza un 20%, y hasta un 40% de los
pacientes supervivientes tendra secuelas discapacitantes (directamente relacio-
nada con la edad del paciente, demora del tratamiento y nivel de consciencia).

Y

Leucoencefalopatia multifocal progresiva

Introduccion e histologia

La leucoencefalopatia multifocal progresiva (LMP) es una enfermedad de la sus-
tancia blanca producida por el papovavirus JC que caracteristicamente aparece
en pacientes inmunodeprimidos y se caracteriza por la presencia de multiples
lesiones desmielinizantes. Histologicamente se objetivan inclusiones cristalinas
dentro de los oligodendrocitos que corresponden con particulas del virus JC.

Clinica

Los pacientes suelen presentarse con trastornos visuales, generalmente en
forma de hemianopsia homoénima y deterioro de funciones superiores con
demencia y trastornos de la personalidad. En su evolucion, es habitual la
presencia de déficits motores.

Pruebas complementarias

En la TC hay lesiones hipodensas en sustancia blanca que no captan con-
traste ni presentan edema. La RM es mas sensible para detectar estas lesio-
nes, bilaterales, asimétricas, confluentes con restriccion en la secuencia de
difusion en la periferia de la lesion. Estas lesiones no captan contraste.

El EEG demuestra enlentecimiento focal o difuso. El LCR es tipicamente nor-
mal, con ocasional proteinorraquia y pleocitosis mononuclear (< 25 células/ul).

El diagnostico definitivo precisa de la identificacion de los cambios anato-
mopatologicos tipicos en |a biopsia. Puesto que un 80-90% de la poblacion
adulta normal es seropositiva para el virus JC, la identificacion del antigeno
o genoma del virus no es diagnostica de LMP si no se acompana de los
cambios patolégicos tipicos. La reaccion en cadena de la polimerasa (PCR)

NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA

puede apoyar el diagnostico ante un caso con hallazgos de neuroimagen
tipicos.

RECUERDA

En un paciente con SIDA y clinica neurolégica, se debe des-
cartar la toxoplasmosis. Si en la TC las lesiones no captan
contraste y no presentan efecto masa, hay que sospechar
LMP como primera opcion.

Pronostico

La regla es la evolucion fatal en meses. No existe tratamiento efectivo, aun-
gue algunos casos mejoran con la reconstitucion del sistema inmunitario.

73

Otras enfermedades viricas del SNC

Quedan recogidas en la Tabla 36.

Tabla 36
Enfermedad Virus asodado (linica caracteristica
Paraparesia espastica HTLV-1 Hiperreflexia y espasticidad progresivas
M Al de MMII
Leucoencefalof Virus JC Trastornos visuales (hemianopsia
multifocal progresiva homdnima), demencia y trastornos
de la personalidad

Panencefalitis Sarampién - Mal rendimiento escolar y trastorno
esclerosante subaguda de personalidad

Después, deterioro neuroldgico

y tetraparesia espdstica

Enfermedades del SNC de origen virico

Enfermedades pridnicas (rabia 37 y rigura as)

Tahla 37
(anibalismo
EU Hnig!m + Trasplante de comea

« Injertos de duramadre
« Extractos hipofisarios
+ Procedimientos neuroquirurgicos

Enfermedades pridnicas hereditarias

Mutaciones en el gen de la PrP en el cromosoma 20

R

Mutaciones en el gen de la PrP en el cromosoma 20

- Mutaciones en el gen de Ia PrP en el cromosoma 20

Enfermedades pridnicas esporadicas

+ Mutacién somatica
« (Conversion espontanea de PrPca PrPsc
+ Susceptibilidad a factores ambientales

Categorias etiolégicas de las enfermedades prionicas
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09. Enfermedades virales del sistema nervioso

Recientemente se ha descrito una nueva

—
K
Forma normal
(PrPc)

o prion (PrPSc)

Forma patologica

forma conocida como variante de ECJ, aso-
ciada epidemiolégicamente al brote de ence-
falopatia espongiforme bovina (“enfermedad
de las vacas locas”). Debuta en pacientes
mas jovenes (16-40 afios y tiene un curso
mas lento. La clinica suele tener mas sinto-
mas psiquiatricos, parestesias en miembros
inferiores y ataxia. En la resonancia magne-
tica puede existir aumento de sefial a nivel
del pulvinar. Puede diagnosticarse mediante
biopsia de tejido amigdalar. La supervivencia
media es de 15 meses, comparado con los 5
meses en la EC) esporadica. No existe trata-
miento eficaz.

RECUERDA

La variante asociada a la “enfer-
medad de las vacas locas” di-
fiere de la forma clasica de en-

Configuracion espacial de una proteina priénica

fermedad de Creutzfeldt-lakob

Bajo esta denominacion, se incluye un conjunto de enfermedades cuyo agente
patogeno es una proteina infectiva carente de acido nucleico a la que se ha
dado el nombre de prién. Las enfermedades pridnicas humanas (véase Tabla
37) incluyen la enfermedad de Creutzfeldt-lakob (ECJ), el kuru, la enfermedad
de Gerstmann-Straussler-Scheinker (GSS) y el insomnio familiar fatal (IFF).

RECUERDA

Las bandas oligoclonales en LCR estan presentes en multi-
ples patologias y solo indican la activacion de un pequeno
pool de linfocitos B en el SNC.

Enfermedad de Creutzfeldt-Jakob
Epidemiologia

La mayoria de los casos son esporadicos, pero existe un 5-15% de formas
hereditarias en relacion con mutaciones en el gen de la PrP en el cromosoma
20, e incluso transmision de persona a persona en procedimientos neuroqui-
rurgicos con material no descontaminado, trasplantes de cornea o injertos
de duramadre humana y mediante extractos hipofisarios de hormona del
crecimiento, obtenidos de cadaveres afectados por la enfermedad. Los casos
esporadicos no estan bien explicados.

Clinica

Pese a que al inicio puede presentar sintomas inespecificos, es el paradigma
de demencia rapidamente progresiva, aunando en fases avanzadas sinto-
mas cognitivos (alteracion de memoria, sintomas disejecutivos, alteracion
del comportamiento), cerebelosos (ataxia de la marcha), mioclonias (90%),
alteracion piramidal, sintomas extrapiramidales (temblor, parkinsonismo). La
evolucion es invariablemente fatal.

RECUERDA

Una demencia rapidamente progresiva con alteracion del
comportamiento, mioclonias, sintomas piramidales y extra-
piramidales y ataxia cerebelosa debe hacer sospechar enfer-
medad de Creutzfeldt-Jacob.

en que aparece en pacientes
mas jovenes y predominan los
sintomas psiquiatricos y la ata-
Xia sobre la demencia y mio-
clonias.

Pruebas complementarias

* LCR. Generalmente normal o con ligero aumento de proteinas.
Apoya el diagnostico el hallazgo de proteina 14-3-3, aunque pre-
senta falsos positivos y negativos. Otros marcadores son la proteina
tau total y la enolasa neuroespecifica como marcadores de destruc-
cion neuronal.

* Neuroimagen. La RM es una prueba de gran sensibilidad (70-95%) vy

especificidad (80%) que tipicamente puede mostrar realce lineal cortical
en secuencias sin contraste (FLAIR y difusién) y/o de los ganglios de la
base.

* EEG. Un patréon tipico puede sugerir el diagnoéstico. Sobre una
actividad de base lentificada es habitual la aparicion de brotes de
ondas agudas bilaterales y sincronas (cada 0,5-2,5 segundos y con
una duracion de 200-600 milisegundos). Este patron aparece en la
mayoria de los casos, aunque puede no estar presente en fases ini-
ciales o muy evolucionadas. El EEG suele ser normal en la nueva

variante.

RECUERDA

La enfermedad de Creutzfeldt-Jakob clasica tiene un patrén
tipico en el EEG, mientras que en la nueva variante el EEG
suele ser normal.

« Estudio anatomopatolégico. Es el método diagndstico de confirma-
cion (ya sea en la biopsia o0 en la necropsia). Se caracteriza por una
degeneracion espongiforme con vacuolizacion del neuropilo maxima
en la corteza cerebral, pero también prominente en los ganglios basa-
les, el talamo v el cerebelo. No suelen afectarse ni el tronco cerebral ni
la médula espinal. La deteccion de placas de amiloide compuestas de
PrPsc es diagnostica.
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NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA

Ildeasclave

v Las encefalitis epidémicas estan causadas por arbovirus y enterovirus.

v La encefalitis esporadica mas frecuente es la causada por el virus herpes
simple tipo 1.

v La clinica de las encefalitis es similar a las meningitis (fiebre, cefalea y
meningismo), pero con alteracion cognitiva, conductual, crisis y focali-
dad neurolégica.

/" El LCR mostrara las caracteristicas de las meningitis virales: hiperprotei-
norraquia, pleocitosis linfocitaria y glucosa normal.

v La encefalitis herpética muestra focalidad temporal bilateral y frontal,
siendo la RM la prueba de imagen mas rentable.

v/ La PCR del ADN del virus herpes en LCR es la técnica diagndstica de
eleccion, sustituyendo a la biopsia cerebral.

v/ El tratamiento con aciclovir es seguro y efectivo; por ello, debe instau-
rarse rapidamente ante la sospecha de encefalitis.

~
v La paraparesia espastica tropical se ha relacionado con la infeccion por

el HTLV-1 en zonas tropicales. Puede simular una esclerosis multiple con
presencia de bandas oligoclonales en LCR y placas de desmielinizacién
en la RM.

v La leucoencefalopatia multifocal progresiva se caracteriza por altera-
cion cognitiva y hemianopsia en pacientes inmunodeprimidos. Se debe
a la infeccion por el papovavirus JC, que produce desmielinizacion mul-
tifocal. El diagnéstico de confirmacién requiere biopsia cerebral.

v La panencefalitis esclerosante subaguda se presenta en nifios de 5-15
afios con historia de sarampion en los primeros afios de vida. El EEG
muestra un patron caracteristico, y en LCR se detectan bandas oligoclo-
nales y aumento del titulo de Ac antisarampion.

v Las enfermedades pridnicas son un conjunto de enfermedades que tie-
ne en comun la presencia de una proteina como agente patégeno. La
enfermedad de Creutzfeldt-Jakob clasica se caracteriza por demencia
rapidamente progresiva, mioclonias y ataxia. La presencia de la proteina
14-3-3, los hallazgos electroencefalograficos y de neuroimagen pueden
apoyar el diagnéstico, siendo la confirmacién anatomopatolégica.

7

Casosclinicos

Paciente de 60 afios, sin ningin antecedente de interés, que en un perio-
do de 6 meses desarrolla un cuadro de intenso deterioro cognitivo. En la
exploracion destaca, ademas de la existencia de un sindrome rigido-acine-
tico, una ataxia de la marcha y mioclonias. Ante este cuadro, ¢ qué diagnds-
tico, entre los siguientes, se esta obligado a plantearse en primer lugar?

1) Una leucoencefalopatia multifocal progresiva.
2) Una panencefalitis esclerosante subaguda.

3) Una forma esporadica de Creutzfeldt-lakob.
4) Una atrofia multisistémica.

RC:3

Paciente de 71 afos hipertensa, dislipidémica y con fibrilacion auricular no
anticoagulada que presenta cuadro de instauracién progresiva de afasia
mixta, desorientacion en tiempo, alteracion del comportamiento, agita-
cidn, fiebre de 39 °C y episodios estereotipados de desconexion del medio
con automatismos orofaciales y manuales de 1 minuto de duracion y con
una recuperacion paulatina en 5 minutos. {Qué prueba complementaria
nos confirmaria el diagndstico?

1) Una TC craneal con angio-TC, ya que el cuadro es sugestivo de ictus en
territorio de arteria cerebral media izquierda.

2) Una ecocardiografia, ya que se trata de un cuadro sugestivo de ictus,
pero |la fiebre y el resto de sintomas sugieren una endocarditis como
primera posibilidad.

e

~

3) Una puncion lumbar con realizacion de PCR de virus herpes simple, ya
gue se sospecha una encefalitis herpetica.

4) Una analitica sistemica y de orina, ya que probablemente se trate de un
sindrome confusional de etiologia infecciosa.

RC: 3

Una mujer de 63 afios ha consultado en varios psiquiatras por fallos de
memoria y cambios en su comportamiento de 2 meses de evolucidn, sin
claro diagnostico. Acude a su consulta porque desde hace unas 3 semanas
asocia inestabilidad de la marcha. En su exploracién objetiva un reflejo cu-
taneoplantar bilateral, dismetria en las cuatro extremidades, mioclonias
evocadas por el estimulo auditivo. ¢Qué seria atipico en la enfermedad
que sospecha?

1) Una resonancia magnética con hipersenal lineal cortical y a nivel de gan-

glios de |a base.
2) Un electroencefalograma con actividad lenta de base y ondas generali-

zadas periodicas, sincronas.

3) Una puncion lumbar con pleocitosis de predominio polimorfonuclear,
hiperproteinorraquia e hipoglucorraquia.

4) Una histologia con vacuolizacion del neuropilo.

RC:3
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Enfermedades neurologicas
debidas a déficits nutricionales

Encefalopatia de Wernicke
Etiologia y patogenia

Aparece en pacientes alcohdlicos y malnutridos (por hiperémesis, cancer,
inanicion...) debido a un déficit de tiamina o vitamina B, (P01). El déficit de
tiamina produce un deterioro en el metabolismo cerebral de la glucosa.

Clinica

Se caracteriza por la triada de oftalmoparesia, ataxia y sindrome confusio-
nal.

Pruebas complementarias

El LCR es normal o muestra una minima elevacion de proteinas. En el EEG se
encuentra una actividad lentificada de forma difusa. Las pruebas de funcion
vestibular estan alteradas en todos los casos, bilateral y simétricamente en
fases iniciales. En casos no tratados, hay una elevacion del piruvato sérico
con una disminucion de la transcetolasa.

Evolucion

Aunque todos estos sintomas pueden aparecer simultaneamente, lo habi-
tual es que la oftalmoparesia y/o la ataxia precedan al cuadro confusional en
dias o semanas.

Tras instaurar el tratamiento vitaminico, la secuencia de recuperacion es cla-
sica. Primero mejora la oftalmoparesia y, posteriormente, la ataxia. Es posi-
ble que queden como secuelas un nistagmo horizontal, aumento de |a base
de sustentacion y marcha inestable.

Lo ultimo que mejora es el cuadro confusional y, segun lo hace, puede apare-
cer un trastorno amneésico con incapacidad para retener nueva informacion;
es el sindrome de Korsakoff, cuyo prondstico de recuperacion varia; la mayor
parte mantiene déficits de memoria variables, y menos del 20% presenta
recuperacion completa.

Un 15-20% de los pacientes con enfermedad de Wernicke muere, general-
mente, debido a infecciones intercurrentes o insuficiencia hepatica.

Enfermedades nutricionales

vy metabdlicas
del sistema nervioso

Tratamiento

Se debe instaurar con caracter inmediato y consiste en la administracion de
vitamina B, Para evitar su desarrollo, es preciso administrar tiamina antes de
soluciones glucosadas a pacientes con riesgo de desnutricion.

Degeneracion subaguda combinada de la médula

También denominada mielosis funicular, se produce por una deficiencia de

vitamina B,..

* (Clinica. A nivel hematolédgico, produce una anemia megaloblastica. En
el contexto medular produce un sindrome posterolateral con afectacion
de los cordones posteriores (afectacion de sensibilidad epicritica, pro-
pioceptiva y vibratoria) y del haz corticoespinal (paresia con signos de
primera motoneurona). A nivel mental produce un cuadro de deterioro
cognitivo similar a una demencia.

« Diagnéstico. Se confirma mediante la determinacion de niveles de vita-
mina B,y el test de Schilling.

* Tratamiento. Se basa en la administracion de vitamina B, parenteral
(intramuscular).

Pelagra

Es una enfermedad nutricional producida por deficiencia de niacina o acido
nicotinico. Sus manifestaciones sistémicas son dermatitis, diarrea y demen-
cia. La dermatitis es bilateral, simétrica y aparece en zonas expuestas a la luz
solar debido a fotosensibilidad.

RECUERDA

El déficit de niacina produce pelagra, la enfermedad de las 3
“D”: diarrea, demencia y dermatitis.

Las manifestaciones neurolégicas de la pelagra son diversas, predominando
la clinica de encefalopatia; otras manifestaciones son la mielopatia y neuro-
patia periférica.

{ (1 & o
Encefalopatia anoxicoisquémica (rigura 49)

Clinica

Si la anoxia persiste mas de 3-5 minutos, se establece un dafio cerebral
irreversible. Las areas cerebrales mas sensibles a la anoxia son los gan-
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glios basales, el cerebelo, el hipocampo y las regiones frontera parie-
tooccipitales. Esto condiciona las posibles secuelas de una encefalopatia
anoxica:

1. Clinica extrapiramidal, fundamentalmente mioclonias.

2. Ataxia cerebelosa.

3. Sindromes amnésicos tipo Korsakoff.

4. Agnosia visual.

Figura 49

Encefalopatia anoxica por parada cardiorrespiratoria

NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA

Tratamiento

Se basa en la restauracion de la funcién cardiorrespiratoria de forma inme-
diata.

ldeasclave .

/' La encefalopatia de Wernicke aparece principalmente en alcohdlicos,
por hiperémesis y por malnutricion.

v/ La encefalopatia de Wernicke se caracteriza por la triada de oftalmo-
paresia (sobre todo bilateral y asimeétrica del VI PC), ataxia y sindrome
confusional que aparecen y desaparecen con el tratamiento en este
orden. El sindrome confusional puede evolucionar a un sindrome am-
nésico anterégrado: sindrome de Korsakoff.

v/ El tratamiento de la encefalopatia de Wernicke es vitamina B,. La admi-
nistracion de suero glucosado sin tiamina puede producir una encefalo-
patia de Wernicke en pacientes con riesgo (alcohdlicos, desnutridos...).

v/ La degeneraciéon subaguda combinada de la médula se produce por un
déficit de vitamina B__, y se diagnostica mediante la determinacion de
los niveles de |la misma, asi como por el test de Schilling.

/" La degeneracion subaguda combinada de la médula cursa con pérdida
de sensibilidad vibratoria y propioceptiva, y clinica de primera moto-

neurona por afectacion de los cordones posteriores y laterales medu-
lares, respectivamente. Recuérdese también que puede producir ane-
mia megaloblastica. Su tratamiento es vitamina B, parenteral.

/" La pelagra se produce por déficit de niacina. Es |la enfermedad de las 3
“D": dermatitis, diarrea y demencia.

v Las areas cerebrales mas sensibles a la anoxia son los ganglios basales,

3 el cerebelo, el hipocampo vy las regiones frontera parietooccipitales. 5

Casosclinicos

Hombre de 59 afios, ex-bebedor y gastrectomizado por hemorragia diges-
tiva hace 15 afos. No sigue tratamiento alguno. Consulta por un cuadro

insidioso de dificultad para caminar, que empeora en la oscuridad. En la
exploracion, se objetiva una ataxia de la marcha, cayendo al suelo en la

prueba de Romberg, respuestas plantares extensoras y conservacion de
la sensibilidad algésica, estando abolidas la vibratoria y posicional. Senale,
entre las siguientes, la afirmacion correcta:

1) El diagnostico es degeneracion cerebelosa alcohdlica.

2) Se trata de una degeneracion combinada subaguda de |la medula espinal.
3) Hay que descartar una lesion centromedular.

4) El diagnostico es esclerosis multiple de forma primaria progresiva.

RC: 2

Varon de 50 afios alcohdlico desde hace 10 afios. Acude a urgencias por
clinica de desorientacion, alteracion de la marcha y vision doble. La fami-
lia refiere que el primer sintoma fue la alteracion visual. A la exploracion
neurologica se objetiva paresia de ambos rectos externos y ataxia de la
kmﬂﬂ:ha. éQué actitud es la mas correcta?

1) Tratamiento del sindrome de abstinencia alcoholica con diazepam.

2) Hidratacion endovenosa con suero glucosado.

3) Administracion urgente de tiamina endovenosa.

4) Realizarle una TC craneal por la sospecha de un hematoma subdural con
desplazamiento de estructuras de linea media

RC:3

Embarazada de 7 semanas con hiperémesis gravidica acude por alteracion
visual en forma de diplopia y alteracion de la marcha. La paciente esta
confusa éCual es el diagnostico mas probable?

1) Preeclampsia.

2) Encefalopatia de Wernicke.

3) Sindrome de HELLP.

4) Metastasis cerebrales por un coriocarcinoma.

RC: 2
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Consideraciones generales

Para definir |la extension del sistema nervioso periférico (SNP) se debe incluir
la porcion extrapial de las raices motoras y sensitivas, ganglios raquideos,
ganglios vegetativos, plexos y nervios periféricos.

Los pares craneales son parte del SNP, pero los dos primeros pares son real-
mente tractos del propio SNC. Los nervios periféricos tienen tres tipos de
fibras:

« Fibras motoras, compuestos de axones de neuronas motoras del asta
anterior o de nucleos motores del tronco encéfalo, que terminan en la
placa motora de los musculos que inerva (recuérdese el concepto de
unidad motora como el de la neurona motora que inerva unas fibras
musculares del mismo tipo).

* Fibras sensitivas, aferentes a las neuronas de primer orden sensitivo
del ganglio raquideo dorsal (o equivalente en los pares craneales sensi-
tivos), que conducen la sensibilidad recogida hasta el SNC.

« Fibras autondomicas, que parten de la médula (o equivalente en pares
craneales) formando plexos vegetativos para inervar vasos, la piel y vis-
ceras.

Se utiliza el término general de neuropatia periférica para referirse a aque-
llos trastornos de los nervios periféricos, sea cual sea su causa (Figura
50 y Tabla 38).

-

Neuropc:ﬁc:_s

Tabla 38

Enfermedades del SNP

1. Mononeuropatias y mononeuropatias mdltiples
2. Neuronopatias motoras

3. Neuronopatias sensitivas

4, Polineuropatias

5. Lesiones de los plexos

6. Lesiones de las raices

Enfermedades del SNP por la topografia lesional

Las mononeuropatias son afectaciones focales de un Gnico tronco nervioso.
Se estudian con mas detalle en la Seccion de Traumatologia. Recuérdese que
no hay que confundir una mononeuropatia de nervios como el mediano y el
cubital, que inervan sensitivamente hasta la flexura de la mufieca, con las radi-
culopatias que incluirian antebrazo y territorios mas proximales (Figura 51).

La mononeuritis multiple es una afectacion simultanea o consecutiva de tron-
COs nerviosos no contiguos, con evolucion de dias o aios. A veces presentan
caracter confluente, con dificil diagndstico diferencial con las polineuropatias.

Las neuronopatias implican la lesion directa de la neurona motora o sensi-
tiva (ganglio raquideo) en la médula; un ejemplo de neuronopatia motora
seria la ELA. En el caso de la neuronopatia sensitiva, se pensaria en una
etiologia paraneoplasica (anticuerpos onconeuronales), sindrome de Sjo-
gren, infeccion por VIH; resultando una marcada ataxia sensitiva en la
exploracion.

Axornal

« Velooidad de conduccion normal ——
« Latencias distales normales =

- Amplitud de ‘a potencal disminuca —

Desmuelimizante

Fisiopatologia de las neuropatias
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llustracion de los territorios radiculares en miembro superior dorsal (A)
y en palmar (B). Se debe comparar con los territorios de nervio periférico
en miembros superiores con el diagrama de la Figura 52

Cutaneo antebraquial medial

Cutaneo antebraquial lateral

Mediano

Cubital

Mononeuropatias del antebrazo

Se habla de polineuropatia para referirse, en general, a procesos de instaura-
cion gradual, que afectan a multiples troncos nerviosos y que se caracterizan
por ser simétricos y generalizados, con afectacion preferentemente distal.

Las plexopatias son trastornos que afectan al plexo nervioso, de origen
diverso, y pueden ser traumaticas de alta energia, compresivas/infiltrativas
por tumores, postradioterapia y disinmunitarias, mas raramente.

Las radiculopatias son trastornos que afectan a las raices nerviosas. El tér-
mino polirradiculopatia se refiere a la afectacion de multiples raices nervio-
sas de forma consecutiva.

Clinica

La clinica es congruente con los tres componentes del SNP:

« Trastornos sensitivos. Suele ser la primera manifestacion clinica.

* Trastornos motores. Caracteristicamente, el paciente tendra signos de
afectacion de segunda motoneurona.

* La presencia de atrofia muscular depende en gran grado del tipo de
neuropatia, siendo muy importante en las afectaciones axonales y poco
habitual en las enfermedades desmielinizantes.

« Trastornos autondmicos. Los sintomas autonomicos incluyen hipoten-
sion ortostatica, trastornos de sudacion, retencién urinaria, estrefii-
miento, diarrea, impotencia, entre otros.

NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA

Diagnostico

Se debe valorar antecedentes de procesos virales previos, enfermedades
sistémicas (diabetes mellitus, uremia, porfiria, déficits vitaminicos de B,, B,
félico, acido pantoténico, B , hepatopatia crénica, amiloidosis [que en su forma
familiar por mutacién del gen de la proteina transtirretina —TTR, cromosoma
18— es tratable con un nuevo farmaco: tamafidis] , hipotiroidismo, neumopa-
tia cronica, acromegalia, malabsorcion, carcinoma, linfoma, policitemia vera,
mieloma, gammapatia monoclonal...), consumo de farmacos (amiodarona,
cisplatino, dapsona, hidralacina, isoniacida, metronidazol, difenilhidantoina,
piridoxina en altas dosis, talidomida, vincristina, nitrofurantoina), exposiciéon a
toxicos (disolventes, pesticidas o metales pesados), ingesta de alcohol.

* Palpacion de los troncos nerviosos. El signo de Tinnel (sensacion eléctrica
con la percusion del nervio) es caracteristico de las neuropatias compresi-
vas, y es mas facilmente evocable en localizaciones donde el nervio es mas
superficial, como en la cabeza del peroné y en mufieca en el tunel carpiano.

* Neurofisiologia. Consta de la realizacion de un electroneurograma
(ENG). Los trastornos axonales se caracterizan por una pérdida de la
amplitud del potencial de accion, mientras que las desmielinizantes pre-
sentan aumento de latencias, disminucion de las velocidades de con-
duccion, pudiendo aparecer fenémenos de blogueo de la conduccién y
de dispersion del potencial nervioso (Figura 53).

 Biopsia de nervio. Realizada en nervio sural, de eleccién. Se indica en
casos de mononeuritis multiple en caso de sospecha de vasculitis o tras-
torno disinmunitario cronico.

- Disminucion de la velocidad

de conduccion
L > Desmielinizante —» | Aumento de latencias distales
- Dispersion

- Guillain-Barré S R
| ng::;;?tszwlarie Srsplenivescin § gqum |
: 3 : no homogénea :
Tooth-tipo | de conduccion
- Déjerine-Sottas
- Refsum

- Velocidad de conduccion normal
- Disminucion de la amplitud
del potencial

—»Axonal ——— 3

- Metabdlicas y toxicas (excepto las incluidas
en mixtas)
- Charcot-Marie-Tooth tipo Il

—»Mixtas - |. Diabética
- Asociada a linfoma
- Asociada a mieloma

Clasificacion de las polineuropatias segin el estudio neurofisiolégico

1.2,

Sindrome de Guillain-Barré

El sindrome de Landry-Guillain-Barré-Strohl, conocido como sindrome de
Guillain-Barré (SGB), es una polirradiculoneuropatia aguda inflamatoria desmieli-
nizante (PAID) monofasica de origen inmunolégico. Con una incidencia de 1,1-1,8
casos por 100.000, suele afectar preferentemente a adultos jovenes varones, con
una media de inicio a los 40 afnos.

En un 60-70% de los casos hay antecedente de infeccidn respiratoria o gas-
trointestinal unas 4 semanas antes del inicio de la clinica (bacterias como
Mycoplasma, virus como citomegalovirus o virus de Epstein-Barr). Mas
recientemente, Campylobacter jejuni se ha descrito en pacientes con la
variante de neuropatia axonal motora aguda (AMAN) de SGB y antecedente
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de gastroenteritis. Aumenta el riesgo de SGB el antecedente de procedi-
mientos quirdrgicos, linfomas y lupus eritematoso sistémico. Se considera
una enfermedad autoinmunitaria mediada por linfocitos y anticuerpos que
varian segun el agente infeccioso desencadenante: anti-GM1 o GD1 en caso
de C. Jejuni, GM2 si CMV, GM1 si H. influenzae.

La anatomia patolégica muestra areas de desmielinizacion segmentaria con
infiltrado de linfocitos T y macrofagos, limitada al sistema nervioso periférico.

Clinica

La PAID cursa con cuadro inicial de parestesias distales, tipicamente planta-
res (que no suelen progresar mas alld) en miembros inferiores seguido en
pocos dias de una tetraparesia flacida y arrefléxica (P01, P02). No suele
haber afectacion esfinteriana. En la mayoria de los casos, |la debilidad se ini-
cia en los miembros inferiores y asciende progresivamente, para afectar a la
totalidad corporal. La progresion de la paresia es muy variable, y en casos
graves se puede llegar a la plejia completa con incapacidad para respirar, por
debilidad de la musculatura diafragmatica o de los intercostales, hablar o
deglutir, por debilidad de la musculatura faringea. La afectacion es bastante
simétrica y la atrofia infrecuente.

Puede ocasionar paresia facial bilateral en el 50% de los casos. Otros pares
craneales que pueden afectarse son los que inervan la lengua y la muscula-
tura deglutoria, pero no afecta a los oculomotores. A nivel sensitivo, recuerda
a las parestesias distales, pero no existe un déficit de sensibilidad marcado.
Es frecuente la presencia de dolor en la zona lumbar o en las extremidades
inferiores al inicio de la clinica, en relacion con la radiculopatia aguda.

Los sintomas autonomicos incluyen arritmias y labilidad de |a presion arterial.
Esta clinica puede comprometer |a supervivencia del paciente. La Tabla 39
muestra los hallazgos que deben hacer dudar o descartar el diagnostico.

_Tahl_a_ag_

» Debilidad asimétrica de forma marcada y persistente
Hallazgos - Nivel sensorial franco
que ponen - Disfuncion intestinal o vesical al inicio
en duda » Disfuncién intestinal o vesical persistente
el diagnéstico » Pleocitosis mononuclear > a 50 cel/mm?
» Pleocitosis de polimorfonucleares

» Sindrome sensitivo puro
« Historia reciente de contactos con solventes (hexacarbonos)
» Metabolismo anormal de las porfirinas

Hallazgos « Infeccion diftérica reciente
que descartan « Evidencia de intoxicacion por plomo
el diagndstico » Diagnéstico definitivo de:
- Poliomielitis
- Botulismo
- Neuropatia toxica (dapsona, organofosforados)

Sintomas y signos no compatibles con sindrome de Guillain-Barre

Curso

Es caracteristica la rapida progresion de la debilidad, que alcanza su maximo
en 4 semanas en el 90% de los casos. La recuperacion suele comenzar en 2-4
semanas después de cesar la progresion, y puede durar meses.

Pronostico

Aunque la mayoria de los pacientes tiene una excelente recuperacion funcio-
nal, hay un 5% de mortalidad y en el 50% queda alguna secuela.

74
11. Neuropatias “NR

Pruebas complementarias

* LCR. Es tipica la disociaciéon albuminocitolégica (proteinas altas sin célu-

las). Tras la primera semana y manteniéndose asi durante varios meses,
incluso después de la recuperacion clinica.

RECUERDA

Si el LCR presenta pleocitosis en torno a 10-15, hay que pen-
sar en un sindrome de Guillain-Barré como manifestacion
de primoinfeccion por VIH.

« Estudios neurofisiologicos. En las fases iniciales |las velocidades de con-
duccion motoras distales en ENG suelen ser normales y es de mayor
valor la aboliciéon de la onda F (Figura 54). Es un estudio no realizado
de rutina, que valora la conduccion motora proximal, siendo el primer
signo diagnostico. En el 80% de los pacientes existe ralentizacion en la
velocidad de conduccion y aumento de las latencias distales (desmieli-
nizacién). No todos los nervios quedan afectados, ya que la desmielini-
zacion es parcheada.
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A: ENG que muestra ausencia de ondas F en un SGB; B: ENG que muestra
ondas F presentes, situacion normal
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RECUERDA

En la miastenia gravis, se emplea la electromiografia; en el
sindrome de Guillain-Barré, la electroneurografia.

Diagnostico

Los criterios diagnosticos mas relevantes son (Tabla 40):
* Requeridos:
- Debilidad progresiva en uno o mas miembros debido a neuro-
patia.
- Arreflexia.
- Curso de la enfermedad menor de 4 semanas.
- Exclusion de otras causas.

¢«  Sugestivos:
- Debilidad simétrica relativa.
- Leve afectacion sensorial.
- Alteracion de cualquier par craneal.
- Ausencia de fiebre.
- Evidencia electrofisiologica de desmielinizacion.

Tabla 40
Criterios diagnosticos para el sindrome de Guillain-Barré

Hallazgos necesarios para hacer el diagnéstico:
« Debilidad progresiva en varias extremidades
«  Armreflexia

Hallazgos que apoyan fuertemente el diagndstico:
« Datos clinicos en orden de importancia:
- Progresion desde unos dias a 4 semanas
- Relativa simetria
- Alteraciones sensoriales leves
- Compromiso de pares craneales incluyendo el facial
- Recuperacidn que comienza 2 a 4 semanas después de detenerse la progresion
- Disfuncién autonémica
- Ausencia de fiebre una vez instalado el sindrome

« Estudio del liquido cefalorraquideo:
- Proteinas elevadas después de una semana
- Menos de 10 linfocitos /mm3

« Pruebas electrofisioldgicas:
- (onduccion nerviosa lenta
- Latencias distales prolongadas
- Respuestas tardias anormales

Hallazgos que hacen el diagnéstico dudoso:

« Existencia de un nivel sensorial

« Marcada asimetria de sintomas y signos

- Disfuncion severa y persistente de vejiga e intestino
+ Mas de 50 células/mm3 en LCR

Hallazgos que excluyen el diagndstico:

- Diagnastico de botulismo, miastenia, poliomielitis o neuropatia toxica
« Metabolismo alterado de las porfirinas

« Difteria reciente

« Sindrome sensorial puro sin fatiga

Criterios diagnosticos para el sindrome de Guillain-Barré
(National Institute of Neurological Disorders and Stroke [NINDS])

Se deben descartar las entidades incluidas en la Tabla 41.

NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA

Diagnéstico diferencial con...

« Trastornos de la union neuromuscular: miastenia, botulismo

» Muscular: miopatias inflamatorias idiopaticas, paralisis periddicas, miopatia
del enfermo critico, rabdomidlisis, hipopotasemia o hipofosfatemia grave

» Lesién medular aguda

« Asta anterior: ELA, poliomielitis

» Nervio periférico: neuropatia del enfermo critico, linfoma/carcinomatosis
leptomeningea, neuropatias toxicas (disolventes, metales pesados), pofiria, enfermedad
de Lyme, difteria, neuropatia vasculitica

Diagnobstico diferencial del sindrome de Guillain-Barré

Tratamiento

Consiste en el soporte de las funciones cardiorrespiratorias (por el especial
riesgo de la disautonomia), con prevencion de las infecciones intercurrentes.

El tratamiento con plasmaféresis o la administracion de inmunoglobu-
linas intravenosas es el tratamiento de eleccion para aquellos pacien-
tes que han perdido la capacidad de deambular de forma auténoma, la
combinacion de ambos farmacos no parece ser mejor que la adminis-
tracion aislada de cualquiera de ellos. Los corticoides no tienen ninguna
utilidad.

Otras formas clinicas

Existen formas de predominio axonal del SGB, que se denominan segun sean
motoras o sensitivas: neuropatia aguda motora axonal (AMAN) o neuropatia
aguda sensitivo motora axonal (AMSAN). El sindrome de Miller Fisher es una
variante del SGB caracterizada por la triada de oftalmoplejia, ataxia, arrefiexia
y presencia de anticuerpos anti-GQ1b.

Cuando un SGB dura mas de 4 semanas (2 meses al menos) y se convierte en
cronico, se denomina polineuropatia inflamatoria cronica desmielinizante
(CIDP), de la que actualmente no se dispone de marcador autoinmunitario,
y responde tanto a terapia con inmunoglobulinas como a plasmaféresis; y lo
mas importante: se trata con corticoides. Clinicamente el inicio puede ser
idéntico a un SGB.

Cuando se produce una debilidad crénica sin alteracion sensitiva, que
rebasa la duracion de lo que pareceria un SGB motor puro, se puede hablar
de una neuropatia motora multifocal (MMN), que caracteristicamente
muestra bloqueos de la conduccion en el ENG y responde a inmunoglo-
bulinas.,

.3

Neuropatia diabética

En la diabetes mellitus puede ocurrir un amplio rango de trastornos del sis-
tema nervioso periférico que, en general, se clasifican en dos tipos: polineu-
ropatias simeétricas y asimétricas (Tabla 42), aunque lo habitual es que los
pacientes presenten manifestaciones clinicas de varias de ellas. Es caracte-
ristica la presencia de dolor en muchas de ellas.

Polineuropatias simetricas

Se caracterizan por una combinaciéon de degeneracion axonal (preferente-
mente distal) y desmielinizacion segmentaria.
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* Polineuropatia sensitiva distal. Es |a forma mas frecuente de polineu-
ropatia diabética, que tiene cerca del 50% de los pacientes con DM.
Existen formas agudas (plantean el diagndstico diferencial con el SGB) y
cronicas (las mas frecuentes). La forma crénica es de predominio sensi-
tivo y autonémico.

o
o
GO o |
G{:} Las neuropatias simétricas son mas frecuentes en pacientes
{28 diabéticos con mal control metabélico.

RECUERDA

Polineuropatias asimetricas

Son menos comunes, ocurren mas frecuentemente en ancianos y pueden

aparecer antes en el curso de la enfermedad que las polineuropatias simétri-

cas. Su patogenia es con frecuencia vascular.

* Neuropatias craneales. Pueden ser |la primera manifestacion de una
diabetes. El lll par craneal es el mas frecuentemente afectado.

 Neuropatias por atrapamiento. Tipicamente afecta al nervio mediano.

* Neuropatia de tronco.

RECUERDA

La neuropatia diabéticadel lll par craneal respeta la motilidad
pupilar. Los terceros pares compresivos no la respetan.

Tabla 42
Polineuropatias simétricas

- Polineuropatia sensitiva o sensitivomotora
« Polineuropatia sensitiva aguda dolorosa
- Polineuropatia vegetativa

Neuropatias asimétricas (focales y multifocales)

« Neuropatias craneales

« Radiculoneuropatia cérvico-toracoabdominal

« Neuropatia focal de las extremidades (incluidas las compresiones y atrapamientos)

» Neuropatia diabética proximal lumbosacra “amiotrofia diabética” o sindrome de Bruns-
Garland

Clasificacion de las neuropatias diabéticas

ldeasclave

“NR

11. Neuropatias

Tratamiento

El tratamiento de la neuropatia diabética es poco satisfactorio. Incluye un
buen control metabdlico y tratamiento sintomatico del dolor con analgésicos
habituales, que no suelen ser efectivos, requiriendo el uso de anticomiciales
para el dolor neuropatico (pregabalina, gabapentina, carbamazepina...), asi
como coadyuvantes (amitriptilina [triciclico] o antidepresivos duales como
duloxetina) (P03), e incluso en ocasiones parches con anestésicos locales de
aplicacion tépica (lidocaina).

Las neuropatias por atrapamiento, como el sindrome del tunel carpiano, pue-
den necesitar descompresion quirurgica.

Neuropatias en la infeccion por VIH

La neuropatia periférica es muy frecuente en la infeccion por VIH. Puede apa-
recer en todas las fases de la infeccidon, en multiples ocasiones de forma sub-
clinica. Los patrones de afectacion son diversos y estan recogidos en la Tabla
43. Entre un 20-60% de los infectados por VIH presentan una polineuropatia
simétrica distal de predominio sensitivo que afecta a fina o fibra grande y fina.

- Neuropatias
ﬂ:::i"’ﬂ":":;ﬂ ”“:;:‘;;:"" Polirradiculitis | desmielinizantes
inflamatorias
« VIH - VIH « (itomegalovirus - Aguda
. (itomegalovirus » (itomegalovirus - VIH (tipo Guillain-Barré)
« ddlyddC + Varicelazoster - Cronica
(antirretrovirales) « Tuberculosis
. Isoniacida . Sifilis
« Alcaloides
de la vinca
»  Déficit de vitamina B.,

Causas de alteracion del nervio periférico en la infeccion por VIH segun el
patron de afectacion

v Las polineuropatias afectan a multiples troncos nerviosos, las mono-
neuritis multiples a troncos nerviosos no contiguos y las mononeuropa-
tias son afectaciones focales de un Unico tronco nervioso.

v En el sindrome de Guillain-Barre, dos tercios de los pacientes presentan
el antecedente de una infeccién respiratoria o gastrointestinal previa.
Cursa con una tetraparesia flacida y arrefléxica, simétrica y ascendente.
Puede asociar paralisis facial bilateral en la mitad de los casos y sinto-
mas autonomicos.

v En el sindrome de Guillain-Barré, es tipico un LCR con disociacion albu-
minocitologica. El tratamiento es el de soporte de las funciones cardio-
rrespiratorias. Puede usarse también la plasmaféresis o las inmunoglo-
bulinas intravenosas. Los esteroides no son utiles.

-

N
v/ La neuropatia diabética puede ser simétrica (sensitiva distal, autono-

mica, dolorosa aguda y la amiotrofia diabética) o asimeétrica (craneales,
siendo el par craneal mas afectado el Ill, por atrapamiento y de tronco).

/' La forma mas frecuente de polineuropatia diabética es la sensitiva distal.
v/ La causa mas frecuente de disautonomia es |a neuropatia diabética.

v/ En la infeccion por VIH pueden aparecer las siguientes neuropatias: si-
métrica distal y mononeuritis mdltiple (en fases avanzadas), polineu-
ropatias desmielinizantes agudas o crénicas (en fases precoces de la
infeccion) o polirradiculitis (lo mas frecuente es que sea por CMV).

v/ La forma mas frecuente de neuropatia en pacientes con SIDA es la si-
metrica distal.

J
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Casosclinicos .

Un paciente diabético, de 69 anos, consulta por aparicion brusca de do-
lor ocular derecho y vision doble. En la exploracion, hay ptosis derecha y
parélisis de todos los movimientos de ese ojo, excepto la abduccion. Las
pupilas son normales, asi como la agudeza visual. El diagndstico mas pro-
bable es:

1) Aneurisma de arteria comunicante posterior.
2) Oftalmitis fungica diabética.

3) Mononeuropatia diabética del Il par.

4) Oftalmoplejia internuclear.

RC:3

Un paciente de 28 anos consulta por un cuadro, iniciado hace 48 horas,
de dolor lumbar y parestesias en cara posterior de muslos y piernas.

Progresivamente, imposibilidad para caminar. En la exploracion destaca
paralisis de miembros inferiores y debilidad proximal de miembros supe-
riores. Exploracion sensorial y pares craneales normales. Reflejos miota-
ticos universalmente abolidos y respuestas plantares ausentes. No refiere
antecedentes de interés, salvo gastroenteritis aguda hace 15 dias. SeRa-
lar, entre las siguientes, la actitud mas importante en el manejo de este
paciente:

1) Vigilancia estrecha de |a funcion respiratoria y ventilacion mecanica en
caso de deterioro.

2) Descompresion quirdrgica inmediata de la médula cervical.

3) Puncion lumbar inmediata, para descartar hiperproteinorraquia.

4) Tratamiento con 1 mg/kg/dia de prednisona, durante una semana.

RC:1
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Las enfermedades de la placa motora incluyen fundamentalmente la miaste-
nia gravis (trastorno postsinaptico) (Figura 55) y el sindrome miasténico de
Eaton-Lambert y botulismo (trastornos presinapticos) (Tabla 44).

Figura 55

Placa motora

Vaina de mielina = Axdn

Musculo =

Miastenia gravis

A Receptores de Ach B

A: unién neuromuscular normal; B: miastenia gravis

12.1.
Miastenia gravis

Se trata de un trastorno autoinmunitario que cursa con debilidad y fatigabilidad de
la musculatura esquelética. Globalmente afecta mas frecuentemente a mujeres,
puede darse en todos los grupos de edad, con un pico de incidencia en las mujeres
entre la 2. y 3.* década, y algo mas tardio en los hombres (4.2-5.* década).

Es la enfermedad autoinmunitaria mejor caracterizada. En un 85-90% de los
casos existen de forma generalizada anticuerpos dirigidos contra los recep-
tores nicotinicos de acetilcolina (Ach) (P01). Por ello, aunque la cantidad de
Ach liberada es normal, ésta no es eficaz al no poder unirse a los recepto-

Enfermedades
de la placa motora

.

res. En el caso de las formas oculares |los anti receptor de Ach suponen un
40-55%.

El timo parece jugar un papel importante en la génesis de la respuesta
autoinmunitaria, dado que es anormal en el 75% de los pacientes (en el 65%
es hiperplasico, y en el 10% hay timoma) (P02).

Clinica

Cursa con debilidad y fatigabilidad muscular de distribucion tipica, sin altera-

cion de otras funciones neurologicas y con tres caracteristicas clave:

e (Caracter fluctuante de la debilidad, con empeoramiento tras el ejercicio
y mejoria con el reposo o el suefio. Los pacientes se quejan de mayor
debilidad por las tardes.

» Afectacion de la musculatura craneal, preferentemente la extraocular,
con ptosis y diplopia. Puede simular una oftalmoplejia internuclear. En la
mayoria de los pacientes (85%) la debilidad se generaliza a los musculos
de los miembros, siendo de caracter proximal y asimeétrica, con preser-
vacion de los reflejos miotaticos y sin amiotrofias. No hay alteraciones
sensitivas, autonomicas ni pupilares.

» Respuesta clinica a los farmacos colinérgicos (anticolinesterasicos).
Formas clinicas

*  Miastenia ocular. Unicamente existe debilidad de la musculatura ocular.
Suelen convertirse con los afios en forma generalizada.

* Miastenia generalizada. Afectacion de musculatura diferente a la ocular.

* Crisis miasténica. Suele ser mas frecuente en los dos primeros afios tras
el diagnostico, la debilidad muscular respiratoria produce insuficiencia
respiratoria que requiere de ventilacion mecanica en UCI o |la debilidad
bulbar impide la degluciéon, con necesidad de instaurar una sonda de
alimentacion por el riesgo de aspiracion.

RECUERDA

En la miastenia gravis, los ROT, las pupilas y el SNA estan
intactos, a diferencia del botulismo y el sindrome de Ea-
ton-Lambert,

Diagnostico

Para establecer el diagnostico definitivo, se utilizan las siguientes pruebas

complementarias:

* Test de Tensilon® (edrofonio). El edrofonio es un farmaco que inhibe |a
acetilcolinesterasa cuya administracion produce una mejoria inmediata
y transitoria. Es un test de cribado.

* Test del hielo. con un 80% de sensibilidad, consiste en mejorar la trans-
mision de la union neuromuscular por la disminucion de la temperatura.

{1 W
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A Miastenia gravi Sindrome de Eaton-Lambert
Patogenia » Ac-antirreceptor de Ach autoinmunitaria 75% » Ac-anticanal de calcio (VG(Ctipo P/Q) - Bloqueo liberacién Ach (presinaptico)
(postsinaptico) (presindptico) » Toxina botulinica

« Alt. timicas: 65% hiperplasia, 10% timoma . Paraneoplésico (Ca. microcitico de pulmén) « (. botulinum
Sexoy edad « Predominio mujeres Predominio varones > 40 afios - Sexo indiferente

+ (ualquieredad:  20-30 anos « (ualquier edad

50-60 aftos ¥ - Forma mas frecuente en lactantes

Debilidad +  Musculatura extraocular +  Proximal MMII « Bulbar (m. Extraocular)

- Proximal MMII (85%) - Extraocular (70%) « Descendente simétrica

« Asimétrica
Reflejos miotaticos Normales

Se puede conseguir evocar con facilitacion (contraccion
repetida muscular previamente a evocar el reflejo)

Pupilas Normales - Respuesta disminuida
Disautonomia No Si, boca seca es la manifestacion mas frecuente Si
Mejora + Reposo, suefio Ejercicio No mejora tras ejercicio
« Anticolinesterasicos (test Tensilon®)
+ Test del hielo
Empeora - Ejercicio « Tubocurarina
. Fstrés + Exametonio
- Embarazo
Pﬂmmndal Normal K L |18 3 A
(estimulo nico) (aumento del jitter en fibra Gnica) ' \—
2-3 Hz
d
ER> 10 Hz
T
v t
Tratamiento - Sintomatico: + Sintomético: 3, 4 diaminopiridina « Antitoxina equina (no til en la forma
- Anticolinesterdsicos: piridostigmina, - Etiolégico: tratamiento del tumor subyacente infantil)
neostigmina « Soporte vital
- Etioldgico:
- (orticoides
- Inmunosupresores “ahorradores de corticoides”:
azatioprina, ciclosporina, micofenolato
- Timectomia
- Plasmaféresis
Diagnéstico « Test de Tensilon® como cribado » Ac contra canal de calcio (VGCC tipo P/Q) +

« Acantirreceptor acetilcolina: 80-90% en MG
generalizada y 40-55% de formas oculares

« Acanti-Musk 40-50% de miastenias generalizadas
con Ac AChR negativos

« TCtérax para buscar timoma

en el 85% (prueba mas sensible)
» TCtorax para buscar tumor

Diagnostico diferencial de los sindromes miasténicos

Se usa en formas oculares, con la colocacion de hielo (dentro de guante
de exploracion) sobre el parpado superior dos minutos, al retirar, se
mejora motricidad ocular y la ptosis.

Demostracion de los anticuerpos antirreceptor de acetilcolina. ( Aparece en
un 85-90% de los pacientes con miastenia generalizada y en un 40-55% de las
miastenias oculares. Su presencia es diagnodstica, pero su ausencia no excluye
el diagnostico; no son patognomaonicos de miastenia gravis. Su titulacion no
se corresponde con la gravedad de la enfermedad, pero sirve como monitori-
zacion de la evolucion y respuesta al tratamiento en pacientes aislados.

Los anticuerpos anti-Musk aparecen en un 40-50% de miastenias gene-
ralizadas con Ac AChR negativos.

Estudios neurofisiologicos. Las velocidades de conducciéon nerviosa son
normales. La amplitud del potencial de accidon ante un estimulo tnico es
normal. Sin embargo, la estimulacion nerviosa repetitiva produce una
respuesta decremental (Figura 56).

La electromiografia de fibra aislada muestra un incremento del jitter. El
jitter representa la variabilidad del intervalo interpotencial, esto es, la
variabilidad en las latencias entre dos fibras musculares pertenecientes
a la misma unidad motora. En la miastenia gravis, la estimulacién repe-
titiva a altas frecuencias incrementa el jitter (Figura 57), mientras que en
el sindrome de Eaton-Lambert y en el botulismo, el jitter se incrementa
a bajas frecuencias y disminuye a altas frecuencias.

72 B
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 Radiologia. Se debe realizar TC o RM toracica para detectar alteraciones = generalizadas en pacientes entre |la pubertad y los 55 afios. En las formas

timicas (hiperplasia o timoma). oculares puras no se ha demostrado firmemente |a eficacia de la timecto-
mia.
Figura 56

Figura 59

Decrement Test An. Peroneus Profundus
2 mV/D 2 ms/D ANALYSE Tratamiento de la miastenia gravis
S | | l
. S e, Forma ocular Forma Crisis
exclusiva generalizada miasténica
Anticolinesterasico Anticolinesterdsico Tratamiento de soporte
(piridostigmina) (piridostigmina) (ventilacion, liquidos)
o e : Plasmaféresis
Respuesta decremental en paciente con miastenia gravis durante la gl o o inmunoglobulina i.v.
estimulacion nerviosa repetitiva a 3 Hz . Forma generalizada /
, Mejora
e )
igura
v '//\\ 1
: Insuficiente Altn No mejora

Piasmaféresii
(o] inmunﬁglohuhna V.

Tlmer:tumfa

Evaluamﬂn del estado
clinico y si el paciente
lo precisa

1

Inmunosupresion
(prednisona, azatriopina, ciclosporina)

Electromiografia de fibra Unica de un paciente con miastenia gravis
que demuestra una prolongacion del jitter o variabilidad del itinerario Tratamiento de las distintas formas de miastenia gravis

interponencial

RECUERDA

Los anticolinesterasicos en monoterapia s6lo se emplean en
las formas oculares puras; en los demas casos es necesario
afiadir otras medidas terapéuticas.

ldeasclave 1

Habria que hacer el diagnostico diferencial con el sindrome de Eaton-Lam-
bert y el botulismo (véase Tabla 44; Figura 58).

Figura 58

/" La miastenia gravis se produce por el bloqueo de los receptores
" Paralisis bulbar colinérgicos postsindpticos por anticuerpos dirigidos frente a ellos
Ninos W cescencenia (aungue éstos no se encuentran en todos los pacientes). El 75% de
i », simétrica
Alimentos Sy los pacientes llevan asociada una alteracién del timo (hiperplasia o
l W timoma).
Todna  ——a ! v La miastenia gravis se caracteriza por debilidad muscular extraocular y
proximal de los miembros que mejora con el reposo. No hay alteracio-
l nes sensitivas, autondmicas, pupilares ni de los ROT.
: Hlp-utnnia
ﬁdqltos ff;:;::cm" v/ El diagnéstico de la miastenia gravis se realiza con el test de edrofonio
All_il::i; s muscular) y la determinacién de los anﬁct_lerpns antirreceptor de Ach (la prueba
mas especifica para el diagnodstico).
v El tratamiento basico de la miastenia gravis son los anticolinesterasi-
cos. La timectomia se realizara en las formas generalizadas en pacien-

Fisiopatologia y clinica del botulismo tes entre |a pubertad y los 55 afos.

Tratamiento /" El sindrome de Eaton-Lambert y el botulismo son trastornos presinap-
ticos que cursan con ROT y respuesta pupilar disminuida, asi como con
disautonomia, a diferencia de la miastenia gravis.

El esquema de tratamiento queda resumido en la Figura 59. Recuérdese

que la timectomia esta indicada en caso de timoma y en todas las formas v

73 B

booksmedicos.org



Casosclinicos

NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA

Una paciente de 22 afnos consulta por presentar, desde una semana an-
tes, ptosis palpebral izquierda, sin dolor, con diplopia en la mirada lateral
izquierda. En la exploracion fisica se comprueba la existencia de una pto-
sis izquierda, asi como una paresia de la abduccién del ojo izquierdo, con
pupilas isocéricas y normorreactivas a la luz. {Qué enfermedad es mas
probable que padezca la paciente?

1) Un sindrome de Horner.

2) Una miastenia gravis.

3) Una paralisis del Il par izquierdo.

4) Una miopatia hipertiroidea con afectacion de la musculatura extrao-
cular.

RC: 2
La miastenia gravis se produce por:

1) Decremento de la actividad eléctrica presinaptica.
2) Blogueo de los receptores colinérgicos por nicotina.

\,

3) Disminucion de la sintesis de acetilcolina.
4) Presencia de anticuerpos para receptores colinérgicos.

RC:4

Varén de 55 afios que padece, desde hace 3 meses, debilidad muscular
a nivel proximal de las extremidades, sequedad de boca, dolores mus-
culares y parestesias en los cuatro miembros. Durante la exploracion, se
comprueba debilidad de los musculos proximales. La sensibilidad esta
conservada y los reflejos osteotendinosos estan disminuidos en miembros
superiores y abolidos en los inferiores. éQué prueba complementaria de
las siguientes ayudaria a establecer el diagnodstico?

1) Estudio del LCR,

2) Biopsia del nervio afecto.
3) Biopsia del musculo afecto.
4) Rx de torax.

RC: 4
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Distrofias musculares

Los tipos de distrofias musculares estdn enumerados en |a Tabla 45.

Tabla 45
Tipos de distrofias musculares

« Distrofinopatias:
- Distrofia muscular de Duchenne
- Distrofia muscular de Becker

« Distrofia miotdnica de Steinert

Distrofias musculares

Distrofinopatias

Son enfermedades recesivas ligadas al cromosoma X, que se producen por
alteracion de la distrofina (proteina codificada en Xp21, necesaria para la
contraccion muscular). Afectan casi exclusivamente a varones, siendo las
mujeres portadoras-transmisoras, pudiendo manifestarse en ocasiones
como portadoras oligosintomaticas, que requieren seguimiento por proble-
mas cardiovasculares. Se suele tomar el limite para perder la deambulacién
en 12 afos para la distrofia de Duchenne, y que mantenga la deambulacién

a los 16 afios para la distrofia de Becker. Entre los 12 y los 16 se considera un

fenotipo intermedio.

« Distrofia muscular de Duchenne (DMD). La clinica comienza a los 3-5
afios, con trastornos en la marcha y debilidad progresiva de la muscula-
tura proximal de los miembros y flexora del cuello, estando los miembros
inferiores mas gravemente afectados que los superiores. Es caracteris-
tica la pseudohipertrofia de pantorrillas, debida al reemplazamiento del
musculo por grasa y tejido conjuntivo. Si el paciente intenta levantarse
desde el suelo, desarrolla la maniobra de Gowers (trepa sobre si mismo
para levantarse) (Figura 60).

Frecuentemente se asocia escoliosis progresiva junto con retracciones
articulares.

Hacia los 12 afios la mayoria de los pacientes utiliza silla de ruedas.
Suelen fallecer en la 2.2 década de la vida por infecciones pulmonares
intercurrentes. La causa cardiaca de muerte es poco comun, a pesar de
la existencia de miocardiopatia en casi todos los casos. Un 30% de los
pacientes con DMD presentan un Cl bajo o discapacidad intelectual.
Hay aumento importante de la CPK sérica (3000 UI/L), incluso desde el
nacimiento, y su valoracion es fundamental en la deteccién de portado-
ras (50% de ellas tienen CPK alta).

El electromiograma (EMG) demuestra hallazgos miopaticos con activi-
dad espontanea y potenciales polifasicos breves de escasa amplitud.

Miopatias

—

%

Maniobra de Gowers

La biopsia muscular establece el diagnéstico definitivo; muestra una
total ausencia de distrofina (Figura 61 y Figura 62). El tratamiento con
prednisona puede modificar el curso de la enfermedad, y suele iniciarse
cuando se presenta una sintomatologia evidente, considerando los ries-
gos de un tratamiento corticoideo cronico.

Figura 61

HEE en fragmento de biopsia de musculo esquelético en paciente con DMD

Figura 62

Patrén de inmunotincién normal con el anticuerpo antidistrofina (A);
patron con ausencia de tincién, anormal (B)
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 Distrofia muscular de Becker. Es una variante alélica de la DMD, de
comienzo mas tardio, evolucién mas benigna y frecuencia menor.
La distribucion de la afectacion muscular es la misma que en la DMD,
siendo también un hallazgo precoz y prominente la pseudohipertrofia
muscular, particularmente gemelar.
La edad de debut es a los 5-15 afos, con deambulacion mantenida mas
alla de los 16 afios. La expectativa de vida se sitia en la 4.2 y 5.2 década,
y es menos frecuente la asociacion de discapacidad intelectual/ Cl bajo.
La CPK y el EMG son analogos a los de la DMD. En |la biopsia se detecta
distrofina en escasa cantidad y de menor tamafio.
No se conoce adecuadamente el resultado del tratamiento con prednisona.

Distrofia miotonica de Steinert (rigura 63).

Es una enfermedad con herencia autosomica dominante, transmitida a tra-
vés de un gen anomalo localizado en el brazo largo del cromosoma 19, que
codifica la miotonina proteincinasa,

El defecto genético es la repeticion de un trinucledtido expandido (CTG) en
dicho cromosoma, por lo que se produce fendmeno de anticipacion.

Figura 63

Calvicie frontal

Cataratas
subcapsulares

La clinica empeora
con el frio

Atrofia
muscular facial

: Bloqueo AV
Resistencia
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NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA

RECUERDA

Otras enfermedades que presentan fenomeno de anticipa-
cion son el corea de Huntington (triplete CAG) y el sindrome
X fragil (triplete CGG).

Clinica

La inestabilidad de la mutacion condiciona la presentacion, con una forma cla-
sica de inicio en edad adulta, otra congénita, otra de inicio infantil (en espe-
cial con herencia de madre afecta), y otra de inicio tardio oligosintomatica. La
forma clasica se presenta con debilidad en la musculatura facial, flexora del
cuello y distal de los miembros y atrofia de musculatura facial, maseteros y
musculo temporal. La afectacion de lengua, faringe y paladar conduce a voz
nasal y disfagia; ademas de una debilidad distal de extremidades. Es carac-
teristico el fenomeno miotonico en las manos, parpados y lengua, con una
dificultad para la relajacion muscular que tipicamente mejora con el ejercicio
repetido y empeora con el frio. Se asocia a deterioro intelectual, hipersom-
nia, calvicie frontal, cataratas subcapsulares, atrofia gonadal, insuficiencia
respiratoria por debilidad de la musculatura respiratoria, resistencia a la
insulina, alteraciones gastrointestinales y cardiopatia con alteracion del sis-
tema de conduccion (blogqueo AV).

Pruebas complementarias

La CPK puede ser normal o discretamente elevada y el EMG demuestra des-
cargas miotonicas (Figura 64).

-

Descarga miotonica

En la biopsia hay atrofia muscular, preferentemente de fibras tipo |, pero a
diferencia de otras distrofias musculares, no existe necrosis de éstas.

Tratamiento

El tratamiento de eleccion de la miotonia, si se precisa, es la mexiletina, requi-
riendo control cardiovascular al inicio del tratamiento, antes se empleaba la
fenitoina. Los trastornos de conduccion pueden requerir colocacion de mar-
Capasos.

v/ La distrofia muscular de Duchenne es de herencia recesiva, ligada al
cromosoma X. Es caracteristica la pseudohipertrofia de pantorrillas y
la maniobra de Gowers positiva (el paciente trepa sobre si mismo para
levantarse desde el suelo).

~
v La distrofia mioténica de Steinert es de herencia autosomica domi-

nante. Es caracteristico el bloqueo AV, la calvicie frontal, las cataratas
subcapsulares, la resistencia a la insulina y el fenémeno mioténico en
manos, lengua y parpados (dificultad para la relajacién muscular).

S
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Casosclinicos

En una exploracion rutinaria de un paciente de 34 afos de edad, se encuen-
tra una glucemia de 160 mg/dl, una CPK de 429 U/l, GTP 62 U/I, GOT 43 U/|
y GGT 32 U/I. En el electrocardiograma, presenta un bloqueo AV de primer
grado. En la exploracion fisica, se aprecian opacidades corneales incipientes
y dificultad para relajar un musculo después de una contraccion intensa,
siendo muy evidente en las manos. ¢ Qué enfermedad padece el paciente?

\.

1) Una miopatia mitocondrial.

2) Una distrofia muscular de cinturas.
3) Una distrofia muscular de Duchenne.
4) Una distrofia muscular de Steinert.

RC:4
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141,
Cconsideraciones generales

La cefalea es el motivo de consulta neurol6gico mas frecuente en urgencias
y @ nivel ambulatorio. Puede ser la Unica manifestacion de una cefalea pri-
maria o puede ser manifestacion de una enfermedad subyacente, muchas
de las cuales pueden poner en peligro la vida del paciente y requieren un
diagndstico y tratamiento especifico y precoz. Los datos que pueden orientar
a que se esta ante una cefalea secundaria pueden dividirse en antecedentes
del paciente, caracteristicas de la cefalea o sintomas y signos encontrados,
recogidos en la Tabla 46.

Tahla 46

- Antecedentes del paciente:
- Neoplasia, inmunosupresion, riesgo de sangrado aumentado, tratamiento
anticonceptivo, edad avanzada

« (Caracteristicas de la cefalea:

- Inicio: subito con mdxima intensidad desde el inicio (cefalea en trueno)
o coincidiendo con esfuerzo

- Evolucién: aumento progresivo de intensidad o frecuencia. Cambio de caracteristicas
sin causa. Despierta o predomina por la noche

- Desencadenantes: empeora o se desencadena con los cambios de postura, Valsalva
0 movimientos

- localizacion: unilateral, siempre en el mismo lado (excepto en algunas cefaleas
primarias como cefalea en racimos, hemicrdnea paroxistica o continua, neuralgia
occipital, del trigémino)

- Respuesta: no mejoria con tratamiento correcto

+ Manifestaciones acompaiantes:
- Alteracién psiquica progresiva, alteracion de conducta o comportamiento
- Alteracion del nivel de consciencia
- (risis epilépticas
- Sintomas o signos exploratorios neurolégicos focales incluyendo papiledema
- Fiebre sin foco
- Vomitos no explicables por una cefalea primaria, ni por una enfermedad sistémica
- Presencia de signos meningeos

Criterios de gravedad de una cefalea

Existen dos sindromes tipicos que son con frecuencia la expresion de estas

cefaleas (Tabla 47):

« Sindrome meningeo o de irritacion meningea, en el que el paciente
suele tener cefalea intensa acompafiada de rigidez nucal, empeora-
miento con los movimientos, signos meningeos presentes (Kernig y
Brudzinski) y vomitos, en ocasiones no precedidos de nauseas (vomi-

Cefolec:_s

tos en escopetazo). Es tipico de la hemorragia subaracnoidea y de |la
meningitis.

* Sindromes de hipertension/hipotensién intracraneal. Ambos se mani-
fiestan con un componente dinamico, empeorando |la cefalea segun la
postura. En el primero el exceso de presion intracraneal se manifestara
con una mayor cefalea en decubito; es tipico de lesiones ocupantes de
espacio o de trombosis de senos. El de hipopresion o hipotension intra-
craneal al haber poco LCR cuando el paciente se incorpora suele presen-
tar cefalea, en ocasiones acompaiiada de nauseas, vomitos y sensacion
de mareo; es tipico tras la realizacion de una puncion lumbar aunque
puede ser espontaneo.

Ta bla 47
Inicio subito, intensa, TCbasal, puncion  Tratamiento
sul:aamnidea rigidez de nuca, focalidad  lumbar, angio-TC  del aneurisma
(coil/clip)
Meningitis Fiebre, rigidezde nuca,  Puncion lumbar,  Antibidtico lo antes
vémitos, cutdneas PCR, cultivo posible
Lesiones Empeoramiento TCo RM Cirugia +/- QT
ocupantes progresivo, maximaen  con contraste +/-RT
de espacio dectibito, focalidad
Arteritis de la Anciano, polimialgia, VSG, PCR, biopsia, Corticoides
temporal claudicacion mandibular, ecografia
amaurosis, no pulso.
Trombosis de Embarazada, oncolégico, TC/RM c+ enfase Anticoagulacion
Senos venosos focalidad, papiledema, venosa
vomitos
Diseccién arterial ~ Cervicalgia, Angio-TC(/RM Anticoagulacién-
traumatismo, Horner, o arteriografia antiagregacion
focalidad, amaurosis
fugax

Algunas enfermedades graves que se suelen manifestar con cefalea

14,2,
Cefalea tensional

Es el tipo de cefalea mas frecuente y predomina en la mujer. Se distinguen
tres formas: episddica infrecuente, episddica frecuente y crénica (> 15 dias al
mes). Sus criterios diagndsticos buscan diferenciarla de la otra cefalea prima-
ria mas frecuente, la migrafia, con la que puede confundirse.
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Como criterios diagnosticos, destacan episodios de cefalea que duren entre
30 minutos y 7 dias, de cualidad opresiva (no pulsatil), intensidad leve o
moderada, localizacion bilateral, no agravada por esfuerzos fisicos y no aso-
ciada a nauseas ni vomitos. No debe existir una explicacion mejor para la
cefalea (TCE, crisis hipertensiva).

El tratamiento de los episodios se realiza con antiinflamatorios no esteroi-
deos, paracetamol, o analgésicos comunes (P01, P02). El tratamiento pre-
ventivo se realiza con antidepresivos triciclicos e inhibidores selectivos de Ia
recaptacion de la serotonina.

s

Migrana

La segunda cefalea mas frecuente, generalmente comienza entre los 10-30
afios y el 60-75% de los casos son mujeres. Existe una predisposicion heredi-
taria poligénica y gran influencia de factores ambientales.

Fisiopatologia

La patogénesis de la migrafia puede ser considerada en tres fases:

1. Génesis troncoencefalica con participacion de los nicleos dorsal del rafe
y locus coeruleus (serotoninérgicos): participan en la fase de prodromos
con fatiga e irritabilidad, asi como la cefalea.

2. Depresion cortical propagada: onda de despolarizacion neuronal y glial
con cambios en el calibre vascular y flujo sanguineo: una fase inicial de
hiperemia cortical de pocos minutos seguida de otra de hipoperfusion
mas prolongada, que justificaria la focalidad neurolégica en la migrafa
con aura.

3. Activacion de neuronas del nucleo caudal del trigémino a nivel bulbar
y activacion del sistema trigeminovascular con liberacion de neuropép-
tidos vasoactivos. Esta fase condiciona los sintomas autonomicos en el
territorio trigeminal y la cefalea.

Subtipos clinicos

La Tabla 48 recoge las caracteristicas y los criterios diagnosticos de esta

enfermedad.

*« Migraiia con aura o migraia clasica. Representa el 20% de las migra-
Aas. Es una cefalea recurrente, de predominio hemicraneal y cualidad
pulsatil, que puede acompafiarse de nauseas, vomitos, fotofobia y
sonofobia, intensidad moderada-alta, duracion entre 4 y 72 horas. Se
precede de clinica de focalidad neurolégica (aura), siendo las mani-
festaciones visuales las mas frecuentes, tanto positivas (escotomas
centelleantes, espectro de fortificacion, luces, lineas) como negati-
vas (vision borrosa, defectos campimeétricos) aunque también puede
haber sintomas sensitivos, motores o del lenguaje (P03). Preceden a la
cefalea en 5-60 minutos, y habitualmente desaparecen minutos antes
de comenzar la cefalea.

« Migrafa sin aura o migrafia comun (P04, P05). Representa el 75% de
los casos de migrafias. Consiste en cefaleas de analogas caracteristicas a
las descritas en la migrana con aura, pero sin clinica de focalidad neuro-
|6gica precediendo o acompafiando a la cefalea.

Ambos tipos de migrafia pueden ocurrir en el mismo paciente. Las crisis se
pueden desencadenar por diversos factores dietéticos (vino tinto), ambien-
tales (cambios meteorologicos), psicologicos (estrés), hormonales (mens-
truacion), alteracion de suefio y farmacologicos.

14. Cefaleas

Al menos 5 episodios, cumpliendo los siguientes criterios:
» Duracion del episodio de 4-72 horas (sin tratamiento o
tratada sin éxito)
« Al menos 2 de los siguientes datos:
- Unilateral (30-40% son bilaterales)
- Pulsatil (50% de los casos son no pulsatiles)
- Intensidad moderada a grave (Llega a interferir o
impedir las tareas cotidianas)
- Agravada por el movimiento (caminar o subir
escaleras)

Migraiia sin aura

« Al menos un sintoma asociado:
- Nduseas o vomitos
- Fotofobia, sonofobia u osmofobia. (Mas del 80%)

« Eldolor no se atribuye a otra enfermedad

A los criterios descritos anteriormente se afaden los

siguientes:

+ Uno o mds sintomas focales neurolégicos transitorios
positivos (luces o lineas) y negativos (pérdida de vision)
(90% visuales) antes o durante la cefalea

» Duracion del aura de 5-60 minutos

« La cefalea acompaiia o sigue al aura dentro de los
siguientes 60 minutos

« El dolor no se atribuye a otra enfermedad

Criterios diagnosticos simplificados para la migrafa con y sin aura

Migraha con aura

Ccomplicaciones

e Migraina cronica. Cuando se padecen mas de 15 episodios al mes,
durante al menos 3 meses.

* Estado de mal migrafioso o estatus migranoso. Mas de 72 horas de
duracion, a pesar del tratamiento.

* Infarto migrafioso. Cuando los sintomas del aura migranosa persisten
mas alla de la duracion de la cefalea, y se asocian a una lesion isquémica
cerebral del mismo territorio vascular, demostrado por imagen. Son mas
frecuentes en mujeres mayores de 45 afios, fumadoras, en tratamiento
con anticonceptivos.

Tratamiento

Las principales opciones de tratamiento de las migrafias se exponen en la
Tabla 49.

14.4.

Cefaleas trigeminoautonémicas

Son un grupo de cefaleas que tienen como caracteristica principal que
durante los episodios de cefalea los pacientes presentan sintomas trigemi-
noautondmicos ipsilaterales al dolor, tales como hiperemia ocular, lagrimeo,
rinorrea, sensacion de ocupacion nasal, edema palpebral, ptosis, miosis,
sudoracion, rubefaccion, taponamiento de oidos.

Ademas, a diferencia de otras cefaleas primarias, durante los episodios los
pacientes suelen presentar intranquilidad motora. En funcién de la dura-
cion de los episodios y el numero de episodios diarios (que se relacionan de
manera inversa, a menor duracion mayor numero de episodios) se clasifican
como se muestra en |a Tabla 50.
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Tipo de tratamiento

Farmacos

NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA

Comentarios

« Se deben administrar inmediatamente después del inicio de la cefalea, repitiendo la dosis cada 4-6 horas

« Laadministracion de metoclopramida o domperidona no s6lo mejora las nduseas o los vémitos, sino que
ademas facilita la absorcion de los analgésicos

En desuso por sus efectos adversos cardiovasculares y la cefalea de rebote o dependiente de ergotamina

+ Son agonistas de receptores serotoninérgicos (5-HT1B y 1D) con accién vasoconstrictora y reductora
de la inflamacion alrededor de los vasos
- (ontraindicaciones: cardiopatia isquémica o claudicacion intermitente
Tratar sintomas asociados como las nduseas y administrar sueroterapia. Se recomienda un entorno tranquilo
y con baja luminosidad. El 0, no es dtil

Utilizar con precaucién en pacientes asmaticos

+  TPM: precaucion si nefrolitiasis, puede producir alteracion congnitiva
» Lamotrigina especialmente (til en el aura sin migrafa

« No sirven farmacos con accién sobre canales de sodio empleados en dolores paroxisticos tales como
carbamacepina y derivados.

Ataques leves moderados AINE (AAS, naproxeno o ibuprofeno)
Ergoticos

Ataques moderados graves Triptanes (sumatriptan, nartriptan,
zolmitriptan, rizatriptan almotriptan,
eletriptan y frovatriptan)

Estatus migraioso Corticoides, antieméticos, clorpromacina,
ketorolaco, acido valproico, magnesio

Preventivo Beta bloqueantes

(si la frecuencia es superior Neuromoduladores (topiramato, valproato,

a2 episodios al mes) zonisamida, pregabalina lamotrigina)
Antidepresivos triciclicos (amitriptilina,
nortriptilina)

Antagonistas de la serotonina
(ciproheptadina, pizotifen, metisergida)

(alcioantagonistas (flunarizina, cinaricina,
verapamilo)

Toxina botulinica tipo A

Antihipertensivos: lisinopril y candesartan
Antidepresivos: venlafaxina, ISRS

Principales opciones en el tratamiento de la migrana

Especialmente indicados en pacientes con migrana asociada a cefalea tensional. Su accion parece
independiente de su actividad antidepresiva

Eficaces pero en desuso; deben administrarse con precaucion debido a sus efectos secundarios importantes,
aunque reversibles, tras su uso prolongado: fibrosis pleural, pericardica y retroperitoneal

Los dos primeros se deben usar con precaucién en pacientes con enfermedad de Parkinson, enfermedades
depresivas previas o trastornos extrapiramidales de otro tipo

Indicada en la migraiia crénica en la que hayan fracasado al menos 2 preventivos orales

Utiles si HTA asociada

Utiles si sintomatologia afectiva asociada

Duradién
episodio

Nimero Nombre

Segundos 3-200/dia  SUNCT/SUNA  No miosis. Tratamiento con lamotrigina

2-30 minutos 5-30/dla  Hemicdnea  RESPUESTA A INDOMETACINA
paroxistica

15 minutos- 1-8/dia (efalea en «  Sumatriptdn subcutaneo, oxigeno

180 minutos racimos « Verapamilo y topiramato

Varias horas 1 Hemicranea  Menos sintomas, RESPUESTA
continua A INDOMETACINA

Clasificacién de las cefaleas trigeminoautonomicas

Cefalea en racimos o cluster, histaminica
0 de Horton

El término “en racimos” hace referencia a que los pacientes suelen tener
periodos de tiempo variable en los que durante varios dias presentan epi-
sodios diarios, quedando luego asintomaticos hasta el siguiente aciumulo o
cluster. Predomina en varones (2:1) y debuta a cualquier edad, aunque pre-
ferentemente entre los 20-50 afios. Se distingue una forma episédica y otra
cronica (cuando hay ausencia de fases de remision durante 1 afio o mas, o
con remisiones que duran menos de 1 mes).

Se caracteriza por presentar episodios de cefalea unilateral, localizada pre-
ferentemente a nivel periocular, de gran intensidad, y cuya duracion puede
variar entre 15-180 minutos, desde una vez cada 2 dias, hasta 8 veces al
dia. Aparece caracteristicamente por la noche, aproximadamente 1 hora
después de conciliar el suefio, y puede recurrir durante el dia, a menudo
a la misma hora. Los atagues se acompafnan de uno o varios Signos vege-

tativos ipsilaterales al lado doloroso: lagrimeo, rinorrea, congestion ocular

y obstruccion nasal ipsilateral al dolor, sudoracion frontal y facial, edema

palpebral ipsilateral, miosis-ptosis ipsilateral, e inquietud motora y desaso-

siego (P06, P07). En el 25% de los casos se acompafia de un sindrome de

Horner que ocasionalmente puede persistir. No se acompana de aura, nau-

seas ni historia familiar.

« Tratamiento preventivo. Evitando factores desencadenantes, si éstos
existen, como el alcohol y otros vasodilatadores.

« Tratamiento sintomatico. La terapia de eleccion es el sumatriptan sub-
cutaneo, por su rapidez y eficacia. La segunda medida mas efectiva es la
inhalacién de oxigeno a flujo elevado.

* Tratamiento profilactico. Se considera el verapamilo como el far-
maco de eleccién. Si no hay respuesta, se puede intentar con cursos
breves de corticoides, topiramato, ergotamina en dosis unica noc-
turna, o litio.

Otras cefaleas trigeminoautonomicas

« Short Lasting Unilateral Neuralgiform Headache attacks with Con-
junctival Injection and Tearing (SUNCT): duracion muy breve, muchos
episodios al dia. El tratamiento de eleccién es lamotrigina.

* Hemicranea paroxistica: predomina en la mujer, de inicio en la edad
adulta. Duracion mas breve que |a cefalea en racimos (2-30 minutos)
y una frecuencia mayor (5-30 episodios al dia). La buena respuesta a
indometacina es un criterio diagnostico.

* Hemicranea continua: cefalea hemicraneal estricta en la que suele
haber en el momento actual o durante su evolucion sintomas trigemi-
noautonomicos ipsilaterales. La excelente respuesta a indometacina
constituye el tratamiento y es criterio diagnostico.

La Tabla 51 resume las principales cefaleas vistas en este capitulo.
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14. Cefaleas

Tabla 51
Parimetro Cefaea tensiona  MigaRa | Cehlaenndmos |
Duracién 30 minutos-7 dias 4 horas-72 horas 15-180 minutos
Localizacin
Bifrontal \ ’ Hemicraneal Periocular unilateral

Cualidad Opresiva Pulsatil Punzante

Agrava No con esfuerzo Esfuerzo, movimiento Tacto

Asocia Nauseas leve Nauseas/vomitos Rinorrea, lagrimeo, ojo rojo, edema palpebral,
Sonofobia/fotofobia/osmofobia congestion nasal

Actividad fisica No la impide Busca reposo Intranquilidad motora

Intensidad Leve-moderada Moderada-grave Grave

Otros Estrés Aura Epocas. Horario. Alcohol. Varén

Tratamiento ataque AINE/ paracetamol AINE o triptanes Oxigeno, sumatriptan subcutdneo, esteroides

Tratamiento preventivo ADT, ISRS Topiramato, [3-bloqueantes, ADT, Verapamilo, topiramato, litio, esteroides

neuromoduladores, magnesio, toxina botulinica

Caracteristicas de las principales cefaleas

fideasciave

v Ante un paciente con cefalea es importante recordar los datos de
alarma que puedan sugerir estar ante un caso de cefalea secundaria.
En su ausencia hay que conocer las cefaleas primarias mas frecuentes
y las diferencias entre ellas.

v El tratamiento de los atagues migrafiosos leves-moderados son los
AINE. En el caso de ataques moderados-graves, se usan los triptanes.

v/ Para la prevencion de los ataques de migrafia se usan B-bloquean-
tes, neuromoduladores, antidepresivos triciclicos, calcioantagonistas,
antihipertensivos, toxina botulinica y antagonistas de la serotonina.

N\
Recuérdese que |la metisergida (antagonista de |a serotonina) puede

provocar fibrosis pleural, pericardica o retroperitoneal.

v La cefalea en cluster se presenta en hombres de 20-50 afios. Ocasio-
na episodios de cefalea unilateral periocular, tipicamente nocturna.
Puede implicar lagrimeo, rinorrea, inquietud o sindrome de Horner,
entre otros. El alcohol es un posible desencadenante.

v El tratamiento de elecciéon de la cefalea en cluster es sumatriptan
subcutaneo. La segunda opcidon es oxigeno a alto flujo. Como profi-
laxis se usa verapamilo, topiramato vy litio.

Mujer de 34 afos, diagnosticada de migrafia sin aura, que consulta por
episodios de sus cefaleas habituales, en numero de 4-5 al mes. éCual de
estos tratamientos NO estaria indicado?

1) Tomar triptanes durante todos los atagues.

2) Utilizar dosis bajas diarias de ergotamina.

3) Administrar como profilaxis propranolol.

4) Tratar todos los ataques agudos con naproxeno.

RC: 2
.

~
Un paciente de 54 afos refiere, desde hace 10 dias, una o dos crisis de do-

lor de ojo derecho, con lagrimeo, gran nerviosismo, que le despierta por
la noche y le obliga a salir de la cama, durdandole unas 2 horas. {Cudl de
las siguientes medidas entiende que es mas eficaz para calmar el dolor?

1) Oxigeno intranasal.

2) Sumatriptan subcutaneo.
3) Ibuprofeno oral.

4) Tramadol oral.

RC: 2
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Sindrome de hipertension intracraneal

Fisiopatologia

La hipotesis de Monro-Kellie establece que el volumen total del contenido
intracraneal (parénquima, sangre y liguido cefalorraquideo) debe ser cons-
tante. Puesto que éstos se encuentran en el interior de una cavidad no dis-
tensible, como es el craneo, un incremento en el volumen de alguno de estos
componentes (por ejemplo, un tumor cerebral, un hematoma epidural, sub-
dural o una hidrocefalia) hara que, de manera compensatoria, se produzcan
disminuciones en el volumen de los otros componentes. Si los mecanismos de
compensacion se saturan, se produce un aumento de la presion intracraneal
(cuyos valores normales en los adultos oscilan entre 5 y 15 mmHg) (P01).

Etiologia (rabla 52)

Traumatismo » Hematoma epidural
craneoencefélico » Hematoma subdural
« (ontusion hemorrdgica
« Swelling
Mh:
Tumores
Infecciones « Absceso cerebral
» Empiema subdural
Procesos vasculares « Infarto cerebral

« Trombosis venosa
» Hematoma intraparenquimatoso

Encefalopatias - Hipercapnica
que pueden cursar con - Hepitica
edema cerebral « Sindrome de desequilibrio (dialisis)

Causas mas frecuentes de elevacion de la presion intracraneal

Clinica

La clinica caracteristica del sindrome de hipertension intracraneal (HTIC) se

expone a continuacion:

* (Cefalea. Mas grave durante la noche. Puede despertar al paciente y
empeora por la mafiana y con maniobras de Mansalva.

* Vomitos. De predominio matutino, muy tipicos en “escopetazo”.

Sindrome de hipertension
iINnfracraneal

« Edema de papila. Es el signo exploratorio que traduce la existencia de
HTIC (P02).

« También aparece frecuentemente diplopia, por lo general secundaria a
lesiéon del VI par craneal.

* Alteracion del nivel de consciencia.

En fases de HTIC moderada o avanzada, puede observarse la triada de Cushing:
hipertension arterial (lo mas constante), bradicardia y alteraciones del ritmo res-
piratorio, aunque solo en un 30% de los pacientes se observa la triada completa.

Sindromes de herniacion cerebral (rigura 65)

Herniacion uncal. Mas frecuente en lesiones temporales. El uncus del I6bulo
temporal se hernia a través de la hendidura tentorial y puede comprimir el
lIl par craneal, produciendo midriasis ipsilateral como signo mas precoz, y el
mesencéfalo, con hemiplejia contralateral y disminucion progresiva del nivel
de consciencia. A veces se produce una midriasis contralateral o una hemi-
plejia ipsilateral, es lo que se llama fenomeno de Kernohan, producido por
compresion del mesencéfalo contralateral y es un signo de falsa localizacion.

« Herniacion subfacial. Desplazamiento del parénquima cerebral por
debajo de la hoz del cerebro (falx). Puede comprimir |la arteria cerebral
anterior. Puede ser un aviso previo a una herniacion transtentorial.

« Hemniacion central, transtentorial o tentorial. Se produce un desplaza-
miento hacia abajo de los hemisferios cerebrales y ganglios basales, com-
primiendo sucesivamente: diencéfalo, mesencéfalo, protuberancia y bulbo.

Figura 65

Her~wacion sublacial

Herntaciones del sistema nervioso central
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* Herniacion transtentorial inversa. Estructuras de la fosa posterior se
hernian hacia arriba a traves de la hendidura tentorial.

* Herniacion cerebeloamigdalar. Las amigdalas cerebelosas se hernian
a través del foramen magno, produciendo compresiéon bulbar y ocasio-
nando rapidamente la muerte.

RECUERDA

Antes de realizar una puncion lumbar, se debe descartar me-
diante una TC cerebral que el paciente no tiene una causa
que provogue una elevacion de la presion dentro del craneo
y genere un gradiente entre el craneo y la regién lumbar.

Diagnostico

El diagnostico de certeza se establece mediante la medicion de la HTIC. Las
pruebas de neuroimagen son utiles para el diagnoéstico etiolégico.

Tratamiento

Siempre que sea posible, hay que tratar el problema primario responsable
de la HTIC. En cuanto al tratamiento general de |a hipertension intracraneal,
independientemente de cual sea la causa que la esté provocando, son utiles
las medidas que aparecen en la Tabla 53.

Tabla 53

Medidas + Hevacion de la cabeza 30°
de primer nivel - Sedacion y relajacion
» Drenaje ventricular externo
+ Manitol al 20% (P03)

» Suero hipertdnico

- Hiperventilacion
Medidas « Craniectomia descompresiva
de segundo nivel + Coma barbiturico

« Hipotermia

Tratamiento general de la hipertension intracraneal

152

Sindrome de hipertension intracraneal
benigna (pseudotumor cerebri)

Se define como la existencia de clinica de hipertension intracraneal (la
cefalea es el sintoma mas frecuente y el papiledema, el signo mas cons-

“NR

15. Sindrome de hipertension intfracraneal

tante), sin disminucion del nivel de consciencia y sin focalidad neurolégica
(salvo la diplopia por afectacién del VI par). En las pruebas de imagen a rea-
lizar (RM y angio-RM de fase venosa) no se evidencia causa justificable del
cuadro. La punciéon lumbar presenta, de forma invariable, un incremento
de presion de liquido cefalorragquideo con un estudio analitico dentro de
los parametros normales, excepto ocasionalmente un descenso de las pro-
teinas.

El ratio mujer:hombre es 8:1, |la obesidad esta presente hasta en el 90% de
los casos y el pico de incidencia se situa en torno a la 3.2 década de vida.
Parece que tiene relaciéon con trastornos del retorno venoso (trombosis seno
trasverso), cambios hormonales (anticonceptivos, embarazo) y enfermeda-
des sistémicas como el lupus y la sarcoidosis. También existen varios farma-
cos con los que se ha asociado clasicamente: vitamina A, tetraciclinas, acido
nalixidico, indometacina, litio, amiodarona, fenitoina, nitrofurantoina, cipro-
floxacino, nitroglicerina...

Se trata de una enfermedad generalmente autolimitada pero recurrente,
cuyo riesgo principal es la pérdida de vision por edema de papila. El trata-
miento tiene como objetivo la prevencion de déficits visuales y el control
de la cefalea. Las medidas terapéuticas fundamentales en el pseudotumor
cerebral son eliminar los factores asociados, acetazolamida, punciones lum-
bares evacuadoras, derivacion lumboperitoneal y la descompresion del ner-
vio optico.

El esquema terapéutico viene indicado en |a Figura 66.

Figura 66

Eliminar factores asociados:
obesidad, farmacos, tratamiento metabolopatias

Derivacion lumboperitoneal

|

Descompresion nervio optico

Manejo terapéutico general del pseudotumor cerebri

ldeasclave

v Los factores que influyen en la presion intracraneal son |a sangre, el
parénquima vy el liquido cefalorraquideo. La hipétesis de Monro-Ke-
llie establece que la suma de los voliumenes de sangre, liquido cefalo-
rraquideo y parénquima se han de mantener constantes.

v/ La hiperventilacion, que implica hipocapnia, conlleva una vasocons-
triccion, lo que provoca que la presion intracraneal descienda. Sin
embargo, puede producir también isquemia cerebral.

~
v/ La hipertension intracraneal, que se define como valores por encima

de 15 mmHg en el adulto, puede producirse por aumento del volu-
men de parénquima, liquido cefalorraquideo o sangre.

v" Las herniaciones cerebrales son desplazamientos del cerebro desde
el sitio de mayor al de menor presion. La herniacién uncal, que cli-
nicamente se manifiesta como una triada consistente en midriasis

arreactiva en un ojo, hemiparesia contralateral a la midriasis y dismi-
y,
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Ideasclave

nucion del nivel de consciencia, constituye una urgencia neuroqui-
rurgica. La herniacién cerebeloamigdalar se puede provocar por una
puncion lumbar.

v En el tratamiento de la hipertensién intracraneal, se debe iniciar con
medidas de primer nivel (que persiguen fundamentalmente dismi-
nuir el volumen de sangre, parénquima o liquido cefalorraquideo) v,
ante el fracaso de las mismas, medidas de segundo nivel, gque impli-
can una alta tasa de complicaciones.

v/ Existe una serie de factores asociados al pseudotumor cerebral, entre
los que destacan los farmacos y determinadas metabolopatias. Recuér-

_"l\
dese que el sexo femenino, la obesidad, la edad fértil y los trastornos

menstruales son los que tienen una confirmacion epidemiologica.

v Los criterios diagnosticos del pseudotumor cerebral son seis: clinica
de hipertensidn intracraneal, ausencia de focalidad neuroldgica, nivel
de consciencia normal, estudios de imagen normales, presion de li-
quido cefalorraquideo elevada y analisis de liquido normal.

v/ Las medidas terapéuticas fundamentales en el pseudotumor cerebral
son: eliminar los factores asociados, acetazolamida, punciones lum-
bares evacuadoras, derivacion lumboperitoneal y |la descompresion
del nervio éptico.

A

Casosclinicos

Mujer de 34 afios, fumadora, obesa y con toma de anticonceptivos orales,
consulta a la urgencia porque en los ultimos 2 meses presenta episodios
matutinos de cefalea acompafiada de nauseas y vision borrosa; en el dlti-

mo episodio presenté ademas diplopia. En la exploracién, sélo cabe desta-
car papiledema bilateral y obesidad. ¢ Cual es la primera prueba a realizar?

1) Puncion lumbar.

2) TC craneal.

3) EEG y estudio del suefio.

4) Doppler de troncos supraaorticos.

RC: 2

La TC, la RM craneal y la angiografia son normales, motivo por el que se
procede a realizar estudio de liquido cefalorraquideo obtenido por pun-
cion lumbar que es normal, a excepcion de un aumento de presion. ¢ Qué

Lsuspe:ha clinica se tiene?

1) Meningitis linfocitaria.
2) Trombosis venosa.

3) Pseudotumeor cerebri.
4) Simulacion.

RC: 3

¢ Cual de las siguientes medidas terapéuticas NO suele estar indicada en el
curso de la enfermedad de esta paciente?

1) Punciones lumbares repetidas.

2) Acetazolamida.

3) Derivacion lumboperitoneal de LCR.
4) Indometacina.

RC: 4
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Concepto y clasificacion

El liquido cefalorraquideo (LCR) se produce en los plexos coroideos, fun-
damentalmente a nivel de los ventriculos laterales y cuarto ventriculo, a
razon de aproximadamente 500 ml diarios.

Desde los ventriculos laterales, alcanza el tercer ventriculo a traves de los
agujeros de Monro, y por el acueducto de Silvio llega al cuarto ventriculo
en la fosa posterior, para salir a las cisternas del espacio subaracnoideo
por los agujeros de Luschka y Magendie. Luego circula por los espacios
subaracnoideos y se reabsorbe a nivel de las granulaciones aracnoideas
en la convexidad dural (Figura 67).

Clasicamente, se han distinguido dos tipos de hidrocefalia:

» Hidrocefalia no comunicante u obstructiva. Existencia de un obstaculo
a nivel del sistema ventricular.

* Hidrocefalia comunicante o no obstructiva. El LCR alcanza el espacio
subaracnoideo, pero a este nivel encuentra dificultades para su circula-
cién o reabsorcion.

Figura 67

Seno longitudnal
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subaeracnoideo
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Plexo corowdeo
del cuarto ventriculo
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Agujeo
de Magendie

Circulacion del liquido cefalorraquideo

Hidrocefalia

16.2.

Etiopatogenia

Los mecanismos por los que puede producirse una hidrocefalia son los

siguientes:

* Hipersecrecion de LCR. Muy raro.

* Trastornos del transito licuoral. Es el mecanismo fundamental.

* Alteraciones del drenaje venoso intracraneal. Dificultan la reabsorcion
de LCR hacia el torrente sanguineo.

16.3.
Clinica

Hidrocefalia del lactante

La hidrocefalia en los lactantes se manifiesta con un aumento del perimetro
craneal (macrocefalia), dilatacion de las venas epicraneales, abombamiento de
fontanelas, signo de Macewen (sonido tipico a la percusion del craneo sobre
las zonas de dilataciéon ventricular) y transiluminacion positiva de la cabeza. Son
frecuentes el llanto vy la irritabilidad. En la exploracion puede evidenciarse, en
casos avanzados, ojos en “sol
poniente” y alteraciones del
ritmo respiratorio (Figura 68).

Figura 68

La causa mas frecuente de
hidrocefalia en recién naci-
dos es la estenosis congé-
nita del acueducto de Silvio.

El diagnostico se realiza
mediante medicion del peri-
metro craneal (método mas
sensible) y pruebas de imagen
(ecografia transfontanelar o
RM, como técnicas mas espe-
cificas). La radiologia simple
de craneo puede evidenciar
diastasis de suturas, y en los
casos cronicos, marcadas
impresiones digitiformes vy
agrandamiento, erosion o des-
calcificacion de la silla turca.

’

Hidrocefalia en un lactante
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NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA

Hidrocefalia en ninos mayores y adultos

« Aguda. Clinica de HTIC de rapida instauracién, incluyendo cefalea, nau-
seas y vomitos, edema de papila, paresia del VI par y/o trastornos de la
marcha. La dilatacion aguda del tercer ventriculo, generalmente secunda-
ria a tumores de la region pineal, puede producir el sindrome de Parinaud.

* Cronica. Clinica mas insidiosa de HTIC, con edema de papila y a veces
incluso atrofia optica. En enfermos muy crénicos, es posible la aparicion de
alteraciones de la marcha, paraparesia espastica, dismetria en miembros
superiores, e incluso alteraciones endocrinas por distorsion de la hipofisis
o de las proyecciones hipotalamicas por un tercer ventriculo dilatado.

Tratamiento

Las técnicas quirurgicas que pueden utilizarse son (Figura 69):

* Drenaje ventricular externo. Se trata de una solucion temporal para
hidrocefalias agudas en las que se prevea que, tras el tratamiento
correcto de la causa, no va a ser necesaria una derivacion permanente
de LCR, o en los casos en los que no se puede implantar un drenaje defi-
nitivo por infecciéon. Resulta especialmente (til en el caso de las hemo-
rragias intraventriculares y meningitis.

Figura 69

Valvula
Catéter
ventricular
o
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ventriculopleural Derivacion
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Derivacion

ventriculoperitoneal

Tratamiento de la hidrocefalia. Derivaciones de LCR

* Derivaciones (shunt o valvulas). Son dispositivos que derivan de forma
permanente el LCR desde los ventriculos cerebrales a otras cavidades del

organismo. La mas empleada es la ventriculoperitoneal (Figura 70), pero
también pueden implantarse ventriculoatriales o ventriculopleurales.

Figura 70

Derivaciéon ventriculoperitoneal (A). El mismo paciente un afo después (B)

Las complicaciones asociadas a los mecanismos de derivacion de LCR apare-
cen en |la Tabla 54.

Tabla 54

Obstrucddn del shunt Hidrocefalia

« (efalea ortostatica
« Higromas-hematomas subdurales
« Ventriculos pequefios

Hiperfuncién “slit ventricular”

Glomerulonefritis, complemento bajo

Cuantificacion del déficit de la fuerza motora

* Ventriculostomia premamilar endoscopica. Crea una comunicacion
directa entre el tercer ventriculo y el espacio subaracnoideo. Actual-
mente, se considera la técnica de eleccion para el tratamiento de la
estenosis del acueducto de Silvio.

16.5.

Hidrocefalia cronica del adulto

También llamada hidrocefalia normotensiva o hidrocefalia a presion normal.
Desde un punto de vista etiolégico, se pueden encontrar formas idiopaticas
(40-60% de los casos) y secundarias a otros trastornos neurolégicos como
la hemorragia subaracnoidea (lo mas frecuente dentro de este grupo), tras
traumatismos craneoencefalicos, post-meningiticas o tras tumores. La forma
idiopatica es una hidrocefalia que se presenta en pacientes de edad avan-
zada (> 60 afios) y afecta ligeramente mas a varones.

La clinica es muy caracteristica, aunque no patognomaonica, y se define por
la triada de Hakim-Adams: demencia (una de las pocas causas reversibles
de demencia), incontinencia urinaria y trastorno de la marcha, que suele
ser el signo mas precoz y la clinica mas frecuente (su ausencia debe hacer

dudar del cuadro). A veces se acompana de trastornos extrapiramidales
(parkinsonismo).
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RECUERDA

Triada de Hakim-Adams: apraxia de la marcha, demencia e
incontinencia esfinteriana.

El diagnostico se sospecha ante el hallazgo de una hidrocefalia comunicante
en las pruebas de imagen (TC o RM) en un paciente con clinica compatible,
aungue no hay datos patognomonicos (Figura 71).

Debe realizarse diagnostico diferencial con |a hidrocefalia ex vacuo o secun-
daria a una atrofia cerebral, que es un aumento compensador del tamafio
del sistema ventricular que aparece frecuentemente en ancianos con impor-
tante atrofia cerebral corticosubcortical, y que no requiere tratamiento. A
diferencia de esta ultima hidrocefalia, en la crénica del adulto existen signos
de reabsorcion transependimaria (hipodensidad periventricular en la TC),
balonizacion del tercer ventriculo y ausencia de surcos de la convexidad.

Actualmente se estan empleando estudios de RM de flujo de liquido cefalo-
rraquideo, en los que se muestra un aumento de |la velocidad de flujo de LCR
a nivel del acueducto de Silvio.

El diagnostico se complementa mediante una monitorizacion continua de la
presion intracraneal, en |la que puede observarse un aumento de la presion
y/o la existencia de ondas patolégicas de hipertension intracraneal. También
se realiza un test de infusion: se introduce suero en el espacio intratecal
mediante una puncion lumbar a una velocidad determinada y se registra la
presion en el espacio subaracnoideo durante un tiempo; con los datos obte-
nidos, se valora la resistencia a |la salida de LCR, que en el caso de la hidro-

ldeasclave
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cefalia cronica, se va a encontrar aumentada. Otra maniobra diagnostica util
es la puncion lumbar evacuadora para comprobar si existe mejoria clinica
significativa tras la extraccion de LCR.

El tratamiento de eleccion es la derivacion de LCR (habitualmente ventricu-
loperitoneal)

Figura 71 -

En esta imagen se puede observar una dilatacion del sistema ventricular
en ausencia de surcos prominentes en la convexidad, todo ello compatible
con hidrocefalia normotensa

v El LCR se produce en los plexos coroideos. De alli circula a través de los
ventriculos y pasa al espacio subaracnoideo, y se reabsorbe a nivel de
granulaciones aracnoideas en la convexidad dural.

v/ Clasicamente, la hidrocefalia se divide en obstructiva o no comunicante,
si el problema se localiza a nivel ventricular, y no obstructiva o comuni-
cante, si la alteracion en la circulacion de LCR se ubica a nivel del espacio
subaracnoideo.

v/ La causa mas frecuente de hidrocefalia congénita es la estenosis del
acueducto de Silvio. El tratamiento de eleccion es la ventriculostomia
endoscopica.

~\
v La hidrocefalia cronica del adulto puede ser primaria (propia de ancia-

nos) o secundaria a otros procesos, como la hemorragia subaracnoidea,
los traumatismos y las meningitis.

v En el diagndstico de la hidrocefalia crénica del adulto, no existe ninguna
prueba que proporcione datos patognomonicos.

v/ La triada caracteristica de la hidrocefalia cronica es apraxia de la mar-
cha, demencia e incontinencia esfinteriana. La marcha constituye el sin-
toma mas frecuente vy la clinica de presentacion mas habitual.

/" Mediante el test de infusidn, se detecta un aumento de la resistencia
a la salida de LCR, que es el mecanismo etiopatogénico implicado en la
hidrocefalia cronica.

-

Varon de 78 anos, con antecedentes de HTA, DM, colitis ulcerosa y HSA
por rotura de un aneurisma de la arteria comunicante anterior, embo-
lizado hace 10 afos sin seguimiento por neurocirugia en el momento
actual. Es remitido a consulta porque su familia ha notado en él un
deterioro progresivo, consistiendo fundamentalmente en pérdida de
iniciativa, memoria y falta de interés para las actividades que previa-
mente le gustaba realizar (ha dejado de jugar a la petanca). Ademas,
se encuentra en estudio por traumatologia por problemas de la mar-
cha, pendiente de realizacion de una RM lumbar y de rodillas, porque
aunque no tiene dolor, si que es verdad que camina a pasos cortos.
Ultimamente refiere escapes de orina que no tenia. No presenta ri-

\,

~
gideces, ni movimientos anormales ni alucinaciones. Durante toda la

exploracion, el paciente no se involucra en la misma y no es consciente
del estado de enfermedad que refiere la familia. i Qué se sospecha en
este paciente?

1) Infarto cerebral

2)

3) Enfermedad pridnica.

4) Hidoceftalia normotensiva.

Demencia tipo Alzheimer.

RC: 4
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Casosclinicos

NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA

¢La ausencia de qué dato de los siguientes haria dudar claramente el diagnostico?

1) Antecedente de HSA.

2) Alteracion de la marcha.
3) Alteracion de la memoria.
4) Alteracion esfinteriana.

RC: 2

¢Cual de las siguientes pruebas no estaria involucrada en el procedimiento
diagnostico de este paciente?

1) Puncion lumbar evacuadora.
2) Test de infusion.

3) TC craneal.

4) EEG.

RC: 4

¢Cual seria el tratamiento de eleccion propuesto en este caso?
\

1) Derivacion ventriculo peritoneal.
2) Drenaje ventricular externo.

3) Acetazolamida.

4) Neurorrehabilitacion.

RC:1

Una vez colocada la derivacion ventriculo peritoneal, debemos prevenir
a la familia de las posibles complicaciones. La mayoria de ellas cuan-
do se producen, provocan clinica de reaparicion de los sintomas por
malfuncion valvular, reapareciendo los sintomas que motivaron la co-

locacion de la misma. ¢éCual de las siguientes no se manifiesta de dicha
forma?

1) Desconexién del catéter proximal.

2) Slit ventricular.

3) Formacion de un pseudoquiste abdominal.
4) Infeccion del sistema.

RC: 2
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Consideraciones generales

Epidemiologia

Los tumores intracraneales mas frecuentes en el adulto son los metastasicos.
Entre los tumores cerebrales primarios, destacan los gliomas (el glioblastoma

multiforme es el tumor cerebral primario mas frecuente en mayores de 20 afios).

Las neoplasias intracraneales son, después de las leucemias, los procesos
malignos mas frecuentes en la edad infantil, y suponen la neoplasia sélida
mas frecuente en este grupo de edad. El mayor porcentaje lo constituyen
los gliomas (astrocitomas), seguidos por el meduloblastoma y el craneofarin-

gioma, siendo excepcionales las metastasis (Tabla 55).

Tabla 55
Tumor mas frecuente Tumores hematoldgicos
Tumor sélido mds frecuente SNC
Tumor SNC (infratentorial/ Astrocitoma pilocitico
benigno) mas frecuente
Tumor SNC mds frecuente en Meduloblastoma
menores de 5 afos
Tumor SNC maligno mas Meduloblastoma
frecuente
Tumor SNC supratentorial mas  Craneofarigioma
frecuente
Tumor SNC mas frecuente Metdstasis
Tumor primario SNC mds Glioblastoma (astrocitoma/glioma)
frecuente
Tumor infratentorial mas Metastasis
frecuente
Tumor primario infratentorial Neurinoma acustico
mas frecuente
Tumor APC mas frecuente Neurinoma actstico
Tumor primario cerebeloso mas  Hemangioblastoma
frecuente
Tumor benigno mads frecuente  Meningioma

Frecuencia de tumores SNC

En adultos, los tumores cerebrales son, en su mayoria, supratentoriales
(80%), mientras que en nifios hay una distribucion mas o menos homo-

génea entre el compartimento supratentorial y el infratentorial, si bien
en los dos primeros afios predominan los que se situan por encima del
tentorio.

El tumor infratentorial mas frecuente son las metastasis. Si hablamos de
los tumores primarios, a veces hay conflicto entre neurinoma del acustico
y hemangioblastoma. Estrictamente se considera fosa posterior como siné-
nimo de infratentorial (lo que quedaria por debajo del tentorio, en contrapo-
sicion con supratentorial, que seria lo que queda por encima). En este caso
el concepto infratentorial incluye los érganos de la fosa posterior (cerebelo
y tronco del encéfalo) ademas de otras regiones especificas como el angulo
pontocerebeloso; por ello en este caso el tumor primario mas frecuente es
el neurinoma del acustico.

Lo que ocurre es que al pensar un clinico en los tumores de |la fosa poste-
rior casi se refiere a cerebelo y tronco encéfalo, aunque no sea totalmente
correcto; y por ello a veces se considera el hemangioblastoma. Por eso
muchas veces este es el error.

Clinica

* (Cefalea. Sintoma mas frecuente de presentacion, mas intensa por la
mafiana; puede despertar al paciente y se puede asociar a sintomas de
HTIC o focalidad neurolégica.

* Focalidad neurolégica. Depende mas de |a localizacion que del tipo de
tumor (Figura 72).

»  Crisis epiléptica (causa mas frecuente entre 35-50 afios). Especialmente
epileptégenos son: oligodendroglioma, gangliocitoma y metastasis.

« Hidrocefalia. Sobre todo en tumores infratentoriales o en comunicacion
con los ventriculos (meduloblastoma es el tumor que mas frecuente-
mente debuta con hidrocefalia).

17.2.

Metastasis cerebrales

Las metastasis son los tumores cerebrales mas frecuentes en el adulto,
pero son excepcionales en nifios. Se localizan generalmente a nivel de
la unién corticosubcortical de los hemisferios cerebrales (80%) y, menos
frecuentemente, en los hemisferios cerebelosos. Aun asi, representan el
tumor mas frecuente en la fosa posterior del adulto.

El mayor porcentaje son de origen pulmonar. Hasta un 10% son de origen
desconocido. El tumor que tiene mas tendencia a metastatizar en el cere-
bro es el melanoma.
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Figura 72
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Diagnostico diferencial por localizacion del tumor

Radiologicamente, suelen observarse en la TC como lesiones hipodensas
cuya pared se realza de forma importante tras la administracion de contraste
intravenoso (captacion en anillo o imagen en “donut”) (Figura 73). Habitual-
mente estan rodeadas de profuso edema vasogénico digitiforme.

Existen algunas metastasis con especial tendencia a sangrar (por tanto,
hiperdensas en la TC): coriocarcinoma, melanoma, carcinoma de tiroides,
hipernefroma (rifién) y carcinoma broncogénico.

El tratamiento de eleccion para las metastasis cerebrales queda resumido en
la Figura 74.

La radiocirugia se considera una alternativa a la cirugia cuando las lesiones
son menores de 3 cm o no son abordables quirdrgicamente. En ambos casos
luego habria que complementarlo con radioterapia holocraneal. Los corticoi-
des pueden ser Utiles en el manejo para reducir el edema vasogénico que
generan. También pueden tener utilidad los antiepilépticos.

Figura73 |

Metastasis cerebrales multiples de carcinoma de pulmon con captacion de contraste en anillo
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La supervivencia media de los pacientes con metastasis cerebrales tratadas
es de unos 6 meses,

Figura 74

Primario Primario
no controlado controlado
No tratar/ 1 y
RT holocraneal paliativa vnica Milgiie
Cirugia (*) <o=3 >3
Y
Cirugia (*)

Y Y Y

RT holocraneal

(*) Radiocirugia I

Tratamiento de eleccion en las metastasis cerebrales

17.3.

Gliomas

Los gliomas son las neoplasias cerebrales que derivan de las células gliales. Son
los tumores primarios del sistema nervioso central mas predominantes, espe-
cialmente los tumores astrocitarios mas agresivos (glioblastoma multiforme).
En la Tabla 56 se resume la clasificacion actual de los gliomas (OMS, 2007).

Tabla 56

« Astrocitoma difuso (fibrilar, protoplasmico, gemistocitico):
- Astrocitoma de bajo grado
- Astrocitoma anaplasico
- Gliobastoma multiforme
> Gliobastoma de células gigantes
> Gliosarcoma

« Astrocitomas localizados:
- Astrocitoma pilocitico
- Xantoastrocitoma pleomarfico
- Astrocitoma gigantocelular subependimario

Oligodendroglioma
Oligodendroglioma anapldsico

Tumores -
oligodendrogliales K
Oligoastrocitoma

- - + Oligoastrocitoma anaplasico

+ Ependimoma

« Ependimoma anaplasico
« Ependimoma mixopapilar
+ Subependimoma

« Gliomatosis cerebri
« Astroblastoma
« Glioma cordoide del tercer ventriculo

Tumores ependimarios

Tumores gliales
de origen inderto

Clasificacion de los tumores gliales (OMS, 2007)

Astrocitoma

Los astrocitomas son tumores derivados de los astrocitos. Constituyen el
grupo mas numeroso de tumores primarios del sistema nervioso central. Son
neoplasias que expresan proteina gliofibrilar acida (GFAP).

17. Tumores infracraneales

Astrocitomas difusos o infiltrantes

Los tumores pertenecientes a esta categoria se caracterizan por el caracter
infiltrante local y su capacidad de dispersién hacia lugares lejanos respecto
a la localizacion inicial. Ademas, tienen la capacidad de degenerar hacia for-
mas mas malignas con el paso del tiempo.

Segun la OMS, existen tres tipos de astrocitomas difusos (Tabla 57):

Tabla 57
Atipia nudear L‘:"m”l:: ERMIEREN. | el
Astrocitoma - - - i,
HMSET + + : :
m + + + +

Caracteristicas anatomopatologicas de los astrocitomas difusos

« Astrocitomas (bajo grado o grado Il). Corresponden a tumores de
grado Il. Son tumores que tienden a darse en nifios y jovenes adultos.
En la RM, son tumores que no captan contraste o, si lo hacen, lo es en
forma débil. El tratamiento consiste en cirugia vy radioterapia, si bien,
en algunas ocasiones, solamente se adopta una actitud expectante de
seguimiento, sobre todo si afecta a areas elocuentes; la quimioterapia
se reserva para recurrencias tumorales. La mediana de supervivencia se
situa en 5-10 afos.

« Astrocitomas anaplasicos (tumores grado lll). La incidencia maxima de
presentacion se situa en torno a los 40 afios. En la RM no suelen captar
contraste, si bien pueden hacerlo en mas ocasiones que los astrocito-
mas grado |l. El tratamiento consiste en la resecciéon quirurgica, radiote-
rapia y quimioterapia, ya sea sistémica (temozolamida) o, en los ultimos
anos, local (carmustina), es decir, implantada en lecho quirurgico tras la
extirpacion quirurgica. La mediana de supervivencia se sitda entre 2,5
y 3 afos.

« Glioblastoma multiforme (tumores grado IV) (Figura 75). Son los
tumores primarios mas frecuentes en los adultos. La edad media de
presentacion se situa en torno a los 53 afios. De manera caracteristica,
muestra realce en anillo tras la administracion de contraste (Figura 76).

Figura 75

Glioblastoma multiforme temporal derecho
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Captacion de contraste en anillo en paciente con glioblastoma multiforme
temporal derecho

Al igual que el astrocitoma anaplasico, el tratamiento consiste en ciru-
gia, radioterapia y quimioterapia (local o sistémica). A pesar de toda la
disponibilidad terapeutica, la mediana de supervivencia es de un ano.
Por esta razon, en muchas ocasiones se decide |la abstencion terapéutica
por la posibilidad de dejar secuelas al paciente, sobre todo, si esta loca-
lizado en areas elocuentes.

Astrocitomas localizados

Son tumores que se caracterizan por ser relativamente circunscritos y tener
una minima capacidad de diseminacion a través del sistema nervioso. Sue-
len ser mas comunes en nifios y en jovenes adultos. En esta categoria se
incluyen:

* Astrocitoma pilocitico (Figura 77) (grado | de la OMS). Constituye la
neoplasia cerebral mas frecuente en los nifios, con una incidencia
maxima en la 2.2 década de la vida (10-12 afios como pico de inciden-
cia). Las fibras de Rosenthal constituyen un dato anatomopatologico
caracteristico de estos tumores.

Astrocitoma pilocitico cerebeloso

Se localizan sobre todo a nivel de los hemisferios cerebelosos, y en la
RM se muestran como una lesién quistica con un nédulo captante en su
interior. La extirpacion quirurgica total de este tumor consigue curar 3a

NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA

este tipo de pacientes, sin necesidad de mas terapias complementarias.
El prondstico es excelente en casos en los que se consigue |a reseccion
completa del tumor.

« Astrocitoma gigantocelular subependimario (grado | de la OMS). Es un
tumor que se asocia a |a esclerosis tuberosa. Se localiza a nivel de las
paredes de los ventriculos laterales.

Oligodendroglioma

Representa menos del 10% de todos los gliomas. Su caracteristica micros-
copica mas llamativa es la existencia de células redondeadas que contienen
nucleos hipercromaticos y citoplasmas de escasa apetencia tintorial, con
aspecto de “huevo frito” (Figura 78). Son frecuentes los quistes, |las calcifica-
ciones y las hemorragias espontaneas.

Es tipico que debute clinicamente con crisis epilépticas, siendo el tumor
cerebral primario mas epileptogeno.

Figura 78

Oligodendroglioma con la imagen tipica de celulas en "huevo frito”

RECUERDA

Ante un tumor en lobulo frontal, hay que pensar funda-
metastasis, glioblas-
toma y oligodendroglioma. Este dltimo se caracteriza por

mentalmente en tres posibilidades

la presencia de calcio, que los dos anteriores no suelen
manifestar.

La TC evidencia una lesion hipodensa con areas quisticas y de calcificacion,
que no suele captar contraste intravenoso. El tratamiento de eleccién es la
reseccion quirurgica asociada a quimioterapia (PCV: procarbacina, CCNU
y vincristina); en el caso de los oligodendrogliomas anaplasicos, se puede
asociar radioterapia. La pérdida de los brazos cromosémicos 1p y 19q se
relaciona con una mejor respuesta a la quimioterapia y a una mayor supervi-
vencia. En ocasiones existen tumores que son una mezcla de astrocitomas vy
oligodendrogliomas, constituyendo los oligoastrocitomas, tumores a caballo
entre los otros dos.

Ependimoma

Su caracteristica histolégica mas tipica son las formaciones en “roseta”.
Generalmente son benignos. A nivel intracraneal, representan un 5-6% de
los gliomas, y crecen tipicamente en el suelo del cuarto ventriculo (Figura
79), produciendo hidrocefalia. Afectan generalmente a ninos.
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Ependimoma del cuarto ventriculo

Sin embargo, son mucho mas frecuentes a nivel espinal, donde son mas pro-
pios de adultos y son de mejor pronodstico. La columna cervical constituye el
segmento donde se encuentra este tumor con mayor frecuencia. A nivel del
filum terminale, se localiza de forma especifica un subtipo de ependimoma,
que es la variante mixopapilar.

El tratamiento de eleccidn es la cirugia asociada a radioterapia. Pueden pre-

sentar siembras a través del LCR, en cuyo caso debe realizarse radioterapia
de todo el neuroeje.

17. 4.

Meduloblastoma (PNET infratentorial)

Se trata del tumor encefalico mas frecuente en nifios menores de 5 afios y la
neoplasia intracraneal maligna mas frecuente en la edad infantil.

Histologicamente, son caracteristicas las formaciones en “roseta de
Homer-Wright”, aunque no son patognomonicas porque tambiéen pueden
aparecer en el resto de tumores embrionarios (Figura 80).

Figura 80

Rosetas de Homer-Wright, tipicas del meduloblastoma

17. Tumores infracraneales

R,

En un tercio de los casos se ha demostrado una pérdida de material gené-
tico a nivel del brazo corto del cromosoma 17. Se ha asociado a enferme-
dades hereditarias, como el sindrome del carcinoma basocelular nevoide
(sindrome de Gorlin) y el sindrome de Turcot (poliposis colénica y tumor
cerebral).

RECUERDA

El meduloblastoma se origina en el techo del cuarto ventri-
culo, mientras que el ependimoma parte del suelo del cuar-
to ventriculo.

Radiolégicamente, suele manifestarse como un tumor sélido de la fosa pos-
terior, que capta contraste de forma homogénea, habitualmente localizado
en la linea media a nivel del vermis cerebeloso (Figura 81) y techo del cuarto
ventriculo, por lo que generalmente debuta con sintomas de hipertension
intracraneal por hidrocefalia obstructiva y signos de disfuncién cerebelosa
(ataxia de tronco). En adultos, se localiza mas frecuentemente a nivel hemis-
férico.

El tratamiento de eleccidn es la cirugia, seguida de radioterapia craneoespi-
nal y quimioterapia.

A: meduloblastoma en vermis cerebeloso; B: diseminaciéon espinal

17.5.

Meningioma

Epidemiologia

El meningioma sigue en frecuencia a los gliomas dentro de los tumores
intracraneales primarios en adultos (20%), pero es el mas frecuente de los
tumores intracraneales extraparenguimatosos. Afecta principalmente a
mujeres durante la 5.2 y 6.2 década de la vida. Cuando se asocian a neuro-
fibromatosis tipo Il, aparecen en la infancia y, con frecuencia, en forma de
lesiones multiples.

Anatomia patologica

Crecen a partir de la aracnoides (leptomeninge), no de |la duramadre. Su
localizacion mas frecuente es a nivel de la convexidad (Figura 82), pero pue-
den aparecer en cualquier lugar donde existan celulas aracnoideas.
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Meningioma del surco olfatorio

Tienen tendencia a la calcificacion. Los cuerpos de psamoma son un
hallazgo anatomopatolégico caracteristico. La vimentina y el EMA (anti-
geno epitelial de membrana) son dos marcadores inmunohistoquimicos
del meningioma.

Diagnostico

Muestran un aspecto homogeneo redondeado y bien delimitado en la TC y
la RM. Tras la administracion de contraste, se produce un marcado realce del
tumor vy, en ocasiones, se detecta la denominada “cola dural”.

Pueden presentar calcificaciones (cuerpos de psamoma), que son visibles en
la TC y la Rx craneal. A veces producen hiperostosis y fenémeno blistering en
el hueso del craneo vecino.

Tratamiento

La reseccion completa puede ser curativa. La radioterapia se reserva para
meningiomas malignos o atipicos, resecciones incompletas o casos recidi-
vantes. En general son lesiones de buen prondstico.

Neurinoma del VIII par
(schwannoma vestibular)

Es un tumor benigno, de crecimiento lento, que se origina en la vaina de
mielina de la rama vestibular del VIl par craneal (Figura 83). Es el tumor
mas frecuente del angulo pontocerebeloso (el segundo es el meningioma
y, en tercer lugar, el epidermoide o colesteatoma) y el tumor primario mas
frecuente en la fosa posterior de los adultos. Pueden ser bilaterales y, en este
caso, son patognomaonicos de neurofibromatosis tipo |l.

Produce hipoacusia neurosensorial, acufenos y vértigo (lesion del VI
par). En su crecimiento puede comprimir los pares V y VIl, dando lugar
a hipoestesia trigeminal con abolicion del reflejo corneal y paresia facial.
Cuando es muy grande, puede llegar a comprimir el tronco encefélico y
otros pares craneales, dando lugar a ataxia, diplopia, afectacion de pares
bajos e incluso trastornos respiratorios y coma, si no son diagnosticados
antes.

NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA

El procedimiento diagnostico de eleccion es la RM vy, en segundo lugar, Ia TC
con contraste.

El tratamiento puede ser quirurgico y/o mediante radiocirugia (terapia con
rayos gamma procedentes de varias fuentes [Co-60] dirigidos al area circuns-
crita del tumor, que se realiza en una unica sesion). Se describe con mas
detalle en la Seccion de Otorrinolaringologia.

RECUERDA

Cuidado con el neurinoma del acustico, pues no es ni neu-
rinoma (schwanomma) ni del acustico (es de |la rama ves-
tibular).

Neurinoma del VIIl par craneal

Tl

Tumores de la region pineal

Los tumores de esta region (Tabla 58) son, en general, mas frecuentes en
ninos que en adultos. Habitualmente producen hidrocefalia por estenosis del
acueducto de Silvio y dan clinica de HTIC sin focalidad neurologica.

El germinoma es el tipo histologico mas frecuente y constituye el tumor mas
frecuente de la region pineal.

Habitualmente, los marcadores tumorales en LCR o suero son negativos,
pero puede presentar una elevacion moderada de a-fetoproteina (a-FP),
fosfatasa alcalina placentaria o gonadotropina coriénica (HCG). Cuando son
positivos, su determinacion seriada permite evaluar la respuesta al trata-
miento y diagnosticar precozmente las recidivas.

» Germinoma - Astrocitoma
« (Coriocarcinoma « Pineoblastoma
 Tumor seno endodérmico - Pineocitoma
« Teratoma

» (arcinoma embrionario

Tumores de la region pineal
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Es extraordinariamente radiosensible y puede tratarse con radioterapia. El
resto requiere cirugia. El pronostico es mucho mejor en el caso del germi-
noma que en los tumores no germinomatosos.

/78

Tumores hipofisarios

Adenoma

Son tumores benignos del |6bulo anterior de la hipdfisis (adenohipofisis).
Pueden ser funcionantes o secretores, que se dan en el 70% de los casos (el
mas frecuente, el prolactinoma), y no funcionantes. A veces son mixtos (mas
frecuentemente productores de hormona del crecimiento [GH] y prolactina).

Se clasifican, en funcién del tamafio, como microadenomas (menor de 1 cm)
vy macroadenomas (de tamano mayor o igual 2 1 cm) (Figura 84). Su inciden-
cia es similar en ambos sexos, y son mas frecuentes en la 3.2 y 4.2 década de
la vida.

El tratamiento quirurgico de eleccion es la reseccion por via transesfenoidal.
Dentro de los tratamientos médicos, destacan la bromocriptina para el pro-
lactinoma y el octreotido o analogos para los secretores de GH. La radiotera-
pia posquirurgica es a veces muy eficaz en el control de las recidivas.

Una forma rara de presentacion es la apoplejia hipofisaria, que consiste en
un deterioro neurolodgico rapido que se manifiesta generalmente por cefa-
lea, deterioro visual (incluida amaurosis subita), oftalmoplejia y reduccion
del nivel de consciencia debido a una hemorragia, necrosis o infarto dentro
del tumor y la glandula adyacente.

Se acompafia de panhipopituitarismo, por lo que el tratamiento consiste en
tratamiento hormonal sustitutivo, sobre todo con corticoides, y en descom-
presién quirurgica urgente, con el fin de mejorar la funcién visual.

En la Seccion de Endocrinologia, metabolismo y nutricion se desarrolla este
tema con mayor profundidad.

Figura 84

Macroadenoma de hipofisis

17. TJumores infracraneales “y?

Craneofaringioma

Es un tumor disembrioplasico originado a partir de restos de la bolsa de
Rathke, de localizacién supraselar, que afecta principalmente a nifios y ado-
lescentes (Figura 85). Desde un punto de vista anatomopatologico, se ven
dos variantes: adamantinomatosa (globalmente, la mas frecuente) y la esca-
mosa papilar (se ocasiona en los adultos).

Suele tener un importante componente quistico de contenido aceitoso y una
pared parcialmente calcificada (se describen las calcificaciones en paréentesis
en la Rx lateral de craneo).

Produce clinica de disfuncion neuroendocrina y campimétrica por
compresion del quiasma (hemianopsia bitemporal o cuadrantanopsia
inferior). Puede producir talla baja y obesidad por afectacion hipotalamo-
hipofisaria.

El tratamiento de eleccion es la reseccion quirurgica, pero se han utilizado
también la evacuacion estereotdctica del quiste, terapia intracavitaria con
radioisétopos como el itrio y el fésforo, bleomicina intralesional, IFN-a.,
radioterapia convencional y radiocirugia.

Figura 85 _

Craneofaringioma

Linfoma cerebral primario

Habitualmente, se observa en pacientes con defectos inmunolégicos mixtos
(VIH, conectivopatias), aunque su frecuencia en individuos inmunocompe-
tentes esta aumentando (sobre todo ancianos). Se asocia a infecciones por
el virus de Epstein-Barr.

Suelen ser linfomas de células B y presentar distribucién perivascular. Se
localizan con mas frecuencia en ganglios de |la base, sustancia blanca peri-
ventricular y cuerpo calloso. Un dato anatomopatol6gico caracteristico de
estos tumores son los infiltrados perivasculares de linfocitos.
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En la TC craneal captan contraste homogéneamente, con frecuencia en anillo.

Es caracteristica la importante disminucion o desaparicion de las lesiones
en la TC, tras un ciclo de varias semanas con corticoides en dosis elevadas
(tumor “fantasma”). El tratamiento mas eficaz es la radioterapia, que actual-
mente suele combinarse con quimioterapia con metotrexato.

Hemangioblastoma

Es un tumor benigno que aparece con mas frecuencia en la fosa posterior,
a nivel de los hemisferios cerebelosos. Es el mas frecuente de los tumores
primarios intraaxiales de |la fosa posterior en el adulto. Puede ser sélido, aun-
gue suele ser quistico, con un nddulo mural hipercaptante.

Aungue la mayoria son esporadicos, hasta un 20% ocurren en el contexto de
la enfermedad de Von Hippel-Lindau.

En estos casos, con frecuencia son multiples y se acompafan de hemangio-
blastomas retinianos y otras lesiones viscerales (habitualmente tumores o
quistes, sobre todo, a nivel de pancreas y rifién).

Es tipica la relacion de esta enfermedad con el feocromocitoma. En la Tabla
59 se describen las asociaciones mas frecuentes entre facomatosis y tumo-
res del sistema nervioso central.

RECUERDA

Un quiste con un nédulo captante en su interior en el seno
de un hemisferio cerebeloso es un astrocitoma pilocitico, si
el paciente es un nifio, y un hemangioblastoma si es adulto.

Tumores SNC

Esclerosis tuberosa Astrocitoma gigantocelular subependimario
Neurofibromatosis tipo | Glioma de vias 6pticas

Neurofibromatosis tipo Il - Neurinoma bilateral del VIII par
« Meningiomas

Sturge-Weber Angiomas leptomeningeos
Von Hippel-Lindau Hemangioblastoma cerebeloso
Klippel-Trenaunay Angioma cavernoso de la médula espinal

Facomatosis y tumores del sistema nervioso central

Pueden producir eritropoyetina y es caracteristica la presencia de policite-
mia en los estudios de laboratorio. El tratamiento de eleccion es la cirugia
(vaciamiento del quiste y exeresis del nédulo mural).

s

Resumen de las caracteristicas
anatomopatologicas

En la Tabla 60 se resumen las caracteristicas anatomopatologicas mas tipicas
de los tumores que se han tratado en el capitulo.

NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA

|
Tumores SNC | Caracteristicas anatomopatolédgicas

Astrocitoma pilocitico Fibras de Rosenthal
Oligodendroglioma Células en “huevo frito”

Tumores embrionarios Rosetas de Homer-Wright
Meningioma Cuerpos de psammoma
Schwannoma vestibular Fibras de Antoni

Pineocitoma Rosetas de Borit

Quiste coloide Material PAS(+)

Linfoma Infiltrados linfocitarios perivasculares
(ordoma (Células fisaliforas

Datos anatomopatolégicos caracteristicos de los tumores del sistema
nervioso central

17,13,

Casos clinicos tipicos

En la Tabla 61 se refleja un esquema para identificar los casos clinicos tipicos
de tumores cerebrales para ayudar a identificar cada uno de ellos.

Nifio en estudio por trastorno hormonal o déficit
visual, que en una prueba de imagen se observa
calcificacion en paréntesis en zona selar

Nifio con dinica cerebelosa o de hidrocefalia

con lesion quistica en cerebelo, y que la anatomia
patoldgica muestra fibras de Rosenthal

Nifio con hidrocefalia secundaria a lesion del suelo
del cuarto ventriculo

Nifio con hidrocefalia secundaria a lesion del techo
en anillo

lesion con calcificaciones y que la anatomia patolégica
muestra “células en huevo frito”y formaciones
vasculares en “alas de pollo”

Inmunodeprimido con una lesién cerebral que puede
adoptar varios aspectos, pero que desaparece

al administrar corticoides

Adulto con lesién en fosa posterior (quistica,
cerebelosa) con un aumento del hematocrito
Mujer con lesion que capta intensamente contraste
(“en bombilla”), extraaxial en contacto

con duramadre, con realce dural y a veces
remodelacion dsea

Adolescente que debuta con hidrocefalia, con lesién
pineal y elevacion de marcadores (AFP, H(G)
‘Adulto con hipoacusia neurosensorial y lesion en APC

Casos clinicos tipicos de tumores cerebrales

(raneofaringioma

Astrocitoma pilocitico

Ependimoma

Meduloblastoma
Metdstasis, glioma de alto grado,

absceso, toxoplasma o linfoma
Oligodendroglioma

Linfoma

Hemangioblastoma

Meningioma

Germinoma

Neurinoma del aclstico
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17. Tumores infracraneales

ldeasclave

v En los adultos, los tumores cerebrales mas frecuentes son las metasta-
sis cerebrales, mientras que el primario mas frecuente es el glioblasto-
ma multiforme.

v Sin embargo, en los nifios, el tumor mas frecuente es el astrocitoma
pilocitico y el tumor maligno mas comun es el meduloblastoma. Las me-
tastasis son muy raras.

/" El sintoma de presentacion mas frecuente de los tumores cerebrales es
la cefalea. Suele ser mas intensa por la mafiana y puede llegar a desper-
tar a los pacientes por la noche.

v La metastasis mas frecuente es la del carcinoma microcitico de pulmaon.
Sin embargo, el tumor con mayor tendencia a producir metastasis cere-
brales es el melanoma.

v El tratamiento de eleccion de una metastasis cerebral dnica, en lugar
accesible y con la enfermedad primaria controlada, es la cirugia y poste-
rior radioterapia holocraneal.

v/ Los astrocitomas constituyen los tumores primarios mas frecuentes del
sistema nervioso central.

v Los astrocitomas difusos se caracterizan por una tendencia a degenerar
hacia formas mas malignas con el paso del tiempo.

/" El tratamiento de los astrocitomas difusos de alto grado (astrocitoma
anaplasico y glioblastoma multiforme) es paliativo.

~
v El astrocitoma gigantocelular subependimario se asocia a la esclerosis

tuberosa.
/" El tumor primario mas epileptégeno es el oligodendroglioma.

v Los meningiomas son tumores que tienen una influencia hormonal evi-
dente: afectan mas a las mujeres y se han empleado antagonistas de
progesterona en su tratamiento.

v/ El tratamiento de eleccién de los meningiomas es el abordaje quirtrgi-
co. El grado de reseccion influye en la posibilidad de recidivas del tumor.

v La clinica mas frecuente de presentacion de los tumores de la region
pineal es la hipertension intracraneal secundaria a una hidrocefalia.

v Eltumor mas frecuente de la region pineal es el germinoma, cuyo trata-
miento de eleccion es la radioterapia.

/' Los adenomas hipofisarios pueden ser funcionantes o no funcionan-
tes. Suelen manifestarse como una hemianopsia bitemporal de pre-
dominio en campos superiores, junto con la clinica derivada de la hi-
perfuncion hormonal (si son funcionantes) y/o del hipopituitarismo
producido.

/" Un tumor selar con quistes y calcio orienta al diagnéstico de craneofa-
ringioma.

v Un tumor cerebeloso asociado a policitemia es un hemangioblastoma.
V,

Casosclinicos

Acude a urgencias un varon de 58 afos, fumador, con antecedentes de
HTA, ulcera gastrica y EPOC, por haber presentado una crisis epiléptica con
semiologia motora de brazo derecho de unos 5 minutos de duracién que
no se ha acompafado de alteracién del nivel de consciencia. Niega trau-
matismo previo ni episodios febriles. En el momento actual el paciente se
encuentra asintomatico ¢ Cual seria la actitud a seguir?

1) Remitir a domicilio si va a estar acompafiado y citar en consulta de Neu-
rologia para continuar estudio.

2) Realizar un EEG para valorar si lo que refiere el paciente fueron crisis.

3) Realizar una analitica completa y si es normal puede remitirse a casa sin
medicacion, pues es |la primera crisis.

4) Realizacion de TC craneal en busca de alguna lesion que irrite la corteza.

RC: 4

Tras historiar al paciente y confirmar que tiene una exploraciéon neurologica
normal, se procede a la realizacion de un TC craneal que viene informado
por el radidlogo como 3 lesiones cerebrales que captan contraste en anillo,
con importante edema asociado. ¢ Cual es el diagnostico de sospecha?

1) Glioma de bajo grado.
2) Metastasis cerebrales.
3) Absceso.

4) Meningioma.
RC: 2

¢Cudl sera el origen mas probable de su tumor primario?

1) Pulmén.
2) Gastrointestinal.

%

3) Prostata.
4) Melanoma.

RC:1

Se completa el estudio con una TC body y una valoracion oncoldgica,
encontrandose un carcinoma pulmonar circunscrito a nivel local, sin di-
seminacion extrapulmonar. El oncélogo refiere que el paciente puede
tener buen prondstico. ¢Cudl de las siguientes afirmaciones le parece
incorrecta?

1) Debe administrarse medicacion antiepiléptica.

2) Los corticoides son utiles para disminuir el edema vasogénico.
3) Si la lesion es accesible, puede estar indicada la cirugia.

4) La radioterapia craneal no esta indicada.

RC: 4

En vista de todo lo anterior, {qué esquema de tratamiento se propondria
al paciente para su metastasis cerebral?

1) Cirugia, si son accesibles, y radioterapia holocraneal posterior.
2) Tratamiento sintomatico (corticoides y antiepilépticos).

3) Radiocirugia.

4) Radioterapia holocraneal.

RC:1

7 B
booksmecicos.org




NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA

Casosclinicos

Hombre de 35 afos, fumador, que consulta porque ha notado que en los
ultimos meses que presenta torpeza y una dificultad progresiva para ma-
nipular con su mano derecha, con “fallos cuando intenta coger las cosas”.
A la exploracion presenta fuerza normal, no alteraciones sensitivas, pero
presenta disdiadococinesia y dismetrias, siendo el Romberg negativo. Se
realiza de urgencias una TC craneal donde se evidencia una lesion quistica
con un nédulo captante en hemisferio cerebeloso izquierdo. La radiografia
de torax es normal. En el ECG presenta ritmo sinusal, sin alteraciones en la
repolarizacion. La analitica es normal, salvo una hemoglobina de 18. {Qué
se sospecha en este paciente?

1) Metastasis de carcinoma pulmonar.
2) Hemangioblastoma.

3) Astrocitoma pilocitico.

4) Meduloblastoma.

RC: 2

Desde el punto de vista anestésico, écual es la consideracién principal que
hay que tener antes del tratamiento de este tumor?

1) La policitemia puede ser causa de aumento del riesgo trombaotico.

2) Hay que hacer estudio de diseminacion en el neuroeje.

3) Puede asociarse a un feocromocitoma.

4) Su implantacion en el troncoenceéfalo puede generar trastornos en el rit-
mo cardiaco.

RC:3

Es importante conocer la relaciéon con una facomatosis, pues habra que
estudiar por completo otros organos afectados. En este caso ¢Cual es |a
facomatosis que se suele asociar?

1) Von Hippel Lindau.

2) Esclerosis tuberosa.

3) Neurofibromatosis tipo II.
4) Sturge Weber.

RC:1
¢Cual de las siguientes afirmaciones respecto a este tumor es falsa?

1) Pese al tratamiento quirurgico, seguido de radioterapia y quimioterapia,
el prondstico es malo.

~
2) La asociacion con el feocromocitoma aunque importante, solo se da en

un 20% de los casos.
3) Es el tumor primario cerebeloso mas frecuente del adulto.
4) Es poco frecuente en la poblacidn pediatrica.

RC:1

Nos remiten una nifia de 6 afios desde la consulta de endocrino porque en
estudio por trastornos hormonales se ha realizado una radiografia craneal
en la que se muestra una calcificacién en paréntesis en la regiéon suprase-
lar. éCual sera su diagnostico mas probable?

1) Adenoma hipofisario.

2) Glioma del nervio optico.
3) Craneofaringioma.

4) Meduloblastoma.

RC:3

Ademas de por alteraciones hormonales, este tumor es tipico que debute
por alteraciones campimeétricas. {Cual es la alteracion campimétrica tipica
de esta lesion?

1) Hemianopsia homonima.

2) Amaurosis.

3) Hemianopsia heteronima bitemporal.
4) Hemianopsia heteronima binasal.

RC: 3

En cuanto a las caracteristicas de esta lesion, {¢Cual de las siguientes afir-
maciones es falsa?

1) Se describen dos variantes anatomopatologicas: adamantinomatosa vy la
escamosa papilar.

2) En general es una lesion de buen prondstico.

3) La cirugia, y en ocasiones la instilacion de sustancias lesivas en el quiste
son las alternativas de tratamiento mas habituales.

4) Esta lesion casi nunca recidiva.

RC: 4
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Los traumatismos craneoencefalicos (TCE) se consideran la primera causa de
pérdida de conocimiento (incluyendo desde la conmocion cerebral hasta las
diferentes fases de coma) en la poblacion general y el factor etiolégico cono-
cido mas frecuente de epilepsia entre los 18-35 afos.

Escala de coma de Glasgow (ros, roz)

La escala de Glasgow se expone en la Tabla 62.

Tabla 62
Puntuacién | Apertura de ojos Respuesta verbal

6 - Obedece drdenes -

5 - Localiza el dolor Orientado

4 Esponténea Retira el dolor Confuso

3 Alavoz Flexora (decorticacién) Inapropiado

2 Al dolor Extension Incomprensible
(descerebracidn)

1 No No No

Escala de coma de Glasgnw

'O O WY B S W N . .
Escala de Glasgow

Apuntes
del profesor~, W = nl
——— .
.~ R =

El nivel de consciencia, valorado segun la puntuacion en esta escala, es el
principal factor pronodstico en el TCE. Se define como TCE leve el que tiene
una puntuacion de 14 o 15; TCE moderado es aquel que puntua entre 9 y
13; una puntuacién total menor o igual a 8 indica TCE grave, de mal pro-
nostico.

RECUERDA

La respuesta motora es el parametro de mayor valor en la
escala de Glasgow.

-

Traumatismos
craneoencefdlicos

En general, la prueba radiologica de eleccion para el diagndstico de las lesiones
intracraneales asociadas al traumatismo craneoencefalico es la TC craneal.

18.2.

Manejo del TCE en urgencias

e« Pacientes con riesgo bajo. Pacientes asintomaticos, con cefalea, mareo o
con una contusion o abrasion del cuero cabelludo. En este grupo de pacien-
tes se recomienda la observacion domiciliaria, sin indicar ninguna prueba de
imagen, siempre y cuando estén acompafiados. Se recomienda la realizacion
de una TC cerebral a aguéllos con coagulopatias, enolismo, abuso de drogas,
antecedentes neuroquirdrgicos, ancianos con incapacidad y epilepsia.

« Pacientes de moderado riesgo. Pacientes con amnesia postraumatica,
pérdida de consciencia, que han tenido convulsiones, pacientes que
estan vomitando, pacientes con tumefaccion significativa subgaleal,
cefalea progresiva, menores de 2 afios o historia de ingesta de drogas.
En este tipo de pacientes, se recomienda la realizacién de una TC cerebral y,
en la mayor parte de los casos, observacion hospitalaria durante unas horas.

* Pacientes de alto riesgo. Son pacientes que tienen un nivel de cons-
ciencia deprimido, GCS < 14 o aquéllos en los que se observa una dis-
minucion progresiva del nivel de consciencia, pacientes que muestran
focalidad neuroldgica, TCE penetrantes o fracturas-hundimiento. Este
grupo debe ser sometido a la realizaciéon de una TC cerebral y valoraciéon
por el servicio de Neurocirugia.

18.3,

Fracturas craneales

Segun el patréon de fractura, pueden clasificarse como se describe en los
apartados siguientes.

Fractura lineal

Demuestra que el craneo ha sufrido un impacto de gran energia, pero el pro-
nostico del paciente dependera de |a posible lesion encefalica subyacente, no
de la fractura. Existe una pobre correlacion entre lesion 6sea y dafio cerebral.

El hallazgo de una fractura en la radiografia simple de craneo es indicacion de
TC craneal urgente para valorar las posibles |esiones intracraneales asocia-
das (Figura 86). Por lo general, no requieren tratamiento, pero es necesario
mantener al paciente en observacion.
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Estas fracturas pueden ser:

Cerradas. Sin comunicacion con laceracion en piel ni duramadre.
Compuesta. Cuando esta asociada a una herida en el cuero cabelludo o
en continuidad con una fractura en la pared de senos paranasales, celdas
mastoideas o cavidad del oido medio con integridad de la duramadre. En
este caso, hay que desbridar la herida y administrar tratamiento antibiotico
para prevenir osteomielitis e infecciones del cuero cabelludo (mas frecuen-
temente por Staphylococcus aureus), sin mayor riesgo intracraneal.
Abierta. Cuando esta en comunicaciéon con una laceracion de la dura-
madre, con aumento del riesgo de infeccion intracraneal.

Fractura lineal frontal

Fractura hundimiento

Aquella en que la tabla externa se hunde por debajo del limite anatomico de la
tabla interna, normalmente debido a la aplicacion de alta energia sobre un area
relativamente pequeina (Figura 87). El tratamiento depende en gran medida
de dichas lesiones pero, en general, requieren cirugia para elevar el fragmento.
En estas fracturas, esta aumentado el riesgo de crisis postraumaticas.

RECUERDA

Una fractura-hundimiento es un factor de riesgo para el de-
sarrollo de crisis epilepticas precoces.

Fractura-hundimiento parietal

NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA

Fracturas propias de la infancia

Diastasica. Aquélla en la que el trazo de fractura coincide con una sutura
craneal,

Creciente o evolutiva. Se caracteriza porque la fractura desgarra la
duramadre, permitiendo que la aracnoides se hernie a traves de la linea
de fractura, de modo que las pulsaciones de LCR la van agrandando pro-
gresivamente. Se llaman también quistes leptomeningeos postraumati-
cOs y requieren cirugia para cerrar el defecto meningeo.

En “ping-pong”. Por la plasticidad del craneo, los hundimientos cerra-
dos suelen producir este tipo de fractura caracteristica en tallo verde.
En ausencia de dafio parenquimatoso, la reparacion quirurgica suele
ser necesaria solamente en las frontales por motivos estéticos (en otras
localizaciones, suelen desaparecer con el crecimiento) (Figura 88).

Fractura en "ping-pong” en un lactante

Otorrea

Fracturas de la base del craneo

Se sospechan cuando un paciente que ha sufrido un TCE presenta determi-
nados signos exploratorios: hemotimpano, equimosis retroauricular (signo
de Battle), equimosis periorbitaria (“ojos de mapache”), lesién de pares cra-
neales que discurren por |la base (anosmia por lesion del | par craneal en las
fracturas frontoetmoidales, lesién del VIl y VIl par en las de pefiasco y del Vi
par en las de clivus) y, con menos frecuencia (aunque diagnosticas), otorrea
o rinorrea licuorales o hematicas (Figura 89).

Figura 89

S5igno de Batlle
equimosis retroauriculand

Hematoma periorbitano b ateral
‘ojos de mapache”

Signos clinicos de fractura de la base del craneo
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Las caracteristicas diferenciales de las fracturas longitudinales o transversa-
les del pefiasco vienen recogidas en |a Tabla 63.

Tabla 63
Longitudinal
Frecuencia 70-90% 12-20%
L G s
Frecuente Rara
Rara Frecuente
- Frecuente Rara
 Transmisiva Perceptiva (cofosis)
' 20%. Transitoria 50%. Permanente
Raro y leve (posicional) Frecuente y grave
Schiiller Stenvers

Diagnéstico diferencial de las fracturas del penasco

Las fracturas de la base del craneo son dificilmente evidenciables en la radio-
grafia simple, por lo que la prueba radiolégica de eleccion es la TC craneal
con ventana 6sea. Un signo indirecto es la presencia de aire intracraneal
(neumoencéfalo). Existen ciertas proyecciones radioldgicas clasicas, ahora
en desuso, para diagnosticar fracturas de pefiasco: Schiiller para las longitu-
dinales y Stenvers para las transversales.

RECUERDA

La TC con ventana 6sea es la prueba radiologica diagnostica de
eleccion en las fracturas de base de craneo. El tratamiento de
estas fracturas es conservador en la mayor parte de los casos.

La mayor parte de las fracturas basilares no precisan tratamiento por si mis-
mas. Sin embargo, pueden asociarse con determinadas complicaciones que
si requieren un manejo especifico: aneurisma carotideo traumatico, fistula
carotidocavernosa postraumatica, fistula de LCR, meningitis (incluso en
ausencia de fistula de LCR), paralisis facial, entre otros.

18.4.

Conmocion cerebral

Es la lesion traumatica cerebral mas frecuente y de menor transcendencia. Se
define como una alteracion del nivel de consciencia, transitoria y de duracion
variable, como consecuencia de un traumatismo no penetrante provocado en
el cerebro. Se pueden producir diversas alteraciones en el comportamiento
del paciente, amnesia del episodio, incoordinacion..., que se recuperan en un
tiempo variable y generalmente, breve. No se ha comprobado ningun tipo de
alteracion anatomopatoldgica ni radiologica en el encéfalo, unicamente una
leve disfuncion bioquimica (descenso de ATP mitocondrial o alteracion de neu-
rotransmisores excitatorios). No precisa tratamiento especifico (P03).

1 S T ——

Hematoma epidural

Aparece en un 1-3% de los traumatismos craneales. Es mas comun en la 2.2
y 3.2 década, sobre todo, en varones. Los accidentes de trafico son la causa

NR

18. Traumatismos craneoencefdlicos

mas frecuente. El 85% de los casos son de origen arterial, principalmente por
desgarro de la arteria meningea media tras una fractura de hueso temporal
o parietal (P04, P05, P06, P07). En frecuencia, le siguen los de localizacién
frontal y de fosa posterior.

La presentaciéon clinica clasica es pérdida de consciencia, seguida de
un periodo de lucidez (intervalo lGcido). Posteriormente se produce un
deterioro neurolégico de rapida evoluciéon, en general debido a hernia-
cion uncal por el importante efecto de masa de la colecciéon hematica. Sin
embargo, menos del 30% se presenta con la secuencia completa (con fre-
cuencia, no hay pérdida de consciencia inicial o la hay sin intervalo lucido
posterior).

El diagndstico se realiza mediante TC, que demuestra una imagen hiper-
densa por debajo de la tabla interna del craneo con morfologia de “lente
biconvexa”, que comprime el parénquima cerebral subyacente (efecto de
masa) (Figura 90).

Figura 90

Hematoma epidural . wesstsiisiar,,
it . a1 Ting.
L - Hematoma
. subdural
Arteria
meningea media
Hemorragia
intracerebral
_ "
Herniacion %‘ ¥ .
uncal SN\ .-
t - ’ Hemorragia
E-l" subaracnoidea
ii
‘i
Herniacion Aneurisma
amigdala W Rliimpey : Jih e roto
cerebelosa mRs== |

Hemorragias intracraneales

La mayoria precisan evacuacion quirurgica urgente por craneotomia. La mor-
talidad con tratamiento precoz es de aproximadamente el 10%.

Hematoma subdural (rabia sa)

Suele ser consecuencia de una hemorragia venosa causada por la rotura de
las venas puente corticales o una laceracion del parénquima cerebral.

Se clasifican, en funcion del tiempo de evolucion desde el impacto, en agu-
dos (3 primeros dias tras el traumatismo), subagudos (entre 3 dias y 3 sema-
nas) y cronicos (a partir de las 3 semanas):

* Hematoma subdural agudo. Supone una de las lesiones traumaticas
con mayor morbimortalidad (50-90% a pesar de la cirugia). General-
mente, la magnitud del impacto es mayor que en el hematoma epidu-
ral, y suele acompafiarse de dafio del parénquima subyacente, por lo
que tienen peor pronostico. Cursan con deterioro neurologico de rapida
evolucion. Se diagnostica en la TC por una imagen hiperdensa en forma
de "semiluna” (Figura 91).
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| Hematmaepidual | Hematomasubdural

Origen Sangrado arterial (85%) + Rotura de vv. corticales
Lo mas frecuente, rotura + Agudo: primera semana
delaarteriameningeamedia - Subagudo: 7-10 dias post-TCE
« (Cronico: TCE trivial o no
identificado en 50%. Tipico
de ancianos y alcohdlicos
(linica Conmocion cerebral «  Agudo: dinica de hemiacion
3 uncal progresiva de rapida
Intervalo licido evolucion
d +  (ronico: cefalea y demencia
Herniacion uncal (coma progresivas (parecido a ACV
de rapida evolucion) isquémico, pero fluctuante)
Aunque < 30% se presentan
con la clinica clasica
TC « Hiperdensidad en forma « Agudo: hiperdensidad
de lente biconvexa en forma de “semiluna”
« Frecuentemente efecto Subagudo: isodenso
de masa « (ronico: hipodensidad en forma
de "semiluna”
Lesion En general, menorymastardia - Engeneral, mayory desde
parénquima (por compresion) el principio (la sangre esta
en contacto con el parénquima
cerebral)
Mortalidad Con diagnastico y tratamiento +  Las formas agudas tienen
precoz, la mortalidad es aprox. una mortalidad del 50-90%
10%
Tratamiento Evacuacion quirdrgica mediante  + Agudo: evacuaddn quinirgica
craneotomia mediante aaneotomia

(Crénico: evacuacion quirtrgica
mediante trépano, con o sin
drenaje subdural

Hematoma epidural y hematoma subdural

A: hematoma epidurat con forma de lente biconvexa; B: hematoma
subdural agudo con forma de "semiluna”. Ambos producen gran
desplazamiento de estructuras de linea media

Se recomienda la utilizacion de antiepilépticos por el riesgo de crisis
epilépticas precoces. El tratamiento requiere la evacuacion quirdrgica
urgente por craneotomia.

* Hematoma subdural subagudo. Suelen ser isodensos con el paréngquima
cerebral, aunque rara vez es preciso recurrir a la RM para su diagnostico.

NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA

* Hematoma subdural crénico. Aparece sobre todo en pacientes de
edad avanzada y alcohdlicos crénicos, que suelen presentar cierto
grado de atrofia cerebral (con el consecuente aumento del espacio
subdural), y en pacientes anticoagulados. El traumatismo desenca-
denante es a menudo tan trivial que el paciente y la familia no lo

recuerdan.
o RECUERDA
;.I:'}ﬂ H i P
OS La imagen en "semiluna” es propia del hematoma subdural
g

S 0) Y la imagen en forma de “lente biconvexa” es caracteristica
L Tt | _
del hematoma epidural

Los sintomas y signos del hematoma subdural crénico son muy heterogéneos
vy pueden simular la clinica de otras entidades, como un accidente vascular
cerebral, tumores, encefalopatias metabdlicas, demencia o psicosis. Predo-
minan la alteracion del estado mental, Ia hemiparesia, las caidas frecuentes
vy la cefalea.

En la TC cerebral son hipodensos (densidad liquido), también en forma de
“semiluna”. Si son sintomaticos, requieren evacuacion quirurgica, pero al
estar evolucionados, pueden evacuarse a traves de agujeros de tréepano,
dejando o no un drenaje continuo. El uso de corticoides puede favorecer su
reabsorcion y mejoria clinica, pudiendo estar indicados como tratamiento
de las formas paucisintomaticas y con poco efecto compresivo sobre el
parenquima.

Contusion cerebral hemorragica

Son lesiones necroticohemorragicas intraparenquimatosas traumaticas
(hiperdensas en la TC) (Figura 92) cuya localizacion mas frecuente es el
l0bulo frontal (polo y superficie orbitaria), la porcion anterobasal del I6bulo
temporal y el polo occipital, zonas mas sensibles al dafio por contragolpe
ocasionado por el movimiento brusco del encéfalo dentro de la caja craneal,
ya que se golpean contra rebordes 6seos. La indicacion quirurgica dependera
de la localizacion, tamano y estado neurologico del paciente. Suelen preci-
sar tratamiento antiepiléptico (mayor porcentaje de crisis focales precoces o
tardias asociadas).

Contusiones cerebrales hemorragicas multiples (flechas)
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Lesion axonal difusa

Es una lesion primaria del parénquima cerebral que se produce en pacientes
que sufren un TCE con mecanismo rotacional de aceleracion-deceleracion.
Anatomopatologicamente, se detectan lesiones difusas en los axones. Pro-
duce un deterioro precoz y mantenido del nivel de consciencia, sin que haya
en la TC cerebral una lesion que justifique el cuadro.

La gravedad del dafio axonal viene determinada por la localizacion de hemorra-
gias puntiformes en la TC craneal: grado | si estan en la union corticosubcorti-
cal; grado I, a nivel de cuerpo calloso, y grado lll, en |a porcion dorsolateral del
tronco encefélico. Son lesiones que, en general, conllevan un mal prondstico.

RECUERDA

Importante disminucion del nivel de consciencia tras TCE de
manera mantenida; sin hallazgos relevantes en la TC hace
pensar en lesion axonal difusa.

complicaciones y secuelas
del neurotraumatismo central

* Infecciones tardias en traumatismos abiertos (meningitis postraumatica
recurrente, empiema, absceso, tromboflebitis, laberintitis purulenta).

“NR

18. Traumatismos craneoencefdlicos

*»  Fistula de liquido cefalorraquideo.

* Crisis epilépticas postraumaticas.

* Fistula carotidocavernosa. Mas frecuente en traumatismos de la
base o penetrantes. Tambien puede aparecer de manera esponta-
nea. Se produce por rotura parcial del sifon carotideo dentro del
seno cavernoso y cursa con exoftalmos unilateral o bilateral pulsa-
til, soplo audible por el propio paciente dentro de la cabeza (suele
ser el sintoma inicial), quemosis conjuntival importante y, a veces,
lesion de pares craneales oculomotores (mas frecuente del VI par,
que es el unico localizado en el interior del seno cavernoso) o de las
ramas trigeminales del seno cavernoso (1.7 y 2.7). El diagndstico se
confirma por angiografia y el tratamiento de eleccion es la emboliza-
cion, que debe realizarse en las de alto flujo o si existen alteraciones
visuales.

* Sindrome postraumatico. Aparece tipicamente dias o0 meses des-
pués de traumatismos craneoencefalicos leves y cursa con cefaleas
muy variadas, mareaos, irritabilidad, ansiedad, déficit de concentraciéon
0 sintomas pseudopsicéticos, con exploracion neuroldgica general-
mente normal.

« Hidrocefalia postraumatica. Este cuadro se caracteriza por la triada
de Hakim-Adams. Un 4% de los traumatismos craneoencefalicos gra-
ves pueden complicarse con este tipo de hidrocefalia comunicante. El
manejo diagnostico y terapéutico es similar a la forma idiopatica vista
anteriormente.

* Encefalopatia traumatica crénica. Es una secuela cronica que combina
trastornos de personalidad, cognitivos (bradipsiquia y déficits memoris-
ticos) y motores (disfuncién cerebelosa, parkinsonismo, alteraciones de
la via piramidal).

* Demencia postraumatica.

ldeasclave

v/ La escala de Glasgow valora el nivel de consciencia de un paciente trau-
matizado en funcién de tres parametros: respuesta verbal, motora y
ocular. La puntuaciéon minima es de 3 puntos y la maxima (nivel de cons-
ciencia normal), de 15.

/" Los traumatismos craneoencefalicos (TCE) se dividen en leves (14-15
puntos en la escala de Glasgow), moderados (9 y 13 puntos) y graves (3
y 8 puntos).

v/ Mediante Ia historia clinica y la exploracién, los pacientes que han su-

frido un TCE deben considerarse como de bajo, moderado o alto riesgo
de tener una lesion intracraneal, ya que el manejo es diferente en cada

uno de los tres grupos.

/" Una fractura abierta implica un desgarro de la duramadre y conlleva
un riesgo de infeccidon intracraneal. En las fracturas compuestas, la
duramadre estd integra, por lo que hay un riesgo bajo de infeccién
intracraneal.

_\
v En las fracturas de base de craneo, puede existir una afectacién de pa-

res craneales, especialmente el | y Il en fracturas de fosa craneal ante-
rior, el VIl y VIl en fracturas de pefiasco y el VI en fracturas de clivus.

v Lasalida de LCR a través del oido o de la nariz es un hallazgo caracteris-
tico, pero poco frecuente, de las fracturas de base de craneo.

v El hematoma epidural suele deberse a un desgarro de la arteria menin-
gea media por una fractura 6sea. El hematoma subdural suele ser de
origen venoso, debido a una lesion de la corteza cerebral.

v La clinica mas frecuente de presentacion de un hematoma epidural es
la derivada de una herniacion uncal; sin embargo, o mas caracteristico
es la existencia de un intervalo lucido.

v" La edad avanzada, el alcoholismo y las alteraciones de la coagulacion
constituyen factores de riesgo para el hematoma subdural crénico. En
la mitad de los casos se reconoce un antecedente traumatico.

S
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Casosclinicos

Caso clinico 1: varon de 35 afios que sufre una caida desde 3 metros de
altura con traumatismo en region parietal. A |a llegada de los servicios de
urgencias el paciente se encuentra en situacion de coma y presenta salida
de liquido claro por el oido. No realiza movimientos espontaneos, pero al
dolor si ejecuta una retirada de las extremidades, emite grufidos incom-
prensibles pero no abre los ojos. {Qué GCS tiene el paciente?

1) 7.
2) 8.
3) 9.
4) 10.

RC: 1
Ante dicho GCS, écomo se clasificaria el TCE?

1) Me faltan datos para determinarlo.
2) Leve.

3) Moderado.

4) Grave.

RC: 4

¢Cuadl seria la primera prueba diagndstica a realizar en el estudio de su
TCE?

1) RX craneo.

2) TC craneo.

3) Arteriografia cerebral.
4) RM craneal,

RC: 2

La TC de craneo pone de manifiesto una coleccion extraaxial, en forma de
semiluna blanca que comprime el parénquima cerebral subyacente pro-
vocando desplazamiento de la linea media. ¢ Qué diagnostico le parece el
mas apropiado?

1) Hematoma subdural agudo.
2) Hematoma epidural agudo.
3) Lesion axonal difusa.

4) Contusion cerebral.

RC: 1
¢ Cual seria la actitud en el momento actual?

1) Tratamiento conservador.

2) Neuromonitorizacién y medidas médicas para bajar la PIC.

3) Craneotomia y evacuacion del hematoma.

4) Estaria desestimado para intervencion, informaria a la familia de posible
donante de organos.

RC:3

Caso clinico 2: mujer de 54 afios que sufre un accidente de trafico de
alta energia, quedando inconsciente tras el mismo. Presenta claros sig-

nos de TCE. Después de la estabilizacién inicial la paciente localiza cla-
ramente el dolor con ambos brazos, abre los ojos a la llamada, pero el

lenguaje que emite es comprensible pero inapropiado. ¢ Qué GCS tiene
el paciente?

1) S.
2) 10.

\

3) 11.
4) 12.

RC:3
Dado el GCS establecido, écomo se clasificaria el TCE?

1) Me faltan datos para determinario.
2) Leve,

3) Moderado.

4) Grave.

RC:3

A la llegada a la urgencias se realiza una TC craneal en la que no se obser-
van signos de sangrado intracraneal, écudl es el diagndstico mas probable
de esta paciente?

1) Hematoma subdural agudo.
2) Hematoma epidural agudo.
3) Lesion axonal difusa.

4) Contusion cerebral.

RC:3

En relacién con dicha patologia, écual de las siguientes opciones es fal-
sa’

1) Se suele deber a fuerzas de aceleracion / deceleracién bruscas.

2) La ausencia de lesiones hemorragicas evacuables hace que sean las le-
siones intracraneales de mejor pronostico.

3) Los accidentes de trafico son la causa fundamental de la produccion de
estas lesiones.

4) El tratamiento fundamental es de soporte y neurorrehabilitador.

RC: 2

Caso clinico 3: varén de 25 afios que en el contexto de una pelea, sufre
un impacto con una botella en regiéon temporal con pérdida transitoria

de consciencia. Tras ello consulta a la urgencia por dolor en la zona del
traumatismo. La exploracion es normal, salvo por encontrarse algo des-
orientado. {Qué GCS presenta el paciente?

1) 15.
2) 14.
3) 13.
4) 12.

RC: 1

Dado el GCS establecido, icémo se clasificaria el TCE?
1) Me faltan datos para determinario.

2) Leve.

3) Moderado.

4) Grave.

RC: 2

¢Qué actitud estaria indicada en el momento actual?
1) Observacion domiciliaria durante 24 horas.

2) Observacion hospitalaria 6 horas y podra irse a casa, siempre que esté
acompanado durante las proximas 24 horas.

¥
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Casosclinicos

N

18. Traumatismos craneoencefdlicos

3) Realizacion de RX craneal.
4) TC craneal.

RC: 4

Estando el paciente en espera de una TC craneal, sufre un deterioro brus-
co del nivel de consciencia hasta GCS 5, con pupila midriatica derecha.
¢Qué cuadro se sospecha que tiene el paciente?

1) Hematoma subdural agudo.
2) Hematoma epidural agudo.
3) Lesién axonal difusa.

4) Contusion cerebral.

3) Una lesion extraaxial, blanca, en forma de lenteja.
4) Una imagen en forma de semiluna hipodensa.

RC: 3

¢Cual de las siguientes afirmaciones es cierta, respecto al cuadro que pre-
senta el paciente?

1) La triada caracteristica de pérdida de consciencia, intervalo lucido y nue-
va pérdida de consciencia se da en casl el 90% de los casos.

2) El riesgo de infeccion intracerebral no esta aumentado.

3) La cirugia debe ser urgente, con craneotomia, evacuacion del hemato-
ma y coagulacion del punto sangrante, probablemente la arteria cere-
bral media.

RC: 2 4) Son las lesiones intracraneales con peor pronostico.
¢Qué imagen se espera obtener en la TC realizada? RC: 2
1) Imagen de semiluna hiperdensa.
.,._2} No espero obtener ninguna imagen patologica.
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19.9

Absceso cerebral

Se trata de un proceso supurativo focal en el interior del parénquima cere-
bral. En su formacién, pasa inicialmente por una fase de cerebritis alrededor
del foco necrético y, posteriormente se forma una capsula de tejido colageno
con gliosis pericapsular (Figura 93).

Abscesos cerebrales multiples con captacion en anillo

Etiopatogenia

Se distinguen los siguientes mecanismos patogéenicos (Tabla 65):

« Extension por contigiiidad desde un foco infeccioso proximo. Se trata
del mecanismo patogénico mas comun. Generalmente suelen ser abs-
cesos unicos.

« Diseminacion hematégena desde un foco infeccioso lejano. Habitual-
mente son abscesos multiples y, en ocasiones, no se identifica el foco
emboligeno.

* Posquirurgicos y postraumaticos.

RECUERDA

El origen mas frecuente de los abscesos cerebrales a partir
de diseminacion hematogena es el absceso pulmonar en los
adultos y la tetralogia de Fallot en los nifos.

Absceso cerebral
y empiema subdural

Tabla 65

Sinusitis

- (Ofitis
Mastoiditis

«  Osteomielitis

« Pulmonar (absceso, empiema, bronquiectasias)

- (ardiopatias con cortocircuito derecha-izquierda (Fallot)
»  Fistulas AV pulmonares (Rendu-Osler-Weber)

« Osteomielitis

« Infecciones intraabdominales (diverticulitis, colecistitis)
Infecciones dentales

Otras causas de bacteriemia
Endocarditis

Traumatismos penetrantes
Fracturas de la base del craneo

Etiopatogenia de los abscesos cerebrales

Microbiologia

En términos generales, los gérmenes mas frecuentemente implicados en los
abscesos cerebrales son los de la familia de los Streptococcus. Sin embargo,
en el caso de abscesos originados a partir de traumatismos craneoencefa-
licos o a partir de diversos procedimientos quirurgicos, es Staphylococcus
aureus.

En la cuarta parte de los casos, los cultivos son estériles, mientras que en un
porcentaje muy variable (segun las series, puede oscilar desde un 10% hasta
un 90%) pueden crecer multiples gérmenes.

Clinica

El absceso cerebral se manifiesta con la tipica triada de clinica de hiperten-
sion intracraneal (la cefalea es el sintoma mas frecuente, dandose en el 80%
de los casos), fiebre y un cuadro de focalidad neuroldgica (ya sea en forma de
déficit o bien en forma de crisis epiléptica). Sin embargo, en muchos casos no
se presenta de forma completa, ya que esta triada se presenta sélo en el 50%
de los casos. La hemiparesia y las crisis convulsivas se producen en el 30-50%
de las ocasiones, y |a fiebre, en el 50% de los casos.

Diagnostico

La sensibilidad de la TC con contraste es cercana al 100% (lesion hipodensa
que capta contraste en anillo y se rodea de un area de edema). La RM es mas
sensible que la TC en fase de cerebrifis.
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RECUERDA

Las cinco lesiones cerebrales que captan contraste en anillo:
metastasis, glioblastoma multiforme, absceso cerebral, to-
xoplasmosis y linfoma,

En sangre, puede haber leucocitosis, elevacion de VSG y de proteina C reac-
tiva. La puncién lumbar tiene bajo rendimiento y, en general, no esta indi-

cada por el riesgo de herniacién cerebral.
Tratamiento

El tratamiento del absceso cerebral debe combinar antibioterapia (vancomi-
cina mas una cefalosporina de tercera generacion mas metronidazol puede
ser una buena combinacion) durante 6-8 semanas y cirugia evacuadora. El
tratamiento de la toxoplasmosis se realiza con sulfadiacina y pirimetamina.

La cirugia evacuadora esta indicada en lesiones unicas, accesibles, con sinto-
matologia de HTIC, efecto de masa o edema importante. En general aquellas
lesiones de mas de 3 centimetros de diametro son candidatas ya de entrada
a cirugia. La mortalidad es de un 10% vy las secuelas neuroldégicas frecuentes
(hemiparesia y crisis persistentes).

19.2.

Empiema subdural

Es un proceso supurativo localizado en el espacio subdural craneal. El 75% son
unilaterales y habitualmente la infeccion se origina por contigliidad desde los

19. Absceso cerebral y empiema subdural

senos frontal o etmoidal o del oido medio (el microorganismo mas frecuente
es el estreptococo). Es rara la diseminacion hematogena. También puede ser
postquirurgico y postraumatico, con frecuencia por Staphylococcus aureus.

Se trata de una enfermedad grave y progresiva que, en general, requiere
un tratamiento urgente. Hay que sospecharlo en pacientes con fiebre
alta, cefalea, signos meningeos y focalidad neurolégica unilateral, con
los antecedentes descritos. Puede producir también sintomas de HTIC.
Se diagnostica en la TC con contraste y puede complementarse con una
RM craneal (tipicamente hay restriccion en las secuencias de RM difu-
sion).

El tratamiento requiere la evacuacién quirurgica urgente del material
purulento mediante craneotomia amplia. Debe completarse con antibio-
terapia. La mortalidad es de un 20% y son frecuentes las secuelas neuro-
logicas.

\
/' La extension por contiglidad constituye el mecanismo patogénico mas

frecuente del absceso cerebral.

v Existe una triada clinica tipica de presentacion: clinica de hipertension
intracraneal, fiebre y focalidad neurolégica, pero su presentacion con
los tres sintomas ocurre en el 50% de los casos.

v Enla TC, es una de las lesiones que captan contraste en anillo.

v El tratamiento fundamental consiste en antibioterapia y evacuacion

 quirurgica de la lesion. o

Casosclinicos

Varon de 7 afios valorado por su pediatra por sinusitis de larvada evolu-
cion en tratamiento con amoxicilina durante 1 semana. De forma subita el
paciente comienza con cefalea, fiebre mas intensa y dificultad para movili-
zar |la pierna derecha. En este contexto el paciente tiene una crisis epilép-
tica. éCual es la primera prueba a realizar una vez estabilizado el paciente?

1) TC craneal con contraste.
2) RM cerebral.

3) RX AP y L de craneo.

4) PL.

RC: 1

La TC craneal con contraste muestra una lesion hipodensa con captacion
de contraste en anillo con importante edema asociado en el [6bulo frontal
izquierdo, de aproximadamente 3,5 centimetros. ¢Cudl es el diagnostico
de sospecha?

1) Glioblastoma.

2) Absceso cerebral.
3) Metastasis.

4) Cerebritis.

RC: 2
.

~
El germen con mayor probabilidad involucrado en la producciéon de este

cuadro seria:

1) Staphylococo sp.

2) Bacterias gramnegativas.
3) Streptococo sp.

4) Anaerobios.

RC: 3

¢Cual de las siguientes medidas no estaria claramente indicada de inicio
en este paciente?

1) Cirugia evacuadora.

2) Tratamiento antiepiléptico.

3) Corticoides para resclver el edema.

4) Tratamiento antibiotico de amplio espectro durante 15 dias.

RC: 4
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Dolor lumbar

El dolor de espalda es la causa mas frecuente de incapacidad en pacientes
mayores de 45 afios. Se suele clasificar, en funcion de la duracién, como dolor
lumbar agudo (duracion inferior a 6 semanas), subagudo (entre 6 semanas y
3 meses) y cronico (mas de 3 meses).

La mayor parte de las lumbalgias corresponden a un sobreesfuerzo y son auto-
limitadas (lumbalgias mecanicas). La valoracion inicial debe encaminarse a la
exclusion de aquellas etiologias graves de dolor lumbar que, aunque son infre-
cuentes, pueden requerir tratamiento inmediato (traumatismos, infecciones,
tumores, sindrome de cola de caballo). Para ello, se realizara historia clinica y
exploracion fisica, poniendo especial atencion en la presencia de factores de
riesgo que hagan sospechar un origen grave del dolor, segun las guias euro-
peas del manejo en atencion primaria de las lumbalgias agudas (Tabla 66).

Factores de riesgo de etiologia grave

« Primer episodio en menores de 20 afios 0 mayores de 55 afios

«  Déficit neurolégico difuso (incluyendo sindrome de “cola de caballo”)
+ Dolor no influido por posturas, movimientos o esfuerzos, sin mejorar con el descanso
+ Dolor exclusivamente dorsal

» Deformidad estructural de aparicion reciente

» Tratamiento prolongado con glucocorticoides

« Antecedentes de traumatismo reciente

- Mal estado general

- Pérdida de peso no explicada

- Diagnéstico previo de cancer

+ Fiebre

- Historia de inmunosupresién (trasplante, VIH. . .)

+ Consumo de drogas por via parenteral

Factores de riesgo de etiologia grave del dolor de espalda

RECUERDA

En la lumbalgia se debe descartar tres procesos etiologicos:
infeccion, tumor y traumatismo.

En ausencia de sospecha de una etiologia grave del dolor no se recomienda
la realizacion de estudios complementarios. La mayoria de los pacientes con
dolor de espalda mejorara en el plazo de un mes, con o sin tratamiento, por
lo que el manejo inicial de un paciente con dolor lumbar agudo sin factores
de riesgo debe ser conservador, con objeto de conseguir un alivio sintoma-
tico (Tabla 67 y Figura 94).

Patologia raquimedular

Tabla 67
Tratamiento del dolor lumbar

« Proporcionar informacién positiva y tranquilizadora al paciente

No se recomienda reposo en cama

Recomendar a los pacientes que estén activos y que continten con las actividades
diarias normales, incluyendo el trabajo

Farmacos de primera linea, si la intensidad del dolor lo requiere:

- Inicio con paracetamol

- Sinomejora, AINE pautados (maximo 3 meses)

- Si no mejora, aiadir un ciclo de miorrelajantes (menos de 1 semana)

Prescribir ejercicio a partir de las 2-6 semanas
« Neurorreflexoterapia en casos rebeldes

Opciones terapéuticas en el tratamiento del dolor de espalda

Patologia raquimedular

i |

- Déficit motor progresivo Analgesia
- Sdmes. de compresion aguda Tratamiento sintomatico AINE
RHB
J 4 semanas
»  Hacer RM

'

- Discectomia (HDL) +/- injerto (HDC)
- Laminectomia (ECL)
- Fijacion (listesis)

Manejo de la patologia raquimedular

El paciente debe ser informado sobre la naturaleza del cuadro que padece.

La medida principal durante |a fase aguda ha sido tradicionalmente el reposo
absoluto en cama; sin embargo, estudios recientes han demostrado que el
reposo en cama de mas de 2 dias conlleva peores resultados. Es util la reedu-
cacion postural, intentando evitar aquellas actividades y posturas que des-
encadenan el dolor,

El tratamiento farmacologico se basa en farmacos analgésicos (paracetamol),
antiinflamatorios (fundamentalmente AINE) y relajantes musculares (estos
ultimos, no mas de 1 semana). Si la sintomatologia persiste mas alla de 2-6
semanas a pesar del tratamiento conservador o la intensidad aumenta durante
el mismo, es necesario volver a valorar al paciente de forma completa, reali-
zando pruebas diagnosticas y tratamientos especificos, si lo precisa. Cuando el
dolor persiste mas alla de 12 semanas (3 meses), se establece el diagnostico de
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dolor lumbar crénico. En estos casos, una vez descartada patologia grave en la
exploracion fisica, no se recomienda ningdn método diagnodstico, salvo que se
sospeche una causa especifica. En estos pacientes, es necesario un programa
rehabilitador multidisciplinar (unidades del dolor, programas educativos, ejer-
cicio, tratamiento psicoldgico) junto con la administracion de analgésicos (anti-
depresivos triciclicos, parches de capsaicina, opiaceos en casos de fracaso con
los tratamientos previos). Como ultima opcion de tratamiento conservador, se
puede indicar la neuroestimulacién percutanea.

20,2,

Lumbociatica. Hernia discal lumbar

El término lumbociatica se utiliza para describir el dolor lumbar irradiado
hacia el miembro inferior, sugiriendo una compresion de una raiz nerviosa.
La causa mas frecuente de lumbociatica es la hernia discal lumbar.

Bases anatomicas

El disco herniado comprime los elementos nerviosos que discurren por el
canal, y puede dar lugar a una radiculopatia (por compresién de la raiz ner-
viosa) o una mielopatia (por compresiéon de la médula espinal, sélo en los
niveles cervicodorsales, no en los lumbares bajos).

Las raices nerviosas abandonan el canal vertebral a través de los agujeros de
conjuncion. A veces es dificil recordar que raiz sale por cada foramen. Para
ello se debe recordar que entre el occipital y la vértebra C1, sale el nervio
C1, entre las vértebras C1 y C2 sale el nervio C2, entre las vértebras C2 y C3
sale el nervio C3, y asi sucesivamente, pero al existir el nervio C8 la relacién
cambia. Asi entre las vértebras C6 y C7 sale el nervio C7, pero entre las vérte-
bras C7 y T1 sale el nervio C8, y en adelante entre las vértebras T1 y T2 sale
el nervio T1, entre las vértebras T2 y T3 sale el nervio T2... De manera simpli-
ficada se puede decir que por encima de C7 en cada espacio sale la raiz del
nombre de la vértebra de abajo, que entre C7 y T1 sale C8, y que por debajo
de T1 sale la raiz del nombre de la vértebra de arriba.

A nivel cervical las hernias afectan directamente al foramen, por lo que se
suele afectar clinicamente, a este nivel, la raiz del nombre de la vértebra
inferior del espacio.

-

A nivel lumbar las hernias suelen ser posterolaterales, afectando a la raiz que Hernia discal cerwcal (A} comprime la raiz gue sale en of espacio

se prepara a salir por el foramen inmediatamente inferior, y no la que est3 Mernias discales lumbares (B): s hernia posterolateral comprime

saliendo. Por eso, la raiz que da clinica es la raiz que “pasa”, que es la que sale la raiz que sale por el espacio inferior

en el segmento inferior y es la del nombre de la vértebra inferior. Si la hernia Hernia foraminal: comprime la raiz que sale por el mismao espacio

fuera foraminal, mas rara, o hubiera cualquier otra patologia que afecta al fora-
men (tumores, fracturas...) si que afectaria a la que sale directamente por el _ : -
foramen, que serfa la de la vértebra de arriba (Tabla 68, Figura 95 y Figura 96). Hernia discal cervical (A) y hernias discales lumbares (B)

Tabla 68 Cl[nica

Nivel medular Ralz que sale Compromiso Compromiso
foraminal posterolateral * Lo mas caracteristico de la hernia discal lumbar es que el dolor se

por el foramen

Rafz del nambre d: irradia al miembro inferior (ciatica) debido a la compresion de la raiz
nerviosa.

En las radiculopatias compresivas, el dolor aumenta tipicamente con
las maniobras de Valsalva (tos, defecacién). Puede reproducirse con
distintas maniobras exploratorias. La maniobra de Lasegue (también
STEEIA U 1 VI teana upen SVCIECINO INCYAN. conocida como maniobra de elevacion de la pierna recta) consiste en
Resumen de las raices que salen por cada foramen, asi como su afectacién la elevacién pasiva de la pierna extendida con el paciente en decu-

segun sean hernias foraminales o posterolaterales bito supino, y es positiva si aparece dolor con una angulacién menor
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a 60 grados. La maniobra

de Bragard es similar a la de

Lasegue, pero ademas con

dorsiflexion pasiva del pie.

Ambas

fundamentalmente las rai-

ces L5 y S1.

* Radiculopatia (vease

Figura 95). Las mani-
festaciones tipicas de
la afectacion de cada
raiz, en el caso de her-
nias posterolaterales,
quedan reflejadas en la
Tabla 69.
Al unirse las raices en
el plexo lumbosacro, a
veces hay manifestacio-
nes gue pueden com-
partir indistintamente
unas y otras, pero lo mas
fiable de cara a la explo-
racion de un paciente
es el reflejo afectado en
cada radiculopatia: L4
rotuliano, LS ninguno y
S1 aquileo.

maniobras estiran

Diagnaostico

Las pruebas de imagen sélo
deben solicitarse en pacien-

-, L5

||I . ] 'l "
V.7 & S3cro tes con sospecha clinica que
; f" L — '
- Hﬂ 51 no responden adecuada-
mente a tratamiento meédico

JII .
R

durante un periodo de

T—
\ O c tiempo suficiente y sean can-
ul 1 — } ; R
“*'fh— didatos potenciales a cirugia.

Relacion de las salidas de raices y cuerpos
vertebrales

La prueba de eleccidon es la
RM (Figura 97) (PO1).

NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA

Figura 97

A S AL % B |

Identificacion de las vértebras

Apuntes r

del profesor~, =
. /:7- e

Para valorar el nivel y el grado de la lesion radicular, se utiliza la electromio-
grafia (EMG).

-
=

Tratamiento

El tratamiento inicial de |la hernia discal debe ser conservador y consiguen mejo-
ria en el 90% de los casos. En pacientes con ciatica, el reposo en cama no ha
demostrado efectividad a la hora de mejorar el dolor o la incapacidad funcional.

Cuando estas medidas no resultan eficaces, esta indicado el tratamiento qui-
rurgico (Tabla 70). Esta cirugia es urgente si se presenta alteracion de fuerza
o sindromes clinicos agudos: cola de caballo o sindrome del cono medular
(Tabla 71).

La técnica quirdrgica de eleccidn es la flavectomia con extirpacion del disco
afectado (discectomia o microdiscectomia).

Tabla 69
Nivel de Ia hemia discal
12-13 13-L4 L4-L5 L5-51
Raiz habitualmente L2 L3 L4 L5 51
afectada
Reflejo alterado Rotuliano Ninguno Aquileo
Déficit motor Flexion cadera (psoas) - Flexién cadera (psoas) Extension rodilla « Dorsiflexion del pie (tibial anterior) Flexion plantar del pie
« Extension rodilla (cuadriceps) « Extension del dedo gordo (1.*dedo)  (gastrocnemio y séleo)
(cuddriceps)
Déficit sensitivo (Cara anterior muslo (ara anterior muslo y rodilla + Rodillaycarainterna  Cara anterolateral de la pierna. Dorso + Maléolo externo
de la pierna del pie hasta 1.* dedo « Planta y borde lateral
+ Maléolo medial del pie hasta 5.° dedo
+ (ara medial
del pie
Exploracion de las raices nerviosas del plexo lumbosacro
110 =
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Tabla 70

Indicaciones del tratamiento quirtrgico

« Lesion de la raiz que produce una pérdida aguda o progresiva de fuerza, objetivable
clinicamente o por EMG. Es indicacion de cirugia urgente

= Signos clinicos sugestivos de sindrome de cola de caballo o lesién cono medular
(disfuncion de esfinteres, anestesia perineal en silla de montar. . .). Es indicacion de
cirugia urgente

« Fracaso del tratamiento conservador, es decir, dolor incapacitante, de caracteristicas
radiculares, que no responde a tratamiento médico durante un periodo minimo de 4
semanas

- Incapacidad recidivante a pesar del tratamiento médico

Indicaciones de cirugia en la hernia discal lumbar

Lesiones Lesiones
Caracteststicas del cono medular de la cola de caballo
Dolor espontaneo Infrecuente: si aparece es Frecuente: intenso, radicular,
bilateral y simétrico en el en periné, muslos y piernas,
periné o los muslos la columna o la vejiga
Déficit sensitivo En silla de montar, bilateral,  En silla de montar, no hay
simétrico y con disociacién  disociacién sensitiva, puede
sensitiva ser unilateral y asimétrico
Pérdida de motilidad Simétrica: no pronunciada  Asimétrica: mas
pronunciada, puede haber
atrofia
Sintomas Neurovegetativos  Intensos desde el principio  Tardios
(disfuncion vesical,
impotencia)
Reflejos Sdlo arreflexia aquilea Puede haber arreflexia
(rotuliano presente) aquilea y rotuliana
Curso Repentina y bilateral Gradual y unilateral

Factores de riesgo de etiologia grave del dolor de espalda

Cervicobraquialgia.
Hernia discal cervical

El término cervicobraquialgia se utiliza para describir el dolor cervical irra-
diado por el miembro superior. A nivel cervical las hernias discales se desa-

Tabla 72

.r
"

“NR

20. Patologia raquimedular

rrollan preferentemente en los espacios C5-C6 y C6-C7 (hernia cervical mas
frecuente) y suelen ser de afectacion foraminal. La patogenia es la misma
que a nivel lumbar.

En la exploracion de la cervicobraquialgia se describe el signo de Spur-
ling (el examinador hace presion sobre el vértex craneal con la cabeza
extendida y rotada hacia el lado sintomatico; es positivo si se desencadena
el dolor). La abduccion del hombro (llevando las manos sobre |a cabeza)
suele aliviar el dolor radicular. Las manifestaciones de radiculopatia cervi-
cal quedan recogidas en la Tabla 72. |gual que ocurria en la zona lumbar,
las raices cervicales pueden a veces compartir clinica al formar parte del
plexo cervical, por lo que para determinar |a radiculopatia te tienes que
fijar en el dato mas fiable: el dedo de la mano que afecta (12 es C6, 32 es
C7 y 52 C8)

La prueba de imagen de eleccién en la patologia cervical es la RM. El EMG
puede ayudar a establecer la raiz afectada.La RM se indicara en casos en los
que no haya mejora con el tratamiento conservador, en casos de déficit neu-
rologico o en casos en los que exista una mielopatia,

La mayoria de los pacientes con cervicobraquialgia (95%) mejora con trata-
miento conservador (analgésicos, antiinflamatorios y relajantes musculares)
y no es necesario realizar pruebas de imagen inicialmente.

RECUERDA

En un espacio intervertebral lumbar, sale |la raiz de la vérte-
bra superior, y la raiz de la vértebra inferior suele ser la afec-

tada en el caso de una hernia discal a ese nivel; sin embargo,
en un espacio intervertebral cervical, sale y se afecta la raiz
de la vértebra inferior.

Las indicaciones de cirugia de la hernia discal cervical son similares a la lum-
bar; se reserva para aquellos casos con dolor rebelde al tratamiento medico,
mielopatia cervical (clinica de segunda motoneurona en el segmento afecto
y primera en los segmentos inferiores, tipicamente hiperreflexia o Babinsky
en miembros inferiores) o afectacion radicular importante que implica un
déficit motor.

La técnica quirurgica de eleccion es la discectomia anterior con injerto inter-
somatico 6seo o metalico (técnicas de Cloward y de Smith-Robinson).

Si existen signos de mielopatia cervical, en relacion con espondilosis cervi-
cal o con uno o varios discos herniados, se puede plantear la corporecto-
mia con injerto y placa cervical anterior, la laminoplastia o la laminectomia
posterior.

Nivel de la hernia discal

«a | ow
7 (8

Raiz habitualmente afectada (5 (6 51
Reflejo alterado Bicipital Bicipital Rotuliano Ninguno Aquileo
Déficit motor Separacion y flexion del  Flexion del codo Extension del codo Extension del codo Flexion dedos
hombro Extension de la mufieca Flexion de la mufieca Flexion de la muieca Musculatura intrinseca
de la mano
Déficit sensitivo Hombroy cara lateral  (ara lateral del antebrazo Caradorsal de MS hasta3.°  (aradorsal de MS hasta 3.° 5. dedo y cara cubital del 4.
del brazo hasta 1.y 2.2 dedo y borde radial del 4.2 dedo  y borde radial del 4.° dedo dedo (ara medial del antebrazo

Exploraciéon de las raices nerviosas del plexo braquial
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RECUERDA

La forma mas fiable de determinar la raiz afecta en una her-

nia lumbar es determinar el reflejo abolido (rotuliano L4,
aquileo S1, ninguno L5), mientras que en la cervical es el
dedo de la mano afecto por el dolor (primer dedo C6, tercer
dedo C7 y quinto dedo C8).

Estenosis del canal lumbar

La raquiestenosis es una reduccion del didmetro anteroposterior del canal
vertebral, que puede producir compresion o compromiso vascular de las
raices de la cola de caballo. Por tanto, es un diagnoéstico anatomico que se
establece por imagen (RM, TC o mielografia-TC) (Figura 98).

RM lumbar en el que se observa un segmento normal (A) y un segmento
con clara estenosis de canal (B)

Puede ser congénita o adquirida (espondilosis, espondilolistesis, Paget,
acromegalia, postraumatica...), aungue lo mas habitual es que sea adqui-
rida sobre una estenosis congénita previa. Es una patologia cuya incidencia
aumenta con la edad. Es mas frecuente a nivel del espacio L4-L5.

La raquiestenosis lumbar produce tipicamente dolor lumbar, lumbociati-
cas (con frecuencia bilaterales), y es la causa mas frecuente de claudica-
cion neurogénica de extremidades inferiores (dolor lumbar, en nalgas y en
piernas al caminar o en bipedestacion, que cede con el reposo).

Hay que establecer el diagndstico diferencial con la claudicacién de origen
vascular (Tabla 73).

El dolor aumenta con la hiperextension de la columna vy, a diferencia de la
hernia discal, cede al sentarse (con la flexion de la columna); por ello, los
pacientes tienden a adoptar una postura antropoide o también denominada
postura “de carrito de supermercado”.

El tratamiento inicial es conservador. La cirugia se indicara de manera urgente
en casos de paresia relevante bilateral y sindrome de cola de caballo y de
manera programada cuando la claudicacion persiste mas alla de 6 meses a
pesar del tratamiento conservador.

La cirugia consistird en descomprimir el canal mediante laminectomia
(Figura 99).

NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA

| Caudicadén neurogénica | Claudicacén vascular
Distribucion del dolor  Territorio de un nervio Grupo muscular
(dermatoma) con irrigacién comdn
Factores - Ejercicio de intensidades « Ejercicio con intensidad
desencadenantes variables constante, menor
- Mantenimiento prolongado conforme progresa
de una postura la enfermedad
- Al ponerse en pie, antes - Raro en pie sin caminar
de comenzar la marcha
Distancia al caminar Variable Constante
para aparicion
Alivio con el reposo - Lento + Inmediato
- Dependiente de |a postura « No depende
(mejor en flexion de la postura
e la columna)
Pulsos periféricos Conservados Disminuidos o ausentes
Palidez cutdnea No Marcada
al elevar los MMII
Temperatura Normal Disminuida
en los MMII

Diagndstico diferencial entre claudicacion neurogénica y claudicacion vascular

Figura 99

Laminectomia lumbar

— - =
m_

Espondilolistesis

Se define como un desplazamiento hacia delante de la vértebra superior sobre
su inmediatamente inferior. En funcion del porcentaje de deslizamiento, se ha
clasificado en cinco grados: grado |, cuando el deslizamiento es menor del 25%;
grado |l, entre 25-50%; grado lll, 50-75%; grado IV, 75-100%, y grado V o espon-
diloptosis, cuando la vértebra superior supera en toda su longitud a |a inferior v,
por tanto, bascula, tendiendo a |a verticalizacién. Las espondilolistesis de grado
| v Il se denominan de bajo grado, mientras que las de grados llI-V, espondilolis-
tesis de alto grado. En funcion del mecanismo patogénico, la espondilolistesis
puede clasificarse en los cinco tipos que aparecen en la Tabla 74.
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Tipos de espondilolistesis lumbar

Tipo | displasica Deficiencia congénita facetaria

Tipo Il istmica o espondilélisis Fractura o elongacion de pars interarticularis
Tipo Il degenerativa Degeneracion estructuras columna

Tipo IV traumatica Fractura que no afecta a pars

TipoV patoldgica Enfermedad 6sea, afectando a pars o pediculo

Espondilolistesis lumbar segun su mecanismo patogeénico

Figura 100 o o

« Tipo ll, istmicas o espon-
dilélisis. Se producen
por una alteraciéon en
la pars interarticularis
(fractura o elongacion).
Son las espondilolistesis
mas frecuentes, y se dan
sobre todo a nivel L5-51.
Su incidencia aumenta
con la edad. La clinica
consiste en lumbalgias
y sintomas radiculares.
En los casos en los que
los sintomas no mejo-

tratamiento

ren con
conservador, o bien se
produzca una progre-
sion en la deformidad, se
procedera a plantear un
tratamiento  quirurgico
mediante artrodesis tras-
pedicular (Figura 100).

* Tipo Ill o degenerativa. Se deben a procesos degenerativos discales y
de otras estructuras del segmento vertebral, como el ligamento ama-
rillo. Son mas frecuentes en mujeres y a partir de los 50 afios. El nivel
mas afectado es el L4-L5. Desde un punto de vista clinico, pueden pro-
vocar claudicacion neurdgena, por la estenosis que produce el desli-
zamiento, lumbalgia mecanica y radiculalgia, por la compresion de la
raiz a nivel del foramen de conjuncion. Si estos sintomas persisten mas
alla de 3 meses, a pesar del tratamiento médico e interfieren con la
vida del paciente, o se establece un déficit neurolégico progresivo o
el paciente refiere sintomas esfinterianos, se indicara el tratamiento

Artrodesis traspedicular lumbar

quirdrgico, que ademas de la artrodesis traspedicular, puede precisar
de una laminectomia descompresiva.

RECUERDA

La espondilolistesis mas frecuente es la de tipo Il 0 es-

pondilolisis o espondilolistesis istmica, que afecta sobre
todo a L5-S1. La degenerativa (tipo Ill) afecta sobre todo
a L4-15.

20.6.

Espondilodiscitis

Se define como espondilodiscitis una infeccion del disco y de la vértebra
adyacente. La espondilodiscitis es mas comun en la region lumbar.

NR

20. Patologia raquimedular

El germen mas frecuentemente implicado en la infeccion del disco interver-
tebral es Staphylococcus aureus.

El sintoma mas frecuente de presentacion es el dolor lumbar, que aumenta
con cualgquier movimiento, se alivia con el reposo, y habitualmente esta bien
localizado en el nivel afectado. La fiebre es un sintoma inconstante. Es raro
encontrar anomalias en la exploracion neurolégica. Hay escasos hallazgos de
laboratorio que indiquen infeccidn.

El diagnostico de imagen de eleccion es la RM (Figura 101). El diagnostico
definitivo se establece mediante estudio microbioldgico o histopatoldgico de
material discal, obtenido por puncién-aspiracion con aguja.

Figura 101

RM tipica de espondilodiscitis, con afectacion del espacio intervertebral
v edema 0seo0, implicando los cuerpos vertebrales superior e inferior

El tratamiento consiste en inmovilizacion (reposo en cama y después inmo-
vilizacion con un corse) y antibioterapia intravenosa prolongada (durante 4-6
semanas), seguida de otro periodo similar de antibidticos orales.

=

-

Tumores intrarraquideos

Representan un 15% de los tumores primarios del sistema nervioso central.
Aunque los tumores espinales mas frecuentes son metastasicos, la mayoria
de los tumores espinales primarios son benignos, a diferencia de los tumores
craneales, y suelen dar clinica por compresion mas que por invasion.

Los tumores intrarraquideos se clasifican en tres grupos (Tabla 75 y Figura
102):
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« Extradurales (los mas frecuentes, 55%). Crecen en el cuerpo vertebral
y/o el espacio epidural. Aunque las metastasis pueden encontrarse en
cualquiera de los tres grupos, suelen ser de localizacion extradural. El
tratamiento es radioterapia, incluso en caso de compresion medular
aguda. La indicacion de cirugia descompresiva queda reservada para
situaciones agudas en las que no se dispone de primario conocido y no
hay posibilidad de radiar; posteriormente se debe complementar con
radioterapia. Otro tumor encuadrado en este grupo es el cordoma sacro
(celulas “fisaliforas” tipicas en la anatomia patoldgica).

* Intradurales extramedulares (40%). En su mayoria, crecen a partir de
las raices nerviosas (neurinomas) o las leptomeninges (meningiomas).
Los neurinomas son los tumores primarios intrarraquideos mas fre-
cuentes. Provocan dolor y déficit neurolégico en el territorio de la raiz
de la que crecen. Los meningiomas predominan en mujeres y en region
toracica. Originan clinica de dolor (radiculalgia intercostal) y compresion
medular. Ambos se diagnostican por RM y el tratamiento de eleccidn es
la cirugia, que es curativa.

* Intramedulares (5%). Crecen infiltrando y destruyendo la sustancia gris y
blanca medular: astrocitomas (tumor intramedular mas frecuente fuera
del filum terminal) y ependimomas (tumor mas frecuente en el cono
medular y filum terminal). En ambos casos, el tratamiento es quirdrgico
(microcirugia), aunque no siempre es posible la extirpacion completa.

Tabla 75
Extradural Metastasis
Cordoma
Meningioma
o R
+ Ependimoma

lumores Intrarraquideos

Figura 102
A

A: metastasis epidural; B: neurinoma cervical; C: meningioma dorsal;
D: astrocitoma cervical

NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA

RECUERDA

El tratamiento de una metastasis intrarraquidea (ya sea qui-
rurgico o mediante radioterapia) es paliativo, buscando una
descompresion medular,

RECUERDA

El tumor intramedular mas frecuente en |os nifios es el as-
trocitoma, mientras que en los adultos es el ependimoma.

208,

Absceso epidural espinal

Se trata de una coleccion purulenta en el espacio epidural espinal. Se
localiza con mayor frecuencia a nivel dorsal (50%), seguido del segmento
lumbar (35%) y cervical (15%). Con frecuencia se asocia a osteomielitis o
discitis.

El microorganismo mas frecuentemente implicado en las formas agudas es
Staphylococcus aureus; en las formas crénicas, Mycobacterium tuberculosis.

Generalmente se presenta con fiebre elevada, dolor y rigidez de espalda. Sue-
len implicar sintomas radiculares, y evolucionan progresiva y rapidamente
hacia una compresion medular con disfuncion de esfinteres y paraparesia o
tetraparesia. La prueba de imagen de eleccion es la RM (masa epidural que
comprime el saco dural) (Figura 103).

Figura 103

RM de absceso epidural cervical, donde se observa una masa (senalada
con flecha blanca) que ocupa el espacio epidural cervical y que comprime
la médula, sobre todo por la parte posterior
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El tratamiento consiste en inmovilizacion, antibioterapia (de manera empi-
rica, se recomienda empezar con una cetalosporina de tercera generacion
asociada a vancomicina y a rifampicina) durante 6-8 semanas, y cirugia en
caso de déficit neurolégico (si bien otros autores recomiendan cirugia, aun
no existiendo déficit motor). El prondstico es malo, con elevada mortalidad y
secuelas neurolégicas frecuentes (mas, cuanto peor es la situacion neurolo-
gica del paciente en el momento del diagndstico).

- ~ RECUERDA

La espondilodiscitis y el absceso epidural suelen asociarse
con mucha frecuencia. La VSG y la proteina C reactiva son
utiles marcadores de seguimiento de la infeccion.

Siringomielia

Se define como la existencia de cavidades quisticas, también llamadas sirinx,
en la medula espinal, que pueden comunicar o no con el canal ependimario
central. Generalmente se localizan a nivel cervical o dorsal (Figura 104). En
algunos casos se extienden rostralmente y alcanzan el bulbo raquideo, deno-
minandose entonces siringobulbia.

| Figura104 [ e |

Siringomielia. RM en la que se aprecia la cavidad siringomiélica
cervicodorsal

Se asocia con frecuencia a malformaciones congenitas (sobre todo, mal-
formacion de Chiari tipo 1), neoplasias medulares (fundamentalmente,
astrocitomas), aracnoiditis y traumatismos espinales (siringomielia pos-
traumatica).

Da lugar a un cuadro clinico tipico que se caracteriza por un sindrome centro-
medular, con un déficit suspendido y disociado de |a sensibilidad (abolicién
de la sensibilidad termoalgésica, respetando los cordones posteriores).

La prueba diagnostica de eleccion es la RM. Cuando es claramente sintoma-
tica o el cuadro clinico progresa en sucesivos controles, se puede optar por
tratamiento quirurgico.

20. Patologia raquimedular \N§

En los casos asociados a malformacion de Chiari, el tratamiento de eleccién
es la craniectomia descompresiva suboccipital con plastia de dura, para
ampliar el tamafio de |a fosa posterior. En otros casos se realizan derivacio-
nes siringosubaracnoideas o siringoperitoneales. El objetivo fundamental del
tratamiento es evitar la progresion del déficit neurolégico.

n e =

.
Hematoma epidural espinal

Es una rara entidad pero con prondstico neurolégico muy pobre si no se

actua de forma inmediata. Se ha asociado a muchos factores de riesgo, pero

en un tercio de los pacientes figura la anticoagulacion. Pueden ser:

e Traumaticos. Tras punciéon lumbar o anestesia raquimedular, fracturas
o cirugias lumbares.

* Espontaneos. Anticoagulados, MAV, hemangiomas, tumores...

Pueden ocurrir a cualquier nivel, pero son mas frecuentes en la columna dor-
sal. Su localizacion suele ser posterior en la médula, facilitando asi su evacua-
cion mediante laminectomia. La clinica es inespecifica. Suele empezar con
intenso dolor en la espalda seguido de compromiso radicular. Los déficits
neurolégicos asociados, ya sean medulares o radiculares, pueden presen-
tarse horas o dias tras el inicio de los sintomas, pudiendo pasar desapercibi-
dos si el paciente esta encamado por el dolor. La afectacion medular suele
presentarse como mielopatia (signos de primera motoneurona en miembros
inferiores y de segunda en el nivel afecto) o como sindromes medulares
incompletos.

El tratamiento requiere laminectomia descompresiva y evacuacion del hema-

toma precoz, siempre antes de las 72 horas del evento. Descompresiones
posteriores a las 6 horas, no garantizan la recuperacion total de los sintomas.

20.11.

Anomalias de la union craneocervical

* Luxacion atloaxoidea. Se debe a alteraciones del ligamento transverso
que fija el atlas a la odontoides. Su origen puede ser congénito, aunque
con mayor frecuencia es secundario a traumatismos 0 se presenta en
el contexto de enfermedades como la artritis reumatoide (la mas habi-
tual), sindrome de Down o enfermedad de Morquio.

El sintoma fundamental es dolor suboccipital. En ocasiones se acom-
pafia de déficit neurolégico. Puede causar muerte subita por movi-
mientos bruscos de flexion cervical. El diagnodstico es radiologico, al
encontrar una distancia entre la odontoides y el arco anterior de C1
mayor de 5 mm en nifios o mayor de 3 mm en adultos.

Los pacientes asintomaticos con pequefas luxaciones se tratan con
collarin cervical y controles clinico-radiolégicos. Si estan sintomaticos o
asintomaticos con luxacion importante (> 8 mm), se recurre a la cirugia
(fijacion cervical posterior C1-C2 u occipitocervical). En casos con luxa-
ciones irreductibles o compresion medular por el pannus infl amatorio,
puede estar indicada la odontoidectomia transoral.

RECUERDA

La malformacion craneocervical mas frecuente es la impre-
sion basilar. El sindrome de Down y la artritis reumatoide pue-
den causar alteraciones a nivel de la charnela craneocervical.
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* Impresioén basilar. Es |a malformacion mas frecuente de la charnela occipi-
tocervical y la segunda anomalia cervical asociada a la artritis reumatoide.
La base craneal aparece descendida respecto al limite superior de la odon-
toides. En el caso de que sea sintomatica, debera tratarse. Inicialmente se
recomienda una traccion. Si mejora, se realizara una artrodesis occipitocer-
vical. Si no mejora, se procedera a la extirpacion de la odontoides.

« Platibasia. Supone una apertura anémala del “angulo basal del cra-
neo” (mayor de 145°), con el consiguiente aplanamiento de la base

NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA

craneal. Se debe a un trastorno en la osificacién encondral del hueso
craneal,

* Enfermedad de Klippel-Feil. Es un trastorno en el desarrollo 6seo con
fusion congénita de dos o mas vértebras cervicales, que se debe a un
fallo en la segmentacion normal de los somitas cervicales durante el
desarrollo embrionario. Se caracteriza por un descenso de la linea pos-
terior de implantacion del cabello, cuello corto y limitacién de la movi-
lidad cervical.

Ideasclave

v" Ante un paciente con lumbalgia, lumbociatica o cervicobraquialgia sin fac-
tores de riesgo de etiologia grave, sin déficit motor ni signos de sindrome

de cola de caballo (en el caso de lumbociatica) o mielopatia (en el caso de
cervicobraquialgia), se debe iniciar un tratamiento sintomatico sin realizar
ninguna prueba diagndstica; si a las 4 semanas el cuadro no cede, hay que
empezar a plantearse realizar estudios con fines diagnosticos.

v La intensidad de la lumbociatica aumenta con las maniobras de Valsal-
va. El Lasegue es una prueba que se considera positiva si la lumbociatica
se desencadena angulando la pierna menos de 609 respecto a la hori-
zontal.

v El reposo en cama no ha demostrado ser util en el tratamiento de la
lumbalgia y la lumbociatica.

v/ La radiculopatia L4 afecta a la cara anteromedial de la pierna, al reflejo
rotuliano y a la extension de la rodilla. La radiculopatia L5 afecta a la cara
anterolateral de la pierna y dorso del pie y a la flexion dorsal del pie. La
radiculopatia S1 afecta a la cara posterior de la pierna y planta del pie,
al reflejo aquileo y a la flexion plantar del pie.

v Son indicaciones de intervencion quirurgica de una lumbociatica el fra-
caso del tratamiento conservador y la que se acompafia de déficit mo-
tor o sindrome de cola de caballo.

v La radiculopatia C6 afecta a la cara lateral del antebrazo y dedos pri-
mero y segundo, los reflejos bicipital y estilorradial y la flexién del codo
y extension de la mufieca. La radiculopatia C7 afecta al tercer dedo, el

-~
reflejo tricipital y la extension del codo y flexion de la mufieca. La ra-
diculopatia C8 afecta a la cara medial del antebrazo y dedos cuarto y

quinto, y a movilidad intrinseca de los dedos de la mano.

v/~ Son indicaciones de intervencién quirurgica de una cervicobraquialgia
el fracaso del tratamiento conservador y la que se acompafia de déficit
motor o mielopatia.

v La estenosis de canal lumbar es un proceso tipico de personas de edad
avanzada. Se localiza con mayor frecuencia a nivel de L4-L5.

v La claudicacion neurégena es tipica de la estenosis de canal lumbar. La
sintomatologia aumenta con el ejercicio y cede al flexionar el tronco.

v El tumor intrarraquideo mas frecuente son las metastasis y el primario
mas frecuente, el neurinoma. Las metastasis constituyen la causa mas
frecuente de compresion medular.

v 5. aureus constituye el germen mas frecuentemente aislado del absceso
epidural espinal.

v La clinica de un absceso epidural espinal es progresiva: se inicia con
dolor en la region afectada, y en el transcurso de pocos dias se va esta-
bleciendo la clinica neuroldgica.

v La clinica tipica de la siringomielia es la disociacion de la sensibilidad de
manera suspendida, ya que suele afectar a las extremidades superiores
y respetar las inferiores.

¥

Casosclinicos

Caso clinico 1: mujer de 75 anos, hipertensa y diabética, que refiere dolor
intermitente en piernas y parestesias que aparecen después de caminar
100-200 metros. Este dolor aparecié hace 6 meses, es progresivo y cada
vez se reproduce a menos distancia. El dolor aparece claramente por la

cara posterior de ambos gluteos y no esta presente en el reposo. La ex-
ploracion neurolégica es normal. {Cual de los siguientes diagnosticos es
el mas probable?

1) Estenosis canal lumbar.

2) Claudicacion intermitente por problema vascular.
3) Hernia discal lumbar.

4) Enfermedad desmielinizante.

RC: 1
¢Cual es la prueba a realizar en esta paciente?

1) Eco Doppler de MMIL.
2) RM lumbar.

L

3) EMG.
4) Potenciales evocados.

RC: 2

éCual de las siguientes caracteristicas no encaja con el cuadro que tie-
ne la paciente?

1) Aparece sélo con la marcha.
2) No aparece en decubito ni con la bipedestacion mantenida.
3) Empeoramiento al subir cuestas.

4) Disminucidon de los pulsos pedios.
RC: 3

¢Cual seria el tratamiento de eleccion?

1) Antiagregantes.
2) Discetomia.
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3) Artrodesis.
4) Laminectomia.

RC: 4

Caso clinico 2: varon de 35 anos, sin antecedentes de interés, que pre-
senta dolor lumbar subito irradiado por cara posterior de miembro in-
ferior derecho, llegando hasta la planta del pie. La exploracion general

y la neurolégica son normales, si bien la valoracion de la fuerza de los
miembros inferiores se haya interferida por el dolor y apreciamos cier-

ta hiporreflexia aquilea. ¢ Qué actitud es la mas adecuada?

1) Tratamiento sintomatico: analgesia y relajantes musculares.
2) Reposo absoluto y analgesia.

3) RM lumbar.

4) RX lumbar.

RC: 1

Tras instaurar el tratamiento correspondiente durante 6 semanas el
paciente no encuentra ninguna mejoria de la clinica, por lo cual re-
visamos la anamnesis del paciente, écual de los hallazgos referidos a
continuacioéon no implica criterio de gravedad para haber realizado una
prueba de imagen?

1) Consumidor de drogas via parenteral.

2) Hipoestesia en la zona dolorida.

3) Pérdida de peso y sudoraciones nocturnas.
4) Fiebre sin foco.

RC: 2

Al no responder al tratamiento conservador, se ha solicitado una RM
lumbar en la que el radiélogo informa que tiene una hernia discal. éA
gué nivel se esperaria encontrar dicha hernia?

¢Qué tratamiento seria el indicado en el momento actual?

1) Laminectomia.

2) Discectomia via anterior.
3) Discetomia via posterior.
4) Artrodesis lumbar.

RC:3

Caso clinico 3: mujer de 45 anos sin antecedentes de interés, que pre-
senta cuadro de cervicalgia con irradiacion a la cara dorsal del antebra-
zo y del tercer dedo, comprobandose, al mismo tiempo, debilidad de
los flexores de la mufieca y disminucion del reflejo tricipital. La infor-
macién del radiélogo es que la paciente presenta una hernia cervical.
¢A qué nivel esperaria encontrar dicha hernia?

1) C3-C4.
2) C4-CS,
3) C6-C7.
4) C711

RC: 3

¢Cual de los siguientes hallazgos obligaria a realizar una cirugia de ur-
gencias?

1) Hiperreflexia en miembros inferiores.
2) Hiporreflexia tricipital.

3) Hipoestesias en antebrazo.

4) No repuesta a analgesia en 1 semana.

RC:1

Si no responde al tratamiento conservador, ¢cudl seria la técnica qui-
rurgica de eleccion?

1) L2-13. 1) Laminectomia cervical.
2) L3-14. 2) Discectomia via anterior.
3) L4-L5. 3) Discetomia via posterior.
4) L5-51. 4) Artrodesis posterior.
RC: 4 RC: 2
:
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Craneosinostosis

También llamadas craneoestenosis, son deformidades craneales que se pro-
ducen por el cierre precoz de una o mas de las suturas cartilaginosas que
separan los huesos membranosos del craneo. Se denominan segun la sutura
que se cierra precozmente (Figura 105).

 Escafocefalia o dolicocefalia. Cierre precoz de la sutura sagital. Es la
mas frecuente.

* Braquicefalia o turricefalia. Cierre precoz de la sutura coronal bilateral.
Participa con frecuencia en sindromes autosomicos dominantes con dis-
morfia facial (Crouzon y Apert).

* Plagiocefalia anterior. Cierre precoz de la sutura coronal unilateral.

e Plagiocefalia posterior. Cierre precoz de la sutura lambdoidea. En
muchas ocasiones, la deformidad es de etiologia postural y no por cierre
verdadero de la sutura.

« Trigonocefalia. Cierre precoz de la sutura metépica. Se relaciona con
mas frecuencia con anomalias encefalicas, como la holoprosence-
falia.

* Oxicefalia. Cierre precoz de muchas o de todas las suturas craneales
(craneo en torre), provocando hipertension intracraneal.

Figura 105

Anomalias
del desarrollo

RECUERDA

La mayor parte de las plagiocefalias posteriores son postu-
rales. Su incidencia esta aumentando, debido a la recomen-
dacion de hacer dormir a los recién nacidos en decubito su-
pino para evitar la muerte subita del lactante.

El diagndstico se establece al nacimiento por observacion de la deformidad
craneal. Por palpacion, puede apreciarse una cresta osea sobre la sutura
cerrada precozmente. El cierre de la sutura se confirma mediante técnicas
de imagen (radiografia simple de craneo o TC-3D).

El tratamiento de eleccion es la reconstruccion quirdrgica, muchas veces con
participacion conjunta de neurocirujanos y cirujanos maxilofaciales, para
reconstruir también las dismorfias faciales asociadas. Excepto en las formas
mas graves, en las que el cierre de multiples suturas craneales puede difi-
cultar el crecimiento del cerebro, la mayoria de las veces la indicacion es
fundamentalmente estética.

El diagnostico diferencial fundamental hay que hacerlo con las plagiocefalias
posturales, cada vez mas frecuentes por la recomendacion establecida de dor-
mir en decubito supino a los recién nacidos para evitar la muerte subita del lac-
tante. El apoyo prolongado sobre |la zona posterior, deformara el hueso craneal
del recién nacido todavia blando y en formacién. En estos casos la deforma-

Craneoestenosis
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cion suele ser posterior (las craneoestenosis posteriores son excepcionales),
no se palpan crestas que indiquen cierre precoz de suturas y la radiografia sim-
ple y la TC tridimensional son normales. La plagiocefalia postural puede ocu-
rrir en otras situaciones que impliquen apoyos prolongados como la torticolis
congénita, prevencion de reflujos, fracturas obstétricas... El tratamiento inicial
son medidas posturales evitando el apoyo en la zona aplanada o con cojines
que distribuyan la presion. Si no es suficiente o en las formas graves se puede
proponer “cascos” ortopédicos que remodelan el craneo.

21.2.

Malformacion de Chiari

Chiari tipo |

Consiste en un descenso y elongacién de las amigdalas cerebelosas por
debajo del plano del foramen magno (Figura 106). Es frecuente la asociacion
con siringomielia.

Figura 106

Malformacion Arnold Chiani

Suele debutar en la adolescencia y edad adulta (edad media: 40 afios) y es
un poco mas frecuente en mujeres. El sintoma mas habitual de presentacion

: Ny

21. Anomalias del desarmollo e

es la cefalea suboccipital, que aumenta con las maniobras de Valsalva, y que
se acompafia en ocasiones de sintomas de afectacion troncal, cerebelosa o
centromedular (con predominio en miembros superiores). El nistagmo verti-
cal es un hallazgo tipico.

La técnica diagndstica de eleccion es la RM. Los estudios de flujo de liquido
cefalorraguideo mediante RM detectan problemas de circulacion del mismo
a nivel del foramen magno.

El tratamiento de eleccion para los pacientes con Chiari tipo | sintomaticos,
0 asociados a siringomielia, es la craniectomia descompresiva suboccipital
(que suele ampliarse con una laminectomia de C1 y C2) con apertura de la
duramadre y colocacion de una plastia de dura, para ampliar el espacio de la
fosa posterior. Cuando se asocia a hidrocefalia, debe implantarse una deriva-
cién de LCR. Los pacientes asintomaticos deben ser vigilados y operados solo
en caso de deterioro.

RECUERDA

Una cefalea suboccipital en personas de unos 30 afios, que
aumenta con las maniobras de Valsalva, es sugestiva de mal-
formacion de Chiari tipo |.

Chiari tipo I

Es un descenso del vermis cerebeloso, cuarto ventriculo, protuberancia y
bulbo por debajo del plano del foramen magno. Se asocia frecuentemente
con mielomeningocele e hidrocefalia. Suele debutar en la infancia. Las mani-
festaciones clinicas se deben a disfuncion de tronco y pares craneales bajos.
Cursa con estridor respiratorio, apnea episodica, aspiraciones frecuentes,
retrocolli y/o signos cerebelosos. Se diagnostica mediante RM.

Debe colocarse una derivacion ventriculoperitoneal para |la hidrocefalia y
realizar una descompresion amplia de la fosa posterior. La dificultad respira-
toria es la principal causa de la elevada morbimortalidad de la malformacion
de Chiari tipo Il.

Chiari tipo |l
Consiste en un descenso de las estructuras de la fosa posterior (vermis,

hemisferios cerebelosos y tronco) dentro de un encefalomeningocele cervi-
cal alto. Es la forma mas grave, generalmente incompatible con la vida.

Chiari tipo IV

Es una hipoplasia cerebelosa sin herniacion.

Ildeasclave

/' La escafocefalia es la craneosinostosis mas frecuente. La braquicefalia
puede asociarse a dismorfias faciales.

v La malformacién de Chiari tipo | es la mas frecuente. Es un descenso de
las amigdalas cerebelosas a través del foramen magnum. Puede asociar-
se a la siringomielia.

-

N
v/ La malformacion de Chiari tipo 1l se asocia a mielomeningocele y tam-

bién a hidrocefalia.
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Casosclinicos

NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA

Mujer de 40 anos, fumadora, en tratamiento con anticonceptivos hor-
monales, que refiere episodios focales de dolor en la zona de la nuca,
correspondiendo normalmente con esfuerzos y con la defecacién. Re-
fiere que recientemente ha tenido varias quemaduras con la colilla del
tabaco en las manos, pues si no esta pendiente de una forma visual, no
nota ni el dolor ni la temperatura en ambas manos. No tiene otros pro-
blemas ni en el torax ni en piernas. ¢Qué sindrome medular presenta
la paciente?

1) Sindrome medular central.

2) Sindrome hemiseccién medular,
3) Sindrome cordonal posterior.

4) Sindrome cordonal anterior.

1) Tumor medular.

2) Siringomielia.

3) Hernia discal cervical.

4) No espero encontrar patologia.

RC: 2

Ademads de los hallazgos cervicales, el radiélogo informa de la presencia de
un descenso de las amigdalas cerebelosas por debajo del foramen magno,
cosa que podria justificar sus dolores nucales. {Qué nombre recibe dicha
enfermedad?

1) Klippel Feil.
2) Dandy Walker.

RC:1 3) Arnold Chiari.
4) Platibasia.
¢Queé patologia medular se espera encontrar tras la realizacion de la RM
Lcervical? RC:3 v
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Neuralgia del trigémino

Es un sindrome doloroso de la cara, habitualmente unilateral, de presenta-
cion subita, caracter lancinante y localizacion en el territorio cutaneo de una
o mas ramas del nervio trigémino (segunda y tercera, con mas frecuencia).
Por ello nunca va a dolor en territorios no inervados por el trigémino (region
retroauricular o nuca) y muy raramente es bilateral (serian 2 neuralgias del
trigémino). Las crisis dolorosas son de escasa duracién y recidivantes, con
una intensidad tal que incapacitan al paciente, e incluso lo llevan a conductas
suicidas, y no despiertan al paciente por la noche.

Se presentan espontaneamente o tras estimulos sensoriales en las denominadas
“areas gatillo” (roce de la cara, bostezo, masticacion, limpiarse los dientes, con la
deglucion o al hablar). En el caso de que haya un déficit neurolégico asociado al
dolor o cuando la presentacion no sea episodica, sino continua, se debe sospechar
la posibilidad de que se esté ante casos de neuralgia secundaria a otros procesos.

Se clasifican en:

* Neuralgias esenciales. Es el grupo mas numeroso. Suele afectar a muje-
res mayores de 40 afos, con caracter ciclico.

* Neuralgias secundarias. Inflamaciones, anomalias vasculares, tumores
del angulo pontocerebeloso, infecciones o enfermedades desmielini-
zantes (esclerosis multiple es la causa secundaria mas frecuente) que
afectan al V par craneal en su trayecto.

El tratamiento inicial de eleccion es carbamazepina, en dosis crecientes, pero siem-
pre con un riguroso control hematologico (riesgo de neutropenia). En menor grado,
son de utilidad fenitoina, baclofeno, clonazepam, gabapentina o amitriptilina.

Si fracasa el tratamiento médico, puede estar indicado el tratamiento neuro-
quirdrgico. Las dos técnicas mas utilizadas son la rizotomia percutanea (des-
truir las fibras nociceptivas mediante termocoagulacion por radiofrecuencia o
creando un trauma mecanico a traves de un balén hinchable) y la descompre-
sion microquirurgica (separar una arteria, normalmente la arteria cerebelosa
superior, que se encuentra sobre el ganglio de Gasser y que, a traves del latido,
lo esta irritando). Otras técnicas que existen son alcoholizacion del ganglio de
Gasser, fenolizacion de fibras sensitivas y la rizotomia retrogaseriana.

RECUERDA

Una neuralgia del trigémino con exploracion patolégica y/o
con dolor de manera continua, es decir, no episodica, obliga
a descartar causa secundaria y a solicitar una RM craneal

=

Neurocirugia funcional

Cirugia del dolor intratable

Los procedimientos empleados se clasifican en dos grandes grupos.
Técnicas neuromodulativas

* Infusion de farmacos en el sistema nervioso (intratecal o intraventri-
cular). La principal indicacién de esta terapia es el dolor nociceptivo (por
ejemplo, el relacionado con el cancer). Sin embargo, también se puede
utilizar en el sindrome de la espalda fallida.

*« Técnicas de estimulacion:

- Estimulacion de la médula espinal y del nervio periférico. Indi-
cada en el dolor radicular persistente asociado al sindrome de
espalda fallida o en la distrofia simpatica refleja.

- Estimulacion cerebral profunda del talamo somatosensorial y de
la sustancia gris periacueductalventricular. Indicada en el dolor de
origen no maligno (sindrome de espalda fallida, dolor neuropatico
tras lesion del sistema nervioso central o periférico o dolor trige-
minal).

- Estimulacion de la corteza motora. Son validas las mismas indica-
ciones que en la estimulacion talamica.

Técnicas ablativas

Suelen ser mas apropiadas para el dolor nociceptivo que para el neuropatico.
Existen tres grandes grupos:
* Intervenciones periféricas (sobre el nervio):
- Simpatectomia. Dolor visceral asociado con el cancer o relacio-
nado con trastornos vasoespasticos.
- Neurectomia. Dolor tras lesion de un nervio periférico (por ejem-
plo, la amputaciéon de un miembro).
- Rizotomia dorsal y ganglioneurectomia. Indicada en el dolor en el
tronco o abdomen relacionado con alguna neoplasia.

* Intervenciones espinales:
- Lesion de DREZ (zona de entrada de la raiz dorsal). Dolor neuropa-
tico tras avulsion de la raiz.
- Cordotomia y mielotomia. Dolor relacionado con el cancer.
- Intervenciones supraespinales. Tales como mesencefalotomia,
talamotomia, cingulotomia e hipofisectomia.
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Ideasclave

NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA

v La neuralgia del trigémino se caracteriza por un dolor neuropatico, epi-
sodico y recidivante, que NO DESPIERTA al paciente por la noche y que
se distribuye por las ramas del trigémino (NUNCA DETRAS DE LA ORE-
JA). Puede desencadenarse por ciertas maniobras o por estimulaciéon de
determinadas zonas faciales.

v/ Las ramas mas afectadas son la segunda y la tercera, es decir, la infraor-
bitaria y mandibular, respectivamente.

L&

~
v Desde un punto de vista etiologico, puede ser esencial o secundario a

diversos procesos intracraneales, como tumores o esclerosis multiple
(causa secundaria mas frecuente).

v El tratamiento de eleccion es carbamazepina, en general con buena
respuesta. En caso de fracaso o intolerancia al tratamiento médico, se
planteara un tratamiento neuroquirurgico.

Mujer de 58 afos que consulta por un cuadro de 2-3 meses de evolucion de
dolor facial de segundos de duracién, que aparece ante actividades tan ba-
nales como lavarse los dientes, comer, aire frio..., es decir cuando cualquier
cosa contacta con la cara. Dicho dolor sélo afecta a la hemicara derecha, pero
por debajo de la zona del labio superior y mejilla. No se afecta ni zona retroa-
uricular ni nuca ni hemicara izquierda. {Cual es el diagnostico mas probable?

1) Neuralgia del trigéemino.
2) Neuralgia de Arnold.

3) Cefaleas de Horton.

4) Migrafia acompafiada.

RC: 1
éCudl de los siguientes hallazgos no haria pensar en un origen idiopatico?

1) Dolor de segundos de duracion.
2) Repetirse varias veces incluso por minuto.

\

¢Quée prueba seria recomendable solicitar ante la sospecha de una causa
secundaria?

1) TC craneal.

2) EEG.

3) Potenciales evocados.
4) RM craneal.

RC: 4
¢ Cual es el tratamiento inicial de eleccion?

1) Termocoagulacion del ganglio de Gasser.

2) Carbamazepina.

3) Descompresion microvascular con liberacion de la arteria cerebelosa su-
perior.

4) Fenitoina.

3) Presencia de hipoestesia en la zona malar. RC: 2
4) No presentarse por la noche.
RC:3
\ J
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Generalidades

El desarrollo de las técnicas de neuroimagen ha revolucionado el estudio de
los procesos en las neurociencias. Por eso es util conocer, al menos, el fun-
damento de las secuencias basicas de la tomografia computarizada (TC), de
la resonancia magnética (RM) y de la arteriografia cerebral.

Por la forma de adquisicion de las secuencias, en general, cuando se observa
una neuroimagen en corte axial, lo que se va a encontrar a la izquierda es 3
la derecha del paciente y lo de la derecha a la izquierda. Ademas, la parte
superior de la imagen representa la parte anterior del paciente y la inferior
la posterior.

Tomografia computarizada craneal

El fundamento fisico de la TC es similar al de los rayos X, basandose en radia-
ciones ionizantes. Un haz de rayos X atraviesa la cabeza del paciente y diame-
tralmente opuesto a él un detector mide |la cantidad de radiacion absorbida.
Disponer de varios haces y detectores rotatorios alrededor del paciente, e
integrar los datos obtenidos mediante ordenador, permite determinar la can-
tidad exacta de radiacion absorbida en cada pequefio fragmento de tejido.
Para evaluar las imagenes de TC se toma el valor relativo del coeficiente
de atenuacion de un haz de rayos X al atravesar la materia, midiéndose en
unidades Hounsfield (UH). Esta atenuacion es maxima en el hueso cortical
denso, que se toma como valor de +1.000 UH, y se representa como blanco;
y minima en el aire, que se toma como valor-1.000 UH y se representa como
negro. El resto de los tejidos tendran una gama de grises que seran mas
oscuros cuanto menos coeficiente de atenuacion tengan. Asi ordenados, de
mas a menos coeficiente de atenuacion (“de mas blanco a mas negro”), los
tejidos normales seguirian esta secuencia (Figura 107):

Hueso (BLANCO).

Sangre aguda.

Sustancia gris cerebral,

Sustancia blanca cerebral.

Edema cerebral.

Sangre cronica.

Isquemia cerebral cronica.

Liquido cefalorraquideo.

. Grasa.

10. Aire (NEGRO).

O oNMNAEWNR

Como las ventanas con las que se muestra la TC craneal pueden variar, es
importante recordar lo que aparece hiperdenso (blanco) respecto al parén-
quima cerebral: sangre fresca, el calcio, los vasos con flujo enlentecido y el

Neuroimagen

melanoma. Por el contrario, lo que aparece hipodenso (negro), respecto
al parénquima cerebral es: edema cerebral, LCR, sangre cronica, isqguemia
cerebral, grasa o aire.

Figura 107

Distintas densidades en imagen de TC craneal (A: LCR;
B: sustancia blanca; C: sustancia gris; D: hueso; E: aire)

Resonancia magnetica craneal

El fundamento fisico de la RM es distinto al de la TC; en este procedimiento
se evalua la respuesta que experimentan los nucleos de los atomos de las
diferentes sustancias cuando se los somete a un campo magnético externo
intenso. Inicialmente provocaran una alineaciéon en paralelo con el campo
magnetico de los protones del atomo vy, al desaparecer éste, el exceso de
energia existente al volver a su posicion basal se libera en forma de onda de
radiofrecuencia, que puede ser registrada por un sistema especial. Esta sefial
depende del tipo de atomos que componen cada sustancia y de la intensidad
y direccion del campo magnético externo generado. Aunque hay muchas
otras secuencias, las dos secuencias basicas que es necesario conocer son la
ponderada en T1 vy la ponderada en T2.

RM ponderadaenT1

Las secuencias T1 miden el tiempo que tarda la magnetizacion longi-
tudinal en recuperar el 63% de su estado de equilibrio. Este tiempo es
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mas largo en los liquidos que en los solidos y es mas corto en los tejidos

grasos.
Con esta secuencia se obtienen “cortes anatomicos del cerebro”.
Las distintas intensidades de las imagenes se recogen en la Tabla 76

(Figura 108A).

Tabla 76

Blanco Gris daro Gris oscuro Negro
» Grasa » Sustancia Sustancia gris - LCR
+  Sangre subaguda blanca +  Hueso
(>48h) » Sangre aguda Sangre cronica
Melanina - Aire

Intensidades de las imagenes en RM ponderada en T1

RM ponderada en T2

Las secuencias T2 miden el tiempo que tarda la magnetizacion trasversal en
descender en un 63% de su fuerza maxima. Los liquidos como el agua tienen
tiempos T2 muy largos, por |lo que aparecen de color blanco al ser hiperin-
tensos.

Como la mayoria de los procesos patologicos dan lugar a un incremento de
agua libre intracerebral, la secuencia T2 es |a que mas se utiliza para detectar

cuadros patologicos cerebrales.

Las distintas intensidades quedan recogidas en |la Tabla 77 (Figura 108B).

Blanco Gris claro Gris oscuro
- LCR Sustancia gris Sustancia blanca Hueso
« Edema cerebral i
« Sangre subaguda Sangre aguda
» Placas 0 crénica
desmielinizantes

Intensidades de las imagenes en RM ponderada en T2

La mejor forma de diferenciar una u otra secuencia en una imagen es
fijarse en el LCR, pues en T1 es hipointenso (negro) y en T2 es hiperintenso
(blanco).

Figura 108

Distintas intensidades en imagen de RM craneal (A: LCR; B: sustancia
blanca; C: sustancia gris; D: hueso)

Las diferencias entre |la técnica de la TC y de |la RM se recogen en la Tabla
78.

NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA

Tabla 78

No utiliza radiacion, se basa
en campos magnéticos y ondas
de radio

Utiliza radiacion ionizante

Mas rapida de realizar Mas lenta de realizar

Secuencias en distintos planos
del espacio

Secuencias axiales

Si interfiere con dispositivos metalicos
(marcapasos, protesis, respiradores. . .)

Mayor resolucion espacial
Mayor coste

No interfiere con dispositivos metalicos
(marcapasos, protesis, respiradores. . .)

Menor resolucion espacial

Mas econdmica

No se puede realizar en pacientes obesos
ni claustrofobicos

Se puede realizar en pacientes obesos
y daustrofébicos

Diferencias entre TC y RM

Las indicaciones de preferencia entre TC y RM se muestran en |a Tabla 79.

« Estudios de hueso (fracturas) « Parénquima cerebral
» Hemorragias - Fosa posterior

» Pacientes inestables - Tumores

» Estudios de urgencia - Médula espinal

+  Estudios posquirdrgicos + Infartos lacunares

« Esclerosis miltiple
« Trombosis venosa

Indicaciones de preferencia entre TCy RM

Arteriografia cerebral

Consiste en obtener imagenes detalladas de vasos extracraneales e intracra-
neales.

Bajo anestesia local se inserta un cateter, normalmente en la arteria femo-
ral, subiendo posteriormente hasta el origen de la arteria carétida comdn y
vertebral.

En este punto se inyecta contraste y se obtienen mediante un aparato de Rx
imagenes directas de los vasos de interés.

Es muy util para determinar aneurismas, malformaciones arteriovenosas,
circulacion tumoral anormal (incluso se pueden realizar embolizaciones
selectivas) y estenosis u oclusiones de los vasos.

La arteriografia puede incluir circulacion anterior (arterias dependientes de
la carétida) (Figura 109) o posterior (arterias dependientes del sistema ver-
tebrobasilar) (Figura 110).

Las proyecciones estandar son la anteroposterior (AP) y la lateral (L), pero
ademas se pueden realizar otras proyecciones oblicuas que permitan clarifi-
car las imagenes anémalas.

De esta manera, las imagenes que en una proyeccion simple parecen clara-
mente patologicas, rotando el aparato de Rx y dandoles el angulo necesario,
se pueden desdoblar en falsas imagenes que realmente no tengan ninguna
implicacion patologica.
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Figura 109

Arteriografia normal de circulacién anterior en proyecciones lateral (A)

v AP (B), en las que se observan las arterias carétidas (ACI), cerebral media
(ACM), cerebral anterior (ACA) y se intuye la comunicante anterior (AComA)

Figura 110

Arteriografia normal de circulacion posterior en proyecciones lateral (A)

v AP (B), donde se observan la arteria vertebral, basilar, cerebral posterior
y arteria cerebelosa posteroinferior (PICA)

Casos representativos
Hematoma subdural cronico

Hallazgos neurorradiolégicos

La prueba mas idénea para observar el hematoma subdural crénico es la TC.
El hallazgo tipico es la presencia de una coleccion extraaxial, en la convexidad
cerebral en forma de semiluna hipodensa (negra) (Figura 111).

TC craneal en la que se aprecia un hematoma subdural créonico hemisférico
derecho (A) y su representaciéon esquematica (B)

23. Neuroimagen \N9

Caso clinico tipico

Paciente con factores de riesgo para tener atrofia cerebral (edad avanzada,
demencia, alcoholismo...), muchas veces antiagregado o anticoagulado, que
acude por presentar cuadro de deterioro progresivo, acompafiado en ocasio-
nes de cefalea y focalidad neurolégica. No recuerda siempre el antecedente
traumatico o si lo recuerda, suele ser de poca entidad.

Otros casos similares

Otros casos de hematoma subdural cronico

Hematoma epidural agudo

Hallazgos neurorradiologicos

La mejor prueba para apreciar el hematoma epidural agudo es la TC cra-
neal. El hallazgo tipico es la presencia de una coleccion extraaxial, en la
convexidad cerebral en forma de lente biconvexa, hiperdensa (blanca)
(Figura 113).

IC craneal en la que se observa un hematoma epidural agudo derecho (A)
y SuU representacion esquematica (B)

Caso clinico tipico

Paciente que sufre un traumatismo craneoencefalico (TCE), no siempre de
alta energia, pero que recibe impacto normalmente en la region temporopa-
rietal que provoca una fractura craneal.

Inicialmente, el paciente tiene buen nivel de consciencia (intervalo lucido),
pero esta fractura provoca un desgarro en la arteria meningea media, vy al
acumular sangre en el espacio epidural, el paciente sufre una disminucion
del nivel de consciencia posterior.

Puede asociar en este momento signos de herniaciéon cerebral (midriasis).
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Otros casos similares

Otros casos de hematoma epidural agudo

Hematoma subdural agudo

Hallazgos neurorradiolégicos
La prueba mas idonea para poder observar el hematoma subdural agudo es la TC.

El hallazgo tipico es la presencia de una coleccion extraaxial, en la convexidad
cerebral en forma de semiluna, pero a diferencia del hematoma subdural
cronico, es hiperdensa (blanco) (Figura 115).

Figura 115
A

TC craneal en la que se aprecia un hematoma subdural agudo izquierdo (A)
y SU representacion esquematica (B)

Caso clinico tipico

Paciente que sufre TCE por un mecanismo de alta energia (trafico, precipita-
cion...) y tras el golpe, el paciente queda en coma. Puede asociar signos de
herniaciéon cerebral como midriasis.

Otros casos similares

Figura 116

Otros casos de hematoma subdural agudo

NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA

Infarto cerebral isquemico

Hallazgos neurorradiolégicos

Aunque se puede observar en diversas técnicas de neuroimagen, lo mas
usual es verlo en la TC craneal realizada en la urgencia.

El hallazgo tipico es la presencia de un triangulo hipodenso (negro) con el
vértice hacia medial. Para |localizar la arteria afectada, hay que recordar que
la derecha de la imagen es la izquierda vy |a izquierda es |a derecha. De una
forma aproximada, se traza la linea media, si la hipodensidad llega a la linea
media por delante, sera la arteria cerebral anterior, si llega por detras, sera |a
cerebral posterior, y si no lo hace ni por delante ni por detras sera la cerebral
media;, ademas es conveniente guiarse por la clinica que presente el caso
(Figura 117).

Figura 117

TC craneal (A) y su representacion esquematica (B), en las que se observa
un infarto isquémico de arteria cerebral media izquierda

Caso clinico tipico

Paciente que consulta de urgencia por presentar focalidad neurolégica que
dependera de la arteria infartada. Clinicamente es indistinguible del hema-
toma intraparenquimatoso. Es necesario recordar que una TC normal en las
primeras horas no descarta un infarto cerebral.

Otros casos similares

A continuacion se muestran otros casos similares con infartos de arteria
cerebral anterior izquierda, arteria cerebral media derecha y cerebral poste-
rior izquierda (Figura 118).

Infartos de arteria cerebral anterior izquierda (A), de arteria cerebral
media derecha (B) y de cerebral posterior izquierda (C)

126 &
booksmedicos.org



-I ! Manual CTO de Medicina vy Cirugia, 1.2 edicion
Hematoma intraparenquimatoso

Hallazgos neurorradiolégicos
La prueba mas adecuada para detectar esta patologia es la TC craneal.

El hallazgo caracteristico es la presencia de una masa mas o menos esférica
de sangre aguda o hiperdensa (blanca) dentro del parénquima cerebral.

La localizacion puede ser superficial (hemisferios cerebrales: pensar en
angiopatia amiloide en pacientes ancianos o en malformaciones vasculares

en pacientes jovenes), o profunda (ganglios de la base, cerebelo, o tronco
encéfalo:; hipertensiva) (Figura 119).

Figura 119

TC craneal (A) y su representacion esquematica (B), en las que se observa
un hematoma intraparenquimatoso parietal derecho. En este caso,
las patologias a pensar serian malformacién vascular o angiopatia amiloide

Caso clinico tipico

Paciente que consulta de urgencia por presentar focalidad neurolégica
dependiente del lugar del origen del hematoma.

Clinicamente es indistinguible del infarto isquémico, si bien es cierto que el
hematoma intraparenquimatoso (HIP) suele presentar mayor cefalea y dete-
rioro mayor del nivel de consciencia que este ultimo.

Otros casos similares

A continuacion se muestran otros casos similares de HIP en el cerebelo, en los
ganglios de la base izquierdos y un hematoma superficial parietal izquierdo
(Figura 120).

Hemorragia intraparenquimatosa en cerebelo (A), ganglios de la base
izquierdos (B) y hematoma superficial parietal izquierdo (C)

23. Neuroimagen @?

Hemorragia subaracnoidea espontanea

Hallazgos neurorradiolégicos
La prueba mas idonea para identificar esta patologia es la TC craneal.

La imagen caracteristica es |a presencia de una especie de poligono hiper-
denso (blanco) en las cisternas de la base (normalmente pentagono), del
cual salen tres haces: uno hacia la cisterna interhemisférica y dos hacia
ambas cisuras de Silvio (Figura 121).

Hay que recordar que la RM es mas sensible para detectar una hemorragia
subaracnoidea (HSA) pero no se usa de rutina.

La diferencia con la HSA traumatica es que ésta suele situarse en surcos de
la convexidad.

Ante este hallazgo, es imprescindible realizar posteriormente una arteriogra-
fia cerebral completa para buscar un aneurisma que se ha roto.

TC craneal (A) y su representacion esquematica (B), en las que se observa
una HSA espontanea, con invasion de las cisternas de la base, cisura
interhemisférica y ambas cisuras de Silvio, con predominancia de Silvio
izquierdo

Caso clinico tipico

Paciente normalmente joven que, en el contexto de un esfuerzo, sufre la
cefalea mas intensa que ha experimentado en su vida. A veces el paciente
gueda en coma.

Otros casos similares

Otros casos de hemorragia subaracnoidea espontanea
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Esclerosis multiple

Hallazgos neurorradiolégicos

La técnica mas util para la valoracion de la esclerosis multiple es la RM pon-
derada en T2. En ella es posible observar placas hiperintensas (blancas) en la
sustancia blanca del sistema nervioso central, siendo muy tipica la disposicion
periventricular, pero se pueden encontrar también en otras zonas como la
meédula. Otra secuencia util es la RM ponderada en T1 con contraste, pues
pondra de manifiesto la presencia de dichas placas que, si son agudas, cap-
taran contraste (brillaran) (Figura 123).

RM cerebral ponderada en T2 (A) vy en T1 con contraste (B), en la que se
aprecian multiples placas de desmielizacion periventriculares, algunas

de las cuales captan contraste (1), lo que hace suponer que son agudas,
mientras que otras no lo hacen (2), lo que indica fase de cronicidad. En (C)
e muestra su representacion esquematica

Caso clinico tipico

Paciente joven, generalmente mujer, que presenta problemas sensitivos y
visuales, entre otros.

Otros casos similares

Figura 124

Otros casos de esclerosis multiple

Hidrocefallia

Hallazgos neurorradiologicos

No existe ninguna prueba radiolégica de preferencia para detectar esta pato-
logia. En todas ellas se observara un aumento del tamafio de los ventricu-
los, por lo que sera visible un agrandamiento de la hipodensidad del LCR
ventricular en TC, de la hipointensidad en RMT1 o de |a hiperintensidad en
RMT2. Esta elevacion se puede acompafiar de migracion de liquido fuera
de los ventriculos, por lo que se apreciara, a veces, que esa sefial de LCR
se expande alrededor de los mismos. El indice de Evans (maxima distancia

NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA

entre astas frontales/maxima distancia entre tablas internas) es mayor de
0,3. Son tipicas las balonizaciones de las astas frontales (“orejas de Mickey
Mouse”), el aumento de astas temporales, o encontrar un tercer ventriculo
redondeado (su forma normal es lineal) (Figura 125). Si la etiologia es obs-
tructiva, se observara una dilatacion de los ventriculos proximales a la causa,
mientras que si es comunicante, se apreciara una dilatacion tetraventricular,

incluyendo un cuarto ventriculo.

TC craneal en la que se muestra la presencia de hidrocefalia craneal (A),
con un indice de Evans aumentado (1-2/4-6), balonizacion de astas

frontales (3) v aumento de tamaio del tercer ventriculo (5). En (B)
se muestra su representacion esquematica ("orejas de Mickey Mouse”)

Caso clinico tipico

Es posible encontrar esta imagen ante dos casos clinicos distintos:

« Hidrocefalia aguda. Paciente con hipertension intracraneal: cefalea,
vomitos en escopetazo, trastornos visuales y disminucion del nivel de
consciencia o coma.

* Hidrocefalia cronica. Paciente, normalmente anciano, con clinica de
deterioro cognitivo, apraxia de la marcha e incontinencia urinaria.

Otros casos similares

Figura 126

&

S

Utros casos de hidrocefalia
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Captacion de contraste en anillo

Hallazgos neurorradiologicos

Generalmente se observara este tipo de lesion en una TC craneal o en una RM
cerebral ponderada en T1 tras la administracion de contraste. Lo que se podra
apreciar es una lesion hipointensa o hipodensa (negra) que, tras administrar
contraste, se vera que brilla sélo la periferia (anillo blanco). Para clarificar su
etiologia es importante comprobar si la lesion es unica o multiple (Figura 127).
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Figura 127

(A) Secuencia RMT1 con contraste en el que se visualiza una lesién Unica,
necrotica, con captacion de contraste en anillo localizada en el lébulo

temporal derecho. (B) Representaciéon esquematica de dicha secuencia

Caso clinico tipico

Ante una lesion con captacion de contraste en anillo se debe plantear los

siguientes diagnodsticos diferenciales:

* Metastasis cerebrales. Sobre todo si son multiples o si el paciente tiene
sindrome constitucional o historia oncolégica.

e Glioblastoma multiforme. Suelen ser Unicas. Generalmente son las
lesiones solitarias mas frecuentes con captacion en anillo, una vez des-
cartadas las metastasis.

* Absceso. Puede asociar clinica de fiebre, enfermedad infecciosa disemi-
nada (endocarditis) o foco otico.

« Toxoplasma. Hay que pensar en él, sobre todo en lesiones multiples
Yy pequenas, en pacientes inmunodeprimidos.

e Linfoma cerebral. Esta es una de sus multiples posibles presentaciones
radiolégicas. Valorar ante un paciente inmunodeprimido o anciano, con
lesiones sobre todo periventriculares.,

Otros casos similares

Figura 128

Otros casos de captacion de contraste en anillo

Arteriografia cerebral patologica

Hallazgos neurorradiolégicos

Sobre una arteriografia cerebral patologica fundamentalmente se debera
hacer énfasis en localizar aneurismas o malformaciones arteriovenosas (MAV).
Los aneurismas son dilataciones saculares que se encuentran en el trayecto
de las arterias, con especial predileccion por las bifurcaciones y por la cir-
culacion anterior (arteria comunicante anterior > arteria cerebral anterior

23. Neuroimagen N/R/

> arteria cerebral media). En el caso de las MAYV, lo que se observara es una
marafia u ovillo de vasos andmalos que dan un teflido patologico.

Caso clinico tipico

* Aneurisma. Normalmente se descubren en el contexto de una hemorra-
gia subaracnoidea espontanea. A veces son incidentales.

e MAV. Se descubren en el estudio de crisis epiléptica o hematomas intra-
parenquimatosos superficiales en pacientes jovenes. Algunas veces son
incidentales.

Otros casos similares

Arteriografia cerebral de circulacién anterior en proyeccion lateral (A)

y AP (B), donde se observa un aneurisma dependiente de la bifurcacion
de |a arteria cerebral media

Figura 130
A

Arteriografia cerebral de circulacion posterior en proyeccién lateral (A)

y AP (B), donde se observa un aneurisma sacular localizado en la parte mas
alta de la arteria basilar

Figura 131

A

A

Arteriografia cerebral de circulacién anterior en proyeccion AP (A)

y oblicua (B), donde se observa un aneurisma sacular en la arteria
comunicante anterior
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Figura 132

Arteriografia cerebral de circulacién anterior en la que se observa MAV
dependiente de ramas de la arteria cerebral media

Figura 133

Arteriografia cerebral de circulacion posterior en la que se observa MAV
dependiente de ramas de la arteria basilar y vertebral

Patologia de columna: hernia discal

lumbar y cervical

Hallazgos neurorradiolégicos

La patologia discal se estudia con RM. Inicialmente se observaran las proyec-
ciones sagitales. A nivel lumbar, para saber en qué nivel se estd, se iniciara la
cuenta de las vértebras lumbares localizando la transicion lumbosacra, que
sera L5 y S1; posteriormente bastara con ir ascendiendo para localizar L4, L3,
L2... A nivel cervical se elige la odontoides, que corresponde a la vértebra C2,
y desde ella, descendiendo, se tendra el resto de las vértebras C3, C4, C5...
Una vez localizado el nivel, habra que evaluar los cortes axiales en los que se
observara una masa polipoidea dependiendo del disco que se ha herniado

NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA

y comprime a la raiz que sobresale. Es conveniente volver a recordar que lo

que se va a encontrar a |la derecha, es a la izquierda del paciente y lo de la
izquierda es a la derecha (Figura 134 y Figura 135).

Se muestran cortes sagitales y axiales de una RM lumbar. (A) Corte sagital

en el que se observa una masa polipoidea dependiente del espacio L3-L4
que invade el canal. (B) Corte axial normal. (C) Corte axial que pasa por
L3-L4, donde se observa que esa hernia discal comprime y desplaza la raiz
L4 izquierda

Figura 135

Cortes sagitales (A) y axiales (B) de una RM cervical. En ella se observa una

HDC C3-C4, paramedial izquierda

Caso clinico tipico
El paciente presentara clinica de lumbociatica o cervicobraquialgia irradiada

por el nivel correspondiente a la metamera afecta, asi como déficit sensitivo,
motor o arreflexia, dependiendo de la raiz comprimida.

Patologia de columna: estenosis de canal

Hallazgos neurorradiolégicos

Para el estudio de esta patologia la prueba diagnostica principal es la RM
lumbar. En ella se podra observar que se ha perdido la forma habitual redon-
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deada del canal y se ha convertido en forma triangular estrecha o incluso Figura 136
queda practicamente cerrada (Figura 136).

La determinacion del nivel es similar a |a que se hace con las hernias dis-
cales.

Caso clinico tipico

¢ Estenosis de canal lumbar. La clinica caracteristica es un paciente de
edad avanzada que presenta claudicacion de la marcha (dolor lumbar
irradiado por MMII que se produce al caminar, no en reposo, y que
mejora al inclinar el tronco hacia delante).

e Estenosis de canal cervical. La clinica tipica es la de mielopatia cervi-
cal: afectacién de la segunda motoneurona en segmentos cervicales = 5Se& muestran cortes sagitales (A) y axiales (B) de una RM lumbar, donde se
(manos) y de la primera por debajo (piernas). aprecia importante estenosis del canal lumbar a nivel L3-L4
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