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C§psula interna y ganglios de la base. Corte axial en RM cerebral 

Esplenio del cuerpo calloso Vena cerebral magna 
T§lamo. N¼cleo de sustancia gris localizado 
en la zona medial del cerebro, a ambos 
lados del tercer ventr²culo. 

Å 

Dienc®falo Radiaci·n ·ptica Ventr²culo lateral 

~--~---- Porci·n retrolentiforme 
de la CI 

_L--- Brazo posterior de la CI 
._.!~-' 

Putamen Rodilla de la CI 

Brazo anterior 
de la CI 

N¼cleo caudad 

En cada hemisferio se distinguen: 
Å La corteza cerebral o sustancia gris, de unos 

2 o 3 mm de espesor, est§ dividida en cuatro 
l·bulos: frontal, parietal, temporal y occipitaL 

Å La sustancia blanca formando sistemas 
de conexl·n: c§psula interna, externa y 
extrema, adem§s de fibras de asociaci·n 
(comunican dentro de un hemisferio), fibras 
comisurales (vinculan §reas coincidentes de 
ambos hemisferios) y fibras de proyecci·n 
(hacia n¼cleos subcorticales, tronco enc®- 
falo y m®dula). El cuerpo calloso es la mayor 
de las comisuras (fibras comisurales). 

Rodilla del cuerpo 
calloso Ventriculo lateral 

Hemisferios cerebrales 

Esquema de los derivados embriol·gicos de las vesfculas encef§licas 
y correspondencias con la anatom²a del adulto 

'" o 

C~beo 

PujMte 

El tronco del enc®falo est§ dividido anat·micamente (Figura 3): 
Å Mesenc®falo. En ®l se pueden encontrar los n¼cleos de los pares cra- 

neales 111 y IV, adem§s de los tub®rculos cuadr²g®minos, el n¼cleo rojo y 
la sustancia nigro. 

Å Protuberancia o puente. Donde se localizan los n¼cleos de los pares 
craneales V motor, VI, VII y VIII, y los ped¼nculos cerebelosos med²os, 
que conectan el tronco del enc®falo con el cerebelo. 

Å Bulbo raqu²deo. En el que se pueden localizar los n¼cleos de los pares 
craneales IX, X, XI y XII, as² como los centros de control de las funciones 
card²acas, vasoconstrictoras y respiratorias, y otras actividades reflejas 
como el v·mito. 

Tronco del enc®falo 

~ Cu""?O e,t., ado 

------- TÅ ""'Ü - --. _ _,._ potll~o 

Corte.ta "ereorcl 

Los n¼cleos grises del cerebro son formaciones de sustancia gris situadas 
en la proximidad de la base del cerebro. Son el n¼cleo caudado, putamen y 
p§lido (los dos ¼ltimos constituyen juntos el n¼cleo lenticular). Entre estos 
n¼cleos se encuentran interpuestas dos l§minas de sustancia blanca, llama- 
das c§psula interna y c§psula externa (Figura 2). 

Ganglios de la base 
Breve recuerdo anat·mico (Figura 1) 

Hipot§lamo. Encargado de la regulaci·n de las funciones viscerales: 
homeostasls, ciclo suef'lo-vigllia, control endocrino ... 

Å 

Introducci·n: anatom²a, 
semiolog²a y fisiolog²a 
del sistema nervioso 
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La afasia gJobal es la forma m§s grave y fre- 
cuente de afasia, secundaria a grandes lesiones 
que afectan a las §reas anteriores y posteriores 
del lenguaje. T²pico de grandes infartos en terri- 
torio de arteria cerebral media. El pron·stico de 
recuperaci·n es malo. 

Las afasias transcorticales motora o sensitiva 
tienen las mismas caracter²sticas que las afasias 
motoras o sensitivas puras correspondientes, 
pero se caracterizan por conservar la capacidad 
de repetici·n. Se producen por infartos exten- 
sos en las zonas de vascularizaci·n 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 ecol§lica. 

La afasia de conducci·n puede darse con lesio- 
nes del fasc²culo arcuato. La comprensi·n est§ 
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 fon®micas ("giruc²a" por "cirug²a") sin 
otras alteraciones. 

2 

Visi·n sagital del enc®falo, anatorn²a 

fuco Åntenor del ÅĐu 

M~ulç e.splnal 

8orde del .g"'41to 
mÅgno 

NÅsotarin9e - 

lnds.lvo.s. l..._....,,...__. ÅÅ. , 

-- - P\Mnte 

. / - 
Sutco 
p§lletoo<<i.pltal 

HUtJO f ton til 

Scnou9lul 
.SUptilOt 

Surco cucubr 

Cunpo ca.floso 

V~ltk\o.lo lÅt~ral 

S\lrto p,ct.cnltel Sllturç coron~I 

Las afasias de Wernicke, receptiva o afasia fluente se producen por lesio- 
nes en el §rea de Wernicke (§rea 22 de Brod- 
mann) o parte posterior de la circunvoluci·n 
temporal superior o gyrus supromorginol²s. 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 ling¿²stico. 

Los pacientes con afasia de Broca, expresiva o afasia no fluente presentan 
Incapacidad para emitir lenguaje, con comprensi·n conservada. Se describe 
cl§sicamente por lesi·n en el §rea de Broca en el l·bulo frontal dominante 
(§rea 44 y 45 Brodmann o pors operculor o triangular) (Figura 4}. 

Diagn·stico diferencial de las afasias 

No S² No 

No sr sr 

No 
No 
No 

No 
No 

S² 

No No No 

Repetici·n 

No No S² 

Nominaci·n Comprensi·n 

sensitiva S² 
T ran.sccirtiica 1 

Los trastornos del lenguaje son: 
Å Disartria. Es un trastorno espec²fico de la articulaci·n del lenguaje en 

el que las bases del mismo (gram§tica, comprensi·n y elecci·n de la 
palabra) est§n intactas. 

Å Afasia. Es una p®rdida o deterioro del lenguaje causado por da¶o 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). 

No Transcortlcal 
motora Trastornos del lenguaje 

Global Las alteraciones de las funciones superiores traducen afectaci·n de la sus- 
tancia gris cort²ca l. 

S² 

No 

Conducci·n 

sr Wemicke Alteraciones de las funciones superiores 

Auenda 

No 

Tabla 1 

Posterior al tronco del enc®falo, se encarga de la v²a motora indirecta, 
secuenciando las actividades motoras, realizando las correcciones necesa- 
rias en su realizaci·n y regulando el tono postura( y el equilibrio. 

Existen cinco tipos de afasia, que se pueden diferenciar seg¼n los conceptos 
de fluencia, compresi·n, nominaci·n y repetici·n {Tabla 1). 

Tipos de afasia Cerebelo 
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3 

cuya estructura es la de canales i·nicos. poder realizar cada acto por separado de forma correcta. 

Å Apraxia ideatoria. Incapacidad para llevar a cabo una secuencia orde- de acetilcolina y provoca su exocitosis. La acetilcol²na se une a sus recepto- 
nada de actos motores (por ejemplo, encender un cigarrillo) a pesar de res, situados en la membrana muscular subyacente a la terminaci·n axonal y 

La acetilcolina es el neurotransmisor empleado en la placa motora (uni·n 
neuromuscular), ya que ®sta no es sino un modelo de sinapsis qu²mica. 
La acetilcolina se sintetiza en el citosol de la segunda motoneurona y se 
almacena en ves²culas en el terminal presin§ptico. Cuando un potencial de 
acci·n recorre el ax·n y alcanza la terminaci·n presin§ptica, la despolariza, 
abri®ndose canales de calcio regulados por voltaje. El calcio atrae ves²culas 

Fisiolog²a de la placa motora (Figuras) 

Las neuronas de la capa cortical V de la corteza motora primaria (§rea 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 c§psula interna, hasta el asta anterior de la m®dula 
o hasta los n¼cleos motores de los pares craneales, respectivamente, y la 
segunda motoneurona, que se extiende hasta la fibra muscular. 
Å Fasc²culo geniculado o corticonuclear. Se encarga del control volunta- 
rio de la musculatura inervada por los pares craneales. 

Å Haz corticoespinal. Pueden diferenciarse dos tractos a partir del bulbo: 
Tracto corticoespinal lateral (TCEL). Es cruzado y discurre por el 
cord·n lateral de la m®dula. 
Tracto corticoespinal anterior o ventral (TCEV). lpsilateral, discu- 
rre por el cord·n anterior. lnerva la musculatura axial. Poco rele- 
vante cl²nicamente. 

Descripci·n de la v²a piramidal 
Lateralidad de las lesiones 

S²stema piramidal 

Fi.?iolog²a de la fLJflCi·.n m_o_to_r_a_._ Ŀ---- 

Trastornos de la funci·n motora 
1.3. 

, 
espontanea. 

Å Apraxia constructiva. Incapacidad para dibujar o construir figuras simples. 
Å Apraxia del vestido. Incapacidad para vestirse de forma correcta cuando 

se le entregan las distintas piezas del vestuario. 
Å Apraxia de la marcha. Incapacidad de iniciar la deambulaci·n en posi- 

ci·n b²peda por haber perdido los patrones motores aprendidos para 
caminar, preservando la din§mica en dec¼bito. Caracter²sticamente, 
aparece en la hidrocefalia normotensiva (junto a incontinencia urinaria 
y demencia) y en lesiones frontales bilaterales. 

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

O l . Introducci·n: anatom²a, semiolog²a 
y fisiolog²a del sistema nerv²oso 

La apraxia es la incapacidad de realizar patrones motores complejos ante 
una orden verbal o imitaci·n en un paciente con una adecuada comprensi·n 
y sin d®ficits motores o sensitivos primarios que interfieran con el desarrollo 
del movimiento. 
Å Apraxia ideomotora. Incapacidad para desarrollar un acto motor pre- 
viamente aprendido en respuesta a una orden verbal, con abundantes 
fallos en la movilizaci·n, colocaci·n y orientaci·n de un miembro para 
realizar la tarea encomendada. Es el tipo m§s com¼n de apraxia. 

Apraxias 

Å Negligencias. Lesiones parietales no dominantes (m§s frecuente dere- 
cho). As², dado que el l·bulo parietal dominante vigila y percibe el hemi- 
espacio derecho, el l·bulo parietal derecho, ambos espacios: una lesi·n 
no dominante (derecha) parietal dar§ lugar a la p®rdida de la vigilancia 
y percepci·n 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. 

Å Agnosias t§ctiles (lesiones parietales contralaterales): 
Astereognosia. Incapacidad de reconocer un objeto por el tacto con 
ojos cerrados, aunque sf describir§ sus caracter²sticas primarias. 
Atopognosia. Imposibilidad para localizar un est²mulo t§ctil. 
Agrafoestesia. Incapacidad para reconocer una determinada figura 
trazada sobre la superficie corporal. 

La agnosia es la incapacidad para reconocer un est²mulo visual, t§ctil o auditivo 
cuando no hay alteraci·n en la compresi·n ni defectos en las sensibilidades 
primarias visuales, sensitivas o auditivas. Refleja un problema a nivel cortical. 
Å Agnosias visuales (lesiones de §reas de asociaci·n visuales): 

Prosopagnosia. Incapacidad para reconocer rostros humanos pre- 
viamente conocidos o aprender nuevos. 
Simultagnosia. Incapacidad para percibir dos est²mulos visuales de 
forma simult§nea. 

Agnosias 

Localizaci·n anat·mica de tos principales tipos de afasia 

Afasia transcortlcal 
Afasia sensitiva sensitiva 
o de Wernicke 

Afasia motora 
o de Broca 

Afasia 
de conducci·n Afasia transcortical 

motora 
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V²as motoras 

~ 

2.Û motoneurona (asta anterior) 
@ 

Placa motora 
(5) 

M¼sculo 

. ... .. . . ... 
ÅÅ ÅÅ Å ÅÅÅ .. .. . . .... ĿĿ ĿĿ .. Ŀ. ... ~ Å, ~.Ŀ....- . ÅÅ ÅÅ Å .. - ĿĿĿĿĿĿ : Å Å ÅÅ Å Å Å Å Å Å Å ÅÅ Å Å Å Å Å Å Å Å Å Å ÅÅÅ : ĿĿĿĿÅĿĿĿĿĿĿ 

Nervio perif®rico 
Ql 

. 
'Ŀ Å . . . . 

Å Å Å 

. . Å V²a corticoespinal lateral (90%) 
Å Å Å . Å Å Å, 

Å Å Å Å 

Via cort²coespinal medial (10%) 

Decusaci·n 

r .. , 

. Å Å Å ÅÅ ÅÅ Å Å Å Å Å Å Å Å Å Å Å . . Å Å Å Å Ŀ. . Å Å 
:; Ŀ~.\ ' Å Å ,,. ... ';. 

ÅÅ Å Å Å Å ÅÅ Å Å 

v 
1.Å motoneurona 
(piramidal) (j) 

Å Å . . 

Å Les²ones de la motoneurona del asta anterior medular y de los n¼cleos 
motores troncoencef§licos (segunda motoneurona). 

Å Lesiones del nervio perif®rico. 
Å Lesiones de la placa neuromuscular (miastenia gravis, s²ndrome miast®- 

nico de Eaton-Lambert, botulismo ... ). 
Å Miopat²as (Figura 6). 

Las par§lisis pueden der²var de: 
Å Lesiones de la v²a piramidal (primera motoneurona). 

Corteza y c§psula interna. Hemiparesia faciobraquiocrural contra- 
lateral a la lesi·n. 
Troncoenc®falo. Hemiparesla contralateral con cl²nica de pares cra- 
neales ipsilaterales. 
Lesiones medulares. Cursan con paraparesia o tetraparesia, seg¼n 
la localizaci·n lesional, y si la afectaci·n es s·lo de una v²a pirami- 
dal, la paresia es Ipsilateral a la misma. 

Otras alteraciones de la funci·n motora, como los trastornos extrapiramida- 
les, las crisis comiciales motoras, los trastornos de la coordinaci·n se trata- 
r§n m§s adelante en este cap²tulo. 

claudicaci·n (infradesnivelaci·n y pronaci·n en miembro superior o ca²da 
hacia la camilla del miembro inferior). La lesi·n 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 fl§cida, pero 
cuando el da¶o quede establecido, el paciente tendr§ cl²nicamente signos 
de primera. 

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 
flexi·n de 90Á de cadera y rodilla estando tumbado), valorando si existe 

No contracci·n ni movimiento. Par§lisis completa 

Contracci·n 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- o 4+. 

Fuerza normal 
Cuantificaci·n del d®ficit de la fuerza motora 

Tabla 2 

El d®ficit de fuerza se cuantifica como figura en la Tabla 2. 

Trastornos motores 

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 direcci·n y de la secuencia de movimientos 
necesarios. 

Ambos forman parte de la v²a motora indirecta. B§sicamente, el cerebelo 
ayuda a secuenciar las actividades motoras y a efectuar las adaptaciones 
correctoras de estas actividades seg¼n se realizan. Adem§s, Interviene en la 
regulaci·n de la postura y del equ²librio. 

Cerebelo y ganglios basales 

Fisiologla de la placa motora 

Fibra muscular 

~~- Pliegues 
postsin§pt²cos 

Å 
Ves²culas 

Placa motora terminal 

- C®lula 
deSchwann 

- - 
Vaina de mielina 

La acetilcolina desaparece con rapidez de la hendidura sin§ptica por la pre- 
sencia de la enzima acetilcol²nesterasa. 

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 acci·n muscular y la contracci·n 
muscular. 
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Å S²ntomas positivos: parestesias (percepciones de sensaciones an·ma- 
las sin aplicaci·n de un est²mulo aparente) y disestesias (sensaci·n an·- 
mala tras la aplicaci·n de un est²mulo). 

Å S²ntomas negativos: hipoestesia (disminuci·n de la percepci·n) o anes- 
tesia (ausencia completa de percepci·n). 

Cl²nica 

Vfas sensitivas 

Termoalg®sica (dolor y temperatura) 

Å Sensibilidad vibratoria, posicional 
y propioceptiva 

V²a esplnotal§mica ~ 

- 

Ganglio 
radicular 

Cordones 
posteriores 

... 

T§lamo 

Desde el t§lamo, se distribuyen hacia la corteza sensorial (tercera neurona 
que proyecta al c·rtex parietal), donde existe una representaci·n sensitiva 
del cuerpo, el llamado hom¼nculo sensitivo de Penfteld. 

(neurona de 2.0 orden) en los n¼cleos bulbares bajos de Goll (Gr§cil) 
y Burdach (Cuneiforme), cruzando a nivel del bulbo al lado opuesto, 
formando el lemnisco medial y acabando en el t§lamo (n¼cleo ventral 
posterolateral; neurona de 3."' orden). Es una v²a de conducci·n muy 
r§pida y presenta un alto grado de orientaci·n espacial con respecto 
al origen del est²mulo. 

Å Sensibilidad protop§tica. Sistema anterolateral. Conduce las siguien- 
tes modal²dades: dolor, temperatura y tacto grosero. Se inicia en el gan- 
glio dorsal sensitivo (neurona de l."' orden sensitivo), entrando por la 
ra²z posterior, donde tiene su primera sinapsis en las astas dorsales de 
la sustancia gris medular (neurona de 2.0 orden) y, tras cruzar al lado 
opuesto de la m®dula, asciende por las columnas blancas anteriores y 
laterales {fasc²culo espinotal§mico lateral), para terminar en todos los 
niveles del tronco, y tambi®n en el n¼cleo ventral posterolateral del 
t§lamo (neurona de 3.er orden). Es un sistema m§s lento, con menor 
grado de orientaci·n espacial. 

O l . Introducci·n: anatom²a, semiolog²a 
y fisiolog²a del sistema nerv²oso 

Å Sensibilidad epicr²tica. Sistema columna dorsal-lemnisco medial. 
Conducen impulsos de discriminaci·n t§ctil fina, vibraci·n y propio- 
cepci·n. Se inicia en el ganglio dorsal sensitivo (neurona de 1.ar orden 
sensitivo), entrando por la ra²z posterior, y asciende por las colum- 
nas posteriores de la m®dula ipsilateral, en forma de los fasc²culos de 
Goll (Gr§cil) y Burdach (Cuneiforme), haciendo su primera sinapsis 

V²as sensitivas del SNC 

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 est²mulo constante, pasado cierto 
tiempo, la frecuencia de descarga cada vez es m§s lenta hasta que, final- 
mente, se reduce al m²nimo o desaparece). 

Å Receptores sensoriales primarios. En este caso, son las propias termi- 
naciones nerviosas las que act¼an como sensores. 

Å Receptores sensoriales secundarios. Constituidos por c®lulas especia- 
lizadas neurales o no neurales, que act¼an como transductoras del est²- 
mulo a la neurona sensorial primaria a trav®s de mecanismos sin§pticos. 

Receptores sensoriales 

Trastornos de la sensibilidad (Figura 1> 

1.21. 

Hay que considerar si existen s²ntomas asociados para orien- 
tar el diagn·stico, por ejemplo: 
1.Û motoneurona + afasia = hemisfeno cerebral izquierdo 
con afectaci·n cortical. 
1.Û motoneurona + pares craneales contralaterales (s²ndro- 
me cruzado)= tronco del enc®falo (los pares marcan la altu- 
ra y nivel de la lesi·n en tronco). 
2." motoneurona + d®ficit sensitivo = nervio perif®rico. 
1.1 moroneurona + 2.Å motoneurona (en ta misma extremi- 
dad)= esclerosis lateral amiotr·fica {ELA). 

RECUERDA 

Diagn·stico diferencial de las lesiones de primera y segunda motoneurona 

Tono 

Å M¼sculos aisladoso peque¶os 
grupos (p. ej. musculatura 
intr²nseca de la mano) 

Å Amiotrofia precoz 
Å Fasciculadones y fibrilaciones 
(que deben confirmarse con 
un electromiograma) 

Aumentado (par§lisis esp§stica) Disminuido (par§lisis fl§cida) 

Å Amplios grupos musculares 
(una extremidad completa 
al menos) 

Å Atrofia por desuso 

Flexora Extensora (Babinski) Respuesta 
cutaneoplantar 

M¼sculo 

Disminuidos o ausentes Reflejos Vivos 
osteotendinosos 

2.Û motoneurona 

A nivel cl²nico es de gran importancia la diferenciaci·n entre lesi·n de la pri- 
mera y de la segunda motoneurona (Tabla 3). 
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arnica Marcha taloneante, inestable que empeora Å V®rtigo Å V®rtigo Å El s²ndrome pancerebeloso incluye: 
gravemente al cerrar los ojos Å Nistagmo Å Nistagmo nistagmo, temblor cin®tico que 

Å Desviaci·n de marcha y maniobras Å Desviaci·n de la marcha se agrava al alcanzar el objeto 
vestibulares hada el lado y maniobras vestibulares (temblor terminal), temblor 
de la hipofunc²·n vestibular relativa no arm·nicas de acci·n postura! frecuente, 

Å arnica vegetativa dismetrfa, disdladococinesia, 
Å Cl²nica auditiva frecuente hipoton²a y disartria esc§ndida 
(ac¼fenos, hipoacusla) ROMBERG Å B s²ndrome vermiano puede 
+,tiende a lateralizar al lado manifestarse como una ataxia 
de la hipofunci·n vestibular relativa trunca! aislada 

Romberg ROMBERG +,sin lateralizar a ning¼n lado ROMBERG +,tiende a lateralizar ROMBERG +,suele lateralizar al lado ROMBERG -, igual de inestable con ojos 
al lado de la hlpofunci·n vestibular de la hipofunci·n vestibular relativa abiertos o cerrados 
relativa 

Etiologfa Espondilosis cervical, neuropat²as Vascular (vertebrobasllar), infecciosa, Lesiones vasculares o desmielinizantes Vascular (vertebrobasilar), infecciosa, 
perif®ricas, neuronopatlas sensitivas desmiellnizante, tumoral, f§rmacos troncoencef§llcas desmlelinizante, tumoral, f§rmacos 
(Sjogern, paraneopl§sica.s), mielopat²a (antiepil®pticos), t·xicos (etanol (antiepil®pticos), t·xicos (etanol 
con afectaci·n cordonal posterior, tabes provoca degeneraci·n vermlana provoca degeneraci·n vermlana 
dorsal, lesiones en NVPL tal§mico predominante) predominante) 

Tipos de ataxia 

Central 
(n¼deos vestibulares y sus v²as 

de conexi·n) 

Cerebelosa 
(hemisferios y vennis) Perif~rlco 

(laberinto y n¼deo vestibular) 

SensmĿ Ŀva 
(cordones posteriores-lemnisco medial) 

Vestibular 
Tabla 4 

Å Ataxia sensitiva. Afecta predominantemente a la marcha y miembros 
inferiores de forma sim®trica. Es caracter²stica la ausencia de v®rtigo, nis- 
tagrno o disartria, y pr§cticamente diagn·stico el claro empeoramiento 

Å Lesiones tal§micas: afectan a todas las sensibilidades del hemlcuerpo 
contralateral, incluidas las de la cara. A veces pueden producir un cua- 

Tipos sindr·micos de ataxia 

Se define la ataxia como todo trastorno de la coordinaci·n que, sin debilidad 
motora y en ausencia de apraxia, altera la direcci·n y amplitud del movi- 
miento voluntario, la postura y el equilibrio. La presencia de ataxia implica un 
da¶o en uno de los siguientes sistemas: propiocepci·n, cerebelo o vestibular 
{Tabla 4). 

Å Polineuropat²a: hipoestesia, disestesias y parestesias a nivel distal en 
miembros, con distribuci·n en guante y calcet²n. 

Å lesiones centromedulares: d®ficit en un dermatomo ("nivel suspen- 
dido") para la sensibilidad dolorosa y t®rmica con conservaci·n de la 
t§ctil y propioceptiva (d®ficit disociado de la sensibilidad). 

Å lesiones medulares: dan niveles sensitivos cuya distribuci·n es indica- 
tiva del nivel lesiona l. 

Cord·n posterior: alteraci·n ep²critica ipsilateral. 
Cord·n anterior: alteraci·n protop§tica contralateral. 

Anatomla de las alteraciones de la sensibilidad Trastornos de la coordinaci·n. Ataxias 

Apuntes 
del profeso@ 

Topograf²a de las lesiones 

Figura 8 
Å 

dro de dolor o hiperpatia en el hemicuerpo afectado (s²ndrome de D®je- 
rine-Roussy). 
Lesiones corticales parietales: producen una afectaci·n de las sensibi- 
lidades combinadas, con conservaci·n relativa de las primarias (tacto, 
dolor y temperatura). 

La distribuci·n de los d®ficits sensoriales es indicativa de la localizaci·n lesio- 
na! dentro del sistema nervioso (Figura 8). 
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Localizaci·n de los pares craneales en el tronco del enc®falo 

Hemihipoestesia facial lpsilateral N¼cleo principal (protuberancia) 
N¼cleo espinal (protuberancia y bulbo) 

Paresia, amiotrofias y fasciculaciones de la lengua, 
que se desv²a hacia el lado de la lesi·n Bulbo 

VPC ~ . 

Bulbo XllPC 

Parallsis facial: (la boca se desvia al lado sano) 
Ŀ Perif®rica: completa (superior+ inferior) 

-Central: respeta porci·n superior 
Protuberancia 

Alteraci·n de la mirada horizontal 
(los ojos se desv²an al lado contrario a la lesi·n) Protuberancia 

Midriasis arreactiva 
Alteraci·n de la mirada vertical Mesenc®falo 

VII PC 

VIPC Protuberancia 

111 PC 

Localizaci·n Cl²nica de la lesi·n -~- Å 

Ŀ-Ŀ------fĿ--------- 
Mesenc®falo 

El n¼cleo del VI par se localiza en la protuberancia. De ®l se origina el fas- 
c²culo longitudinal mediaJ, interneuronas que cruzan la l²nea media y 
ascienden para hacer sinapsis en el subn¼cleo del recto interno del 111 par 
contralateral, permitiendo de esta forma la mirada conjugada en el plano 
horizontal. La paresia del VI par craneal provoca limitaci·n para la abducci·n 
del ojo, ocasionando diplop²a binocular horizontal que aumenta cuando el 
paciente mira al lado de la lesi·n. 
Å La lesi·n del fasc²culo longitudinal medial produce la llamada oftalmo- 

plej²a lnternuclear (par§lisis de la aducci·n de un ojo [que nomina el 
lado de la oftalmoplej²a y el lado del FLM afectado) con nistagmo en el 

lesiones del VI par craneal 
(n¼cleo motor ocular externo) 

El n¼cleo del IV par se localiza en el mesenc®falo. La par§lisis del IV par pro- 
duce clfnlca de diplop²a vertical que aumenta al mirar hacia abajo y al iado 
opuesto de la lesi·n. Los pacientes presentan, caracter²sticamente, desvia- 
ci·n de la cabeza hac²a el lado opuesto a la lesi·n, ya que la Inclinaci·n cef§- 
lica hacia el mismo lado aumenta la diplop²a (fen·meno de Bielschowsky). La 
causa m§s frecuente de afectaci·n son los traumatismos craneales seguidos 
de la neuropat²a isqu®mica. 

lesiones del IV par craneal {n¼cleo troclear) 

Para aclarlar la etiolog²a de un 111 PC hay que ¶jarse en la 
pupila. Si la lesi·n es de naturaleza isqu®mica (diabetes), su 
funci·n estar§ preservada hasta fases avanzadas, mientras 
que si es de naturaleza compresiva (aneurisma AComP), 
ser§ lo primero en afectarse. 

RECUERDA 

porci·n central del nervio, y las fibras pupilomotoras se localizan peri- 
f®ricamente. 

Å En el seno cavernoso, la lesi·n del 111 par se suele asociar a lesi·n de 
otros pares craneales {IV y VI: oftalmoplej²a completa, la primera y 
segunda ramas del trig®mino). 

Å Por la fisura orbitaria superior discurren los pares 111, IV y VI y primera 
rama del V (oft§lmica) y la vena oft§lmica. Las lesiones a este nivel no 
afectan a la segunda rama del trig®mino. 

O l . Introducci·n: anatom²a, semiolog²a 
y fisiolog²a del sistema nerv²oso 

Cursa con debilidad de los m¼sculos inervados (POl) {constrictor pupilar, 
recto superior, inferior, interno y oblicuo menor) y ptosis (elevador del p§r- 
pado ipsilateral), produciendo diplop²a vertical u oblicua binocular. La causa 
m§s frecuente es la mononeuropatfa diab®tica. 
Å Las lesiones compresivas se caracterizan inicialmente por midriasis arre- 

activa de la pupila, seguida de debilidad de la musculatura extraocular. 
Las lesiones isqu®mlcas respetan la pupila, ya que est§n confinadas a la 

Lesiones del 111 par craneal 
(n¼cleo motor ocular com¼n) 

Las par§lisis o paresias de ios pares craneales oculomotores (nervios motor 
ocular com¼n [111], pat®tico [IV) y motor ocular externo [Vi)) producen diplo- 
p²a binocular. La diplop²a monocular se observa en la luxaci·n del cristalino. 

Par§lisis de los pares craneales oculomotores 

Alteraci·n de los pares craneales (Figura 9) 

1.&. 

cuando el paciente cierra los ojos o ejecuta movimientos en situaciones 
con escasa luminosidad. En posici·n b²peda, con ojos abiertos, hay un 
aumento de la base de sustentaci·n, y el paciente puede llegar a caer si 
cierra los ojos {signo de Romberg). 

Å Ataxia cerebelosa. La ataxia cerebelosa puede afectar a la bipedesta- 
ci·n, marcha y miembros y, a diferencia de la ataxia sensitiva, persiste 
a¼n con ayuda visual y no se agrava tan intensamente con el cierre de 
los ojos. Se asocia a hipoton²a, disartria, temblor cin®tico y nistagmo. El 
signo de Romberg es negativo en las lesiones cerebelosas, es decir, igual 
inestabilidad con ojos abiertos o cerrados. 

Å Ataxia vestibular. La ataxia o desequilibrio vestibular se caracteriza 
por un trastorno del equilibrio durante la bipedestaci·n y marcha, sin 
incoordinaci·n en los movimientos de los miembros cuando el paciente 
es explorado en dec¼bito. El v®rtigo y el nistagmo est§n t²picamente 
asociados, y no hay disartria. El test de Romberg es positivo, laterali- 
zando hacia el lado de la hipofunci·n relativa vestibular. 
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escotomas o amaurosis. 
Å Las lesiones quiasm§ticas dan lugar generalmente a hemianopsias 
heter·nimas bitemporales. 

Å Las lesiones en cintilla ·ptica dan lugar a hemianospias hom·ninas 
contralaterales incongruentes {diferencias entre el defecto campi- 
m®trico en cada ojo). Se suelen acompa¶ar de defecto pupilar afe- 
rente 

Å Las radiaciones ·pticas inferiores (temporales) producen una cuadran- 
tanopsia hom·nima contralateral de predominio superior. 

Å Las radiaciones ·pticas superiores (parietales) producen una cuadran- 
tanopsia hom·nima contralateral de predominio inferior. 

Å La lesi·n de ambas radiaciones ·pticas produce una hemianopsia 
hom·nima contralateral que, a diferencia de la cintilla, ser§ m§s con- 
gruente y sin afectaci·n de la pupila. 

Å Las lesiones en corteza visual primaria dan lugar a hemianopsias hom·- 
nimas contralaterales con la peculiaridad de que la m§cula, zona de 
mejor visi·n, queda respetada. 
Las lesiones cercanas al quiasma son menos congruentes que las lesio- 
nes occipitales porque en las primeras la densidad de la hemianopsia no 
es id®ntica en ambos ojos. 

1.7. 

los "pares de fuerzas", explican varias cuesncnes de la ex- 
ploraci·n neurol·gica, cuando un lado falla, el lado contra- 
rio predomina y "empuja" hacia el lado enfermo: 
Å El §rea de la mirada conjugada (§rea 8 de Brodmann, l·- 
bulo frontal): los ojos miran hacia el lado de la corteza 
infartada. 

Å El trlg®rmno motor: la mandlbula se desv²a la lado en- 
fermo. 

Å La porci·n vestibular del VIII par: la hipofunci·n relativa 
vestibular inestablliza el Romberg hacia la lado de esa hi- 
pofunci·n. 

Å Hipogloso: la protrusi·n de la lengua se desv²a hacia 
el lado afectado por el empuje del geruogloso contra- 
lateral. 

RECUERDA 

Es un nervio motor puro que inerva la hemilengua ipsllateral {m¼sculo genio- 
gloso). Su lesi·n produce hemlatrofia lpsilateral de la lengua y desviaci·n de 
la misma hacia el lado de la lesi·n. 

Lesi·n del nervio hipogloso o XII par craneal 

Es un nervio motor puro que inerva los m¼sculos esternocleidomastoideo y 
trapecio. Su lesi·n produce debilidad muscular ips²lateral a este nivel. 

Lesi·n del nervio espinal o XI par craneal 

Su lesi·n intracraneal produce disfagia, disartria, disfon²a y anestesia lar²n- 
gea. Es muy rara su lesi·n aislada. 

lnerva los m¼sculos constrictor superior de la faringe y estilofar²ngeo, la sen- 
sibilidad del tercio posterior de la lengua y de la orofaringe. Su lesi·n pro- 
duce leve dlsfagia, p®rdida de la sensibilidad del tercio posterior de la lengua, 
p®rdida del reflejo far²ngeo y desviaci·n de la pared posterior hacia el lado 
sano {signo de la cortina de Vernet). Es muy rara su lesi·n aislada. 

Lesi·n del nervio glosofar²ngeo o IX par craneal 

Est§, a su vez, constituido por dos nervios, el coclear y el vestibular. El nervio 
coclear es sensorial y transmite los est²mulos auditivos. El nervio vestibular 
interviene en la regulaci·n del equilibrio y en la orientaci·n en el espacio. La 
lesi·n del nervio coclear produce tinnttus o ac¼fenos, as² como disminuci·n 
de la agudeza auditiva. 

Lesi·n del nervio estatoac¼stico u VIII par craneal 

La lesi·n supranuclear (cortical) produce par§lisis ¼nicamente de la parte 
inferior de la hemlcara contra lateral (la inervaci·n de la parte inferior es con- 
tralateral, mientras que la inervaci·n de la parte superior es bilateral y, por 
tanto, est§ preservada}. 

Lesi·n del nervio facial o VII par craneal 

El nervio trig®mino inerva los m¼sculos de la masticaci·n y recoge la sensi- 
bilidad de la hemicara ipsllateral, hasta el v®rtex, sin incluir el §ngulo man- 
dibular (C2-C3). Se compone de tres ramas: oft§lmica, maxilar y mandibular. 
La manifestaci·n cl²nica m§s frecuente es el dolor en la hemlcara ipsilateral. 
Tambi®n puede cursar con hipoestesia de la hemicara ipsilateral, desviaci·n 
de la mand²bula hacia el lado enfermo con debilidad para la masticaci·n y 
abolici·n del reflejo cornea!. Recuerda que las meninges y los vasos sangu²- 
neos supratentoriales los inerva el trig®mino. 

Lesi·n del nervio trig®mino o V par craneal 

El IV par craneal es el m§s largo y delgado y adem§s aban- 
dona el tronco del enc®falo por su cara posterior. Por ello, 
la causa m§s frecuente de su lesi·n son los traumatismos 
craneoencef§licos. 
El VI pa craneal realiza un largo recorrido a trav®s del espa- 
cio subaracnoldeo, de ah² que sea susceptible de lesionarse 
ante elevaciones de la presi·n intracraneal. 

RECUERDA 

Oftalmoplej²a internuclear: lesi·n del fasc²culo longitudinal 
medial (en j·venes hay que sospechar enfermedad desmle- 
linizante mientras que, en mayores, isquemia en el tronco 
del enc®falo). 

RECUERDA 

Å La afectaci·n a nivel de la punta del pe¶asco del temporal produce el 
s²ndrome de Gradenigo (paresia del VI par, dolor facial ipsilateral por 
afectaci·n del trig®mino y sordera). 

El nervio facial inerva los m¼sculos de la m²mica facial, las gl§ndulas lagrimal, Trastornos campim®tricos y pupilares 
submaxilar y sublingual, y los dos tercios anteriores de la lengua. La lesi·n 
perif®rica o nuclear produce debilidad de los m¼sculos de la hemicara lpsl- 
lateral completa, de manera que al Intentar elevar ambas comisuras, la boca Defectos campim®tricos 
se desvfa hacia el lado sano, el paciente presenta frente lisa y dificultad para 
cerrar el p§rpado lpsilateral. V®ase la Secci·n de Oftalmolog²a. En resumen: 

Å Las lesiones retinianas y del nervio ·ptico conducen a la aparici·n de 

ojo abducente). Sus causas m§s frecuentes son la esclerosis m¼ltiple y Lesi·n del nervio vago o X par craneal 
las lesiones vasculares. 
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Å Las §reas motoras y premotoras est§n espec²ficamente relacionadas 
con los movimientos voluntarios y su lesi·n produce par§lisis esp§s- 
tica contralateral (primera motoneurona). Las §reas motoras prima- 
rias, al igual que las sensitivas, se organizan somatot·picamente de 
forma que §reas corticales se correlacionan con §reas corporales 
espec²ficas (Figura 12). 

Å En el l·bulo frontal, se sit¼a un centro de la mirada conjugada. Su lesi·n 
produce desviaci·n oculocef§lica conjugada hacia el lado de la lesi·n. 
Sin embargo, su irritaci·n (crisis comiciales) desv²a los ojos y la cabeza 
hacia el lado opuesto. 

Å La lesi·n del §rea motora suplementaria dominante inicialmente pro- 
duce mutismo, para posteriormente evolucionar a afasia motora trans- 
cortical. Cuando se afecta el §rea de Broca, aparece la afasia motora o 
no fluente. Lesiones m§s amplias en esta zona conducen al desarrollo de 
agrafia y apraxia bucolinguofacial. 

L·bulo frontal 

S²ndromes lobares (Figura 11á 
i.B. 
Vfa simp§tica ocular (GCS: ganglio cervical superior) 

{~ 

\ 
Ralz anterior del nervio T1 

M®dula espinal--------- 

Å l 
12 
1 

l 

\ 

, 1 .. '~----GCS 
Dilatador 
de la pupila 

I Elevador 
del p§rpado 
superior 

Arteria car·tida Interna Hipot§lamo 

Å . 

frente a la visi·n cercana es lenta y t·nica. La anisocoria se hace m§s 
patente en condiciones de luminosidad. Responde tanto a midri§ticos 
como a mi·ticos. Puede acompa¶arse de movimientos vermiformes de 
los bordes del iris. 

Å Pupila de Argyll~Robertson. Es una afectaci·n pupilar bilateral con pupi- 
las peque¶as e irregulares que responden escasamente a la luz, pero 
conservan la acomodaci·n para la visi·n cercana (disociaci·n cerca-luz 
o DCL). Presenta respuesta adecuada a mi·ticos y escasa a midri§ticos. 
Parece ser secundaria a una lesi·n mesencef§lica rostral y caracter²sti- 
camente se ve en pacientes con neurol¼es. 

O l . Introducci·n: anatom²a, semiolog²a 
y fisiolog²a del sistema nerv²oso 

Å Anisocoria esencial. Un 15-30% de la poblaci·n normal tiene una dife- 
rencia en el tama¶o pupilar de 0,4-1 mm con una reactividad normal a 
la luz. 

Å Defecto pupilar aferent.e relativo. Consiste en una disminuci·n 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 lesi·n del nervio ·ptico ipsilateral. 

Å S²ndrome de Horner. Se produce por afectaci·n de las fibras pupila- 
res simp§ticas. La inervaci·n simp§tica que dilata la pupila se origina 
a nivel hipotal§mico (1.!! neurona simp§tica) y desciende por el teg- 
mento lateral troncoencef§lico hasta el n¼cleo intermediolateral de la 
m®dula en los segmentos C8-D2. Donde se sit¼a la 2.@ neurona sim- 
p§tica, que sale de la m®dula por el ramo anterior, atraviesa el gan- 
glio estrellado y desde aqu², pasa al ganglio cervical superior (donde 
se encuentra la 3.Û neurona) de la cadena simp§tica paravertebral y 
asciende con el plexo pericarotfdeo, para incorporarse a la rama oft§l- 
mica del trig®mino y alcanzar la pupila a trav®s de los nervios ciliares 
largos. La lesi·n a cualquiera de estos niveles puede producir un s²n- 
drome de Horner, que cursa con la tr²ada de ptosis, miosis y "enoftal- 
mos" aparente. A veces se suma anhidrosis facial (esto ¼ltimo cuando 
la lesi·n es previa a la bifurcaci·n carot²dea; si la lesi·n es posterior 
a la bifurcaci·n, no hay anhidrosis). La pupila responde adecuada- 
mente a la luz y a los est²mulos cercanos. La anisocoria es mayor en 
la oscuridad y la pupila responde tanto a midri§ticos como a mi·ticos. 

Å Lesi·n de las fibras pupilares parasimp§ticas o defecto pupilar efe- 
rente (lesi·n 111 par craneal). Da lugar a dilataci·n pupilar sin respuesta 
a la luz. Cuando la dilataci·n pupilar arreactiva se acompa¶a de una 
relativa preservaci·n de la motilidad ocular, la etiolog²a suele ser com- 
presiva en el espacio subaracnoideo. Las lesiones isqu®micas del 111 par 
respetan la pup²la Inicialmente (ya que la Isquemia suele afectar a las 
fibras internas y, como se ha comentado, las parasimp§ticas se sit¼an en 
la porci·n externa del 111 par). 

Å Pupila t·nica de Ad²e. Se produce secundariamente a lesi·n del gan- 
glio ciliar por causas locales (inflamaci·n, infecci·n o traumatismo) o 
como parte de una neuropatia perif®rica o auton·mica (s²ndrome de 
Guillain-Barr®, s²ndrome de Fisher, s²ndrome de Shy-Drager, amiloidosis, 
neuropatia sensitiva hereditaria, enfermedad de Charcot-Marie-Tooth, 
diabetes, alcoholismo o s²ndrome para neopl§sico). Es una pupila midri§- 
tica, generalmente unilateral, que no responde a la luz, y cuya respuesta 

- , 
del 
Apuntes 
prqfes9r ~~~~~-'--- o 

J 
Anatom²a del reflejo fotomotor 
Defecto aferente 
Defecto eferente 

Alteraciones pupilares 

La cuadrantanopsia bitemporal superior se produce por la 
compresi·n de las fibras inferiores del quiasma, y una de 
sus causas suelen ser los tumores hipof²sanos. En cambio, 
los craneofaringiomas, que comprimen primero las fibras 
superiores, provocan una cuadrantanopsia bitemporal in- 
ferior. 

RECUERDA 
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Organizacion somatoc·pica de las §reas corticales motoras y sensitivas 

Å Las alteraciones sensitivas que aparecen como consecuencia de la 
lesi·n del l·bulo parietal han sido descritas previamente (v®ase el 
Apartado sobre S²ndromes sensitivos y agnosias) e incluyen aste- 
reognosia, atopognosia, p®rdida de la discriminaci·n entre dos 
puntos, extinci·n parietal, y negl²gencias: anosognosia y asomatog- 
nosra. 

Å El defecto campim®trico por lesi·n parietal es una hemianopsla hom·- 
nima contralateral congruente, con claro predominio en los campos 
inferiores (cuadrantanopsia hom·nima inferior por afectaci·n de las 
radiaciones ·pticas superiores). 

Å La apraxia constructiva y la del vestido, as² como la anosognosia y la 
negligencia hemicorporal (asomatognosia), se observan m§s frecuente- 
mente con lesiones parietales derechas, aunque tambi®n pueden apa- 
recer en lesiones izquierdas. 

Å La lesi·n del l·bulo parietal dominante conduce a la aparici·n de alexia, 
s²ndrome de Gerstmann (agrafia, alexia, acalculia, agnosia digital y des- 
orientaci·n derecha-izquierda), astereognosia bimanual (agnosia t§ctil) 
y apraxia ideatoria e ideomotora (tambi®n pueden aparecer en lesiones 
fronta 1 es). 

L·bulo parietal 

De forma resumida recuerda los patrones de desviaci·n de 
la mirada conjugada en 3 casos: 

1) En un infarto hemisf®rico con afectaci·n frontal (§rea 
de la mirada conjugada, 8 de Brodmann), los ojos se 
desvlan hacia el lado de la lesi·n hemisf®rica. 

2) En el caso de una crisis que afecte al §rea de la mirada 
conjugada, los ojos se desv²an hacia el lado contrario 
del foco irritativo. 

3) En el caso de infartos en protuberancia, se puede 
producir una desviaci·n de la mirada conjugada al 
lado contrario de la lesi·n. 

RECUERDA Å La afectaci·n bilateral de las §reas frontales mediales parasagitales con- 
duce a un cuadro de apraxia de la marcha e incontinencia urinaria. 

Å Las §reas prefrontales tienen una funci·n menos espec²fica. Su lesi·n 
se ha relacionado con una ausencia de Iniciativa y espontaneidad 
(estado ap§tico o ab¼lico), disminuci·n de las relaciones interperso- 
nales, cambios en la personalidad (a veces con evidente desinhibici·n 
social, Inestabilidad e Impulsividad, especialmente con lesiones fron- 
tales basales) y ligero deterioro intelectual, con ausencia de atenci·n 
y concentraci·n, incapacidad para analizar los problemas y perseve- 
raci·n. 

Alteraciones de las funciones superiores y sindromes tobares 

----- -- Ar,~ d~ Broca 
(afaila motora) 

Centro dr la mÅrÅ~ conjug1da 
ld!sv11ct·n h.am tá lesi·n) 

< ortez;a 'Ü"""tos tl\~Ortil 1 
:n1poÅUÅ~ÅA COl'\tr:ilaTÅr;;iU 

~a l"l\OtOQ y premotoni 
Cp.traJUh t"sptslica contra.Lateral) 

Å L6bulo oc<iplul Å L6b.,lo temporáI Å L6b..iJo frontçI 
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S²ndromes del tronco del enc®falo (VP: via piramidal; LM: lemnisco medial; ET: v²a espinotal§mica; 
NR: n¼cleo rojo) 

De manera general, hay que pensar en una 
lesi·n a nivel del tronco del enc®falo siempre 
que aparezcan asociadas a lesiones de pares 

S²ndrome bulbar medial 
Ŀ XII par lpsllateral 
Ŀ Hemiplej²a contralateral que respeta 
la cara (VP) 

Ŀ Ataxia sensitiva contralateral (LM) 

S²ndromes 
tron coencef § 1 i cos 

Adem§s: s²ndrome vertiginoso. disartria y disfagia, 
diplop²a, s²ndrome Horner ipsilateral y ataxia cerebelosa 
lpsllateral 

XII par Å 

S²ndrome 
de Wallenberg 

Bulbo 
Ŀ Hemihipoestcsia faclal ipsilateral (V par) 
Ŀ Hemihipoestesia corporal concralateral (ET) 
(sd. sensitivo cruzado) 

.;'"I - . 
.Ŀ 
--- . 

Vi par 
Las representaciones visual y 
auditiva son bilaterales. Por 
eso, aunque puede haber pa- 
r§lisis e hipoestesias de un solo 
hemisferio, para que exista ce- 
guera o sordera completa de 
origen cortical, son necesarias 
lesiones de ambos. 

RECUERDA S²ndrome 
de Mlllard-Gubler 

Ŀ Hemiplej²a contralateral 
respetando la cara (VP) 

Ŀ Paresia del VI y VII 
pares ipsilateralcs 

VII par 

Protuberancia 

Ŀ 111 par ipsilateral 
Ŀ Hem²paresia 
contralateral (VP) 

VP ' 
S²ndrome de Benedikt 

NR 111 par 
ipsllateral + 

S²ndrome de Weber 
2. Prosopagnosia. 
3. Simultanagnosia. 
4. S²ndrome de Bal²nt, que implica apra- 

xia ·ptica (fallo para dirigir la mirada en 
una direcci·n ante una orden, pudi®n- 
dolo hacer de forma espont§nea). 

S²ndrome de Claude ĿAtaxia contralateral (NR) 
Ŀ Mov. anormales 
contralaterales 
(corea, temblor 
y balismo) (NR) 

LM 
111 par 

ET 

lil.r-------1~ S²ndrome de Parlnaud 1 
ĿPar§lisis de la mirada conjugada 
hacia arriba 

Ŀ Dificultad para la convergencia 
y acomodaci·n 
Ŀ Anlsocoria y midriasis 

Mesenc®falo 
Å 

Å La lesi·n unilateral produce una hemianopsia hom·nima contralateral 
congruente con respeto de la visi·n macu- 
lar y puede cursar con alucinaciones visua- 
les elementales. 
La afectaci·n occipital bilateral produce: 
1. Ceguera cortical por afectaci·n de las 

§reas visuales primarias (cisuras calca- 
rinas). Los pacientes con lesiones occi- 
pitales mediales extensas de car§cter 
agudo y bilaterales con ceguera corti- 
cal pueden negar su ceguera (anosog- 
nosia visual) y confabular sobre lo que 
est§n viendo; es el s²ndrome de Anton. 

L·bulo OCCĉJ~ital -Ŀ---- - 

Es secundario a oclusi·n de la arteria vertebral (m§s frecuente) o cerebelosa 
posteroinferior (PICA) (m§s caracter²stico). Cl²nicamente, se caracteriza por: 
1. S²ndrome vertiginoso con n§useas y v·mitos por afectaci·n de los 

n¼cleos vestibulares. 
2. Disartria y disfagia por paresia de la cuerda vocal, faringe y velo del pala- 

dar lpsilateral, todo ello secundario a lesi·n del n¼cleo ambiguo. 
3. Diplop²a, quiz§ secundaria a la extensi·n de la lesi·n a la protuberancia 

inferior, donde se localiza el VI par. 
4. Hipoestesia facial ipsilateral por afectaci·n del n¼cleo espinal trigemi- 

nal en el bulbo lateral. 
5. Hipoestesia corporal contralateral por afectaci·n del tracto espineta- 

l§mlco. 
6. S²ndrome de Horner ipsilateral. 
7. Ataxia cerebelosa lpsilateral secundarla a la afectaci·n del ped¼nculo 

cerebeloso inferior y cerebelo. 

S²ndrome bulbar lateral o s²ndrome 
de Wallenberg 

Å Las lesiones del l·bulo temporal dominante producen cuadrantanopsia 
hom·nima superior por afectaci·n de las radiaciones ·pticas inferiores, 
afasia de Wernicke o fluente, amusia (incapacidad para leer y escribir 
m¼sica) y alteraci·n en el aprendizaje del material verbal presentado 
por v²a auditiva. 

Å La lesi·n del l·bulo temporal no dominante produce el mismo defecto 
campim®trico, alteraci·n en las relaciones espaciales, deterioro en el 
aprendizaje del material no verbal presentado por v²a visual y una Inca- 
pacidad para reconocer melod²as. 

Å La lesi·n de cualquiera de los l·bulos temporales puede dar lugar a aluci- 
naciones e ilusiones auditivas y comportamiento psic·tico con agresividad. 

Å La afectaci·n temporal bilateral puede conducir a un s²ndrome amn®- 
sico de Korsakoff, s²ndrome de Kl¿ver-Bucy (apat²a, placidez, incremento 
en la actividad sexual y falta de reconocimiento de objetos comestibles) 
y sordera cortical. 

craneales ipsilaterales con "v²as largas" (motor o sensitivo) contralaterales. 
Los pares craneales dan el nivel de la lesi·n (Figura 13). 

L·bulo temporal 
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Principales v²as motoras y sensitivas de la m®dula espinal 

V²a 
esplnotal§mica 

ÅÅ 

Es preciso recordar las principales v²as que recorren la m®dula {Figura 16, 
Figura 17 y Tabla 6) para poder reconocer los s²ndromes cl²nicos. 

Vra cortkoesplnal 
lateral 

Cord·n posterior 

Å Reflejos medulares que producen espasmo muscular. Bien sea por una 
fractura ·sea, por irritaci·n del peritoneo parietal en una peritonitis, 
entre otros. 

Å Reflejos aut·nomos. Comprenden m¼ltiples funciones, como cambios 
en el tono vascular seg¼n la temperatura local, sudoraci·n, reflejos 
intestinales y vesicales. Este tipo de reflejos suelen ser segmentarios, 
pero en ocasiones se desencadenan de forma simult§nea, en grandes 
porciones de la m®dula, ante un est²mulo nociceptivo fuerte o la reple- 
ci·n excesiva de una v²scera. Es el llamado reflejo en masa. 

Reflejo flexor 

Est²mulo doloroso 
de la mano 

Excitada 

Circuito pollsin§ptico 

Inhibida 

Excitada 
"-:--á 
\ \ 

Reflejo extensor cruzado Reflejo flexor Inhibici·n 
recJproca 

contracci·n de los m¼sculos flexores de la extremidad y una relajaci·n 
de los extensores. 

Å Reflejo tendinoso. Un aumento de tensi·n muscular inhibe directa- 
mente el m¼sculo individual, sin afectar a los m¼sculos adyacentes. 

Å Reflejo flexor o de retirada (Figura 15). Ante un est²mulo sensorial 
cut§neo de cualquier tipo, pero sobre todo doloroso (por esto se ha 
denominado tambi®n reflejo nociceptivo o de dolor), se produce una 

++++ 
Cuantificaci·n de los reflejos miot§ticos, osteotendinosos o de estiramiento 
muscular 

+++ 

++ 
+ 

o 

Reflejo miot§tico 

Nervio motor 

M®dula espinal 

Å 

Nervio propiorreceptor 

Los principales reflejos medulares son los siguientes: 
Å Reflejo miot§tico, osteotendinosos o de estiramiento muscular (Figura 
14). La excitaci·n de los husos (al aumentar la longitud de la fibra mus- 
cular) produce una contracci·n refleja de las grandes fibras esquel®ticas 
que los rodean. Este reflejo se produce por una v²a monosin§ptica (no 
participan interneuronas). La cuantificaci·n de los reflejos se expone en 
la Tabla S. 

Reflejos y s²ndromes medulares 

Los pares craneales nos dan el nivel de la lesi·n. No hay que 
olvidar la regla 2-2-4-4. los dos primeros pares "no llegan al 
tronco", el 111 y el IV llegan al mesenc®falo; los pares V, VI, VII 
y VIII a la protuberancia, y los cuatro ¼ltimos al bulbo. 
La excepci·n a esta regla es el V par, recuerda que presenta 
n¼cleos en mesenc®falo, protuberancia y bulbo, si bien, el 
n¼cleo principal del trig®mino est§ en la protuberancia. 

RECUERDA 

, , 
NEUROLOGIA Y NEUROGIRUGIA 

Neurologia_1ed o Grupo CTO - Temario Neurolog²a 

+ e i campus.grupocto.com 

18:06 

< 
iPad '.S.'" 

w
w
w
.
b
o
o
k
s
m
e
d
i
c
o
s
0
6
.
c
o
m

w
w
w
.
b
o
o
k
s
m
e
d
i
c
o
s
0
6
.
c
o
m



13 

... - 

Manifestaciones cl²nicas y etiolog²as de los s²ndromes medulares (M: motor; S: senslnvo: A: auton·mico; MN: motoneurona; EM: esclerosis m¼ltiple; VVZ: 
virus varicela z·ster; MMll: miembros inferiores; ELA: esclerosis lateral amiotr·fica; VIH: virus de la inmunodeficiencia humana; HTLV: virus linfotr·pico de 
c®lulas T humanas; CMV: citomegalovirus 

Hernia discal lumbar, traumatismo, met§stasis 
epidural o absceso (nivel l 1-2), c.MV, 
esquistosomiasis 

Infarto en el territorio de la arteria espinal 
anterior, poliovirus, virus del Nilo Occ²dental 

Poliovirus, virus del Nilo Occidental, Atrofia 
muscular espinal, atrofia muscular espinobulbar, 
neuropatla subaguda motora paraneopl§sica 

D®fic²t de B 12, deficiencia de cobre, mielopatfa 
espondil·tica cervical, paraparesia e.sp§stica 
tropical (HTLV-1 ), para paresia esp§stka 
hereditaria, VIH, mielitis paraneopl§sica 

Tabes dorsalis, mielopat²a cervical espondil·tica, 
EM, infarto de arterias posteriores espinales, 
mlelopatfa precoz inducida por radiaci·n 

Lesi·n por mecanismo de hiperextensi·n 
cervical, siringomielia, tumores intramedulares, 
neuromielitis ·ptica 

Herida penetrante por arma blanca, enfermedad 
desmielinizante (EM), Infecci·n por WZ, 
compresi·n asim®trica (meningioma) 

Traum§tica, mielitis transversa, hemorragia, 
absceso epidural,met§stasis, mielopatfa 
necrotizante paraneopl§sica, mielopat²a 
postradlaci·n 

M: Debilidad fl§cida de MMll ( 2Û MN) 
S: Anestesia en "silla de montar" 
A: Disfunci·n fl§cida de la vejiga 

M: Debilidad bilateral de 1Û MN bajo el nivel de la lesi·n 
S: P®rdida de sensibilidad protop§tlca bilateral bajo nivel de 
lesi·n 

A: Alteraci·n auton·mica por debajo de la lesi·n 
áConserva sensibilidad epicr²tica! 

M: debilidad difusa con patr·n de 2Û MN 

M: Debilidad bilateral de 1Û MN bajo el nivel de la lesi·n. Marcha 
parapar®tica esp§stica. 

S: P®rdida bilateral de sensibilidad epiaftica bajo nivel de lesi·n. 
Ataxia sensitiva 

S: Alteraci·n epicr²tica bajo el nivel de la lesi·n. Ataxia sensitiva. 
Hiporreflexia bajo la lesi·n. 
Signo de Lhermitte, en especial cuando la lesi·n es cervical 

S: P®rdida bilateral de la sensibilidad protop§tlca confinada a los 
niveles afectados (nivel suspendido) 
En lesiones grandes se a¶ade a lo previo semiolog²a de 2ÛMN al 
nivel de la lesi·n 

M: Debilidad de 1Û MN bajo el nivel de la lesi·n e ipsilateral 
a ®sta 

S: a) p®rdida de sensibilidad epicr²tlca bajo nivel de lesi·n e 
ipsilateral a ®sta. b) p®rdida de sensibilidad protop§tica bajo 
nivel de lesi·n y contralateral a ®sta 

M: Debilidad bilateral.de 1 Û MN bajo el nivel de la lesi·n 
S: P®rdida bilateral de sensibilidad epiaftica y protop§tica bajo 
nivel de lesi·n 

A: Alteraci·n auton·mica por debajo de la lesi·n (²ncontinenda, 
impotencia). Mayor compromiso en lesiones por encima de T 6 

S²ndrome del cono medular 

Sfndrome medular anterior 

Sfndrome del asta anterior 

S²ndrome posterolateral 

Sfndrome de columnas 
posteriores 

S²ndrome central medular 

Hemisecci·n medular 
(Brown S®quard) 

Secci·n medular completa 

S²ndrome medular Caracter²sticas clinicas Posibles etiolog²as 
Tabla 6 
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1) Aparenta ser un cuadro de circulaci·n posterior, tronco encef§lico, con- 
siderando los hallazgos que implican un s²ndrome 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 
no hay datos de afectaci·n cortical. 

Una paciente de 80 a¶os llega a la Urgencia como c·digo ictus, y en el 
box vital, mientras el neur·logo realiza la valoraci·n de la escala NIHSS, 
comprueba que tiene un cuadro hemisf®rico, con los siguientes hallazgos: 
desviaci·n de la comisura bucal a la izquierda, desviaci·n de la mirada a la 
izquierda y una debilidad clara de extremidades derechas, con alteraci·n 
de la sensibilidad en las mismas. Mientras se realiza la exploraci·n y sin 
llegar a completarla, llegan los resultados del ECG donde se aprecia una FA 
no conocida en los antecedentes personales. 

Dermatomas representados en visi·n ventral 

Sl 

l5 L4 

L3 Ŀ C4 artkulact·n acromloclavlcular 
Ŀ C6 1." dedo de la mano 
Ŀ T4-TS l²nea lntermam²lar 
Ŀ TlO ombligo 
Ŀ l 1 regi·n inguinal 
Ŀ l4 maleolo Interno 
Ŀ l5 dorso del pie 
Ŀ Sl maleolo externo 

a L2 

es 

T6 

T4 

T2 
Tl 

C4 
o 
C2 

La paciente del caso anterior, en el tiempo que se comprobaba la FA, al 
continuar la exploraci·n, presenta la siguiente semiolog²a: desviaci·n 
oculocef§lica a la derecha, desviaci·n de la comisura bucal a la izquier- 
da, imposibilidad para emitir lenguaje, paresia de extremidades derechas, 
hipoestesia de extremidades derechas con reflejo cut§neo plantar flexor 
derecho. Se¶alar la opci·n correcta: 

RC:4 

3) De los hallazgos que se tienen se deduce una obstrucci·n en territorio 
pontino-protuberancial derecho, que justifica la desviaci·n oculocef§lica 
y las alteraciones cruzadas de pares y v²as largas. 

4) Se trata de un ictus hemisf®rico Izquierdo con afectaci·n del §rea 8 de 
Brodmann que justifica la desviaci·n oculocef§lica, con afectaci·n proxi- 
mal dicho vaso. 

,/ En las lesiones bulbares se distinguen dos s²ndromes: lateral o de 
Wallenberg (oclusi·n de la arteria vertebral [m§s frecuente] o cere- 
belosa posteroinferior [m§s caracter²stico)) y medial (oclusi·n de la 
arteria espinal anterior o vertebral). 

./ Los s²ndromes disartria-mano torpe y ataxia-hemiparesia se pueden 
dar tanto en leslones de la c§psula interna contra lateral como en tas 
de protuberancia. 

./ Hay que pensar en lesi·n del tronco encef§lico siempre que apa- 
rezcan asociadas lesiones de pares craneales ipsilaterales con "v²as 
largas" (motoras o sensitivas) contralaterales. Los pares craneales 
indican el nivel de la lesi·n. 

./ En el s²ndrome cerebeloso vermiano, hay ataxia de la marcha y escasa 
o nula ataxia de los miembros; en el s²ndrome cerebeloso hemisf®rico, 
lleva asociada ataxia de tos miembros y, con mayor frecuencia que en 
el anterior, dismetrfa, asinergia, dlsdiadococinesia y discronometr²a. 

./ La distribuci·n del d®ficit sensorial es indicativa de la localizacl·n de 
la les²·n. Nivel suspendido para sensibilidad dolorosa y t®rmica, con 
conservaci·n de la t§ctil y propioceptiva (d®ficit disociado de la sen- 
sibilidad), se ve en lesiones centromedulares, como la siringom²elia. 

/ Existen fundamentalmente dos v²as sensitivas: el sistema columna 
dorsal-lemnisco medial (sensibilidad epicr²tica, se decusa a nivel 
del bulbo y sus fibras hacen sinapsis en los n¼cleos de Goll y Bur- 
dach) y el sistema anterolateral (sensibilidad protop§tica: dolor, 
temperatura y tacto grosero; las fibras cruzan al lado opuesto a 
nivel medular) . 

./ El haz corticoespinal y el haz corticonuclear (fasc²culo geniculado) son 
los dos tractos principales que forman el sistema piramidal. En este 
sistema existe una primera motoneurona cuya lesi·n se caracteriza 
por afectaci·n de amplios grupos musculares, reflejos osteotendino- 
sos exaltados, signo de Babinski e hipertonfa en "hoja de navaja" con 
ausencia de fibrilaciones y fasclculaciones. La lesi·n de la segunda rno- 
toneurona (en el asta anterior de la m®dula espinal) se caracteriza por 
afectac²·n de m¼sculos aislados o peque¶os grupos, reflejos mlot§tl- 
cos disminuidos o ausentes y fasciculaciones y fibrilaciones. 

./ La asociaci·n de apraxla de la marcha, incontinencia urinaria y de- 
mencia aparece caracter²sticamente en las lesiones frontales bilate- 
rales y en la hidrocefalia normotenslva. 
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S²ndrome centro 
medular de T3 a T6 

Hemisecci·n medular 
derecha a nivel T3 

Secci·n tranversa 
medularanlvel T10 

! 
Å Å 

- - 

Slndrome medular 
anterior a nivel T4 

Trastorno epicritico 
y protop§tico 

Trastorno protop§tico 

Seg¼n los casos cl²nicos de la figura, y atendiendo exclusivamente a la afec- 
taci·n sensitiva, resolver en cada uno de ellos el s²ndrome medular asocia- 
do. 

RC:2 

1) Valoraci·n en interconsultas de neurolog²a a un paciente de 25 a¶os que 
presenta hace d²as una Intervenci·n por un colesteatoma derecho, con 
resecci·n agresiva. En la exploraci·n destaca un cuadro de Inestabilidad 
consistente en Romberg lateralizado hacia la derecha, Barany y Unter- 
berger con desviaci·n ipsilateral y nistagmo horizontorrotatorio que se 
intensifica con la dextrovers²·n de la mtrada. 

2) Una paciente de 21 a¶os con una esclerosis m¼ltiple remitente recu- 
rrente acude a consulta y presenta como ¼nico brote sintom§tico uno 
reciente medular con afectaci·n cordonal posterior. En la exploraci·n 
destaca un Romberg no lateralizado+ y una clara Inestabilidad en el t§n- 
dem que se acompa¶a de un temblor terminal en las pruebas dedo-na- 
riz. sin v®rtigo ni disartria 

3) Un paciente de 63 a¶os, con enolismo cr·nico, Ingresa en Urgencias y 
en la exploraci·n destaca un inestabilidad en la misma sedestaci·n, que 
no persiste en bipedestacl·n, dificultando la marcha, haci®ndola tamba- 
leante, con aumento de la base de sustentaci·n, sin dismetr²a ni disdia- 
dococinesia. 

4) Un paciente con un s²ndrome de Wallenberg derecho, hace 1 mes, acu- 
de a revisi·n en consulta de neurolog²a vascular, en la exploraci·n en- 
cuentro alteraci·n sensitiva leve en hemicara derecha, para modalidad 
termoalg®slca, alteraci·n en brazo y pierna lzqurerdas y un temblor ter- 
minal de extremidad superior derecha con una dificultad en la prueba 
tal·n rodilla derecha. 

De los siguientes supuestos, àcu§l de ellos es incongruente con los conoci- 
mientos de semiolog²a respecto a las ataxias? 

RC:4 

3) Se trata de una enfermedad de motoneurona con afectaci·n espinal 
difusa, de manera que presenta Babinski (1." motoneurona), abolici·n 
de aqulleos (2." motoneurona), rotulianos exaltados (l.Û motoneurona), 
hipoactivos en extremidades superiores (2." motoneurona) 

4) Se trata de una complrcact·n de la cirug²a cervical, con una probable 
estenosis de canal cervtcal. Habr²a que pedir una prueba de imagen. 

Trastorno eplcrltico 

1) Se trata de una muy probable enfermedad de motoneurona. Dado que 
tiene semiolog²a de l." y 2.Å motoneurona y evoluci·n subaguda en va- 
rios meses, deber²a informar al paciente del pron·stico. La RM aportar²a 
datos de Inter®s. 

2) Se trata de una probable mielopat²a cerv²ca 1, pero el hallazgo de la 
hloorreflexia aqu²lea es incrongruente con este diagn·stico, dado 
que deber²a tener reflejos vivos. Por lo que se deben realizar otras 
pruebas. 

Un paciente de 56 a¶os, diab®tico, dislipid®mico, no hipertenso, hace 4 
a¶os fue intervenido de una hernia discal C5-C6 con discectom²a y colo- 
caci·n de injerto intersom§tico, con historia de ciatalgias bilaterales de 
repetici·n, presenta en los ¼ltimos meses una debilidad de extremidades 
superiores de lenta evoluci·n, con mayor afectaci·n derecha, que le hace 
quejarse de falta de fuerza en las manos en especial y provoca tambi®n 
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 inter·sea, y se demuestra en EMG que le realiza 
sobre la marcha, mostrando denervacl·n activa en territorio de la muscu- 
latura inter·sea de ambas manos. Los REM/ROT en miembros superiores 
est§n hipoactivos. En miembros inferiores destaca viveza de reflejos rotu- 
lianos con abolici·n de aqu²leos, 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 d®fi- 
cits de la sensibilidad. Se¶alar la opci·n correcta: 

RC:4 

1) El cuadro es congruente con una afectaci·n hemisf®rica izquierda pero 
la desviaci·n de la mirada Implica un ictus agudo a¶adido en la corteza 
frontal derecha, con afectaci·n de §reas 4, 6 y 8 de Brodmann, como 
hip·tesis m§s plausible. 

2) Se debe revisar de nuevo la exploraci·n y comprobar alg¼n dato de la 
misma que ahora mismo no es congruente, y por ello, la exploraci·n 
presenta un fallo que dificulta el encaje del cuadro hemisf®rico. 

3) La alteraci·n protuberancia! izqulerda justifica la cl²nica facial ipsilateral, 
as² como del desviaci·n oculocef§lica a la derecha, y paresia de extremida- 
des derechas, por lo que se trata de un ictus en territorio vertebrobasilar. 

4) El lctus es hemisf®rico izquierdo, pero lo m§s probable es que un fen·- 
meno comicial que incluya §rea 8 de Brodmann provoque que ahora los 
ojos se desv²en a la derecha. 
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Å Falta de respuesta psic·gena. El paciente aparece sin respuesta, pero 
est§ fisiol·gicamente despierto. La exploraci·n es normal y la respuesta 
oculovestibular est§ intacta. 

Å Mutismo acin®tico. Estado de vigilia sin posibilidad de elaborar res- 
puesta. Puede ser debido a da¶o cerebral bilateral (cuadro ap§lico), 

Estados de pseudocoma 

Las posturas reflejas de decorticaci·n y de descerebraci·n 
corresponden a unas puntuaciones de 3 y2, respectivamen- 
te, en la valoraci·n de la respuesta motora en la escala del 
coma de Glasgow (en esta escala, la respuesta motora es, a 
su vez, el par§metro m§s importante). 

RECUERDA 

Pupilas midri§ticas arreactivas: lesi·n mesencef§iica. Pupi- 
las puntiformes reactivas: lesi·n pontina. Alteraci·n pupilar 
unilateral: lesi·n estructural. 

RECUERDA 

El patr·n respiratorio de Cheyne-Stokes (periodos de hl- 
pervent²laci·n con pausas de apnea) puede aparecer tam- 
bi®n en la uremia y en la insuficiencia card²aca conges- 
tiva. El patr·n respiratorio de Kussmaul (hipervent²laci·n 
r²tmica con respiraciones profundas o bat²pnea) aparece 
en estados de acidosis. Ambos patrones pueden aparecer 
en la hlpoxla. 

RECUERDA 

Los ojos de mu¶eca son una respuesta fisiol·gica y nor- 
mal. Implican que al fijar la mirada en un punto, pese a 
los movimientos cef§licos, esta se mantiene en el ob- 
jeto de inter®s. Para que se tengan "ojos de mu¶eca" 
se requiere de una integridad mesencef§lica (11 y IV par 
craneal) y protuberancia! (VI y VIII par craneal), para 
coordinar la oculomotricidad Integra con respuesta 
vestibular. En el caso de lesi·n en mesenc®falo o pro- 
tuberancia, se pierden los ojos de mu¶eca, lo que es 
patol·gico (POl). 

La respuesta de decerebraci·n implica un da¶o troncoencef§lico por 
debajo del n¼cleo rojo. 

RECUERDA 

lares reflejos y las posturas reflejas. La respuesta de decorticaci·n implica 
generalmente un da¶o por encima del n¼cleo rojo (mesenc®falo), hasta 
t§lamo. 

Coma. 
Muerte encef§lica 

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

Signos de valor localizador 

Los trastornos metab·licos son la causa m§s frecuente de coma sin signos de 
focalidad con funci·n troncoencef§lica intacta. 

El nivel normal de consciencia depende de la activaci·n de los hemisferios 
cerebrales por grupos neuronales localizados en el sistema reticular activa- 
dor (SRA) del tronco del enc®falo, comprendida entre la porci·n rostral de 
la protuberancia y la parte caudal del dienc®falo, y tiene una importancia 
b§sica para el mantenimiento del estado de vigilia. Las lesiones hemisf®ricas 
tambi®n pueden causar coma por alguno de los siguientes mecanismos: 
Å Lesiones estructurales generalizadas o bilaterales. 
Å Lesiones unilaterales que comprimen el hemisferio contralateral. 
Å Compresi·n troncoencef§lica secundaria a herniaci·n. 

Fisiopatolog²a 

Debes saber que un paciente en coma, casi nunca persiste 
con ojos cerrados despu®s de 4 semanas del lnicro del mis- 
mo. As² un paciente con da¶o cerebral severo y coma persis- 
tente, tras este tiempo, mostrar§ unos ciclos de apertura de 
ojos pero sin respuesta a est²mulos externos, esto se conoce 
como estado vegetativo persistente. 

RECUERDA 

Å Vigilia. Estado de consciencia de uno mismo y del medio que le rodea. 
Å Somnolencia/obnubilaci·n. Tendencia al sue¶o, ante est²mulos leves 

paciente responde, pero al poco tiempo vuelve a su estado inicial. 
Å Estupor. Son precisos est²mulos muy importantes para conseguir una 

recuperaci·n parcial de la conciencia, y el paciente llega a responder 
levemente y de forma moment§nea. 

Å Coma. Estado patol·gico de inconsciencia resistente a est²mulos exter- 
nos importantes. 

Definiciones 

Coma 
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1. Electrofisiol·g²cas: EEG, blspectral index seo/e y potenciales evocados 
2. Valorar la circulaci·n cerebral: sonograffa Doppler transcraneal u otras t®cnicas de neuroimagen 

Muerte encefalica: diagnostico clinico y pruebas instrumentales 

Pruebas instrumentales 

1. Coma estructural, de etiolog²a conocida y car§cter irreversible 
2. Condiciones cl²nicas generales durante la exploraci·n neurol·gica: 
- Estabilidad cardiodrculatoria 
- Oxigenaci·n y ventilaci·n adecuadas 
- Ausencia de hipotermia < 32 ÜC, enfermedades metab·licas importantes, de t·xicos o f§rmacos depresores del SNC 

3. Exploraci·n cl²nica neurol·gica: coma arreactivo y respuesta troncoencef§lica abolida, incluyendo respiraci·n espont§nea 
y respuesta al test de atropina 

4. Puede haber actividad motriz de origen medular, tanto refleja como espont§nea 
5. Periodo de observaci·n: 6 a 24 horas 
6. Lesiones infratentoriales: exploraci·n cl²nica m§s EEG y/o un m®todo diagn·stico instrumental que confirme la ausencia 
de funci·n de los hemisferios cerebrales 

Descerebraci·n Decorticaci·n 

Muerte encef§lica 

Un individuo con un cese irreversible de 
todas las funciones cerebrales incluyendo el 
troncoenc®falo, est§ muerto. Los criterios 
de Harvard de 1968 establecieron un primer 
est§ndar en el diagn·stico concreto de muerte 
encef§lica (arreactividad completa [coma], sin 
movimientos respiratorios espont§neos, sin 
reflejos troncoencef§licos/encef§licos y EEG 
plano). Los criterios que se manejan actual- 
mente de muerte encef§lica aparecen en 
la Tabla 7, siendo el concepto b§sico que se 
debe considerar el planteado por los criterios 
de Harvard. 

lesi·n en porci·n superior del mesenc®falo 
y dienc®falo o hidrocefalia aguda. 

Posturas reflejas 

Reflejo nauseoso 
abolido 

Å Ouster 
Å At§xica de Biot 

(ag·nica) 

Bobbing ocular 
Puntiformes reactivas 

Signos de valor localizador en un paciente en coma 

Bulbo raquldeo 

Otras causas 

Hemisferios cerebrales Cheyne-Stokes Å Uremia ,. -.. 
(P02) Å Anoxia 

Å ICC 
Dien<®falo (t§lamo Å 
e hipot§lamo) á; 

Mi·ticas reactivas 

Mesen c®falo Hiperventllad·n Å Cetoaddosis 
neur·gena central diab®tica Oculocef§licos 

Å Acidosis l§ctica anormales 
(Kussmaul} 

Å Hipoxemia 
Midri§ticas arreactivas - - 

Protuberancia Apn®ustir.a 
No hayÅojos ..... T' de mu¶ecaÅ r .... -::. 

Reflejo cornea! abolido 

02. Coma. Muerte encef§lica =..;..>Manual CTO de Medicina y Cirug²a, 1.Û edici·n 
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,/ La presencia de los reflejos oculocef§licos (movimiento conjugado de 
los ojos en direcci·n opuesta a la rotaci·n de la cabeza) indica la inte- 
gridad funcional del tronco del enc®falo . 

,/ El nivel de consciencia se valora en la exploraci·n neurol·gica a trav®s 
de la escala internacional de Glasgow (v®ase el Cap²tulo 18. Trauma- 
tismos craneoencef§licos). 

./ La causa m§s frecuente de coma son los trastornos metab·licos. 

./ El coma es el grado m§s profundo de dismlnuc²·n del nfvel de cons- 
ciencia. 

, , 
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En los ¼ltimos a¶os, se han aplicado t®cnicas radiol·gicas al diagn·stico de 
las demencias; fundamentalmente se han realizado estudios con resonan- 
cia magn®tica y volumetrfa de hipocampo o pruebas nucleares (SPECT/PET) 
que miden la perfusi·n cortical o el dep·sito de beta amiloide. Sin embargo, 
salvo la resonancia magn®tica, estas pruebas est§n a¼n reservadas a la inves- 
tigaci·n y no se incluyen en gu²as cl²nicas en la actualidad. En las pruebas de 
imagen es caracter²stica la atrofia temporal y las disfunciones temporoparie- 
tales en la fase inicial de la enfermedad de Alzheimer, o la atrofia y disfunci·n 
frontal en la demencia frontotemporal. Normalmente se piden pruebas de 

Entre los estudios neuropsicol·gicos, el m§s extendido es el minimentol test, 
que de forma r§pida permite estudiar la memoria, la orientaci·n temporoes- 
pacial, el lenguaje, la escritura, la lectura, el c§lculo y las praxis visuoespacla- 
les e ideomotoras. Se punt¼a de O a 30 puntos, consider§ndose normal de 
27 a 30 puntos, deterioro cognitivo leve de 24 a 27 y demencia por debajo 
de los 24 puntos (Tabla 9). 

La alteraci·n de niveles de blomarcadores en LCR (beta amiloide 42 dismi- 
nuida y Tau aumentada) se han demostrado en pacientes con demencia tipo 
Alzheimer con un nivel de evidencia 11-111, pero actualmente no son parte 
del estudio rutinario, ya que no hay resultados concluyentes de los estudios 
realizados hasta la fecha. 

El diagn·stico de las demencias es eminentemente cl²nico: una historia 
cl²nica 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, analftica completa incluyendo hema- 
tolog²a, electr·litos s®rlcos, bioqu²mica sangu²nea, prueba de funci·n renal, 
prueba de funci·n hep§tica y tiroidea (TSH), niveles de vitamina 812, TC cra- 
neal y serolog²a, al menos para VIH y s²filis. 

Diagn·stico de las demencias 

El deterioro cognitivo leve se ha definido como un d®ficit cognitivo (usual- 
mente focalizado en la memoria) de una y media desviaci·n est§ndar por 
debajo del rendimiento cognitivo de sujetos normales. No se acompa¶a 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 a¶o y a largo plazo (5 a¶os) lo hace el 30-50%. 

Las pseudodemenclas son deterioros cognitivos reversibles 
que pueden aparecer en trastornos depresivos. Pueden 
confundirse con la demencia por su bajo desempe¶o en las 
pruebas neuropsicol·gicas debido a la apat²a que presen- 
tan. A diferencia de las demencias, mejoran con la agripnia 
o privaci·n de sue¶o . 

RECUERDA 

Demencias 

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

Causas m§s frecuentes de demencia 

Å Enfermedad de Alzheimer (50.90%) 
Å Infartos cerebrales m¼ltiples (5-10%) 
Å Alcohol (5-10%) (POl) 
Å Trastornos endocrinometab·licos: 
- Hipotiroidismo 
- Deficiencia de vitamina Bu 

Å Neoplasias lntracraneales 
Å Hematoma subdural cr·nico 
Å Hidrocefalia a presi·n normal 
Å Otras enfermedades degenerativas: 
- Enfermedad de Pide 
- Enfermedad de Parkinson 
- Enfermedad de Huntington 
- Par§lisis supranudear progresiva 

Å Infecciones del SNC: 
- VIH 
- Sffilis 
- Creutzfeldt-Jakob 

Causas de demenda progresiva 

' 
Tabla 8 

Las causas m§s frecuentes de demencia progresiva se incluyen en la Tabla 8. 

La principal diferencia entre demencia y deltrium es que, en 
este ¼ltimo, est§ disminuido el nivel de consciencia y est§ al- 
terada la memoria Inmediata (dependiente de la atenci·n). 

RECUERDA 

Se define como un deterioro cr·nico 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 atenci·n nor- 
males (a diferencia del delirium). 

La demencia constituye la causa principal de incapacidad a largo plazo en la 
tercera edad. Afecta al 2% de la poblaci·n entre 65-70 a¶os y al 20% de los 
mayores de 80 a¶os. 

Concepto y clasificaci·n 
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La edad es el principal factor de riesgo para el desarrollo de la enfermedad 
de Alzheimer. S·lo el 1-5% de casos de EA se encuentra determinado gen®- 
ticamente. Aproximadamente en un 25% de los casos de causa gen®tica la 
historia cl²nica revela antecedentes con una edad de debut precoz. 

Gen®tica y factores de riesgo 

Hlstol·gicamente, pueden encontrarse ovillos o madejas neurofibr²lares y 
placas de amiloide (placas seniles o neur²ticas) que aunque no son patog- 
nom·nicas, en la EA son especialmente frecuentes en el hipocampo y en 
el l·bulo temporal. La somatostatina es el neurotransm²sor que con m§s 
frecuencia aparece disminuido, aunque la acetilcolina es el que parece m§s 
relacionado con el grado de deterioro cognitivo. 

Las lesiones histol·gicas t²picas de la enfermedad de Alzhei- 
mer son los dep·sitos intracelulares de tau (T) hlperfosfori- 
lada y las placas de beta amiloide. El dep·sito de esta ¼ltima 
se produce tambi®n en cerebros ancianos y en otras patolo- 
g²as como el s²ndrome de Down, la angiopat²a cong·fila y la 
mloslt²s por cuerpos de inclusi·n. 

RECUERDA 

A nivel macrosc·pico, la p®rdida de neuronas se traduce en una atrofia gene- 
ralizada, m§s grave en los l·bulos temporales, que se acompa¶a de dilata- 
ci·n secundaria del sistema ventricular. 

TC de paciente con enfermedad de Alzheimer. Demuestra un aumento marcado 
del sistema ventricular y de los surcos. La cisura de Silvio y astas temporales 
de los ventrfculos laterales son los m§s gravemente afectados 

Se caracteriza por una degeneraci·n progresiva y selectiva de poblac²ones 
neuronales en el c·rtex entorrinal, hipocampo, cortezas de asociaci·n tem- 
poral, frontal y parietal, n¼cleos subcorticales y n¼cleos del tronco (locus 
coeru/eus y n¼cleos del rafe) (Figura 19). 

Anatom²a patol·gica 

La enfermedad de Alzheimer (EA) es la causa m§s frecuente de demenc²a 
en Occidente. La edad de inicio de los s²ntomas es en torno a los 65 a¶os, 
dupl²cando la prevalencia cada 5 a¶os. 

Epidemiolog²a 

Enfermedad de Alzheimer 

Ejemplos Å Alzheimer 
Å Pick 
Å Creutzfeldt-Jakob 
Å Meningoencefalitis 
Å Hlpoxla 
Å Vascular 
Å Neoplasias 
Å Postraum§tica 

Correlaci·n anatomocllnica en las demencias 

Å Retardo psicomotor 
Å Movimientos anormales 
Å Disartria 
Å Alteraclones posturales 
Å Depresi·n 

Å Huntington 
Å Degeneraci·n corticobasal 
Å Parkinson y Parkinson plus 
Å Wilson 
Å VIH 
Å Vascular 
Å Neoplasias 
Å Postraum§ticas 

O²nica 

Å Corteza de l·bulos frontales, 
parietales y temporales 

Å Hipocampo 

Å Afasia 
Å Apraxia 
Å Agnosia 
Å Acalculia 

N¼cleos grises profundos 
del enc®falo 

Anatomfa 
patol·gica 

Pueden diferenciarse dos tipos de demencia, en funci·n de la localizaci·n de 
las lesiones: corticales y subcorticales (Tabla 10). Cuando desde el principio 
aparecen signos de ambos grupos, se est§ ante una degeneraci·n corneo- 
basal. 

1 

30 

1 

1 

1 
3 

2 

3 

5 

3 

5 
5 

Orientaci·n 
àQu® a¶o, estaci·n, fecha, d²a de la semana y mes es? 
àCu§l es su naci·n, regi·n, ciudad, hospital y piso? 
Rememorad·n 
Nombre tres objetos (1 s cada uno) y preg¼ntelos despu®s al paciente 
(repetir los objetos otras veces hasta que los aprenda) 

Atenci·n y c§lculo 
Debe deletrear al rev®s una palabra de dnco letras (p. ej., l§piz) 
o enumerar los siete primeros n¼meros (deteni®ndolo en el 5) 

Repetici·n 
Preguntar los tres objetos nombrados antes 

Lenguaje 
Å Se¶ale un l§piz. El paciente debe nombrar ese objeto 
Å El paciente debe repetir palabras sencillas como: "no: "siempre" 
"cu§ndo" o '"pero" 

Å Dar al paciente las siguientes ·rdenes(dar tres indicaciones): 
"Tome un papel con la mano derecha" 
"Doble el papel por la mitad" 
"Ponga el papel en el suelo" 

Å El paciente debe escribir una frase a su gusto 
(que tenga sentido) 

Å El paciente debe copiar, con §ngulos y cuadr§ngulos 
de intersecci·n dos pent§gonos dibujados 

Total 
Minimental test 

Tabla 9 

neuroimagen en el estudio inicial de rutina para descartar patolog²as que 
produzcan un deterioro cognitivo secundario, ya que no se han descrito 
hallazgos patognom·nicas que permitan hacer el diagn·stico de demencia. 

, , 
NEUROLOGIA Y NEUROGIRUGIA 
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Es un trastorno degenerativo caracterizado por una marcada p®rdida asim®- 
trica de neuronas en las regiones anteriores de los l·bulos frontales y tem- Es aqu®lla que se produce como consecuencia de m¼ltiples §reas de infarto 
perales, con normalidad del resto del cerebro {Figura 20). cerebral. Hay que sospecharla cuando la demencia tiene un inicio brusco, 

Demencia multiinfarto 

Demencia vascular 
3.~. 

s²ntoma y caracter²stica predominante (si los trastornos de lenguaje pre- 
dominan sobre los trastornos de la personalidad al inicio la enfermedad 
puede clasificarse como afasia sem§ntica si tiene principalmente proble- 
mas de comprensi·n del lenguaje o afasia primaria progresiva no fluente 
si tiene problemas de emisi·n de lenguaje). No aparecen alteraciones de 
tipo agnosia o apraxia, como en la EA al inicio de la enfermedad. En fases 
avanzadas pueden tener alteraci·n amplia de las funciones corticales al 
igual que otras demencias. 

Demencia frontotemporal 
(enfermedad de Pick) 

tamina). Indicados en las fases leve y moderada de la enfermedad; no 
modifican a largo plazo la progresi·n de la enfermedad, pero producen 
una mejor²a de las funciones cognitivas durante los primeros meses de 
tratamiento. 

Å 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. 

Å lnhibidores de la acetilcolinesterasa (donepezilo, rivastigmina, galan- ve afectado desde las fases iniciales, pudiendo presentarse como el primer 

Afecta a pacientes de mediana edad, siendo una de las demencias m§s 
frecuentes entre los pacientes de 45 a 65 a¶os. Se manifiesta como una 
demencia lentamente progresiva, donde las alteraciones de la perso- 
nalidad son los s²ntomas m§s llamativos: dificultades en las relaciones 
sociales, en la emoci·n, en el lnsight y con p®rdida de las capacidades 
ejecutivas. A medida que avanza la enfermedad, la apat²a y la abulia domi- 
nan el cuadro. Conjuntamente a estos s²ntomas, los fallos en la memoria 
reciente y la capacidad de aprendizaje son muy habituales. El lenguaje se 

.. . ; . . . rece en mas Jovenes; no cursa con amnesia, ru apraxias ru 
agnosias en fases iniciales, pese a ser una demencia cortical, 
las alteraciones conductuales y del lenguaje son m§s preco- 
ces, y no aparecen ovillos m placas neur²ticas. 

La demencia de Pick se dlferencia del Alzheimer en que apa- 

RECUERDA 

Enfermedad de Pick 

van ovillos neurofibrilares ni placas seniles. 

No hay ning¼n f§rmaco que garantice este ¼ltimo objetivo actualmente. 

Los potenciales objetivos del tratamiento farmacol·gico son: 
1. Mejor²a cognitiva. 
2. Enlentecimiento en la progresi·n. 
3. Retraso en la aparici·n de la enfermedad. 

Tratamiento farmacol·gico 

Se trata de una enfermedad de inicio insidioso y progresi·n lenta, con una 
evoluci·n media de unos 8 o 10 a¶os desde el Inicio hasta la muerte. 
1. Estadio precl²nico. Errores puntuales de memoria, sin que existan otros 

d®ficits. Es en estas fases iniciales donde el paciente puede sufrir depresi·n 
que puede ser primaria y propia de la neurodegeneraci·n o secundaria a 
la p®rdida de independencia que experimenta por los d®ficits progresivos. 

2. Fase de estado. Alteraci·n 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- 
raci·n de la abstracci·n e ideaci·n, falta de iniciativa ... 

3. Fases finales. Todos los d®ficits previos son muy severos. S·lo en fases 
muy evolucionadas pueden aparecer signos extrapiramldales, como 
marcha torpe, postura encorvada, bradicinesia generalizada y rigidez. 
Generalmente, la causa de la muerte suele ser una enfermedad intercu- 
rrente, sobre todo, infecciones respiratorias. 

Cl²nica 

Los factores de riesgo asociados a EA espor§dica son: 
Å Vulnerabilidad gen®tica. La presencia del alelo E4 de la apolipo-pro- 
te²na E. 

Å Edad. 
Å Sexo. M§s frecuente en mujeres. 
Å Historia de traumatismo craneal previo. 

mente implicado en los casos de Alzheimer de inicio precoz (70%). 
Å Gen de la presenilina 2 en el cromosoma 1, con una incidencia muy baja. 

Å Gen de la prote²na precursora amiloide en el cromosoma 21. localizadas en los l·bulos frontales; 2) cuerpos de Pick, son inclusiones cito- 
Å Gen de la presenilina 1 en el cromosoma 14. Es el locus m§s frecuente- plasm§ticas localizadas en las regiones temporales anteriores. No se obser- 

Histol·gicamente, hay dos datos caracter²sticos: 1) neuronas de Pick, son 
neuronas tumefactas, p§l²das, que no se ti¶en con las tinciones habituales y 

03. Demencias 

Se han implicado tres locus cromos·micos cuyas mutaciones se han aso- 
ciado a EA de inicio precoz: 

=..;..>Manual CTO de Medicina y Cirug²a, 1.Û edici·n 
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./ Las demencias de causa vascular son las segundas en frecuencia. Desta- 
can la demencia multi²nfarto por embolias bilaterales recidivantes (ini- 
cio brusco y con focalidad neurol·gica) y la enfermedad de Binswanger 
o encefalopat²a ateroscler·tica subcortical, en la que es t²pica la leu- 
coa raiosis o desmielinizaci·n periventricular. 

./ La demencia frontotemporal o de Pick es tambi®n una demencia corti- 
cal. Cursa con afasias, apat²a, abulia y otras alteraciones conductuales, 
pero sin amnesia, ni apraxias ni agnosias. 

mina, galantam²na) en las fases leve y moderada, y antagonistas no 
competitivos de los receptores glutamat®rglcos NMDA (memantina) 
en fases avanzadas. 

Se acompa¶a habitualmente de un parkinsonismo que, aunque frecuente- 
mente tiene un predominio de la cl²nica rlgldoacin®tica, con escaso temblor 
y mala respuesta a la t-dopa, puede ser indiferencia ble del de la enfermedad 
de Parkinson. Es frecuente la elevada susceptibilidad a los neuroi®pticos, con 
empeoramiento motor y cognitivo con su uso. Para controlar la agitaci·n en 
estos pacientes suele usarse anti psic·ticos at²picos como la clozapina que son 
mejor tolerados . 

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 
neurol®pticos cl§sfcos pr§cticamente lo confirma. 

RECUERDA 

Las fluctuaciones cognitivas son muy frecuentes, con variaciones notables en 
la atenci·n y el estado de alerta. Las alucinaciones visuales o presenciales son 
caracter²sticas, as² como las alteraciones del sue¶o REM (en la fase de aton²a 
muscular, la presencia de un actividad f²sica incesante apoya el diagn·stico). 

Es la tercera causa de demencia en el anciano, despu®s de la EA y de la 
demencia vascular. El estudio anatomopatol·gico revela un predominio de 
los cuerpos de Lewy a nivel neocortical. Los pacientes presentan un dete- 
rioro cognitivo lentamente progresivo de tipo trontosubcortical. 

Demencia por cuerpos de Lewy 

Å Å patognornoruca. 

La leucoaraiosis es un t®rmino neurorradiol·glco que describe las §reas 
hipodensas en la tomograf²a computarizada (TC) o hiperintensas en la reso- 
nancia magn®tica (RM), de distribuci·n periventricular y en centro sernlo- 
val, que reflejan la desmiel²nizaci·n. Es t²pica de esta enfermedad, pero no 

Las demencias de causa vascular son las segundas en fre- 
cuencia. Pueden ser corticales o subcorticales, y se caracte- 
rizan por su aparici·n brusca, con focaHdad neurol·gica, y 
su curso cl²nico fluctuante. 

RECUERDA 

./ La enfermedad de Alzheimer es la causa m§s frecuente de demencia 
en Occidente. Es una demencia cortical, de predominio temporopa- 
rietal. Su inicio es insidioso y su progresi·n lenta, y la edad avanzada 
es el principal factor de riesgo para su desarrollo. En su tratamiento 
se emplean inhibidores de la acetilcolinesterasa (donepez²lo, rlvast²g- 

.1 Las demencias se clasifican en irreversibles (la mayor²a) o reversibles, y 
seg¼n su topograf²a en corticales o subcorticales (v®anse las tablas del 
cap²tulo). 

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

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

Å 

' 
- 

Tambi®n denominada encefalopat²a subcortical arteroscler·tica, es una 
forma de demencia vascular asociada a HTA y aterosclerosis, secundaria a 
enfermedad de peque¶o vaso (arterias perforantes). Se caracteriza por una 
desmielinizaci·n difusa de la sustancia blanca subcortical con aumento del 
tama¶o ventricular subyacente (Figura 21). Cursa como una demencia sub- 
cortical, con marcha t²pica a peque¶os pasos y base de sustentaci·n amplia, 
par§lisis pseudobulbar y signos corticoesplnales. 

Enfermedad de Binswanger 

Existen infartos estrat®gicos ¼nicos que debido a su localizaci·n pueden pre- 
cipitar un s²ndrome cl²nico compatible con los criterios de demencia. Estos 
infartos suelen localizarse a nivel del t§lamo paramedial bilateralmente. 

Demencia 
por infartos estrat®gicos 

sobre todo si existen antecedentes de cualquier tipo de enfermedad vascular 
cerebral y se acompa¶a de signos de focalidad neurol·gica. La causa m§s 
frecuente es la embolia cerebral bilateral recidivante. 
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RC:l 

1) TC craneal. 
2) Anal²tica urinaria. 
3) Repetir el MMS en 6 meses. 
4) SPECT cerebral. 

Un paciente de 80 a¶os sin antecedentes acude a la consulta por olvidos fre- 
cuentes. nene un estudio mlnimental 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 
neurol·gico es normal por lo dem§s y tiene anal²ticas recientes que son nor- 
males. àCu§J de ®stas es la actitud m§s apropiada en este caso? 

RC:l 

1) Rigidez en rueda dentada y temblor de reposo incipiente. 
2) Reflejos exaltados. 
3) Inestabilidad postura! marcada. 
4) Incontinencia urinaria. 

la mujer de un var·n de 70 a¶os acude a la consulta a comentarle que 
hay d²as 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 m§s le preocupa es que ha 
empezado a ver sombras y creer que hay otra persona en la casa cuan- 
do est§n los dos solos. Acude sola porque su marido niega todos estos 
slntomas y rechaza acudir al m®dico. Es probable que cuando vea a este 
paciente tenga: 

RC:l 

4) Es una patolog²a at²pica a esta edad, ya que es m§s frecuente en mayo- 
res de 80 a¶os. 

23 

03. Demencias 

1) Es frecuente encontrar cuerpos de Pick en §reas temporales. 
2) Lo m§s probable es que este paciente tenga ovillos neurofibrilares que 
se depositen progresivamente seg¼n vaya envejeciendo. 

3) Esta patolog²a se caracteriza por no presentar nunca problemas de me- 
moria. 

Paciente de 55 a¶os sin antecedentes que desde hace 2 a¶os su mujer dice 
que "ha cambiado de personalidad" al inicio le pareci· que era m§s alegre 
y despreocupado, pero ahora cree que esa despreocupaci·n es excesiva 
y que se acompa¶a incluso de comportamientos que son inadecuados. 
Desde hace unos meses tambi®n 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 anal²ticas y en el 
examen neurol·gico no tiene otros hallazgos. Respecto a la patolog²a que 
presenta este paciente es cierto que: 

RC;3 

1) Enfermedad de Parkinson 
2) Encefalopat²a espongiforme de Creutzfeldt-Jacob por "prote²na pr²·n", 
3) Demencia vascular 
4) Demencia del tipo Alzheimer. 

Ante un paciente de 70 a¶os con antecedentes de dislipidemia e hiper- 
tensi·n arterial. Ha tenido un infarto lacunar motor puro hace 10 a¶os 
que no le deja secuelas aparentes. Acude porque ha tenido varios eventos 
de p®rdida de fuerza y sensibilidad autolimitada en brazo derecho en los 
¼ltimos meses y algunos episodios de confusi·n y alteraci·n del lenguaje. 
Actualmente consulta por perseveraci·n, alteraci·n de la memoria a corto 
plazo y se ha perdido varias veces al salir a comprar el pan. Esta p®rdida de 
funciones tiene un perfil evolutivo escalonado con mayor deterioro coin- 
cidiendo con los periodos de debilidad autolimitada en los ¼ltimos meses, 
es posible establecer un diagn·stico de: 
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Territorios vasculares cerebrales 

A. ç'ft'bt-lotç -------Ŀ 
pcèleto1nlrtlor 

Å A <trtbrÅl ÅnttrloÅ 
Å A coro1dta anttror 
Å A <trtbral "'l'ltdtÅ 

A ctrtbnil po~lt" or 

A.c.tr~lo~ 
at1ttro1n²t1 lor 

A <trtb1.i poswlor 

A. comunlc.§llte pojterlor 

A Cl'Tf'bral ml'd ~ --- 

- A. <ttebt.ll anttttor 

A. <orofdta il'\itrlor ----Ŀ 

, . rragicas, 
Å Lesiones isqu®mica.s. Representan el 80-85% de los casos. Pueden ser 

Se distinguen dos grandes grupos de lesiones vasculares: isqu®micas y hemo- 

Clasificaci·n y factores de riesgo 
La HTA es un factor de riesgo tanto para la enfermedad vas- 
cular cerebral como para la cardiopat²a lsqu®mlca, pero el 
riesgo relativo es mayor para la primera. Adem§s, el trata- 
miento de la HTA ha demostrado mayor efecto en la preven- 
ci·n de la enfermedad vascular cerebral que en la preven- 

ci·n de la cardiopat²a isqu®mica. 

RECUERDA 

Los factores de riesgo para la enfermedad cerebrovascular son los mismos 
que para la card²ovascular, pero en neurolog²a, sin dudarlo, el principal factor 
de riesgo es la HTA. Los territorios vasculares cerebrales est§n descritos en la Figura 22. 

Territorios vasculares cerebrales 

focales (por obstrucci·n arterial o venosa) o difusas (parada card²aca, 
anoxia o hipoperfusi·n}. Tambi®n pueden clasificarse como tromb®t²- 
cas o emb·licas. 

Å Hemorragia intracraneal. Representa aproximadamente un 15-20% 
de todos los ictus vasculares cerebrales, siendo la hipertensi·n arterial 
(HTA) el principal factor asociado (50-70% de los casos). La mayor²a de 
estas hemorragias est§n localizadas profundamente en los hemisferios 
cerebrales. 

En Espaiia por ejemplo, la incidencia global del ictus no se conoce con preci- 
si·n, estim§ndose en 150-250 casos por 100.000 habitantes/a¶o. La tasa cruda 
de mortalidad es de 95 por 100.000 habitantes/a¶o, constituyendo la primera 
causa de muerte en la mujer y la segunda causa de muerte en el var·n. 

Enfermedades 
vasculares cerebrales 
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d®ficit completo desde el inicio. Constituyen aproximadamente un 20% 
de los ictus de tipo isqu®mico, siendo la causa m§s frecuente la fibrila- La localizaci·n de los s²ndromes vasculares m§s frecuentes est§ represen- 
c²·n auricular. tada en la Figura 25. 

S²ndromes vasculares 

Å Infarto de etiolog²a indeterminada. Tras un exhaustivo estudio diag- 
n·stico, no se ha encontrado el mecanismo etiopatog®nico subya- 
cente. 

Arteriopat²a no arterioscler·tica. Disecci·n arterial, enfermedad 
de moyamoya, displasia fibromuscular. 
Enfermedad sist®mica. Conjuntivopat²a, s²ndrome mieloproliferativo, 
metabolopat²a. 
Trombosis venosa cerebral. 

Å Infarto de causa inhabitual: 
Causas hematol·gicas: 
> Hemoglobinopat²as. Anemia de c®lulas falciformes. 
> S²ndrome de hiperviscosidad. Policitemias, trombocitosis, 

leucemias, macroglobulinemias, mieloma ... 
> S²ndrome de hipercoagulabilidad, tumores, factor V Leyden ... 
> En asociaci·n a anticuerpos antifosfol²pidos o anticardiolipl- 

nas. Se deben sospechar en pacientes con abortos de repeti- 
c²·n y antecedentes de trombosis venosas. 

Localizaci·n de los s²ndromes lacunares m§s frecuentes 

Base de la protuberancia 
(atax²a-hemiparesia, 
disartria-mano torpe, -----~ 

lctus motor puro) 

Brazo posterior de la c§psula Interna 
(ictus motor puro) 

Brazo anterior de la c§psula interna 
(atax²a-hemlparesta. disartria-mano torpe) 

Å 

Å Infarto lacunar. Secundario a arteriopat²a o lipohialinosis de las peque- 
f'las arterias perforantes. Los infartos lacunares representan el 20% de 
toda la patolog²a vascular (Figura 24}. 

Los lctus lsqu®micos emb·licos suelen producirse en el te- 
rritorio de la arteria cerebral anterior. Cursan con un d®ficit 
completo desde el inicio y tienen mayor riesgo de transfor- 
maci·n en hemorr§g²cos (sobre todo tras la reperfusi·n, 
por da¶o endotelial). 

RECUERDA 

Otros factores de riesgo son los siguientes: 
, 

Trombos murales. Areas discin®ticas tras IAM o miocard²opatfas, 
sobre todo la dilatada 
Enfermedad valvular. Especialmente frecuente en pacientes con 
fibrilac²·n auricular y estenosis mitral. Otra causa es la endocardi- 
tis infecciosa o no infecciosa, esta ¼ltima en asociaci·n a procesos 
tumorales de base. 

04. Enfermedades vasculares cerebrales 

Å Infarto cardioemb·lico. Los cuadros emb·licos se presentan con el 

Angiografia carot²dea donde se aprecia afectaci·n ateroscler·tica grave en 
el origen de la arteria car·tida interna 

Å Infarto aterotromb·tico. La ateromatosis de grandes vasos extracra- 
neales es la principal causa de ictus isqu®mico, sobre todo de la car·tida 
(P04} (Figura 23). 

Etiolog²a 

Un ictus maligno es un lctus del territorio de la arteria ce- 
rebral media o de la car·tida que se complica con edema 
cerebral con desplazamiento de la l²nea media y con dismi- 
nuci·n del nivel de consciencia, comprometiendo la vida del 
paciente adem§s de la focalidad neurol·gica propia de los 
infartos. En estos casos puede ser beneficiosa la craniecto- 
mfa descompresiva para evitar el enclavamiento del pac²en- 
te, especialmente ¼til en pacientes j·venes (<60 a¶os). 

RECUERDA 

Las enfermedades cerebrovasculares ²squ®micas se clasifican en: 
Å Accidente isqu®mico transitorio (AIT). D®fic²t neurol·g²co con una dura- 

ci·n menor de 24 horas (POl, P02, P03), si b²en la mayor²a suelen durar 
menos de una hora. No dejan marca en las pruebas de neuro²magen. 

Å lctus o stroke. D®ficit neurol·gico que dura m§s de 24 horas, causado 
por dism²nuci·n del flujo sangu²neo en un territorio. 

Å tctus progresivo. Es un d®ficit neurol·gico de instauraci·n s¼bita que 
progresa o fluct¼a mientras el paciente permanece bajo observaci·n. 
Puede ser debido a transformaci·n hemorr§gica, estenosis tromb·tica 
progresiva de una arteria, edema cerebral, cierre de colaterales o hipo- 
tensi·n arterial. 

Clasificaci·n 

Enfermedades cerebrovasculares isqu®micas 
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Si existe alexia con agrafia, la afectaci·n vascular est§ en 
el territorio de la cerebral media; mientras que si existe 
alexia sin agrafia, el territorio afectado es el de la cerebral 
posterior. 

RECUERDA 

Por lesi·n occipital, da lugar a hemianopsia contralateral que suele respetar 
la visi·n macular. Los reflejos pupilares est§n conservados. Implica a veces 
alexia y acalculia (P06). 

Arteria cerebral posterior 

Se origina de la porci·n supraclinoidea de la arteria car·tida interna, cursa 
con hemiparesia y hemihipoestesia contralaterales, incluyendo la cara, y a 
veces hemianopsia contralateral hom·nima. El diagn·stico diferencial con 
afectac²·n de la arteria cerebral media a nivel cl²nico suele ser dif²cil. 

Arteria coroidea anterior 

La afasia localiza la isquemia a nivel cortical en el territorio 
vascular de la arter²a cerebral media del hemisferio domi- 
nante. 

RECUERDA 

Es el s²ndrome vascular m§s frecuente. Cursa con: 
Å Hemiparesia y hemihipoestesia contralaterales, de predominio faciobra- 
quial. 

Å Hemianops²a hom·nima contralateral. 
Å Desviaci·n ocuiocef§lica hacia el lado de la lesi·n, con conservaci·n de 

los reflejos oculocef§licos y oculovestibulares. 
Å Afasia de Broca, Wernicke o global, dependiendo de la localizaci·n y 
extensi·n de la afectaci·n (en lesiones del hemisferio dominante) (POS). 

Å Puede haber tambi®n asomatognosla (heminegligencia corporal), anosog- 
nosia y desorientaci·n espacial en lesiones del hemisferio no dominante. 

Arteria cerebral media 

En lesiones frontales bilaterales, puede aparecer la triada de Ha- 
kim Adams (apraxia de la marcha, lncontinenc²a urinaria y dete- 
rioro cognrt:ivo), caracter²stica de la hidrocefalia normotensiva. 

RECUERDA 

La causa m§s probable es un embolismo de origen card²aco, no la aterotrom- 
bosis. No se debe olvidar que si se produce un ®mbolo card²aco, la arteria 
que se afecta con m§s frecuencia es la arteria cerebral media (ACM}, no la 
ACA. La oclusl·n distal a la arteria comunicante anterior da lugar a: 
Å Hemiparesia y hemihipoestes²a contralaterales de predominio crural. 
Å Disminuci·n de la actividad pslcomotora y del lenguaje espont§neo 

secundario a afectaci·n de §reas prefrontales. 
Å Reflejo de prensi·n, succi·n y rigidez parat·nlca por lesi·n de las §reas 

motoras suplementarias frontales. 
Å Apraxia de la marcha y, a veces, incontinencia urinaria por afectaci·n del 

l·bulo frontal parasagital (en lesiones bilaterales). 

Arteria cerebral anterior 

En la exploraci·n del fondo de ojo de la amaurosis fugox 
pueden observarse cristales de colesterol en los vasos reti- 
nianos. Por otra parte, en el fondo de ojo de la oclusi·n de 
la arteria central de la retina, lo caracter²stico es la palidez 
retiniana con la "mancha cereza" a nivel macular. 

RECUERDA 

La asociaci·n de amaurosis fugox, dolor cervical y s²ndrome de Horner es 
t²pica de la disecci·n de arteria car·tida. 

Los s²ntomas pueden simular, en muchos casos, los de afectaci·n de la arte- 
ria cerebral media. La cl²nica m§s t²pica es la amaurosisfugax por oclusi·n de 
la arteria oft§lmica, que consiste en una p®rdida unilateral de la visi·n indo- 
lora, que se Instaura en 10-15 s y dura escasos minutos. En el fondo de ojo 
pueden observarse en ocasiones ®mbolos de colesterol en vasos retinianos. 

Arteria car·tida interna 

Localizaci·n de los s²ndromes vasculares m§s frecuentes 

Radiaciones ·pticas 
(hemianopsia hom·nima 

contralateral) 

1 . . . . ' 

T§lamo (s²ndrome 'tal§mfco) 
' 

Corteza somatosensorfal 
MMSSycara 

(hipoest®tlca contralateral) 

Ćrea de Wernicke 
(afasia sensitiva) 

Corteza auditiva 
(alucinaciones auditivas, 

sordera cortical) 

Area de Broca 
(afasia motora) 

Corteza prefrontaf 
(mutismo. abulia. memoria, 

reflejos arcaicos) 

Centro de la mirada conjugada 
(desviaci·n hacia la lesion) 

Corteza somatosensorial MMll 
(hipoestesta conttafaterdl) 

Ćrea motora y premotora MMSS 
y cara (par§lisis esp§stlca contralateral) 

Ćrea motora y premotora MMll 
(par§hs1s esp§stica contralaterai) 

Å ACP: arteria cerebral posterior ACM: arteria cerebral media Å ACA: arteria cerebral anterior 

, , 
NEUROLOGIA Y NEUROGIRUGIA 

Neurologia_1ed o Grupo CTO - Temario Neurolog²a 

+ e i campus.grupocto.com 

18:07 

< 
iPad '.S.'" 

w
w
w
.
b
o
o
k
s
m
e
d
i
c
o
s
0
6
.
c
o
m

w
w
w
.
b
o
o
k
s
m
e
d
i
c
o
s
0
6
.
c
o
m



27 

A modo de resumen, la Figura 27 recoge el estudio diagn·stico y terap®utico 
de los ictus. 

Ausencia de todos los criterios de exclusi·n que aparecen en la Tabla 11. 
Å Antiagregaci·n. En pacientes que no cumplen criterios de fibrin·lisis. El 

uso de §cido acetilsalic²lico (AAS), 300 mg en las primeras 48 horas tras 
el ²ctus isqu®mico, reduce el riesgo de recurrencia y la tasa de mortali- 
dad a medio plazo. 

Å Estatinas. Se recomienda el uso de 80 mg de atorvasvatatina/d²a, ya que 
reduce la mortalidad y mejora el pron·stico funcional. 

Å Medidas generales. Evitar hipertermias, hiperglucemias y elevaci·n 
excesiva de la presi·n arterial, as² como descensos bruscos de esta 
¼ltima. 

Å Fibrin·lisis con rt-PA. Est§ indicada la administraci·n de rt-PA en pacien- 
tes con: 

lctus isqu®mico de menos de 4,5 horas desde la instauraci·n de los 
s²ntomas con independencia de su mecanismo etiol·gico. 
La edad ya no es, per se, criterio de exclusi·n (no obstante, en 
mayores de 80 a¶os se recomienda no exceder las 3 horas de ven- 
tana y ser m§s cautos con las indicaciones). 
Puntuaci·n en la escala NIHSS (escala internacional de gravedad cl²- 
nica del ictus) menor de 25 puntos. 

Tratamiento en fase aguda 

Profilaxis y tratamiento 

RM cerebral Se observa peque¶o infarto lacunar profundo izquierdo 
marcado por la flecha 

En los infartos !acunares, la prueba inicial de elecci·n en la fase aguda es 
igualmente la TC craneal (para el diagn·stico diferencial lsquemicohemorr§- 
glco), 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. 

La TC supera a la resonancia magn®tica en la detecci·n de sangrados, aun- 
que ®sta es m§s sensible para la visualizaci·n de lesiones de fosa posterior 
(procedimiento de elecci·n). 

utilidad para la visualizaci·n de infartos vertebrobasilares debido a los 
artefactos ·seos que genera la fosa posterior. 

04. Enfermedades vasculares cerebrales 

Durante las primeras 24-72 horas, pueden no observarse lesiones ²squ®- 
micas, aunque es posible detectar signos indirectos, como asimetr²as de 
surcos corticales por edema, desplazamiento de estructuras o aumento de 
densidad de la arter²a cerebral media, en su trayecto basal. Es de escasa 

La prueba diagn·stica inicial en cualquiera de los tipos de infarto cerebral 
es la TC craneal (P07), para establecer el diagn·stico de ictus lsqu®mlco o 
hemorr§glco, as² como para descartar etiolog²as que pueden cursar como 
un proceso vascular (tumores, sangrados, met§stasis ... ) e informa sobre la 
extensi·n de la lesi·n isqu®mlca. 

Estudio diagn·stico 

Los s²ndromes !acunares m§s frecuentes son: 
Å lctus motor puro. Localizado en el brazo posterior de la c§psula interna, 

aunque tambi®n puede localizarse en la porci·n anterior de la protube- 
rancia. 

Å tctus sensitivo puro. Resulta de un infarto lacunar a nivel del n¼cleo 
ventral posterolateral del t§lamo. 

Å Ataxia-hemiparesia. Infarto !acunar localizado en el brazo anterior de la 
c§psula interna o en la protuberancia. 

Å Disartria-mano torpe. En el brazo anterior o la rodilla de la c§psula 
interna contralateral al hemicuerpo afectado, aunque puede producirse 
tambi®n por lesiones en la protuberancia. 

Infartos lacunares 

La isquemia vertebrobasilar puede producir una p®rdida brusca de la cons- 
ciencia, con o sin recuperaci·n posterior, precedida de s²ntomas de dis- 
funci·n troncoencef§lica (diplop²a, v®rtigo, ataxia ... ). Los s²ndromes m§s 
importantes se han descrito previamente en el Capltulo 1, dentro de los 
apartados de Sfndromes mesencef·licos, pontinos y bulbares. 

La patolog²a vascular del sistema vertebrobasilar produce 
los s²ndromes cruzados: hemlparesla y hemihipostesia con- 
tralaterales y afectaci·n ipsllateral de pares craneales (el par 
craneal determina el lado de la lesi·n). 

RECUERDA 

Son menos frecuentes que los localizados en la circulaci·n anterior. Los pro- 
cesos isqu®mlcos a este nivel producen los llamados "s²ndromes cruzados", 
caracterizados por alteraciones de v²as largas contralaterales (hemiparesia, 
hemihipoestesia) y signos ipsilaterales cerebelosos o de pares craneales. 

Sistema vertebrobasilar 

Una forma sencilla de Identificar el territorio arterial afecta- 
do en la enfermedad lsqu®mica cerebral es valorar si existe 
hemiparesia y hermanopsta: el s²ndrome de la arteria cere- 
bral anterior cursa con hemiparesia crural contra lateral y sin 
hemianopsia, el de cerebral media (el m§s frecuente) cursa 
con hemiparesla faciobraquial y hem²anopsia hom·nima 
contralaterales; y el de cerebral posterior cursa sin hemipa- 
resia, pero con hemianopsia hom·nima congruente contra- 
lateral, y con respeto macular. 

RECUERDA 

Si se afecta la circulaci·n proximal, aparecer§ un s²ndrome tal§mico {hemia- 
nestesia contra lateral extensa y para todos los tipos de sensibilidades, 
hiperpat²a o dolor en el hemicuerpo afectado, mano con movimientos pseu- 
doatetoides). 
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Å Tratamiento en®rgico de la HTA. Una disminuci·n en la presi·n arterial 
diast·lica de 5-6 mmHg reduce el riesgo en un 42%. 

Å Tras IAM. Anticoagulacl·n oral {INR 2-3, si asocia FA) y tratamiento con 
estatinas aun con cifra de colesterol normal. 

Å FA. Anticoagulaci·n oral, sobre todo si asocia valvulopat²a. 

Prevenci·n primaria 

Å Trombectom²a mec§nica. Aplicable hasta 6 horas del inicio de los s²n- 
tomas. 
En ictus de inicio indeterminado o del "despertar" se puede valorar una 
ventana de 6 a 12 horas, si en la TC de perfusi·n se observa zona de 
penumbra. 

Tratamiento endovascular 
del ictus isqu®mico 

La Figura 28 recoge el protocolo de actuaci·n y tratamiento del ictus en fase 
aguda. 

28 

Å Presencia de hemorragia en TC craneal previa a la administraci·n del f§rmaco 
Å Presentaci·n cl²nica sugestiva de HSA, incluso con TC normal 
Å D®ficit neurol·gico escaso o s²ntomas que mejoran r§pidamente 
Å Escala NIHSS > 25 puntos 
Å Existencia de dl§tes²s hemorr§glca (trombopenla < 100.000, tratamiento actual con 
anticoagulantes, o tratamiento con heparina durante 48 horas previas y TTPA aumentado) 

Å PA > 185/110 o necesidad de manejo l.v. agresivo para reducirla 
Å Glucosa sangu²nea > 400 mg/dl o < 50 mg/dl 
Å lctus en los 3 ¼ltimos meses 
Å Hemorragia grave o peligrosa manifiesta o reciente 
Å Antecedente de lesi·n de SNC: hemorragia, neoplasia, aneurisma, cirug²a ... 
Å Patolog²a grave concomitante (endocarditis, panaeat²t²s, gastropat²a ulcerativa 
reciente, aneurismas arteriales, neoplasias con riesgo hemorr§gico, 
hepatopat²a grave) 

Å Cirugfa mayor o traumatismo Importante en los 3 ¼lt²mos meses 
Criterios de exclusi·n para la ¶brin·lisis intravenosa 

Anticoagulacl·n 

Signo de la o vac²a 
en TC con contraste 

t 
Control estricto 
de laPA 
AAS 

! 
RM 

Anglografla 
RM 

HTA 
(Lipohialinosis) 

! 

-Procesos s®pticos Ŀ Arteritls: temporal, 
ĿEmbarazo y puerperio Ŀ Takayasu ... 
ĿDeshidrataci·n (ancianos) Ŀ Disecci·n arterial 
ĿAnticonceptivos orales Ŀ Enf. moyamoya 
-Treumatismos craneales (volutas de humo) 
-Procesos hematol·glcos Ŀ Estados 

t de hipercoagulabilidad 
Ŀ Enf. Blnswanger 
Ŀ Displasla fibromuscular 
Ŀ Vasoespasmo 
ĿAnticonceptivos orales 

Otros Trombosis venosa Infarto lacunar 

Algoritmo diagn·stico y terap®utico de los ictus 

Antlcoagulacl·n 
(diferida si infarto extenso) 

Ŀ Antiagregac²·n con AAS 
(ticlopidlna o clopidogrel de 2.Å 
elecci·n) 
Ŀ Estenosis carotldea 

Sintom§tica Ć Asintom§tica 
> 70% Tromboendarterectomla 
50-70%?? 
<50%AAS 

Valorar 
fibrin·lisls 

J 
t 

L Ŀ Eco-Doppler carotideo 
Ŀ Angiografla 

Valorar fibrln·lisls ĿEcograf²a transesof§gica 
seg¼n tiempo ĿECG 
de evoluci·n 

Aterosclerosis 
bifurcaci·n carotidea 
(HTA, tabaco, colesterol) 

Abrilaci·n auricular 
Trombo mural (IAM) 
Valvulopatla (EM) 

Suelen Ir a cerebral media (80%) 

L 

Emb·llco Tromb·tlco 

Hemorr§gico (20%) 
Hlperdensidad 

TC craneal: elecci·n en fase aguda. 
Se har§ RM si cl²nica de fosa posterior 
o s²ndrome !acunar o sospecha 

de trombosis venosa 
1 

Patol·gico 

1 

ĿECG 
Ŀ Rx t·rax 

ĿPA 
ĿAnal²tica 

[
. AIT ( < 24 horas) 
Ŀ lctus (> 24 horas) 

Sospecha cllnlca ACV 

< 24 horas > 24 horas 
Borramiento estructuras Hipodensidad focal 

Efecto masa 

Descarta ACV _..,, 

Normal, pero cl²nica evidente: 
repetir en 72 horas 
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Å 

Å 

En cuanto a las pruebas complementarias, son ¼tiles: 
Å L²quido cefalorraqu²deo (LCR). Un aumento de presi·n . 
Å TC. Puede ser normal o mostrar datos indirectos de edema cerebral. 

El signo de la "delta vac²a" (Figura 30) es muy caracter²stico, y consiste 
en un reforzamiento de las paredes del seno trombosado rodeando 
a una zona central isodensa que, te·ricamente, corresponde al 
trombo. 
RM. Es la t®cnica de elecci·n, aunque no excluye la realizaci·n de anglo- 
graf²a cerebral. 
Angiograffa cerebral. Es la t®cnica diagn·stica que permite asegurar 
la existencia de obstrucci·n venosa, aunque la RM ha demostrado una 
buena correlaci·n con la imagen angiogr§fica y gran fiabilidad diagn·s- 
tica (Figura 31). 

Causas de trombosis venosa cerebral 

Å Enfermedad inflamatoria 
intestinal 

Å S²ndrome de Behcet 
Å Anticoagulante l¼plco 
Å Abuso de drogas 
Å S²ndromes paraneopl§sicos 

Å Infecci·n 
Å Embarazo-puerperio 
Å Deshidrataci·n (ancianos) 
Å Anticonceptivos orates 
Å Coagulopatfas (trombodtosis, Hematol·gicos 
(anemia cel. falciformes, HPN) 

Å Tumor (invasi·n local, p. ej., meningiomas) 
Å Traumatismos 

Comunes Poco frecuentes 
Tabla 12 

La cl²nica es muy variada, desde las formas asintom§ticas a las que cursan 
con cefalea o coma. Suele debutar con un s²ndrome de hipertensi·n lntra- 
craneal, siendo la cefalea el s²ntoma m§s frecuente. Puede seguirse de un 
cuadro de focalidad neurol·gica con crisis focales o generalizadas, hemipa- 
resia, afectaci·n de pares craneales, entre otros. En la exploraci·n, se puede 
observar edema de papila. 

En el 25-40% de los casos se desconoce la causa. Se han descrito asociacio- 
nes con procesos s®pticos sist®micos o locales (meningitis) en aproximada- 
mente un 15% de las trombosis venosas. Otras etiolog²as asociadas aparecen 
reflejadas en la Tabla 12. 

Trombosis venosas 

Å Patolog²a vascular cardioemb·lica. La profilaxis secundaria de elec- 
ci·n es la anticoagulac²·n oral. Cuando el §rea de isquemia cerebral 
es amplia, no se recomienda la anticoagulaci·n en fase aguda, dado el 
alto riesgo de transformaci·n hemorr§glca del infarto. 
En estos casos, se aconseja realizar una anticoagulaci·n diferida. En los 
ictus cardioemb·licos secundarios a FA no valvular pueden emplearse 
los llamados nuevos f§rmacos anticoagulantes (dabigatran, rivaroxa- 
ban, apixaban), que a diferencia del acenocumarol o warfarina no 
requieren monitorizaci·n del INR. 

Si la estenosis sintom§tica de la car·tida es del 50-69%, se 
opta por la endarterectom²a carotfdea, en lugar de por la 
antiagregaci·n, s·lo si se trata de un var·n joven, no dia- 
b®tico, con esperanza de vida superior a 5 a¶os y con un 
riesgo quir¼rgico Inferior al 6%. Si la estenosis sintom§tica 
de la car·tida es completa (100%), no se realiza cirug²a, sino 
anttagregacl·n. 

RECUERDA 

04. Enfermedades vasculares cerebrales 

29 

Prevenci·n secundaria de la estenosis carotfdea sintom§tica 

i t t 
<50% >70% 

(no significativa) 50-70% (significativa) 

t t t 
Antlagregacl·n Individualizaci·n Endarterectomfa del caso 

Estenosis carotidea 
sintom§tica 

. . 

Å Patolog²a vascular cerebral con origen en territorio caroti'deo o verte- 
brobasilar. La prevenci·n secundaria en la car·tida sintom§tica queda 
resumida en el esquema de la Figura 29. En estenosis carot²deas asinto- 
m§ticas se ha recomendado la antiagregaci·n. Sin embargo, cuando la 
estenosis es hemodin§m²camente significativa y evolutiva en el tiempo, 
puede ser beneficiosa la endarterectom²a carot²dea, siempre que la 
morbimortalidad operatoria no supere el 5%. 

Prevenci·n secundaria 

Las indicaciones de anticoagulaci·n en fase aguda son: 
trombosis de senos venosos durales y disecci·n carot²dea. 
En ictus cardioemb·licos por fibrilaci·n auricular, cuando el 
d®ficit cl²nico es leve se puede valorar anticoagulaci·n des- 
de el principio. 

RECUERDA 

Esquema del manejo del ²ctus en fase aguda 

Antlagregaci·n/anticoagulacl·n 
seg¼n etiolog²a 

ĿFA 
ĿTrombosis venosa cerebral 
ĿDisecci·n carotfdea/vertebral 
Å lctus progres²vo 
ĿTrombo mural cardiaco 

TC craneal de control a 24-48 h 
{confirmar que no hay sangrado) 

Anticoagulaci·n 
(contraindicado 
en fase aguda 

si gran §rea de infarto) 

t 

Ateroscler·tlco 
Ŀ Lacunar 
Ŀ ldiop§tico 

i i 
<4,Sh <6h 

i i 
Flbrin·lisls i.v. Trombectomra 

i i 

Tiempo de evoluci·n 
Antlagregacl·n 
ĿAAS 
Å Clopidogrel 

No SI 

àContraindicaciones 
de ftbrln·lisis? 

Manejo 
de hemorragia 
lntracraneal 

Isquemia 
o normalidad 

t 

Hemorragia 

Otra causa Tratamiento 
especifico 

TC craneal 

Cl²nica sugerente de lctus 
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Å Hemorragia hipertensiva 
Å Aneurisma5 arteriales 
Å Malformaciones arteriovenosas 
Å Vasculopatfas (amiloide, moyamoya, vasculitis) 
Å Coagulopatlas 
Å Hemorragia intratumoral 
Å Abuso de drogas (coca²na, s²mpaticomim®ticos, anfetaminas) 
Å Secundaria a infarto venoso 
Causas de hematoma intraparenquimatoso cerebral 

Etiologfá 
Tabla 13 

Hemorragia intraparenquimatosa. Algoritmo dlagnosticoterap®utico 

ĿTratamiento: control PA 
(evitar cambios bruscos) 

-Tratamiento de la HTIC 

[
Cerebelosa (> 3 cm de di§metro) 

Å Cirug²a si Herniaci·n 

Hay que sospecharlas 
en paciente joven 
con hemorragia 
en un lugar at²pico 
e historia de cefalea 
unilateral y puls§til 
con convulsiones. 
En estos casos debe 
hacerse una angiografia 

1 V®ase esquema 
del coma 1 Puente 

Ŀ Angioma venoso: 
la m§s free. asintom§tica 

Ŀ Malf. arteriovenosa: 
la m§s free. sintom§tica 

ĿAngioma capilar 
(telanglectasias) 
ĿAngioma cavernoso 

MALFORMACIčN 
VASCULAR 

nciano 
Hemlparesia 
y hem²hlpoestesla 

ANGIOPATIA Putamen conrralaterales 
Desv. ojos lado lesi·n AMILOIDE 
Dlsrn, nivel consciencia ,. 

T§lamo Sd. tal§mlco Causa m§s 
+hemiplejia contralaterales free. de hem. 
Consciencia preservada noHTA 
Inicial en el 
Cefalea occipital, ataxia, anciano 

Cerebelo v·mitos Recidivante 
Hidrocefalia por compr. 
IV ventr. 

Otras Joven A . 

ĿRotura mlcroaneurismas 
de Charcot Bouchard 
-D®¶clt neurol·gico focal 
de comienzo brusco y curso progresivo 
ĿCl²nica: 

l 
Sustancia blanca subcortical 

Hemorragia 
hipertensiva 

Hemorragia lobar 
espont§nea 

Hemorragia intraparenquimatosa 

TC craneal: htperdensldad 

Hemorragia 
subaracnoidea 

ACV hemorr§gico 
(20%) 

Å 

la localizaci·n y del tama¶o de la hemorragia. La prueba diagn·stica de elec- 
ci·n cuando se sospecha una hemorragia es la TC craneal (Figura 33). 
Å Hemorragia intracerebral focal hipertensiva. Las localizaciones anat·- 

micas m§s frecuentes son profundas: putamen, t§lamo, protuberancia 
y cerebelo (Tabla 14). 

Å Malformaciones vasculares. Deben sospecharse fundamentalmente en 
pacientes j·venes no hipertensos con hemorragias superficiales. 

Å Angiopatia amiloide o cong·fila. Es la causa m§s frecuente de hemo- 
rragia espont§nea no hlpertensiva en pacientes ancianos, y suelen 
ser de localizaci·n lobar subcortical. Se presentan cl²nicamente como 
hematomas espont§neos recurrentes . 

La hemorragia intraparenquimatosa o intracerebral est§ preferentemente 
causada por la ruptura de arterias situadas profundamente en el cerebro. A 
diferencia de los ictus isqu®micos, de instauraci·n s¼bita, los hemorr§gicos 
suelen evolucionar en el transcurso de varios minutos, y suelen acompa¶arse 
de cefalea, n§useas y v·mitos. La sintomatolog²a neurol·gica depender§ de 

La Figura 32 y la Tabla 13 muestran las causas m§s frecuentes de hemorragia 
intracraneal espont§nea. En este apartado se tratar§ solamente la hemorra- 
gia intraparenquimatosa. 

Los procesos vasculares hemorr§gicos representan aproximadamente el 
20% de los ictus. Dado que la hemorragia en el espacio subaracnoideo o 
en el par®nquima cerebral produce menos dalia tisular que la isquemia, los 
pacientes que sobreviven a la fase aguda pueden mostrar una marcada recu- 
peraci·n funcional. 

Hemorragia intraparenquimatosa 
21:.~. 

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

TC craneal de paciente con trombosis de seno longitudinal superior, 
donde se observa identi¶cado por la flecha el signo de la "delta vac²a", 
que muestra la presencia de trombo en el interior del seno longitudinal 
superior 
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Å Embolizaci·n 
Å Cirug²a 

Å Angiograff a 
Å RM 

Å Tinnitus puls§til, soplo 
occipital (t²pico) 

Å Sangrado, focalidad 

Å Cefalea y crisis 
Å Hemorragia 
Å Habitualmente no cl²nica 
Å Si sangran es fatal 

Orugla si dfnlca 
incontrolable 
No precisa 

Å Angiograff a (cabeza de 
medusa) 

Å RM 
Å RM 
Å Rara vez se ven en angiograffa 
Å No se visual²zan 
en ninguna prueba 
radiol·gica 

Å Cirug²a 
Å Radio§rug²a (si < 3 cm) 
+/-embolizaci·n 

No precisa 

Å Angiograffa 
Å RM o TC 

Å Hemorragia 
intraparenquimatosa 

Å Crisis o focalldad 
Rara vez dan cl²nica 
(crisis o sangrado) (P09) 

Diagn·stico Trattmiento Clfnlca 

Este t®rmino engloba diversos ttpos de lesiones vasculares no neopl§sicas 
del sistema nervioso central. Dichas malformaciones vasculares se resumen 
en la Tabla 15. 

Malformaciones vasculares 

En ocasiones, los hematomas profundos (putaminales y tal§micos) y los cere- 
belosos pueden abrirse al sistema ventricular, produciendo una hemorragia 
intraventricular y una hidrocefalia aguda que requerir§ la colocaci·n de un 
drenaje ventricular externo. 

El hematoma cerebeloso es el ¼nico hematoma profundo 
intracraneal que puede evacuarse qulr¼rgicamente (s·lo si 
es mayor de 3 cm y produce deterioro cl²nico o herniaci·n). 

oÈÜ~ oQv ĿO 

RECUERDA 

La indicaci·n quir¼rgica en los hematomas intraparenquimatosos es un tema 
controvertido en la literatura. En general, se acepta que la cirug²a no est§ Indi- 
cada en el caso de hematomas profundos (ganglios de la base y tronco del 
enc®falo), y se recomienda en pacientes con hemorragia cerebelosa aguda de 
3-4 cm o m§s de di§metro con deterioro del nivel de consciencia (si el paciente 
permanece alerta y el hematoma es de peque¶o tama¶o, puede no necesitar 
cirug²a) y signos radiol·gicos de herniaci·n transtentorial inversa. No existe 
consenso en el resto de situaciones, aunque parece que la cirug²a tendr²a un 
papel signiftcat²vo en el tratamiento de pacientes j·venes con hemorragias 
lobares sintom§ticas de tama¶o moderado, con marcado efecto de masa, que 
producen deterioro progresivo del nivel de consciencia. 

El tratamiento m®dico se basa en el control de la presi·n arterial y en la 
utilizaci·n de manitol y otros agentes osm·ticos para reducir la presi·n lntra- 
craneal. 

Tratamiento 

meduloblastomas), drogas (anfetaminas y coca²na), transformaci·n 
hemorr§gica de ictus lsqu®mico ... ). 

04. Enfermedades vasculares cerebrales 

Malformaciones vasculares 

F²stulas durales 

Telangiectasia 
capilar 

Espacios vasculares ensanchados 
sin arteria, venas ni par®nquima 
Dilataciones cap²lares sobre 
par®nquima normal. Localizaci·n: 
GGBB, TE, cerebelo. 
Sd: Rendu-Osler, ataxia-telangiectasia 
Comunicaciones directas entre arteria 
y vena dura l. M§s frecuente: seno 
transverso 

Cavernoma 

Venas que confluyen sobre un gran 
tronco venoso, con par®nquima normal 

Angioma venoso La m§s frecuente 

Arterias dilatadas que desembocan en 
venas, sin lecho capilar n² par®nquima 

La m§s frecuente 
sintom§tica 

MAV 
Definid·n 

Å Otras causas de sangrado cerebral focal. Coagulopat²as, tratamiento 
con ant²coagulantes y los trombol²t²cos, tumores (met§stasis, GBM, 

Ante una hemorragia lobar espont§nea y recurrente en un an- 
ciano no hfpertenso, hay que sospechar una angiopat²a con- 
g·fila. En ®sta, al igual que en el Alzheimer, se deposita beta 
amiloide. 

RECUERDA 
Cl²nica y localizaci·n de las hemorragias intracerebrales 

Protuberanda 
(10-15%) 

Ce lo 
(10-30%) 

T§lamo 
(10-15%) 

Hemiparesla y hemihlpostesia contralaterales, deterioro del nivel 
de consciencia, desviaci·n oculocef§lica hacia el lado de la hemorragia 
con preservaci·n de reflejos del tronco 
Deterioro del nivel de consciencia, s²ndrome tal§mico y hemiplej²a 
contralaterales 
Preservaci·n inicial de nivel de consciencia, cefalea occipital, ataxia, 
v·mitos, hidrocefalia obstructiva (por compresi·n del IV ventr²culo) 
Estado de coma, pron·stico infausto 

Putamen 
(35-50%) 

Tabla 14 

TC craneal en la que se aprecia un hematoma intraparenqu²matoso profundo 
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Ante una midriasis arreacr²va que se instaure en una per- 
sona adulta, se debe descartar un aneurisma en la arteria 
comunicante posterior. 

RECUERDA 

Grado V 

Grado IV 

Grado 111 

Grado 11 

Grado IA 

Aneurisma intacto 

Å Asintom§tico o m²nima cefalea 
Å Rigidez de nuca ligera 

Sin reacci·n men²ngea o cerebral pero con d®ficit neurol·gico establecido 

Å Cefalea moderada o grave 
Å Rigidez de nuca 
Å Sin d®ficit neurol·gicos graves a excepci·n de afectaci·n de pares 
craneales 

Somnolencia, confusi·n o d®ficit focales leves 

Å Estupor. 
Å Hem²pares²a moderada o grave 
Å Alterac²ones vegetativas y posiblemente rigidez de descerebraci·n 
precoz 

Å Coma profundo. 
Å Rigidez de descerebraci·n, apariencia moribunda 

Clasificaci·n de Hunt y Hess de la hemorragia subaracnoidea 

Grado O 

Grado 1 

En funci·n de la localizaci·n, en ocasiones los aneurismas pueden provocar 
s²ntomas derivados de la compresi·n de estructuras vecinas: 
Å Afectaci·n del 111 par con midriasis arreactiva en aneurismas de comuni- 

cante posterior, cerebral posterior o cerebelosa anterosuperior. 
Å Oftalmoplej²a, afectaci·n de rama oft§lmica del V par y cefalea retroocu- 

lar en aneurismas del seno cavernoso. 
Å Afectac²·n del campo visual en aneurismas de la porci·n supraclinoidea 

de la arteria car·tida interna. 

Los aneurismas intracraneales pueden ocasionar s²ntomas y signos que 
resultan de su expansi·n o su ruptura. 

Cl²nica (Tabla 16) (P12, P13, P14) 

Los aneurismas fusiformes se localizan preferentemente en la arter²a basi- 
lar y raramente se rompen. Los aneurismas mic·ticos se producen habitual- 
mente tras una endocarditis bacteriana subaguda. Streptococcus viridans es 
el germen que se implica con m§s frecuencia en el desarrollo de los mismos. 
Se localizan en territorios distales de la arteria cerebral media y la antibiote- 
rapia de larga duraci·n suele ser el tratamiento habitual en la mayor parte de 
las ocasiones, reservando la cirug²a en el caso de que se rompan o fracase el 
tratamiento antibioter§pico. 

muscular, enfermedad de c®lulas falciformes y coartaci·n de aorta, se han 
asociado con un incremento en la incidencia de aneurismas intracraneales. 

Entre los factores de riesgo para la ruptura aneurism§tica, destacan el 
tama¶o del aneurisma (cuanto mayor sea, m§s riesgo), la existencia de 
aneurismas m¼ltiples, la localizaci·n (los de mayor riesgo son los de bifur- 
caci·n de la arteria basilar, comunicante anterior y comunicante posterior), 
los aneurismas sintom§ticos (es decir, aquellos que manifiestan s²ntomas 
relacionados con la lesi·n, excluyendo los derivados de la hemorragia), la 
edad del paciente (a mayor edad, m§s riesgo), el tabaco, la existencia de 
una hemorragia subaracnoidea previa y la hipertensi·n arterial (aunque este 
¼ltimo no es concluyente). 

Aproximadamente en el 20% de las HSA se detectan aneurismas m¼ltiples; 
en estos casos, los m§s proximales y de mayor tama¶o son la fuente m§s 
com¼n de sangrado. 

Localizaci·n principal de los aneurismas cerebrales 

Punta de la a. basilar 

a. comunicante posterior 
con la a. car·tida interna 

Origen 
de la a.cerebral media 

Uni·n de la a. comunicante 
anterior con la a.cerebral anterior Bifurcaci·n de la a. cerebral media 

El 80% de las HSA espont§neas 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) (PlO, Pll). 

La causa m§s frecuente de hemorragia subaracnoidea (HSA) son los trau- 
matismos, sin embargo, en este apartado se discutir§ solamente la HSA 
espont§nea. 

Etiolog²a y patogenia 

Tiene una incidencia de aproximadamente 10/100.000 habitantes. El 80% 
se producen entre 40-65 a¶os. Es m§s com¼n en mujeres que en hombres 
(3:2), especialmente durante el embarazo. 

Epidemiolog²a 

Se define como la presencia de sangre en el espacio subaracnoideo o en 
el sistema ventricular, donde habitualmente s·lo hay l²quido cefalorra- 
qu²deo. 

Hemorragia subaracnoidea 
~.&. 

Lamentablemente, la forma de presentaci·n m§s frecuente del aneurisma es 
la que se deriva de la ruptura del mismo. El paciente refiere una cefalea s¼bita 
de gran Intensidad ("la peor cefalea de su vida"), rigidez de nuca, n§useas 
y v·mitos. Son tambi®n 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 elevaci·n aguda de la presi·n intracraneal que 

Algunas enfermedades sist®micas, como poliquistosis renal, s²ndrome de transitoriamente puede igualar o superar a la presi·n arterial. La elevaci·n 
Marfan, s²ndrome de Ehlers-Danlos, pseudoxantoma el§stico, displasia f²bro- de la presi·n intracraneal puede conducir a la paresia del VI par craneal. En 
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La hiponatremia supone la complicaci·n m®dica m§s frecuente. A causa de 
una exces²va estimulaci·n simp§tica, pueden producirse arritmias card²acas 
en casi todos los pacientes (siendo la taquicardia s²nusal la m§s frecuente). 
Tambi®n se produce isquemia subendoc§rdica y §reas de necrosis mioc§r- 
dica focal, con los consiguientes cambios electrocardiogr§ficos, deterioro de 
la funci·n card²aca y edema pulmonar. La hipertensi·n arterial se puede con- 
trolar con f3-bloqueantes, que adem§s reducen el riesgo de arritmias. 

M®dicas 

complicaciones 

Arteriografia cerebral con aneurisma sacular 

Angiograf²a de cuatro vasos. Sus objetivos son definir la localizaci·n y mor- 
folog²a del aneurisma, identificar otros posibles aneurismas no rotos, deli- 
near los vasos adyacentes al aneurisma y valorar el grado de vasoespasmo. Si 
la angiograffa no revela ning¼n aneurisma, deber²a repetirse en 2-3 semanas 
(Figura 36). 

Diagn·stico etiol·gico 

Algoritmo diagnostico de la hemorragia subaracnoidea espontanea 

Angiografia cerebral 4 vasos Diagn·stico etiol·gico 

TC cerebral 
sin contraste 

Punci·n lumbar 
(-) 

Diagn·stico HSA 
' 

ĿCefalea brusca e intensa 
Ŀ Rigidez nuca 
ĿV·mitos 
-Fotofobla 

Cl²nica 

04. Enfermedades vasculares cerebrales 

La TC cerebral es la prueba inicial a realizar en el caso de que 
se sospeche una hemorragia subaracnoidea. Sin embargo, 
la prueba m§s sensible es la punci·n lumbar. 

RECUERDA 

El algoritmo diagn·stico de la hemorragia subaracnoidea est§ representado 
en la Figura 35. 

Apuntes 
profeso@ del 

Protocolo HSA 

Diagn·stico_ 

Alrededor de la mitad de los pacientes que la padecen van a morir como 
consecuencia de la misma. La mortalidad dentro de los primeros d²as es del 
10%. Adem§s, tambi®n tiene una morbilidad muy alta, ya que aproximada- 
mente la tercera parte de los pacientes que sobreviven van a tener secuelas 
neurol·gicas moderadas o graves. Los pacientes mayores de 70 a¶os tienen 
un peor pron·stico. El factor m§s importante a la hora de establecer el pro- 
n·stico es la situaci·n neurol·gica inicial. 

Pron·stico 

Focal²dad neurol·gica mayor: hemiparesia/hemiplejfa o afasia 
Escala de clasificaci·n de la hemorragia subaracnoidea de la WFNS 

1 15 

2 13-14 

3 13-14 + 
4 7-12 +/- 
5 3-6 +/- 

Nlvel consdenda 
(Escala Glasgow) 

Foc.alldad 
neurol·gic.a mayor GradoHSA 

Tabla 17 

Existe una serie de escalas para clasiflcar la hemorragia subaracnoidea en 
funci·n de la situaci·n neurol·gica inicial del paciente, que tienen valor pro- 
n·stico. La m§s utilizada en la actualidad es la de la World Federotion of Neu- 
ro/ogic Surgeons (WFNS), que proporciona una estadiflcaci·n del paciente 
en funci·n de su nivel de consciencia, medido seg¼n la escala de Glasgow, y 
la presencia o no de focalldad neurol·gica (Tabla 17). 

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

el fondo de ojo se puede objetivar papiledema y hemorragias subhialoideas. 
En la mitad de los casos, puede ex²st²r una cl²nica de "cefalea centinela" los 
d²as previos a la ruptura del aneurisma, debido a peque¶os sangrados suba- 
racno²deos o dentro de la pared de la malformaci·n. 
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En los pacientes con buena situaci·n neurol·gica (grados 1-111), los aneuris- 
mas suelen tratarse de manera precoz (dentro de los primeros 4 d²as); sin 
embargo, si la situaci·n neurol·gica es desfavorable (grados IV-V), a veces 
es aconsejable manejarlos de manera diferida (a partir de los 10 d²as). El tra- 
tamiento precoz del aneurisma, por cualquiera de los dos m®todos, facilita 
el manejo posterior de las complicaciones, sobre todo, del vasoespasmo, al 
disminuir el riesgo de resangrado con la "triple H". En l²neas generales, tanto 
la embolizaci·n como el cllpaje tienen un pron·stico a corto plazo similar. En 
estos ¼ltimos a¶os, la colocaci·n de stenty balones est§ facilitando la embo- 
lizaci·n aneurism§tica. 

Clipaje de aneurisma cerebral 

En el momento actual, existen dos procedimientos cuya finalidad ¼ltima es 
excluir el aneurisma de la circulaci·n cerebral: la embolizaci·n por v²a endo- 
vascular y la craneotom²a con clipaje quir¼rgico (Figura 37). 

Aneurisma 

el drenaje venoso intracraneal. Hay que mantener un control estricto de la 
presi·n arterial (ni muy alta ni muy baja). Se deben evitar el estre¶imiento 
y los v·mitos. El paciente debe recibir una analgesia importante, ya que 
el dolor conlleva una descarga simp§tica Importante que eleva la presi·n 
arterial. Si fuera necesario, se puede conseguir la sedaci·n del paciente con 
diazepam. Si hay crisis, el f§rmaco preferido es la fenito²na (no deprime el 
nivel de consciencia). La utilidad de la dexametasona en estas situaciones 
es controvertida, aunque suele usarse para reducir la sintomatolog²a dolo- 
rosa. Debe asociarse nimodipino para realizar profilaxis del vasoespasmo 
cerebral. Se debe cuidar la funci·n pulmonar (para evitar atelectaslas y 
neumon²as). 

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 habitaci·n tranquila, con reposo 
absoluto en cama y la cabeza elevada 30() sobre la horizontal, para facilitar 

Hemorragia subaracnoidea 

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). 

Tratamiento 

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

RECUERDA 

Å 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 circulaci·n de l²quido cefalorraqu²- 
deo. En estos casos est§ indicada la colocaci·n de un drenaje ventricular 
externo. 
La hidrocefalia tambi®n puede aparecer semanas despu®s del san- 
grado. Se trata de una hidrocefalia comunicante que se manifiesta cl²- 
nicamente por deterioro cognitivo, incontinencia urinaria y trastornos 
de la marcha. El tratamiento en este caso es la derivaci·n ventriculo- 
perltoneal. 

Å 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 cllnica es la misma que en el primer episodio, 
aunque pueden aparecer nuevos d®ficits neurol·gicos. 
La mejor forma de evitar el resangrado es excluir el aneurisma de la cir- 
culaci·n general por v²a endovascular (embolizaci·n) o mediante cirug²a. 

Å Vasoespasmo. Es la principal causa de morbimortalidad en pacientes 
que han sufrido una hemorragia. 
Se presenta entre el 4.2-12.2 d²a postsangrado (m§xima incidencia entre 
el 6.2 y 8.2 d²a) y la cl²nica corresponde a un d®ficit del territorio vascular 
afectado (por isquemia) o un empeoramiento neurol·gico 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 nlmodipino. 
Una vez establecido el vasoespasmo, la principal l²nea de tratamiento 
es la denominada terapia "triple H" (hemodiluci·n-hipervolemia-hiper- 
tensi·n). El principal inconveniente de este tratamiento es que aumenta 
el riesgo de resangrado del aneurisma, si ®ste no ha sido excluido de la 
circulaci·n. 

Neurol·gicas 
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Un paciente de 65 a¶os, con antecedentes de HTA e hipercolesterolemia, 
sufre un accidente isqu®mico transitorio en territorio carot²deo derecho. 
La valoraci·n cl²nica y el ECG no presentan evidencia de cardiopat²a. Se 

RC:4 

1) Jaqueca acompa¶ada. 
2) Crisis parciales complejas. 
3) Neuropat²a ·ptica alcoh·lico-tab§quica 
4) Isquemia cerebral transitoria en territorio carot²deo. 

Un var·n de 58 a¶os, fumador de 2 cajetillas/d²a, bebedor habitual, 
hipertenso controlado irregularmente, ha notado en ²os ¼ltimos d²as 
dos episodios bruscos, de 15 y 45 minutos de duraci·n, de visi·n bo- 
rrosa en el ojo izquierdo y parestesias en mano derecha. La exploraci·n 
neurol·gica es normal. Entre los siguientes, àcu§l es el diagn·stico m§s 
probable? 

RC:4 

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

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

Un hombre de 62 a¶os acude a Urgencias por presentar, de forma brus- 
ca, mareo e inestabilidad. En la exploraci·n se encuentra un nistagmo 
horizontal, un s²ndrome de Horner derecho, una p®rdida de la sensibi- 
lidad dolorosa en la hemicara derecha y braquiocrural izquierda, una 
ataxia de miembros derecha y disfagia. àCu§l ser²a su sospecha diag- 
n·stica? 

RC:4 

1) Met§stasis. 
2) Aneurisma 
3) Traumatismo. 
4) Angiopat²a amilolde. 

Hombre de 85 a¶os, con antecedentes de hemorragia cerebral hace dos 
a¶os. 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. àCu§l, entre las siguien- 
tes, es la etiologla m§s probable de la hemorragia del paciente? 

./ Los sfndromes disartria-mano torpe y ataxia-hemiparesia se pueden 
ocasionar tanto en lesiones de la c§psula Interna contra lateral como en 
las de protuberancia. 

./ Las hemorragias lntraparenquimatosas producen cl²nica de hiperten- 
si·n intracraneal y deterioro del nivel de consciencia. Se clasifican en 
hemorragias hlpertenslvas (profundas) y hemorragias lobares espont§- 
neas (causa m§s frecuente en ancianos por angiopat²a amiloide, y en 
j·venes por malformaciones vasculares). 

./ La profilaxis y el tratamiento en fase cr·nica de los ictus lsqu®micos 
consiste en el control de los factores de riesgo cardiovascular (sobre 
todo de la HTA), antiagregacl·n, hipolipemiantes (incluso en norrnoco- 
lesterol®micos), anticoagulaci·n (fibrilaci·n auricular o determinadas 
cardiopat²as como la miocardiopatfa dilatada) y endarterectomfa caro- 
t²dea, si la estenosis es significativa. 

./ El tratamiento en fase aguda de los ²ctus lsqu®mlcos consiste en adop- 
tar medidas de soporte (con especial control de la presi·n arterial), fl- 
brin·lisis con rt-PA (salvo contraindicaciones), antiagregaci·n y anticoa- 
gulaci·n (si con fibrilaci·n auricular, disecci·n carot²dea). 

./ La primera prueba diagn·stica 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) . 

./ Las trombosis venosas durales pueden estar producidas por muchas 
causas sist®micas y locales (v®ase Tabla 13} y suelen debutar por hiper- 
tensi·n intracraneal. Es t²pico el signo de la delta vac²a en la TC. 

./ Dentro de los sfndromes !acunares, hay que saber que se producen por 
afectaci·n de peque¶os vasos (lipohialinosis) y que el m§s frecuente es 
el lctus motor puro (por lesi·n del brazo posterior de la c§psula Interna 
o de la protuberancia anterior). 

./ Los s²ndromes disartria-mano torpe y ataxia-hemiparesia se pueden 
ocasionar tanto en lesiones de la c§psula Interna contra lateral como en 
las de protuberancia. 

./ Los ictus isqu®micos por afectaci·n vertebrobasilar producen los s²n- 
dromes cruzados: hemiparesia y hemihipoestesia contralaterales y le- 
si·n ipsilateral de pares craneales (el par craneal determina el lado de 
la lesi·n). 

/ Los lctus isqu®micos por afectaci·n de la arteria cerebral posterior 
pueden ser distales (hemlanopsla hom·nima contralateral con respeto 
macular, alexia y acalculia) o proximales (s²ndrome tal§mico: hemlanes- 
tesia global contralateral, hiperpatfa en el hemicuerpo afectado y movi- 
mientos anormales). 

/ Los ictus isqu®micos por afectaci·n de la arteria cerebral media son 
los m§s frecuentes. Su cl²nica t²pica consiste en hemiparesia y heml- 
hipoestesia contralaterales de predominio faciobraquial, hemianops²a 
hom·nima contralateral, afasias (si se afecta el hemisferio dominante), 
agnoslas, alexia con agrafia y desviaci·n ocular ipsllateral. 

.1 Los lctus lsqu®mlcos por afectaci·n de la arteria cerebral anterior son 
infrecuentes. Su etiolog²a suele ser emb·l²ca, y su cl²nica t²pica consiste 
en hemiparesia y hemihipoestesia contralaterales de predominio crural, 
reflejos arcaicos y desinh²blci·n conductual. 

./ Los ictus isqu®micos por afectaci·n de la arteria car·tida interna se de- 
ben fundamentalmente a aterosclerosis. Su cl²nica t²pica es la amaurosis 
fugax. SI esta se acompa¶a de dolor cervical y s²ndrome de Horner ipsi- 
laterales, hay que sospechar una disecci·n carotfdea. 

./ Los ictus emb·licos producen un d®ficit completo desde el inicio y con 
mayor tendencia a una transformaci·n hemorr§gica. 

/ Los ictus pueden ser isqu®micos (80-85% de los casos) o hemorr§- 
gicos (15-20% de los casos). Los factores de riesgo son en gran me- 
dida comunes a los de la patolog²a lsqu®mica card²aca. Destaca la 
HTA como principal factor de riesgo en Jos ictus tanto ateroscler·ticos 
como hemorr§gicos, y la fibrilaci·n auricular, en el caso de los emb·- 
llcos. 
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1) Por presentar cifra de PAS superior a 185 mmHg, comenzar²a tratamien- 
to con antiagregantes y estannas. 

2) Realizar²a una nueva TC craneal transcurridos 120 minutos para confir- 
mar que se trata de un ictus isqu®mico. 

3) Esperarla 15 minutos y realizarla una nueva toma de PA, realizando he- 
parina intravenosa st la PAS se encuentra por debajo de 185 mmHg y la 
PAD por debajo de 105 mmHg. 

Var·n de 72 a¶os de edad. AP: HTA en tratamiento con IECA. Dislipidemia 
en tratamiento con estatina. Es tra²do por servicios de urgencia por pre- 
sentar desde hace 1 hora cuadro de hemiparesia izquierda, hemianopsia 
izquierda y desviaci·n oculocef§lica a la derecha. La TC craneal urgente 
es normal. Escala NIH: 16 puntos. Plaquetas: 223.000. INR 1,1. Glucemia 
114 mg/dl. PAS 215, PAD 90. àcu§l es la actitud m§s correcta para este 
paciente? 

RC:3 

1) Estenosis carot²dea derecha. 
2) Hematoma subdural traum§tico. 
3) Disecci·n carondea derecha. 
4) Trombosis de la arteria central de la retina. 

Paciente de 30 a¶os que acude al servicio de Urgencias de un hospital por 
presentar de forma aguda amaurosis transitoria del ojo derecho y cefalea 
con dolorimiento en regi·n cervical derecha. En la exploraci·n, se objetiva 
un slndrome de Horner derecho. àCu§l es el diagn·stico m§s probable, 
entre los siguientes? 

RC:4 

1) Anticoagulaci·n con dicumar²nicos, 6-12 meses. 
2) Anticoagulaci·n con heparina, 1 semana. 
3) Anticoagulaci·n con heparina y annagregantes plaquetarlos. 
4) Endarterectom²a de car·tida interna izqurerda. 

Var·n de 50 a¶os, con episodios repetidos de Isquemia cerebral transito- 
ria consistente en p®rdida de fuerza y paresias en brazo y pierna derechas, 
y amaurosis fugaz en ojo izquierdo. Presenta estenosis del 75% en inicio 
de car·tida interna izquierda. àCu§l es la actitud correcta? 

RC:4 

1) Anticoagulacl·n. 
2) Cirugla carot²dea. 
3) Angioplastia carot²dea. 
4) Antiagregantes plaquetarios 

realiza arteriograf²a cerebral, que muestra estenosis de la arteria car·ti- 
da interna derecha del 30%. àQu® medida terap®utica estar²a indicada en 
este paciente? 

36 

RC:3 

1) Arteria cerebral anterior. 
2) Arteria coroidea anterior 
3) Arteria cerebral posterior. 
4) Arteria oft§lmica. 

Una de las siguientes arterias no es rama de la arteria car·tida intracraneal: 

RC:l 

1) Realizar²a una TC craneal urgente para diferenciar entre ictus lsqu®rnico 
y hemorr§gico. 

2) Insistir²a al radi·logo en descartar fa existencia de signo del "delta vac²o". 
3) Comenzarla tratamiento con antisgregaci·n dado que se trata claramen- 
te de un infarto isqu®mico en territorio de la ACM izquierda. 

4) Tras comprobar que no se trata de un lctus hemorr§glco, comenzar²a 
tratamiento con heparina intravenosa ya que probablemente se trate de 
una trombosis de senos venosos cerebrales 

Mujer de 30 ai'los de edad. AP: migra¶as desde la adolescencia con baja fre- 
cuencia. Fumadora de 5 cigarrillos al d²a. En tratamiento con anticonceptivos 
orales desde hace 4 a¶os. Es tra²da a urgencias por presentar desde hace 5 
horas cefalea de inicio brusco, dificultad para la emisi·n del lenguaje y leve 
p®rdida de fuerza en miembro superior derecho. Mientras se lleva a cabo la 
exploraci·n en urgencias presenta una convulsi·n generalizada. àCu§l de las 
siguientes actitudes le parece err·nea en el manejo de esta paciente? 

RC:4 

1) Realizar²a TC craneal urgente por ser una cefalea con signos de alarma. 
2) Tras comprobar que la TC craneal es normal, aplicar²a tratamiento anal- 
g®sico intravenoso y dejar²a a la paciente en observaci·n, valorando 
punci·n lumbar para comprobar si existe xantocromla en el LCR. 

3) SI la punci·n lumbar es xantoncr·mica, solicitar²a la realizaci·n de una 
arteriograf²a cerebral completa 

4) Tras comprobar que la TC craneal es normal, realizar²a arteriograf²a cere- 
bral selectiva, ya que sin duda se trata de una hemorragia subaracnoidea 

, 
espontanea. 

Mujer de 49 a¶os de edad. AP: fumadora. Acude tra²da por su marido 
porque hace 3 horas se ha quejado de un intenso dolor de cabeza de apa- 
rici·n brusca, y sensaci·n de n§useas. No ha mejorado tras toma de ibu- 
profeno. No presenta focalidad neurol·gica. En el proceso diagn·stico de 
esta paciente, àcu§l de las siguientes opciones le parece menos indicada? 

RC:4 

4) Comenzar²a ²nmediatamente con nltoprustato intravenoso para reducir 
las cifras de PAS por debajo de 185 mmHg y realizar²a tromb·lisis intra- 
venosa. 
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+++ + Cerebeloso 

+++ +++ ++ Mesencef§llco 

+ ++ 1 1 1 + Partcinsonlano 

+(+) -(+) Esencial 

+ ++ Fisiol·gico exagerado 

Postura! Reposo Tipo de temblor On®tlco 
Tabla 19 

Temblor 

El temblor se define como la presencia de oscilaciones r²tmicas de una parte 
del cuerpo, secundarias a contracciones alternantes o sincr·nicas de grupos 
musculares opuestos. Correlaci·n clinicoetiol·gica del temblor 

Hlpocln®ticos (por d®ficit de movimiento) 
Clasificaci·n de los trastornos del movimiento 

Cl²nica (Tabla 19) 

El temblor t²pico de la enfermedad de Parkinson es de repo- 
so, pero tambi®n es frecuente el temblor postura l. 

RECUERDA 

Temblor 
Diston²as 
Mioclonfas 
TI es 
Corea 
Balismo 
Acat²sia 

Hiperdn®ticos o discinesias 
(por exceso de movimiento) 

R!trn²cos 
Irregulares 

Trastornos del movimiento 
Tabla 18 

Existen otras formas de temblor que son poco comunes como el temblor 
ortost§tico, presente en los miembros inferiores con la bipedestacf·n, tem- 
blor psic·geno, producto de alteraciones psiqui§tricas y de car§cter facticio 
y temblor r¼brico o de Holmes producido por lesi·n del n¼cleo rojo en el 
mesenc®falo y caracterizado por su baja frecuencia y presentarse tanto en 
reposo como con la acci·n. 

Anatom²a de los ganglios basales 

P§lido medial 

P§lido lateral 

Subt§larno 

Caudado 
Putamen 

Atendiendo a la situaci·n funcional en la que aparece, el temblor se puede 
clasificar en: 
Å Temblor de reposo. Se produce en ausencia de actividad muscular 

voluntaria. El ejemplo m§s tfpico es el temblor observado en la enfer- 
medad de Parkinson. 

Å Temblor de acci·n. Se produce con la contracci·n muscular volunta- 
ria, y se subdivide en temblor postura! y cin®tico o de movimiento. El 
primero es provocado con el mantenimiento de la postura, y son ejem- 
plos el temblor fisiol·gico, el temblor fisiol·gico exacerbado, el temblor 
esencial y el temblor postura! que puede aparecer en la enfermedad 
de Parkinson y otros trastornos del movimiento. Son ejemplos t²picos 
de temblor postura! el que se produce al beber, comer, abrocharse un 
bot·n o escribir. 
El temblor cin®tico se produce cuando la contracci·n muscular se 
acompa¶a de movimiento. Es caracter²stico de la patolog²a cerebelosa o 
troncoencef§lica que afecte las v²as espinocerebelosas (esclerosis m¼lti- 
ple, vascular, tumoral, patolog²a degenerativa). 

Los trastornos del movimiento tienen su sustrato patol·gico principalmente Clasificaci·n 
en los ganglios basales {Figura 38 y Tabla 18). 

Trastornos 
del movimiento 
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Su objetivo es reducir la frecuencia de aparici·n 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 {dlston²a secundaria) o si es primaria (idiop§tica). La 
medicaci·n sist®mica (oral, Intravenosa, Intramuscular o a trav®s de bombas 
lntratecales) suele ser menos efectiva que la local (administraci·n de toxina 
botulfnica en los m¼sculos implicados), que se usa preferentemente para las 
focales o segmentarlas (tort²colis, blefarospasmo ... ). 

Tratamiento 

Dentro de las diston²as secundarias, se¶alar, por frecuencia, la diston²a far- 
macol·gica por medicaci·n bloqueante de dopamina (neurol®pticos cl§sicos 
preferentemente, antiem®ticos como metoclopramida o antivertiginosos 
como sulpirida), que se produce tras escasos minutos u horas de su admi- 
nistraci·n y suele ser focal (por ejemplo, en forma de tort²colis o desviaci·n 
forzada ocular). 

Las distonfas ocupacionales ser²an aqu®llas que son acci·n espec²fica, y sola- 
mente se presentan cuando se realiza una actividad concreta, cesando al 
detener la actividad. Las m§s frecuentes serian el llamado "calambre del escri- 
biente" en el carpo dominante o la diston²a cervical del violinista, entre otros. 

Clasificaci·n topogr§fica: 
Å Oiston²as focales. Implica un m¼sculo o peque¶o grupo muscular. T²pica 

de la edad adulta (no suelen extenderse). Las m§s frecuentes son la tor- 
t²colis (cervical), blefaroespasmo (palpebral) y el espasmo hemifacial. 

Å Diston²as segmentarias. Aparecen movimientos dlst·nicos en §reas 
corporales contiguas. Incluye el s²ndrome de Meige, que cursa con ble- 
faroespasmo y diston²a oromandibular. 

Å Oiston²a multtfocal. Afecta a m¼sculos de m§s de dos regiones no con- 
tiguas. 

Å Hemidiston²as. Se asocian con lesiones estructurales en los ganglios 
basales contralaterales, particularmente el putamen. 

Å Oiston²as generalizadas. T²picas de ni¶os, inician de forma focal en 
infancia y se van extendiendo hasta generalizarse. 

Existen dos formas principales de clasificaci·n, la etiol·gica (idiop§ticas y 
secundarias) y la topogr§fica (seg¼n la extensi·n de la misma). Dentro de 
las idiop§ticas hay un grupo para las que se conoce su origen gen®tico, y se 
nombran a trav®s del t®rmino DYT seguido por un n¼mero, afectando cada 
una a unos m¼sculos y un rango de edad concreto. 

Clasificaci·n 

Contracci·n muscular Involuntaria y sostenida que produce desviaci·n o tor- 
si·n de un §rea corporal. No se suprimen con la voluntad y pueden desenca- 
denarse por movimientos o acciones espec²ficas (diston²as ocupacionales). 

concepto 

Diston²as 

El temblor fisiol·gico y esencial se tratan con ~-bloquean- 
tes; sin embargo, el temblor de reposo del Parklnson se tra- 
ta con anticolin®rgicos. 

RECUERDA 

El temblor esencial es el m§s frecuente de los temblores sin- 
tom§ticos. Puede ser asim®trico y llevar asociada rigidez en 
"rueda dentada" de forma an§loga al temblor de un pacien- 
te con Parktnson. 

RECUERDA 

Criterios diagn·sticos del temblor esencial 

Å Presencia de otras alteraciones neurol·gicas, con la excepci·n de rigidez en "rueda 
dentada" (signo de Froment) 

Å Existencia de causas de temblor fisiol·gico exacerbado (p. ej., hipertlroidismo) 
Å Exposici·n a f§rmacos tremorfgenos o retirada de f§rmacos antitremorfgenos 
Å Historia de traumatismo craneal en los 3 meses previos al inicio de los s²ntomas 
Å Evidencia d²nica de temblor psic·geno 
Å In ido s¼bito 

Criterios de exclusi·n 

Å Presencia de temblor postura! visible y persistente, afectando a las manos o 
antebrazos, que puede o no acompa¶arse de temblor cin®tico. Puede ser asim®trico y 
afectar a otras partes del cuerpo 

Å Prolongada duraci·n (m§s de 5 a¶os) 

Criterios de indusi·n 
Tabla 20 

Å Temblor fisiol·gico exacerbado. Es un temblor fisiol·gico de frecuen- 
cia normal (8-12 Hz), pero de mayor amplitud. Est§ ausente en reposo 
y presente con el mantenimiento de la postura. Resulta de un incre- 
mento de la actividad perif®rica 13-adren®rgica asociada a un aumento 
del nivel de catecolaminas circulantes. Es com¼n en estados de ansie- 
dad y en aquellos trastornos metab·licos que conllevan una sobreac- 
tividad 13-adren®rglca (tirotoxicosis, feocromocitoma, hipoglucemia). 
Tambi®n aparece con la ingesta de algunos f§rmacos (catecolaminas, 
metilxantinas) o con la retirada de otros (J}-bloqueantes, morfina y 
alcohol). Puede controlarse adecuadamente con 13-bloqueantes (pro- 
pranolol). 

Å Temblor esencial (Tabla 20). Es la forma m§s com¼n de temblor sin- 
tom§tico y el trastorno del movimiento m§s frecuente. Se hereda 
con car§cter autos·mico dominante y alta penetrancia. Se describe 
historia familiar en un 30% de los pacientes, aunque tambi®n existe 
una forma espor§dica. Puede comenzar a cualquier edad y persiste 
durante toda la vida. Al inicio es unilateral e intermitente, pero una 
vez establecido es bilateral y asim®trico, pudi®ndose afectar cualquier 
parte del cuerpo. T²picamente, produce oscilaciones flexoextensoras 
a nivel de la mu¶eca o aproximaci·n-separaci·n de los dedos cuando 
los brazos est§n al frente. Su frecuencia es de 4-12 Hz, y se puede aso- 
ciar a tareas espec²ficas (escribir, mantener un objeto en una postura 
determinada ..Å ). Se exacerba con el estr®s, ansiedad y fatiga. Carac- 
ter²sticamente, mejora con el alcohol. Se han descrito alteraciones 
cerebelosas asociadas a este temblor como disminuci·n de c®lulas de 
Purkinje y la presencia de elementos llamados torpedos. Estas altera- 
ciones no son patognom·nicas. 
Casi el 50% de los pacientes con temblor esencial tienen alguna forma 
de diston²a asociada. Son variantes el temblor cef§lico aislado, de la voz, 
lingual, ortost§tico ... No hay datos de patolog²a extrapiramidal o cerebe- 
losa (aunque la presencia de rigidez en "rueda dentada" junto al tem- 
blor no es criterio de exclusi·n). 
El tratamiento se realiza preferentemente con propranolol o primidona, 
habi®ndose utilizado en casos refractarios la toxina botulfnica. Los casos 
refractarios e invalidantes en gente < 70 a¶os, se podr²an tratar con esti- 
mulaci·n tal§mica. 
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TC craneal de paciente con enfermedad de Huntington, en la que se 
aprecia la marcada atrofia de la cabeza de ambos n¼cleos caudados, lo que 
provoca la dilataci·n de las astas frontales de los ventr²culos laterales 

Es caracterfstica la atrofia del n¼cleo caudado, con dilataci·n secundaria de 
las astas frontales de los ventr²culos laterales (Figura 39). 

El t®rmino corea ("baile") hace referencia a movimientos arr²tmicos, r§pidos, 
irregulares, incoordinados e incesantes que pueden afectar a cualquier parte 
del cuerpo. La enfermedad de Huntington (EH) es la forma m§s com¼n de 
corea hereditario. Puede debutar a cualquier edad, aunque la mayor inci- 
dencia se sit¼a entre la 4.! y la S.i! d®cadas, evolucionando lentamente hacia 
la muerte en un periodo de 10 a 25 a¶os. Se hereda con car§cter autos·mico 
dominante y es el resultado de la expansi·n del triplete CAG en el brazo 
corto del cromosoma 4 (gen IT15), que codifica para la prote²na huntlngtina. 

corea. Enfermedad de Huntington 

El tratamiento s·lo debe realizarse cuando interfiere con la funcionalidad 
o produce cierto grado de ansiedad sobre el paciente o su familia. Se rea- 
liza con tetrabenacina (depleci·n presin§ptlca de dopamina), neurol®pticos 
(haloperidol, pimozida) y clonidina. Si se asocia a TDAH, se puede asociar un 
ISRS 

Es caracter²stica la asociaci·n con trastornos obsesivo-compulsivos y tras- 
torno por d®ficit de atenci·n e hiperactividad (TDAH). 

1. M¼ltiples tics motores y uno o m§s tics f·nicos. 
2. Los tics ocurren muchas veces al d²a, casi todos los d²as a lo largo de m§s 

de 1 a¶o. 
3. El tipo, gravedad y complejidad de los tics cambia con el tiempo. 
4. Inicio antes de los 21 a¶os. 
S. Los movimientos involuntarios y ruidos no pueden justificarse por otros 

medios. 
6. Se asocian a ecolalia (repetici·n de palabras) y coprolalia (uso frecuente 

de palabras malsonantes). 

05. Trastornos del movimiento 

39 

Es la forma m§s grave de tics m¼ltiples. Los cr²terlos diagn·sticos de esta 
entidad son: 

S²ndrome de Gilles de la Tourette 

Se definen como movimientos (tics motores) o vocales estereotipados (tics 
f·nicos) que se repiten irregularmente, sin objetivo alguno, y pueden ser 
simples (acci·n ¼nica) o complejos. Se caracterizan porque se suprimen tem- 
poralmente con la voluntad y aumentan con el estr®s. Caracter²sticamente 
pueden persistir durante el sue¶o. 

Tics 
5.~. 

El tratamiento consiste en eliminar el desencadenante (f§rmacos, procesos 
metab·licos como las alteraciones i·nicas, encefalopat²a hep§tica ... ) y, si es 
preciso, la asociaci·n de antiepil®pticos en el caso de procesos epil®pticos 
(valproato) o benzodiacepinas (clonacepam). 

Existe un grupo de mioclon²as, denominadas esenciales o fisiol·gicas que 
aparecen en personas sanas, por ejemplo en relaci·n al sue¶o, o incluso el 
hipo. £stas no requieren habitualmente tratamiento. 

La etiolog²a es muy variada, pero la que siempre se debe recordar son las 
mioclon²as asociadas a eventos comiciales (por ejemplo, epilepsia mtocl·- 
nica juvenil [v®ase tema correspondiente]) o a procesos t·xico-metab·licos. 

Son movimientos involuntarios, s¼bitos y de escasa duraci·n, que producen 
desplazamiento de un §rea corporal, y est§n causados por contracci·n mus- 
cular activa (mioclon²as positivas) o por inhibici·n del tono muscular (mio- 
clon²as negativas o asterlxis). 

Mioclon²as 

F§rmacos m§s usados en las distonias 

Å Biperideno 
Toxina botulfnica (trimestral/cuatrimestral) en m¼sculos 
implicados 
Retirada de medicaci·n+ benzodiacepina +/- anticolin®rglcos 

Focales o 
segmentarias 
Farmacol·gicas 

Anticolin®rgicos 

Antiespasm·dicos 

Å Clonazepam 
Å Diazepam 
Å Badofeno (se puede administrar 
en perfusi·n continua intratecal) 

Å Tizanldina 
Å Trihex²fenidil 

Benzodiacepinas Generalizadas o 
hemidiston²as 

Primero el tratamiento de la etiologfa secundarla o retirar agente causal 
F§rmacos en las dlstonfas 

Tabla 21 

En el caso de las diston²as farmacol·gicas el tratamiento de elecci·n con- 
siste en retirar la medicaci·n causante y administrar alguna benzodiacepina 
o anticolin®rgico. 

~Manual CTO de Medicina y Cirug²a, 1.Û edici·n 
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Diagn·stico deferendal de los s²ndromes perk²nsonianos (Dx: diagn·stico; AMS: atrofia multisist®mica) 

'-l .... 

Enfermedad 
de Parkinson 

AMS-Parkinsoniana 
(antigua 

Degeneraci·n 
Estriato-N²grlca) 

Parklnslonlsrnc 
+otros 

s²ntomas (AMS) Sin demencia 
inicial 

AM5 +hipotensi·n 
ortost§tica+/- 
incontinencia 
(Shy Orager) 

Enfermedad 
por Cuerpos 
de Lewy 

AMS-Cerebelosa 
(antigua Atrofia Olivo- 
Ponto-Cerebelosa 

(OPCA)) 

Par§lisis 
Supra nuclear 
Progresiva (PSP) Con demencial 

inicial 
(> 1 a¶o del Dx) 

Es a¼n desconocida, aunque cada vez se conoce 
m§s sobre diferente genes relacionados, como 

Patogenia 

Å Å 

Parkinsionismo secundario a f§rmacos: neurol®pticos, antiem®ticos. antivertiginosos 

Enfermedad Parklns·n ldlop§tlca 

Parkinsionlsmo Plus 

Parkinsionlsmos neurodegenerativos 

En la enfermedad de Parkinson hay una p®rdida neuronal de la porci·n com- 
pacta de la sustancia negra que proyecta dopamina sobre el n¼cleo estriado 
(POl), pero tambi®n se alteran otros sistemas, como el colin®rgico (n¼cleo 
basal de Meynert, n¼cleo ped¼nculo-pontino), noradren®rgico (locus coeru- 

Anatom²a patol·gica 

Tabaco: m§s relacionado con el tiempo 
de exposici·n que con la cantidad 

Factores asociados a la enfermedad de Parkinson 

Caf® 
T® 

Asociaci·n inversa (Åpapel protector") 
Alimentaci·n 

Ambientales 

Edad (el m§s importante hasta el momento) 
Gen®ticos Parkina (autos·mlca receslva) 

Oardarina (autos·mica dominante) 
Sinucle²na (autos·mica dominante) 
Mutaci·n heterodgota de la enzima 
glucocerebrosidasa (relacionada 
con la enfermedad del Gaucher) 
MPTP: 1-metil-4-fenil- l, 2, 3, 6- 
tetrahidropiridina 
Manganeso 
Pesticidas y herbicidas 

Traumatismos craneoencef§ltcos 

Predlsponentes 

pueden ser la mutaci·n de la dardarina, sinucle²na o la forma heterocigota 
de Gaucher. No obstante, en la mayor parte de los pacientes la etiolog²a 
est§ inaclarada. Por este motivo, se postula que es una suma de m¼ltiples 
factores de riesgo sobre una persona con cierta predisposici·n gen®tica 
(Tabla 22). 

Corresponde con la segunda enfermedad neu- 
rodegenerativa m§s frecuente despu®s de la 
enfermedad de Alzheimer. Su prevalencia es de 
unas 300 personas por cada 100.000 habitan- 
tes, pero ®sta es ampliamente variable en fun- 
ci·n de la edad y el §rea geogr§fica. Afecta m§s 
frecuentemente a varones, con una edad media 
de comienzo alrededor de los 70-75 a¶os. S·lo 
un 5-10% debuta antes de los 40 a¶os, en cuyo 
caso habr²a que sospechar formas gen®ticas de 
enfermedad de Parkinson (Tabla 22). Se carac- 
terlza por una significativa lentitud de movi- 
miento (parkinsonismo o bradicinesia, asociado 
con otros signos y s²ntomas (Tabla 23). De esta 
manera, el diagn·stico es eminentemente cl²- 
nico, apoyado en pruebas complementarias 
para el cribado de otras entidades (analftica de 
sangre, TC/RM craneal y/o pruebas de medicina 
nuclear) (Figura 40). 

Enfermedad de Parkinson idiop§tica 

Por el momento no existe ning¼n tratamiento que modifique la evoluci·n 
de la enfermedad, por lo que se basa en el control sintom§tico, preferen- 
temente del corea cuando es molesto (tetrabenac²na) y del trastorno del 
comportamiento (haloperidol, quetiapina, clozapina ... ). Como se dijo previa- 
mente, tetrabenacina es un f§rmaco que depleciona la dopamina pres²n§p- 
tica, reduciendo con ello el corea. 

Tratamiento 

El diagn·stico de aproximaci·n se realiza con la historia cl²nica asociado a 
la presencia de las alteraciones semiol·gicas descritas, en un paciente con 
antecedentes familiares de s²ntomas similares. El diagn·stico definitivo, con 
la valoraci·n del n¼mero de tripletes CAG (m§s de 40 repeticiones) en el 
cromosoma 4. 

Diagn·stico 

Se caracteriza por la tr²ada trastornos del movimiento, deterioro cognitivo y 
cl²nica psiqui§trica: 
Å Trastornos del movimiento. El m§s caracter²stico es el corea, pero pue- 

den mostrar asociados otros tipos de trastornos motores, como son las 
distonlas. 

Å Deterioro cognitivo. Demencia subcortical. 
Å Trastornos psiqui§tricos y del comportamiento. La manifestaci·n m§s 
frecuente son los trastornos afectivos, incluyendo depresi·n unipolar o 
bipolar, que afecta a un 50% de los casos. El riesgo de suicidio es mayor 
que en la poblaci·n general. En un 5-10% de los casos, pueden presen- 
tar trastornos psic·ticos. 

Cl²nica 
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Paciente con enfermedad de Parkinson (v®ase animaci·n del V²deo 1) 

I 

Bradicinesia 
Ŀ Marcha festinante 
ĿInestabilidad postura! 

Rigidez 
(fen·meno 

de "rueda dentada") -:-----J. 

Limitaci·n 
en la supraelevaci·n ----~ 
de la mirada 

Digestiva: estre¶imiento, sialorrea 

Urinaria: incontinencia y nicturia 

H²posmia 

Depresi·n y cuadros de ansiedad 

Dolor 

Disautonomfa: episodios de hipersudorad·n 
e hipotensi·n 

Sintomatologfa asociada a la EP 

Trastorno de conducta del sue¶o REM 

limitaci·n en la supraversi·n de la mirada 

Hipomimia facial ("cara de p®ker"), reducci·n 
del parpadeo (POS) 

Hipofon²a 

Camptocomia (anteversi·n de tronco al caminar) 

Marcha apr§xka {arrastrando los pies), festinante 
y con bloqueos de la marcha seg¼n progresa 
la enfermedad. Reducci·n del braceo 

Micrografia 

Slntomatolog²a no motora Deterioro cognitivo leve subcortical (poco importante 
al menos durante los primeros a¶os) 

Slntomatologfa motor1 
(bradicinesia +/-temblor 
reposo, rigidez o lnestabllldad 
de la marcha) (Figura 42) 

Sintomatologfa asociada a la enfermedad .de Partinson Ŀ 
Tabla 24 

dad, ta sintomatolog²a se vuelve bilateral, aunque siempre m§s 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. 

05. Trastornos del movimiento 

El inicio de la sintomatolog²a es t²picamente asim®trico, iniciando con 
temblor de reposo de predominio en un miembro superior, que asocia 
generalmente mayor bradicinesia y rigidez. Seg¼n progresa la enferme- 

Desde hace ya unos a¶os, la enfermedad de Parkinson dej· de ser s·lo un 
conjunto de s²ntomas motores, y se comenz· a hablar de los s²ntomas no 
motores que frecuentemente asocian los pacientes con dicha enfermedad 
(Tabla 24). Aparte de los s²ntomas motores descritos en la Tabla 23, se han 
a¶adido otros en la Tabla 24 que se asocian a los pacientes con enfermedad 
de Parkinson. 

Bradicinesia. Siempre debe estar presente. 
Se debe acompa¶ar de al menos uno 
de los s²ntomas de la columna 
de la derecha. Es el s²ntoma m§s 
discapacitante (P04) 

Rigidez en tubo de plomo asociado a rueda 
dentada en la movilidad pasiva 

Temblor de reposo (4-6 Hz) 
en extremidades superiores (en cuenta 
de monedas). Puede afectar tambi®n 
a mand²bula, labios y lengua. 
El 10-20% de los pacientes 
no lo presentan 

Inestabilidad postura! no explicada 
por otras causas (ca²das hada adelante) 

Criterios diagn·sticos del Banco de Cerebros de Reino Unido para 
ta enfermedad de Parkinson 

Criterios diagn·sticos del Banco de Cerebros de Reino Unido 
Tabla 23 

Es un s²ndrome cl²nico caracterizado por temblor de reposo, bradicinesia, 
rigidez (P02, P03) e inestabilidad postural. Para su diagn·stico, se usan los 
criterios diagn·sticos del Banco de Cerebros de Reino Unido (Tabla 23). 

Cl²nica 

Cuerpos de Lewy en paciente con enfermedad de Parkinson 

... 

- : 11r: Å 

leus) e incluso el sistema vegetativo auton·mico. El marcador anatomopa- 
tol·glco m§s caracter²stico son los cuerpos de Lewy (Figura 41), que est§n 
compuestos preferentemente por a-sinucle²na, que se disponen tanto por 
diferentes estructuras cerebrales (n¼cleo olfatorio, corteza cerebral, tren- 
coenc®falo), como a lo largo del tubo digestivo. 
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Seg¼n progresa la enfermedad, el paciente se va deteriorando cl²nicamente, 
aumentando la ineficacia de la medicaci·n oral. Por este motivo se comienza 
a usar en este tipo de pacientes el t®rmino de enfermedad de Parkinson 
avanzado, para la que existen en la actualidad 3 tratamientos aprobados. La 
elecci·n de uno u otro debe individualizarse con cada paciente: 
Å Quir¼rgico: Se basa en la estimulaci·n cerebral profunda sobre los 

n¼cleos subtal§micos. La limitaci·n principal sele ser la edad del 
paciente (habitualmente< 70 a¶os). 

Å Farmacol·gico. Se basa en la estimulaci·n dopamin®rgica continua 
durante al menos las 16 horas de vigilia y actividad de los pacientes: 

L-Dopa en infusi·n continua. Consiste en la administraci·n 

Enfermedad de Park²nson con cl²nica leve y< 70 a¶os ago- 
nistas dopamin®rgicos; si es moderada y/o > 70 a¶os, 
L-Dopa. 

RECUERDA 

Å lnhibidores de la COMT. Los inhibidores de la catecol-0-metil-transfe- 
rasa (entacapona, tolcapona) aumentan tambi®n la blodisponibilidad de 
la levodopa, inhibiendo su metabolismo, por lo que pueden adminis- 
trarse asociados a levodopa. Existen formulaciones en las que se asocia 
levodopa + carbldopa + entacapona. 

Å Anticolin®rgicos (trihexifenidil, biperideno). Son ¼tiles para el tra- 
tamiento de pacientes j·venes con predominio cl²nico del temblor de 
reposo. 

Å Rasagilina. Es un inhibidor selectivo de la MA0-8, por lo que ayuda a 
reducir ligeramente las necesidades de estimulaci·n dopamin®rgica 
oral. Alg¼n estudio indica que podr²a tener un papel neuroprotector 
(a¼n no demostrado). 

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

Å Agonistas dopamin®rgicos. Se utilizan en monoterapia cuando existe 
afectaci·n leve-moderada, especialmente en pacientes j·venes (< 70 
a¶os) y asociados a levodopa en fases moderadas/avanzadas. Sus efec- 
tos secundarios m§s frecuentes son intolerancia gastrointestinal inicial 
(n§useas), edemas en extremidades inferiores y, ocasionalmente, apa- 
rici·n de un trastorno de control de impulsos (coleccionar cosas, hiper- 
sexualidad, ludopatfa, etc.). No producen los efectos secundarios de la 
l-Dopa a largo plazo (fluctuaciones motoras, ni discinesias). 

Pramipexol y Ropinirol son orales. 
Å Rotigotina. Unico que se administra con un parche de 24 horas de 

liberaci·n prolongada . 
Å Apomorfina. Unico de administraci·n intramuscular de forma pun- 

tual o en bomba continua. 

Discinesias. Suelen ser las ¼ltimas en aparecer. Se recomienda 
reducir la cantidad de L-Dopa. 

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

Fluctuaciones motoras: 
> Fen·meno weoring off o fin de dosis. SueJen ser las primeras 

en aparecer. Se tratan aumentando la dosis de L-Dopa. 
> Fen·menos on-off. Consisten en importante empeoramiento 

motor impredecible tras tomarse correctamente la medicaĿ 
cl·n. Dificil de controlar. 

> Fen·menos de no on. Asegurarse tomar la medicaci·n con 
est·mago vac²o. 

Se basa fundamentalmente en la reposici·n del sistema dopamin®rgico: 
Å Levodopa (L-dopa). Asociada a un inhibidor de la dopa-descarboxi- 

lasa perif®rica (carbidopa obenseracida), sigue siendo considerada el 
mejor tratamiento (P06), pero su uso se ve habitualmente retrasado a 

Tratamiento 

Entre las pruebas complementarias que se pueden solicitar se encuen- 
tran: 
Å TC/RM craneal. Prueba de imagen imprescindible. Suele ser normal. 
Å DAT-Scan presin§ptico. Se suele evidenciar hipocaptaci·n del radiotra- 

zador en los ganglios basales. 
Å Ecograf²a de sustancia negra mesencef§lica. Se aprecia hiperecogenici- 

dad en el 75-96% de los pacientes con enfermedad de Parkinson. 

El diagn·stico de la enfermedad de Parklnson es cl²nico (v®ase Tabla 23), 
apoyado en unas pruebas complementarias. Siempre se debe descartar los 
parkinsonismos secundarios, para lo cual la historia cl²nica y la exploraci·n 
son imprescindibles: 
Å Cribado de medicaci·n potencialmente parkinsonizante. Suele pro- 

ducir un parkinsonismo no trem·rico y sim®trico que mejora con su 
suspensi·n. 

Å El paciente presenta los signos y s²ntomas cardinales de la enfermedad 
(v®ase Tabla 23), que son tipicamente asim®tricos. 

Å En fase inicial, ausencia de datos de demencia, ca²das frecuentes, disfa- 
gia ni alucinaciones visuales. 

Diagn·stico 

La limitaci·n en la supraversi·n de la mirada es t²pica de la 
Enfermedad de Parkinson y la llm1tac16n en la lnfraversl·n, 
de la par§lisis supranuctear progresiva. 

RECUERDA 

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

RECUERDA 

Paciente con par§lisis supranuclear progresiva ~~~~~~~~~~~~- 
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./ El corea de Huntington lleva asociado: trastornos del movimiento, de- 
ter²oro cognitivo y trastornos psiqui§tricos. Se hereda de forma autos®- 
mica dominante y presenta el fen·meno de anticipaci·n (por expansi·n 
del triplete de nucle·tidos CAG). Es caracter²stica la atrofia del n¼cleo 
caudado, y el tratamiento sintom§tico se hace con neurol®pticos. 

./ Los tics se suprimen con la voluntad y aumentan con el estr®s. La forma 
m§s grave de tics m¼ltiples es el s²ndrome de Gllles de la Tourette, que 
se asocia a ecolalia y coprolalia. Se trata con neurol®pticos. 

./ La toxina botul²nica es el tratamiento de elecci·n de las diston²as fo- 
cales. 

./ El temblor esencial es el m§s frecuente de los temblores sintom§ticos. 
Comparte caracter²sticas con el del Parkinson: velocidad intermedia, 
asim®trico, coexistencia con otros trastornos del movimiento (d²ston²as, 
rigidez en "rueda dentada"), pero t²picamente es postural, presenta his- 
toria familiar y mejora con el alcohol. 

La etiolog²a m§s frecuente es idiop§tica, debiendo descartarse la polineuro- 
pat²a sensitiva (ur®mica, diab®tica ... ) y la anemia ferrop®nica. El tratamiento 
de las formas idiop§ticas se basa fundamentalmente en el uso de agonistas 
dopamin®rgicos . 

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 peri·dicos 
durante el sue¶o. 

S²ndrome de piernas inquietas 

Ante un parkinsonismo con importante inestabilidad (mar- 
cha at§xica), dlsauton·mlca precoz y falta de respuesta a 
L-dopa, plantear una atrofia mult1sist®mica. 

RECUERDA 

Antiguamente llamado s²ndrome 
de Shy-Drager. En la actualidad se induye 
en cualquiera de las formas AMS-C y AMS-P 

Importante dlsautonom²a: 
Å Hipotensi·n ortost§tica 
Å Incontinencia 
Diagn·stico diferencial de las AMS 

Signos piramidales (hlperreflex²a, Babinskl) AMS parklnsonlana (AMS-P) (antiguamente 
llamada degenera§6n estriato-nfgr²ca) 

Parkinsonismo con escasa respuesta a L-Dopa + 
Importante ataxia de la marcha AMS cerebelosa (AMS-C) (antiguamente 

llamada atrofia olivo-ponto-cerebelosa 
(OPCA)) 

Diagn·stico diferencial de las atrofias multislst®micas 
Tabla 25 

A nivel anatomopatol·gico, las AMS presentan p®rdida neuronal y gliosis (sin 
cuerpos de Lewy) que puede afectar a las siguientes estructuras: sustancia 
negra, caudado y putamen, p§lido, olivas inferiores, protuberancia, cerebelo 
y columnas intermediolaterales medulares. 

neurodegenerativas por dep·sito de sinucle²na (sustancia negra, caudado, 
putamen, globo p§lido, olivas inferiores, protuberancia, cerebelo y colum- 
nas intermediolaterales medulares), como la enfermedad de Parkinson, pero 
®sta no se agrega en forma de cuerpos de Lewy. 

05. Trastornos del movimiento 

Bajo la denominaci·n de atrofia multisist®mica (AMS) se incluye un grupo 
heterog®neo de patolog²as degenerativas del sistema nervioso que se carac- 
terizan porque combinan s²ntomas y signos parkinsonianos, cerebelosos, 
piramidales o disauton·micos (Tabla 25). No suelen asociarse a demencia. La 
mala o nula respuesta a L-Dopa es la norma. Se incluye en las enfermedades 

Atrofia multisist®mica 

El paciente con enfermedad de Parkinson tiende a caerse ha- 
cia delante, mientras que en la par§lisis supranueclar progre- 
siva, las ca²das son hacia atr§s, m§s frecuentes, y se asocia a 
disfagia y datos de deterioro cognitivo desde fases iniciales. 

RECUERDA 

Se trata de una entidad cl²nica que afecta a pacientes sobre los 70 a¶os, y 
que se caracteriza por (v®ase V²deo 1): 
Å S²ndrome parkinsoniano con bradicinesia, rigidez preferentemente 

axial, con marcha en hiperextensi·n de tronco, escaso temblor e ines- 
tabilidad pcstural, siendo frecuentes las caldas desde fases iniciales, 
especialmente hacia atr§s. Diston²a cervical en extensi·n (retrocolis) y 
blefaroespasmo. 

Å Disfunci·n corticobulbar o corticoespinal con aumento de reflejos mio- 
t§ticos, signo de Babinski, disartria, disfagia y labilidad emocional (s²n- 
drome pseudobulbar). 

Å Par§lisis de la mirada conjugada en el plano vertical, especialmente 
de la infraversi6n de la mirada en fases iniciales. Se considera el signo 
cl²nico m§s caracter²stico de esta enfermedad. 

Å Deterioro cognitivo m§s marcado que en la enfermedad de Parkinson. 
Å Escasa o nula respuesta al tratamiento con I-dopa. 

Par§lisis supranuclear progresiva 
o enfermedad de steere-slchardson-olszewski 

Otros s²ndromes parkinsonianos 

de I-Dopa disuelta en un gel, acoplada a una bomba de perfusi·n 
que introduce la medicaci·n de forma continua a trav®s de una gas- 
trostom²a hacia el duodeno del paciente. 
Apomorftna en infusi·n continua. Se trata de la administraci·n 
subcut§nea de apomorfina (agonista dopamin®rgico) mediante una 
bomba similar a la que usan algunos pacientes diab®ticos ²nsullno- 
dependientes. 
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RC:4 

1) Propranolol. 
2) L-Dopa + inhibidor DOPA-descarboxilasa perif®rica. 
3) Actitud expectante. 
4) Pramipexol. 

àCu§l ser²a el tratamiento de elecci·n en un paciente de 57 a¶os 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. 

RC:l 

1) Par§lisis supranuclear progresiva. 
2) Enfermedad de Parkinson idiop§tica. 
3) Atrofia multisist®mica. 
4) Demencia corticobasal. 

Un paciente de 70 a¶os 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 ¼ltimamente est§ muy olvidadizo y presenta dificultad para tragar. 
A la exploraci·n llama la atenci·n una facies inexpresiva con dificultad en 
la infraversi·n de la mirada. Muy importante rigidez cervical y marcha con 
nulo braceo. No presenta temblor de reposo, pero s² rigidez importante en 
rueda dentada. àCu§l ser²a su diagn·stico de aproximaci·n Inicial? 

RC:2 

1) Corea de Sydenham 
2) Enfermedad de Huntlngton. 
3) Enfermedad de Hallervorden-Spatz. 
4) Par§lisis supranuclear progresiva. 

.1 Las atrofias multisist®micas se caracterizan por clfnica parkinsoniana 
con predominio de la rigidez y datos de afectaci·n de otras estructuras 
nerviosas, como la v²a piramidal, el cerebelo o el sistema vegetativo, 
desde estadios iniciales de la enfermedad. La demencia no forma parte 
del cuadro. 

Un hombre de 45 a¶os de edad es tra²do a la consulta por deterioro cog- 
nitivo progresivo. La exploraci·n muestra movimientos involuntarios irre- 
gulares de las extremidades. El padre del paciente falleci· a los 60 a¶os de 
edad en un centro psiqui§trico, y tambi®n presentaba dichos movimientos 
involuntarios de extremidades. àCu§l es el diagn·stico m§s probable? 

RC:3 

1) Corea de Huntington con deterioro cognitivo progresivo. 
2) Par§lisis supranuclear progresiva con aparici·n tard²a de limitaci·n en la 
mirada vertical, tanto superior corno Inferior. 

3) Enfermedad de Parkinson. 
4) Temblor esencial familiar con aparici·n de temblor en extremidad supe- 
rior Izquierda y cabeza. 

Hombre de 70 a¶os, con temblor de reposo de 4 Hz y torpeza en extre- 
midad superior derecha, desde hace un a¶o. Al caminar, el braceo est§ 
disminuido en el lado derecho. Se Inici· tratamiento con 750 miligramos 
de levodopa y 75 miligramos de carbidopa al d²a, con desaparici·n de los 
s²ntomas. àQu® enfermedad y evoluci·n son las m§s probables? 

RC:3 

1) Una enfermedad de Parklnson incipiente. 
2) S²ntomas de deprivaci·n et²lica. 
3) un temblor esencial. 
4) Una neurosis de ansiedad org§nica famil²ar. 

Un paciente de 60 a¶os refiere que, desde hace a¶os, le tiemblan las ma- 
nos al sostener la cuchara, el vaso o el bol²grafo, sobre todo si est§ nervio- 
so o fatigado, y estos s²ntomas mejoran con peque¶as cantidades de vino. 
Su padre, ya fallecido, hab²a presentado temblor en las manos y la cabeza. 
La exploraci·n neurol·gica s·lo muestra temblor de actitud sim®trico en 
ambas manos. Este cuadro cl²nico es probablemente consecuencia de: 

./ La par§lisis supranuclear progresiva es uno de los diagn·sticos diferen- 
ciales del Parkinson idiop§tico. Conlleva distonfas, par§lisis de la infra- 
versl·n de la mirada y demencia. 

.1 El temblor de reposo, la bradicinesia, la rigidez y la inestabflidad postu- 
ra! caracterizan el s²ndrome parkinsoniano. La enfermedad de Parkinson 
idiop§tica es la forma m§s com¼n de s²ndrome parkinsonlano. En ella pre- 
domina la cl²nica del temblor (forma de presentaci·n m§s frecuente) y la 
bradicinesia (manifestaci·n m§s incapacitante de la enfermedad), siendo 
la mejor²a con L-dopa significativa . 
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El s²ndrome radiol·gico aislado es la presencia, de forma incidental, de 
lesiones en sustancia blanca que cumplen criterios de EM en pacientes sin 
signos ni s²ntomas de la enfermedad. Tanto el SCA como el SRA pueden 
evolucionar a una EM, aunque no siempre sucede. 

Adem§s de estas formas evolutivas, han aparecido dos nuevos concep- 
tos: s²ndrome cl²nico aislado (SCA) y s²ndrome radiol·gico aislado (SRA). 
El s²ndrome cl²nico aislado consiste en la aparici·n de un primer episo- 
dio de s²ntomas neurol·gicos t²picos de EM (neuritis ·ptica, afectaci·n de 
m®dula, tronco o cerebelo). 

Las manifestaciones cl²nicas son muy variables, distingui®ndose cuatro for- 
mas evolutivas (Flgura 43). 
Å Forma remitente en brotes (remitente-recurrente o RR). Es la forma 

cl§sica, constituyendo el 85% de los casos. 
Å Forma secundariamente progresiva (SP). 
Å Forma primaria progresiva (PP). El 10% de los pacientes presentan un 

curso progresivo desde el comienzo de la enfermedad, sin brotes. 
Å 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. 

curso cl²nico 

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

RECUERDA 

No hay ninguna correlaci·n entre el n¼mero de placas y su tama¶o con los 
s²ntomas cl²nicos. 

Cuando la placa se cronifica, la poblaci·n linfocitaria predominante es la de 
c®lulas By T con fenotipo supresor (CD8+). Se postula la afectaci·n primaria 
del oligodendrocito. 

Aparici·n de §reas o placas de desmlelinizaci·n en sustancia blanca del SNC. 
En ellas hay un infiltrado de c®lulas T (CD4+) y macr·fagos, con pr§ctica 
ausencia de linfocitos By c®lulas plasm§ticas. 

Anatom²a patol·gica 

Existe una clara susceptibilidad gen®tica para el desarrollo de EM. Se asocia 
con HLA-DR2 y HLA-DQ y es m§s frecuente en gemelos univitelinos. 

Gen®tica 

Enfermedades por 
alteraci·n de la mielina 

La EM es mucho m§s frecuente en los pa²ses n·rdicos, y fue- 
ron los v²klngos quienes facilitaron su extensi·n. 

RECUERDA 

La esclerosis m¼ltiple (EM) constituye la forma m§s frecuente de enferme- 
dad por alteraci·n de la mielina en el sistema nervioso central. Afecta prefe- 
rentemente a pacientes entre los 20-45 a¶os, 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 geogr§ficas de clima tem- 
plado es superior a la que se observa en las zonas tropicales) y predomina en 
la poblaci·n de raza blanca. Distintas evidencias apoyan la participaci·n de 
factores ambientales en la aparici·n de esta enfermedad como, por ejemplo, 
los niveles bajos de vitamina D. 

Epidemiolog²a 

Esclerosis m¼ltiple 

Å Esderosis m¼ltiple 
Å S²ndrome de Devic o neuromlelitis ·ptica 
Å Enfermedad de Balo 
Å Enfermedad de Marchlafava-Bignaml 
Å Mielin·lisis central pontina 
Å Encefalomielitis diseminada aguda 
Å Encefalomielitis hemorr§gica necrotizante aguda 

Å Leucodistrofia metacrom§tica. Alteraci·n funcional 
de arllsulfatasa A. Herenda autos·mica recesiva 

Å Leucodistrofia sudan·fila 
Å Adrenoleucodistrofia. Herencia ligada al cromosoma X 
Å Enfermedad de Pelizaeus-Merzbacher 
Å Herencia recesiva ligada al cromosoma X 
Å Leucodistrofia de c®lulas globoides o enfermedad de Krabbe 
Å Deficiencia de galactocerebrosldasa 

Enfermedades por alteraci·n de la mielina 

Tabla 26 

Las enfermedades desmielinizantes son un conjunto de enfermedades 
neurol·gicas que tienden a afectar a adultos j·venes. Se caracterizan 
por una inflamaci·n y destrucci·n selectiva de la mielina del sistema 
nervioso central, respetando en general el sistema nervioso perif®rico 
(Tabla 26). 
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La base para el diagn·stico sigue siendo la cl²nica. El diagn·stico cl²nico de la 
EM requiere 3 criterios: 
Å Diseminaci·n temporal (dos o m§s episodios de d®ficit neurol·gico, 

separados entre s² por al menos 1 mes sin nuevos s²ntomas). 
Å Diseminaci·n espacial (s²ntomas y signos que indican al menos dos 

lesiones independientes en el SNC). 
Å Exclusi·n de enfermedades que puedan simular una EM (la EM es un 

diagn·stico de exclusi·n). 

Diagn·stico 

Recuerda que en la EM, aunque posibles, son altamente inĿ 
frecuentes la sintomatolog²a cortical (afasia, apraxia, agno- 
s²a, crisis ... ) y signos de segunda motoneurona. 

RECUERDA 

La depresi·n aparece reactivamente al conocer que se padece la enferme- 
dad o con la evoluci·n. Tambi®n en fases avanzadas; es caracter²stica la slnto- 
matolog²a frontal con euforia y comportamiento desinhibido. Otros s²ntomas 
son la fatiga intensa con la marcha o ejercicio moderado y s²ntomas parox²s- 
ticos, como crisis comiciales (1-4%), diston²a, v®rtigo, ac¼fenos o neuralgia 
del trig®mino. 

La disfunci·n cognitiva es com¼n en fases avanzadas, pudlendo aparecer en 
fases iniciales. La p®rdida de memoria la manifestaci·n m§s frecuente. 

Å Tronco del enc®falo. Es frecuente en estos pacientes la cl²nica de 
diplop²a, generalmente secundaria a lesi·n del fasc²culo long²tudiĿ 
nal medial, que origina una oftalmoplej²a internucJear. Tambi®n se 
puede producir par§lisis facial perif®rica por afectaci·n del n¼cleo del 
VII par craneal que s² se acompa¶a de par§lisis del VI par localiza la 
lesi·n en la protuberancia. Las alteraciones auditivas, aunque pueden 
aparecer, no son una afectaci·n t²pica de la EM. 

Å Cerebelo. La afectaci·n del cerebelo o de sus v²as de conexi·n a nivel 
troncoencef§lico conduce a la aparici·n de ataxia, disartria cerebelosa 
(palabra escandida), nistagmo y temblor cin®tico. 

En un anciano con signo de Lhermitte, hay que descartar 
espondilosis cervical m§s que esclerosis m¼ltiple. 

RECUERDA 

Å M®dula. Es frecuente la lesi·n de la v²a piramidal, con la cl²nica 
correspondiente de primera motoneurona. Es frecuente la asociaci·n 
con urgencia miccional, impotencia y p®rdida de la sensibilidad corĿ 
donal posterior que conduce a ataxia sensitiva y signo de Romberg. Si 
la lesi·n cordonal es a nivel cervical, puede aparecer una especie de 
descarga el®ctrica descendente al flexionar el cuello; es el signo de 
Lhermitte. 

Escotoma cecocentral y dolor con la movil²zacl·n ocular 
sugieren neuritis ·ptica. En un adulto joven es Indicativo 
de EM . 

RECUERDA 

Å Nervio ·ptico. La neuritis ·ptica (NO} retrobulbar (fondo de ojo 
normal) es m§s frecuente que la papilitis (tumefacci·n papilar en el 
fondo de ojo). El paciente con neuritis ·ptica presenta dolor con la 
movilizaci·n ocular y el examen campim®trico demuestra escotoma 
cecocentral. 

Å Visi·n borrosa por neuritis ·pt²ca (36%) 
Å Debilidad y otros s²ntomas motores (35%) 
Å Diplop²a (15%) 
Å Ataxia (11 %) 
Cl²nica de presentaci·n de la EM 

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

Sfntomas neurol·gicos 
Tabla 28 

Los s²ntomas t²picos de EM se producen por afectaci·n del nervio ·ptico, 
m®dula, tronco del enc®falo y cerebelo. 

La Tabla 28 muestra los s²ntomas neurol·gicos m§s frecuentes al inicio de la 
enfermedad. 

, s²ntomas 

Å Paciente var·n 
Å Debut en edad avanzada 
Å Enfermedad progresiva desde el inido de los s²ntomas 
Å Signos motores y cerebelo.sos en el debut 
Å Escasa recuperaci·n de un brote 
Å Corto intervalo entre los dos primeros brotes 
Å M¼ltiples lesiones en RM en el debut 
Marcadores pron·sticos que predicen una evoluci·n m§s grave de la EM 

Factores pron·sticos 
Tabla 27 

Se consideran factores de mal pron·stico los que se describen en la Tabla 27. 

Pron·stico 

Formas cltnicas de la esclerosis m¼ltiple 

Forma primariamente 
progresiva (PP) 

' ' ' 

Forma secundariamente 
progresiva (SP) 

Forma 
remitente-recurrente (RR) 

Å ' Å 

Forma progresiva 
recurrente (PR) 

Curso cl²nico 
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Los f§rmacos aprobados en la actualidad como tratamiento de segunda l²nea 
en la EM son tres: 
Å Natallzumab. Muy eficaz. Su principal efecto adverso es el desarrollo de 

leucoencefalopat²a multifocal progresiva. 
Å Fingollmod. Su eficacia es mayor que el tratamiento con los f§rma- 
cos de primera l²nea, pero menor que la del natalizumab. Su principal 
efecto adverso es la producci·n de bradicardia y bloqueo auriculoven- 
tricular. 

Å Alemtuzumab. Muy eficaz. Se suele utilizar en EM muy agresivas cuando 
ha fracasado alguno de los dos anteriores. 

Manejo terap®utico de la esclerosis m¼ltiple 

Continuar Cambio 
tratamiento de tratamiento 

Intolerancia 
o no respuesta 

Buena 
respuesta 

Observaci·n 
lnterfer·n f3 
o acetato 
de glatiramer 

Corticoides l.v. o v.o. 

Brotes 
frecuentes 

Brotes 
espor§dicos 

Pseudobrote Brote 

Tratamiento 
de base 

S²ntoma 
neurol·gico agudo 

Esclerosis m¼ltiple 
remitente-recurrente 

Los criterios para tratamiento con f§rmacos de primera l²nea son: 
l. EM remitente-recurrente con 2 brotes en los ¼ltimos 3 a¶os. 
2. EM secundariamente progresiva con persistencia de brotes y que a¼n 

puedan deambular. 
3. Tras un brote t²pico de EM con datos cl²nicos, radiol·gicos o de LCR que 

indiquen alto riesgo de desarrollar EM. 

transitorio (pseudobrote). Si un brote es muy grave y no responde a cor- 
t²coterapla, se puede realizar tratamiento con plasmaf®resis. 

Å Tratamiento para modificar el curso de la enfermedad. No est§ indi- 
cado para las formas progresivas sin brotes. Los f§rmacos de primera 
l²nea son: 
Acetato de glatiramer. Su administraci·n subcut§nea diaria reduce 
en un 30% el n¼mero de brotes en las formas RR. 
lnterfer·n ~ (la y lb). Reduce tambi®n en un 30% el n¼mero de 
brotes en los pacientes con EM tipo RR. 
F§rmacos orales. Teriflunamida con una reducci·n del n¼mero 
de brotes similar a los anteriores y dimetilfumarato, que reduce el 
n¼mero de brotes alrededor de un 50%. 

06. Enfermedades por alteraci·n de la mielina 

No existe en este momento tratamiento con capacidad para curar la enfer- 
medad (Figura 45). 
Å Tratamiento del brote. Los brotes de intensidad suficiente requieren 

corticoides en alta dosis por v²a oral o Intravenosa, durante 3-5 d²as (de 
forma est§ndar 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 

Tratamiento 

La RM es la mejor prueba diagn·stica, ya que puede objeti- 
var la diseminaci·n espacial y temporal (las lesiones agudas 
captan contraste). 

RECUERDA 

RM cerebral (A) y cervical (B). donde se observan placas de desmielinizaci·n 
afectando a sustancia blanca. tipico de la esclerosis m¼ltiple 

Å Neuroimagen. La RM es la prueba m§s sensible en la EM (Figura 44). Per- 
mite determinar en un solo estudio la diseminaci·n espacial (demos- 
trando distintas lesiones) y temporal (demostrando lesiones agudas 
[captadoras de contraste] y cr·nicas). La administraci·n de gadolinio 
permite valorar como recientes las lesiones captantes. 

las bandas oligoclonales de lgG en el LCR son un hallazgo 
presente en varias enfermedades (esclerosis m¼ltiple, pa- 
nencefalitis esclerosante subaguda, neurol¼es, SIDA}. 

RECUERDA 

Å LCR. Aparece una ligera elevaci·n de los linfocitos (< 50 c®lulas) y de 
las prote²nas totales en el 40% de los pacientes; aumento de las gam- 
maglobulinas en el 70%; elevaci·n de lgG en el 80%, y bandas ollgoclo- 
nales lgG en LCR (no en suero) en algo m§s del 90%, aunque ninguno 
de estos datos es patognom·nica. Las bandas oligoclonales reflejan 
la existencia de actividad inmunol·gica primaria en el SNC, y pueden 
aparecer en otras enfermedades que cursen con inflamaci·n del SNC, 
como neurol¼es, SIDA o panencefalitis esclerosante subaguda. 

Å Potenciales evocados. la detecci·n de un enlentecimiento en la con- 
ducci·n de alguna v²a sensorial sugiere lesi·n desm²elinlzante, a¼n en 
ausencia de cl²nica. Actualmente se emplean casi exclusivamente los 
visuales. 

Pruebas complementarias 

~Manual CTO de Medicina y Cirug²a, 1.Û edici·n 
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.1 La correcci·n r§pida de una hiponatremia es la causa m§s frecuente de 
mlelin·i²sis central pontina . 

.1 La repetici·n de brotes en forma de neuritis ·ptica y mielitis son t²picas 
de la neuromielitis ·ptica o s²ndrome de Devic . 

./ El tratamiento lnmunomodulador que disminuye el n¼mero de brotes 
es interfer·n ~y acetato de glatiramer. 

./ El tratamiento sintom§tico del brote se realiza con corticoides a alta 
dosis por vfa oral o intravenosa en los brotes de intensidad suficiente. 

./ Se detectan bandas oligoclonales de lgG en el LCR de pr§cticamente 
todos los pacientes con esclerosis m¼ltiple, aunque no es un signo es- 
pec²fico (tambi®n se encuentran en la neurol¼es, infecci·n por saram- 
pi·n ... ) . 

separados en el tiempo) y de diseminaci·n espacial (lesiones en dis- 
tintas zonas del SNC). Ambos criterios pueden evaluarse en una ¼nica 
exploraci·n: la RM . 

Å S²ndrome de Devic o neuromlelitis ·ptica (NMO). Se caracteriza por 
producir neuritis ·ptica y mielitis graves. Ambas manifestaciones pue- 
den ocurrir de forma monof§sica o, m§s frecuentemente, en brotes 
recurrentes. Estos pacientes pueden tener anticuerpos frente a aqua- 
porina-4 (anticuerpos anti-NMO) en suero. 

Å Mielln·lisis central pontina. Es una enfermedad desmielinizante del 
tronco cerebral, caracterizada por signos de par§lisis pseudobulbar 
(disartria, disfagia), paraparesia o tetraparesla, conservando el parpa- 
deo y los movimientos oculares verticales. Generalmente aparece 2-6 
d²as despu®s de la correcci·n r§pida de estados de hiponatremia, pero 
tambi®n se ha descrito asociada a alcoholismo cr·nico y a trasplante 
hep§tico. nene un pobre pron·stico, y no hay tratamiento efectivo .. 

Otras enfermedades desmielinizantes 

Esclerosis m¼ltiple y embarazo 

./ El diagn·stico de esclerosis m¼ltiple es cl²nico y requiere la existencia 
de criterios de diseminaci·n temporal (episodios de d®ficit neurol·gico 

./ Los s²ntomas auditivos no son t²picos de la esclerosis m¼ltiple. 

.1 El signo de Lhermitte y la oftalmoplej²a internuclear en un adulto joven 
debe hacer pensar en esclerosis m¼ltiple. 

./ Los s²ntomas sensitivos (hlpoestesias y parestesias) son la cl²nica de pre- 
sentaci·n m§s frecuente, seguidos de la neuritis ·ptica 

.1 La forma evolutiva remitente-recurrente que cursa a brotes es la forma 
m§s frecuente y la que mejor responde al tratamiento inmunomodula- 
dor. 

.1 Se produce una reacci·n inmunol·gica contra los oiigodendrocitos, 
c®lulas formadoras de la mielina a nivel del SNC. Nunca se afecta el 
SNP. 

Å Å Jovenes. 

./ La esclerosis m¼ltiple afecta predominantemente a mujeres j·venes, 
siendo la causa m§s frecuente de discapacidad neurol·gica en adultos 

Tratamiento sintom§tico de las secuelas de la EM 

Colinomim®ticos (betanecol) 
lnhibidores de la recaptaci·n de serotonina 

S²ntomas parox²sticos 
(dolOf', distonfas, temblOf') 
Disfunci·n er®ctil 
Hiperreflexia vesical (urgencia 
miccional, incontinencia) 
Aton²a vesical (retenci·n) 
Depresi·n 

Fatiga 

Å Badofeno 
Å Benzodiacepinas 
Å Amantadlna 
Å Pemolina 
Å Carbamazepina 
Å Gabapentina 
Sildenafilo 
Anticolin®rgicos (oxibutina, tolterodina) 

Espasticidad 

F§rmaco Secuelas 
Tabla 29 

Å Tratamiento sintom§tico de las secuelas. Se expone en la Tabla 29. 

Los criterios est§ndar para el tratamiento de segunda l²nea son: 
l. EM remitente-recurrente que no responde a tratamiento de primera 

l²nea. 
2. EM remitente-recurrente muy grave que evoluciona r§pidamente. 

Las pacientes embarazadas experimentan menor n¼mero de brotes durante 
la gestaci·n y mayor n¼mero en los primeros tres meses posparto. Este 
empeoramiento se atribuye a los niveles altos de prolactina que pueden 

Otros f§rmacos que pueden ser ¼tiles son azatiopirina, mitoxantrona, meto- generar una estimulaci·n del sistema ²nmun²tario. 
trexato y c²clofosfamida. 

, , 
NEUROLOGIA Y NEUROGIRUGIA 

Neurologia_1ed o Grupo CTO - Temario Neurolog²a 

+ e i campus.grupocto.com 

18:08 

< 
iPad '.S.'" 

w
w
w
.
b
o
o
k
s
m
e
d
i
c
o
s
0
6
.
c
o
m

w
w
w
.
b
o
o
k
s
m
e
d
i
c
o
s
0
6
.
c
o
m



49 

1) La paciente ha fracasado al tratamiento de la esclerosis m¼ltiple. Reco- 
mendar²a tratamiento con un f§rmaco de segunda l²nea Como la pa- 
ciente tiene antecedente de arritmia card²aca iniciarla tratamiento con 
natalizumab, ya que fingolimod podr²a producir un efecto bradicardizan- 
te al inicio del tratamiento. 

Tras 1 a¶o de tratamiento modificador, la paciente ha presentado 3 bro- 
tes, uno de los cuales ha dejado secuela neurol·gica en forma de paresia 
de la pierna derecha. La RM cerebral de control muestra la aparici·n de 10 
lesiones nuevas, 3 de las cuales presentan captaci·n de contraste. àQu® 
opci·n terap®utica recomendar²a? 

RC:2 

1) No iniciar²a ning¼n tratamiento modificador, ya que la paciente ha 
tenido una frecuencia de brotes baja y se ha recuperado completa- 
mente. 

2) Iniciar²a tratamiento modificador de la enfermedad. Debido a que solo 
ha presentado 2 brotes, la recuperaci·n ha sido buena y la RM cerebral 
no muestra signos de gran actividad Inflamatoria iniciar²a tratamiento 
de 1.!! l²nea con interfer·n beta, acetato de glatiramer, teriflunomida o 
drmetilfumarato. 

3) Iniciar²a tratamiento modificador de fa enfermedad. Debido a que ha pre- 
sentado 2 brotes y se trata de una enfermedad grave Iniciarla directamente 
los tratamientos m§s efectivos de de 2.i l²neaĿ natalizumab o fingolimod. 

4) La paciente tiene una enfermedad grave y discapacitante. La mejor op- 
ci·n es realizar tratamiento inmunosupresor intenso con c²clofosfarnlda 
y azatioprina. 

La paciente no quiere tratamiento modificador de la enfermedad en este 
momento por lo que contin¼a seguimiento cl²nico. 2 a¶os despu®s del 
diagn·stico, la paciente presenta oftalmoplej²a internuclear que mejora 
tras corticoterapia hasta quedarse totalmente asintom§tica. Una nueva 
RM cerebral muestra una peque¶a lesi·n en el suelo del IV ventr²culo y 
no se aprecian lesiones captantes de contraste. La paciente est§ dispuesta 
a iniciar tratamiento modificador de la enfermedad. àcu§l ser²a su reco- 
mendaci·n en este momento? 

RC:4 

1) Presenta un s²ndrome cl²nico aislado en forma de neuritis ·ptica. Al ser un 
¼nico brote no se puede diagnosticar de esclerosis m¼ltiple en ning¼n caso. 

2) Presenta un s²ndrome cl²nico aislado en forma de neuritis ·ptica sin 
cumplir cr²tenos de esclerosis m¼ltiple. Las lesiones de la RM cerebral 
situadas en distintos lugares probar²an diseminaci·n en espacio; sin em- 
bargo, habr²a que esperar a un segundo brote tras un mes o m§s del 
primero para probar diseminaci·n en tiempo. 

3) Presenta un s²ndrome cl²nico aislado en forma de neuritis ·ptica sin 
cumplir criterios de esclerosis m¼ltiple. La aparici·n de lesiones captan- 
tes. y no captantes en la misma RM cerebral prueban diseminaci·n en 
tiempo; sin embargo, ser²a necesario la aparici·n de un segundo brote 
fuera del nervio ·ptico para probar diseminaci·n en espacio. 

4) Presenta un s²ndrome cl²nico aislado en forma de neuritis ·pnca que 
cumple criterios de diseminaci·n en tiempo y espacio para esclerosis 
m¼ltiple por RM cerebral. 

Chica de 34 a¶os con antecedentes de s²ndrome de brugada en segui- 
miento por cardiolog²a sin complicaciones. Presenta neuritis ·ptica iz- 
quierda hace 1 mes. Acude derivada por oftalmolog²a por alteraciones en 
la RM cerebral. Seg¼n el informe de radiolog²a: "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 administraci·n de contraste, hay captaci·n de 1 lesi·n periventri- 
cular y una yuxtacortical. El estudio de diagn·stico diferencial es normal 
àQu® es cierto sobre el diagn·stico de la paciente? 

RC:4 

1) La paciente tiene una variante del s²ndrome de Guillain-Barr® con afec- 
taci·n oculomotora conocida como s²ndrome de Miller-Fisher. Realiza- 
r²a tratamiento urgente con ²nmunoglobuhnas intravenosas a dosis de 
0,4 g/kg durante S d²as. 

2) La paciente presenta un brote grave de neuromielltis opnca con afec- 
taci·n de tronco en forma de ofta²moplejla internuclear. lnlclarfa trata- 
miento urgente con metilprednisolona intravenosa a dosis de 1 g/24 h 
durante 3-5 d²as y, si no es efectiva, tratamiento con plasmaf®resis. 

3) La paciente presenta progresi·n de la cl²nica posvacunal con afectaci·n 
de los n¼cleos oculomotores del tronco del enc®falo. No vacunar²a al 
paciente de la gripe el pr·ximo a¶o. 

4) La paciente presenta un brote grave de esclerosis m¼ltiple de distribu- 
ci·n polit·pica con afectaci·n de tronco y m®dula. Iniciarla tratamiento 
urgente con metilprednisolona intravenosa a dosis de 1 g/24 h durante 
3-5 d²as y, si no es efectiva, tratamiento con plasmaf®resis. 

Tras confirmar el diagn·stico de sospecha, la paciente sigue empeorando 
y a los 10 d²as del inicio de la cl²nica es incapaz de deambular y aparece 
visi·n doble. A la exploraci·n oculomotora, al hacer mirar a la paciente 
hacia la derecha presenta una paresia del recto medial del ojo izquierdo 
con un ni.stagmo inagotable del ojo derecho. àQu® sospechar²a y qu® tra- 
tamiento inmediato realizar²a? 

RC:1 

1) RM cerebral, punci·n lumbar y potenciales evocados visuales 
2) Electromiograma, punci·n lumbar y anticuerpos antigangll·sido. 
3) RM cerebral, punci·n lumbar y anticuerpos ant²-aquoportna 4. 
4) RM cerebral, punci·n lumbar y anticuerpos anti-nucleares. 

àQu® combinaci·n de exploraciones complementarlas ser²a m§s ¼til para 
el diagn·stico de la paciente? 

RC:3 

1) Mielitis posvacunal asociada a s²ndrome de Guillain-Barr® en paciente 
con antecedentes de neuritis ·ptica idlopanca. 

2) Lupus errtematoso sist®mico (neurolupus). 
3) Esclerosis m¼ltiple remitente recurrente. 
4) Neuromielitis ·ptica (enfermedad de Devlc). 

Se realiza una RM medular que muestra una lesi·n hiperintensa en secuencias 
T2 a nivel de 05-06. Tras la administraci·n de gadolinio la lesi·n capta con- 
traste en secuencias Tl. A la anamnesis, la paciente refiere cuadro de neuritis 
·ptica izquierda hace 1 a¶o que se resolvi· completamente tras tratamiento 
con corticoterapia. El estudio oftalmol·gico y la anal²tica con autoinmunidad 
fueron normales. àcu§l es la enfermedad que sospechar²a en la paciente? 

RC:2 

1) Polirradiculoneuropat²a desmleltruzante inflamatoria aguda (s²ndrome 
de Guillain-Barr®). 

2) Cuadro de origen medular. 
3) Encefalomielitis aguda diseminada. 
4) ²ctus isqu®mico vertebrobasilar. 

Mujer de 26 a¶os sin antecedentes de inter®s. Vacunada de la gripe hace 3 
semanas. Presenta cl²nica progresiva y ascendente de adormecimiento de 
ambas piernas de 5 d²as de evoluci·n con debilidad en ambos miembros 
inferiores desde hace 2 d²as que le dificulta la deambulaci·n. A la explo- 
raci·n destaca apalestesla de ambos maleolos asociado a paraparesia e 
hiperreflexia rotuliana y aquilea con babinski bilateral. àQu® cuadro neu- 
rol·gico sospechar²a en la paciente? 
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Finalmente, la paciente es tratada con natalizumab. Durante 7 a¶os ha 
permanecido sin slntomas, no ha presentado brotes y en las RM cerebra- 
les de control no han aparecido nuevas lesiones. A los 7 a¶os de tratamien- 
to, en una visita rutinaria, el neur·logo objetiva parafasias y disminuci·n 
de la fluencia del lenguaje, siendo el resto de la exploraci·n neurol·gica 

RC:l 

2) La paciente ha fracasado al tratamiento de la esclerosis m¼ltiple. Re- 
comendar²a tratamiento inmunosupresor intenso, ya que los f§rmacos 
modificadores de la enfermedad com¼nmente empleados tienen todos 
una eficacia similar. 

3) La paciente ha fracasado al tratamiento de la esclerosis m¼ltiple. Sus- 
pender²a el tratamiento y no iniciar²a ning¼n 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 aparlcl·n de nuevas lesiones en 
RM cerebral es lo habitual en esta enfermedad Continuarla con el mis- 
mo tratamiento. 

so 

RC: 4 

1) La paciente presenta un brote de esclerosis m¼ltiple. ReaHzar²a trata- 
miento con metilprednlsolona Intravenosa 1 g/24 h durante 3-5 d²as y 
continuar²a tratamiento con natalizumab, ya que es el f§rmaco m§s efec- 
nvo para el tratamiento de la esclerosis m¼ltiple. 

2) La paciente presenta un brote de esclerosis m¼ltiple. Realizar²a trata- 
miento con metilprednlsolona intravenosa 1 g/24 h durante 3-5 d²as y 
sustituir²a el tratamiento con natallzurnab, ya que no est§ siendo eficaz. 

3) La paciente podr²a tener una leucoencefalopat²a multifocal progresiva. 
Realizana tratamiento annrretrovlral y continuarla tratamiento con na- 
tal²zumab. 

4) La paciente podrla tener una leuncoencefalopatfa multifocal progresiva. 
El primer paso del tratamiento serla la retirada del natalizumab. 

normal. La RM cerebral objetiva la aparici·n de una lesi·n de gran tama¶o 
en sustancia blanca en el §rea de broca con respeto de la sustancia gris y 
que no presenta captaci·n de contraste. àQu® sospechar²a como principal 
posibilidad diagn·stica y cu§l serla su actuaci·n? 
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Las convulsiones parciales (focales) son aqu®llas en las que la actividad el®c- 
trica queda circunscrita a un §rea concreta de la corteza cerebral, con inde- 
pendencia de que durante la crisis la consciencia est® conservada (parciales 

Las crisis generalizadas se originan simult§neamente en ambos hemisferios, 
aunque es dif²cil descartar por completo la existencia de una actividad focal 
inicial que se propague con rapldez y que, en ocasiones, es reconocible por 
la existencia de s²ntomas focales previos a la p®rdida de la consciencia (aura). 
Å Las ausencias (peque¶o mal) se comportan como breves episodios de 

p®rdida brusca del nivel de consciencia, sin alteraci·n del control pos- 

Crisis parciales 

Crisis generalizadas 
del 

Las crisis parciales complejas son m§s frecuentes en adultos, 
suelen experimentar sensaciones extra¶as y su origen es el 
l·bulo temporal medial, en la mayor²a de las ocasiones. 

RECUERDA 

Crisis epil®pt²cas 

Clasificaci·n (Tabla 30> 

Se habla de estatus epil®ptico cuando una crisis dura m§s de 30 minutos o 
cuando existen crisis repetidas, entre las cuales el paciente no recupera la 
consciencia (POl). 

Un s²ndrome epil®ptico es una epilepsia con un conjunto de s²ntomas y sig- 
nos que habitualmente se presentan juntos, sugiriendo un mecanismo sub- 
yacente com¼n. 

simples) o alterada (parciales complejas). la sintomatolog²a con la que cursa 
la crisis depender§ del §rea cortical donde se sit¼an las neuronas causantes 
de la misma. 
Å Las crisis parciales simples pueden producir s²ntomas motores, 

sensitivos, aut·nomos (sudoraci·n, piloereccl·n), visuales (deste- 
llos simples o alucinaciones complejas), auditivos (sonidos simples 
o elaborados), olfativos (olores intensos y poco habituales) o ps²qui- 
cos (miedo, despersonalizaci·n, d®jo vu). Las crisis motoras pueden 
comenzar en un §rea muy peque¶a y extenderse gradualmente (en 
segundos o minutos) a un §rea hemicorporal m§s extensa (progresi·n 
jacksoniana). En ocasiones, tras una crisis motora, puede persistir una 
debilidad del §rea afectada (par§lisis de Todd), autol²mitada en minu- 
tos u horas. 

Å Durante las crisis parciales complejas (Tabla 31), el paciente tiene 
dificultad para mantener un contacto normal con el medio, junto con 
alteraci·n del comportamiento que puede ir desde la inmovilidad o 
automatismos b§sicos (P02) (chupeteo, degluci·n), hasta comporta- 
mientos m§s elaborados; tras la crisis, existe caracter²sticamente un 
periodo de confusi·n. 

Epilepsia es la ex²stencia de crisis epil®pticas 
recurrentes debidas a un proceso cr·nico subya- 
cente o la presencia de una primera crisis junto 
con una lesi·n estructural que lo justifique. la 
existencia de una crisis alslada sin causa estructural o de crisis recurrentes 
debidas a factores corregibles o evitables no es necesa¶amente una epilepsia. 

Una crisis epil®ptica es un fen·meno parox²stico 
originado por una actividad anormal, excesiva y 
sincr·nica de un grupo de neuronas del SNC y que 
puede cursar cl²nicamente de distintas formas. 

Å Simples (con s²ntomas motores, sensitivos, aut·nomos o ps²quicos) 
Å Complejas 
Å Con generalizaci·n secundaria 
Å Ausencias 
Å T·nico-cl·nicas 
Å T·nicas 
Å At·nicas 
Å Miocl·nicas 
Å Convulsiones neonatales 
Å Espasmos infantiles 

Clasificaci·n de las crisis epil®pticas 

Concepto 

Tabla 30 

Epilepsia 
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contexto de s²ndromes epil®pticos conocidos. seg¼n la edad de aparici·n. 

Etiolog²a 
l.~. 

Diagn·stico diferencial crisis epil®ptica y sincope - 

Infrecuente Algunas veces Incontinencia 

Infrecuente Mordedura de lengua Algunas veces 
Infrecuente Dolor muscular posterior Frecuente 

Pocos minutos Bajo nivel de consciencia posterior Minutos hasta horas 

cianosis 
Palidez Espuma por boca y Aspecto facial 

d·nicos 
Duraci·n de movimientos t·nico- 30-60 segundos 

Minutos Duraci·n de inconsciencia Å Las convulsiones t·nico-cl·nicas (gran mal} suelen tener un comienzo 
brusco, sin aviso previo, aunque algunos pacientes refieren s²ntomas 
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- 
tracci·n t·nica generalizada, acompa¶ada de cianosis, aumento de fre- 
cuencia card²aca y de la presi·n arterial, y midriasis. En 10-20 segundos 
generalmente comienza la fase cl·nica, de duraci·n variable. En el pos- 
cr²tico existe ausencia de respuesta a estimulos externos, flacidez mus- 
cular e hipersalivaci·n que pueden comprometer la v²a a®rea, seguido 
de una fase de lenta recuperaci·n del nivel de consciencia (minutos-ho- 
ras) acompa¶ada de confusi·n. 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 r§pida de bajo voltaje, con descargas generalizadas y poli puntas 
de alto voltaje en la fase t·nica; en la fase cl·nica aparece una pun- 
ta-onda a baja frecuencia; y en el poscrft1co hay un enlentecimlento 
global que va resolvi®ndose junto con la recuperaci·n del nivel de 
consciencia. Son el tipo de crisis m§s frecuentes en el contexto de tras- 
tornos metab·licos (P03). 

Å Las crisis at·nicas se caracterizan por la repentina p®rdida del tono 
muscular de escasos segundos de duraci·n, con breve alteraci·n del 
nivel de consciencia, sin confusi·n posterior. Suelen presentarse en el En la Tabla 33 se incluyen las causas m§s frecuentes de crisis epil®pticas, 

Brusco Paso a inconsciencia 

Indiferente 

No o aura 
La p®rdida de consciencia y los automatismos pueden apa- 
recer en las crisis parciales complejas y en las ausencias. 
Cl²nicamente se diferencian en la presencia de periodo con- 
fusfonal tras la crisis en las parciales complejas, y no en las 
ausencias. 

Habitualmente no Estr®s, maniobra 
de Valsalva bipedestad6n 

Sudoraci·n, n§useas ... 

M§s frecuente 
en b²pedestacl·n 

M§s frecuente progresivo 

M§s frecuente segundos 

Menos de 15 segundos 

Factores desencadenantes 
inmediatos 

S²ntomas previos 

Postura al lnido 

RECUERDA 

Carbamazepina 
Periodo poscrftico 
Automatismos frecuentes 

Å Electroencefalograma. No es un test que permita diagnosticar o excluir 
epilepsia por s² mismo. 

Å Estudios neurorradiol·gicos. La TC y la RM son las t®cnicas de elecci·n, 
siendo la RM m§s sensible para detectar alteraciones estructurales del 
sistema nervioso central. 

Variable 
Minutos 
Adultos 
Puede tener aura 
Parcial Generalizada 

Sin aura 
< 14a¶os 
Segundos 
Varias al d²a, induso varias al minuto 
Automatismos escasos 
No periodo poscr²tico 
Valproato 
[tosuxamida 
Crisis parcial compleja versus ausencia tfpica 

Uno de los diagn·sticos diferenciales m§s dif²ciles son las 
crisis psic·genas 1 que suelen estar desencadenadas por una 
emoci·n intensa. 

RECUERDA Ausenda Crisis pardal compleja 

El primer paso es diferenciar las crisis de otros s²ntomas transitorios. El s²n- 
cope y las pseudocrisis son las entidades m§s frecuentemente confundidas 
con epilepsia (Tabla 32}. Tabla 31 

Diagn·stico 

Å Las miocJon²as son contracciones breves de los m¼sculos, que pueden 
estar originadas en distintos niveles (cortical, subcortical, medular). 
Cuando existe origen cortical, se consideran fen·menos epil®pticos, 
mostrando el EEG descargas de punta-onda bilaterales y sincr·nicas. 
Suelen coexistir con otros tipos de crisis, aunque son la principal mani- 
festaci·n de algunos s²ndromes epil®pticos. 

tural; caracter²sticamente, duran segundos y pueden repetirse muchas 
veces al d²a, suelen acompa¶arse de peque¶os signos motores bilatera- 
les (parpadeo, masticaci·n) y se recupera la consciencia de forma igual- 
mente brusca, sin confusi·n posterior ni memoria del episodio (Tabla 
31). 
La edad de comienzo suele estar entre los 4 a¶os y el inicio de la ado- 
lescencia, siendo la causa m§s frecuente de crisis en este rango de 
edad; no se acompa¶an de otros problemas neurol·gicos, responden 
de forma favorable al tratamiento farmacol·gico, y la mayor²a de los 
casos remiten durante la adolescencia. Los hallazgos en el EEG son 
t²picamente descargas generalizadas y sim®tricas de punta-onda a 3 
Hz coincidiendo con las crisis, aunque en el EEG interictal existen m§s 
periodos de actividad anormal que los visibles cl²nicamente. La hiper- 
ventilaci·n incrementa la frecuencia del trazado an·malo. 
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El s²ndrome de Lennox-Gastaut tiene una edad de inicio variable entre 1 y 7 
a¶os, con pico m§ximo entre los 2-4 a¶os. Se caracteriza por la tr²ada de m¼l- 
tiples tipos de convulsiones, afectaci·n psicomotriz y alteraciones en el EEG. A 
pesar de la politerapia, habitualmente se consigue un mal control de las crisis. 

La hipsarrltmia es lnterlctal, es decir, entre las crisis, y es cri- 
terio imprescindible para el diagn·stico de West.. 

RECUERDA 

La ACTH es de elecci·n en el tratamiento del s²ndrome de West. 

El s²ndrome de West aparece en el primer a¶o de vida, m§s frecuentemente 
entre el 4.0 y 7 .0 mes, y predomina en varones (1,5:1). La tr²ada que define el 
s²ndrome consta de: 
Å Espasmos infantiles. Contracciones musculares breves (1-3 segundos), en 

salvas, m§s frecuentemente generalizadas, y de predominio en muscula- 
tura flexora, que aparecen al despertar, no persistiendo durante el sue¶o. 

Å Detenci·n del desarrollo psicomotor. 
Å Hipsarritmia intercritica (P04). Es un criterio imprescindible para el diag- 

n·stico del s²ndrome de West. Es una actividad basal desorganizada, con 
ondas lentas de alto voltaje, intercal§ndose ondas agudas. Durante las 
crisis aparecen distintos tipos de ondas, seguidos de una atenuaci·n del 
voltaje. 

Epilepsias de la infancia 
con mala respuesta al tratamiento 

La epilepsia rol§ndica debuta sobre todo entre los 7-10 a¶os, remitiendo 
en el 98% de los casos en torno a los 14 a¶os. El 80% de las crisis aparecen 
durante el sue¶o y suelen presentar focalidad facial. No suele requerir trata- 
miento, dada su evoluci·n espont§nea. 

Se caracterizan por ser dependientes de la edad, con comienzo despu®s de 
los 18 meses, con crisis generalmente poco frecuentes, sin deterioro neu- 
rol·gico asociado y con normalidad en las pruebas complementarias, salvo 
el EEG, que presenta una actividad de fondo normal con complejos focales, 
de localizaci·n m§s frecuentemente en la regi·n temporal media. M§s de la 
mitad de los pacientes con epilepsia parcial benigna de la infancia tienen una 
epilepsia rol§ndica . 

Epilepsias parciales benignas de la infancia 

Algunos s²ndromes epil®pticos espec²ficos 

En general, las crisis parciales suelen indicar una lesi·n es- 
tructural del par®nquima nervioso, siendo por ello m§s re- 
cidivantes y dificiles de controlar. Las alteraciones metab·li- 
cas suelen manifestarse como crisis generalizadas. 

RECUERDA 

Por ¼ltimo, las crisis tard²as (las que aparecen tras la primera semana) 
son m§s frecuentes en los adultos, y se trata de crisis parciales con ten- 
dencia a la generalizaci·n; no se recomienda la utilizaci·n de medica- 
ci·n antiepil®ptica para prevenir su aparici·n. 

Å Patolog²a cerebrovascular. Es la responsable del 50% de los casos nue- 
vos de epilepsia en los mayores de 65 a¶os. 

O 7. Epilepsia 

53 

Å Fiebre. Las crisis febriles son un proceso t²pico de la edad infantil (entre 
los 3 meses y los 5 a¶os), que se relaciona m§s 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 recuperaci·n posterior y los hallazgos en el periodo 
intercr²tico 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 s·lo el 10% de los pacientes sufre m§s de dos epi- 
sodios), de forma m§s probable si la crisis se produce en el primer a¶o de 
vida; no se relacionan con un mayor riesgo de presentar epilepsia. 
Las crisis febriles complejas son las que tienen signos focales, una dura- 
ci·n 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 m§s adecuado de las crisis febriles es el control de la tempe- 
ratura, preferiblemente con paracetamol. En pacientes con crisis febri- 
les t²picas recurrentes, puede administrarse diazepam oral o rectal en 
situaciones de ascenso t®rmico. No est§ Indicado el tratamiento conti- 
nuado con anticomiciales como profilaxis de crisis febriles. 

Å Traumatismo craneoencef§lico (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 s®ptimo d²a tras el TCE) suelen ser m§s fre- 
cuentes en los ni¶os, se asocian a lesiones traum§ticas significativas y, a 
diferencia de las inmediatas, conllevan riesgo de epilepsia tard²a y sue- 
len ser crisis parciales; la utilizaci·n de medicaci·n antiepil®ptica se ha 
demostrado ¼til como prevenci·n primaria de estas crisis. 

Å Trastornos metab·licos 
Å Enfennedades degenerativas del SNC 
Å ldlop§ticas 

Etiologia de las crisis epil®pticas seg¼n la edad de inicio 

Å Alteraciones del desarrollo 
Å Traumatismos 
Å ldiop§ticas 

Adolescentes (12-18 anos) Å Traumatismos 
Å ldiop§ticas 
Å Alteraciones gen®ticas 
Å Tumores 
Å Consumo de t·xicos 

Adultos j·venes (1~35 a¶os) Å Traumatismos 
Å Abstinencia de alcohol 
Å Consumo de t·xicos 
Å Tumores 
Å ldiop§ticas 

Adultos (> 35 a¶os) Å Enfennedad cerebrovascular 
Å Tumores 
Å Abstinencia de alcohol 

Lactantes y ni¶os ( 1 mes-12 a¶os) 

Å Hipoxia perinatal 
Å Hemorragia intracraneal 
Å lnfec§ones del SNC 
Å Trastornos metab·licos 
Å Abstinenda de t·xicos 
Å Alteraciones gen®ticas 
Å Alteraciones del desarrollo 
Å Crisis febriles 
Å Alteraciones gen®ticas 
Å Infecciones del SNC 

Neonatos ( < 1 mes) 
Etiologfa 

=..;..>Manual CTO de Medicina y Cirug²a, 1.Û edici·n 
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