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Advertencia
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Prefacio a la quinta edición


Con gran satisfacción presento al lector, en nombre de todos los autores, esta nueva edición de Neurología, con la esperanza de que responda a sus expectativas y siga siendo un texto de referencia en lengua española para la formación básica en esta especialidad en continua expansión. Por este dinamismo en los conocimientos neurológicos resulta difícil sintetizar lo fundamental en un libro de dimensiones limitadas. Por ello se ha decidido crear un sitio web en donde el lector encontrará abundante información suplementaria, como figuras, tablas y cuadros adicionales (referenciados en el texto con una e), además de todas las figuras, las tablas y los cuadros del libro. Entre la iconografía electrónica, abunda la de neuroimagen y neuropatología. Dada la vocación docente del libro, la oferta electrónica se completa con una autoevaluación en forma de preguntas de elección múltiple y con numerosos casos clínicos que se presentan, en su mayoría, como casos para el razonamiento del diagnóstico. Asimismo, se incluyen vídeos de orientación clínica vinculados al contenido del libro. Con todo ello y unas referencias bibliográficas básicas lo más actualizadas posibles, creemos que este libro está en condiciones de satisfacer los intereses de sus posibles lectores.


El libro mantiene la estructura de las ediciones anteriores y se han incorporado varios nuevos autores; entre ellos, miembros de la siguiente generación de algunos de los autores séniores. Ello me da pie a que la dedicatoria de esta quinta edición sea para nuestras familias, ese núcleo fundamental en el que la mayoría —si no, todos nosotros— hemos encontrado el apoyo necesario para nuestro desarrollo personal y profesional.


Con profunda tristeza dejo aquí constancia del fallecimiento de la Profesora Maribel Forcadas durante la preparación de este libro, al que ella contribuyó como la autora principal de capítulo 17. Maribel ha sido una pieza fundamental en el desarrollo del Servicio de Neurología del Hospital de Cruces y en particular de la Unidad de Epilepsia, y todos lamentamos infinitamente su pérdida.




Profesor Juan J. Zarranz













Introducción


Dado que este libro tiene como finalidad acompañar a los estudiantes o médicos que se inician en el estudio de la neurología, son pertinentes algunas reflexiones previas sobre esta especialidad médica.


La neurología y la psiquiatría son las especialidades más antiguas que surgieron del tronco común de la medicina interna a mediados del siglo XIX. Su nacimiento está estrechamente vinculado no sólo a la necesidad de resolver problemas de pacientes concretos, sino también a la de acercarse al conocimiento de la mente humana normal y patológica. Las corrientes filosóficas positivistas y los interrogantes sobre las localizaciones cerebrales de las funciones mentales tuvieron mucho que ver con el nacimiento de esas dos especialidades médicas. En los últimos años esa misma línea de pensamiento, convencida de que la mente humana se descifrará con el mejor conocimiento del funcionamiento cerebral, se ha cristalizado en la neurofilosofía, que pretende iluminar cómo el cerebro toma decisiones en el ámbito de la economía, la ética o la estética.


La neurología estaba consolidada como especialidad médica a finales del siglo XIX porque ya existían servicios o institutos neurológicos, cátedras universitarias y Sociedades científicas en Europa (Alemania, Francia, Reino Unido, Rusia, Suiza, etc.) y en Estados Unidos de América. Este florecimiento de la neurología, cien años antes que la mayoría de las otras especialidades de la medicina interna, se debió al empuje de un grupo de pioneros geniales (Romberg, Erb, Charcot, Dejerine, Jackson, Gowers, Hammond, Weir Mitchel, etc.). La razón de su éxito radicó en que supieron desarrollar un método científico propio basado en la correlación clínico-patológica.


A la par que se enriquecía la semiología clínica, se fue refinando la capacidad de estudio anatomopatológico del sistema nervioso. En esta faceta la aportación española con Simarro, Cajal y su escuela, Achúcarro, Del Río Ortega y otros muchos fue decisiva, junto con las de otras escuelas europeas (Alzheimer, Nissl, Bielschowsky, Golgi, Dejerine, etc.) para poder individualizar todas las diferentes poblaciones celulares del sistema nervioso, neuronas y glía, en condiciones normales y patológicas. Con esos dos instrumentos, la semiología clínica y la neuropatología, la neurología caminó durante varias décadas a la espera de que nuevas aportaciones científicas permitieran su desarrollo. Así se fueron añadiendo las pruebas bioquímicas y bacteriológicas de sangre y LCR; los instrumentos para medir las actividades eléctricas del sistema nervioso central y periférico (EEG, EMG, ENG, potenciales evocados, etc.), y las exploraciones de imagen, desde las cruentas de contraste ya en desuso (mielografía, neumoencefalografía, ventriculografía) a las incruentas basadas en técnicas computarizadas de rayos X (TC), de resonancia magnética en todas sus variedades, de isótopos (SPECT, PET) y también de ultrasonidos (ecografía, Doppler). Con todo ello, más las biopsias neuromusculares, cerebrales y de otros tejidos, se puede decir que se han hecho objetivables en vida una gran parte de las lesiones y las enfermedades del sistema nervioso sin esperar a la correlación clínico-patológica basada en la autopsia.


Pero en muchas enfermedades neurológicas no se demuestra fácilmente todavía su base patológica. La semiología clínica es aún esencial en el diagnóstico de numerosas enfermedades o trastornos neurológicos puesto que su base estructural, bioquímica e histológica escapa a las pruebas paraclínicas de diagnóstico. Este predominio de la semiología y del método clínico en neurología se pone bien de manifiesto cuando se trata de hacer el diagnóstico más importante y trascendente que existe, el de la muerte cerebral, que sigue siendo un diagnóstico clínico neurológico que ninguna prueba paraclínica puede sustituir, si acaso complementar.


Muchos diagnósticos neurológicos se basan todavía en las habilidades clínicas y esto requiere mucho entrenamiento y experiencia. Quienes sientan vocación neurológica deberán asumir como premisa básica que han de ser excelentes clínicos, no sólo buenos intérpretes de exploraciones complementarias.


En las últimas décadas la asistencia neurológica ha ido saliendo del ámbito cerrado de los servicios en los grandes hospitales hacia los hospitales comarcales y consultas de asistencia primaria. Con ello se va definiendo la figura de un neurólogo general que atiende en un primer nivel extrahospitalario la gran demanda de los procesos más frecuentes de consulta, mientras que los neurólogos hospitalarios se superespecializan en áreas concretas, lo que tiene grandes ventajas para el progreso tanto asistencial como docente y de investigación, pero también el inconveniente de la dispersión de la especialidad.


La demanda de asistencia neurológica, pública o privada, no hará sino aumentar en los próximos años por la prevalencia creciente de las enfermedades neurológicas. Basta leer los informes de la OMS que sitúan las enfermedades neurológicas entre los principales problemas de salud del mundo desarrollado en los próximos veinte años, a la cabeza de los cuales estarán las enfermedades vasculares y las neurodegenerativas y, en particular, las demencias ligadas al envejecimiento de la población.


Los especialistas del futuro van a tener que responder a las necesidades de los pacientes, además de a las de los gerentes de los sistemas sanitarios públicos constreñidos por presupuestos cada vez más reducidos. Los clientes ya no son sólo los pacientes, sino los gerentes a los que hay que convencer del valor añadido de la actividad médica especializada. Y lo que piden unos y otros no es fácilmente compatible. A veces es, incluso, abiertamente incompatible. El paciente quiere, además de una asistencia inmediata y personalizada, un especialista cada vez más competente en su enfermedad específica y una asistencia continuada, en equipo, y que atienda a su medicación y también a su calidad de vida, repercusiones físicas y psicológicas de la enfermedad, posibilidades de rehabilitación, etc. Por el contrario, el gerente quiere consultas rápidas y baratas, a poder ser todas iguales, por un neurólogo (u otro especialista) polivalente que deje el seguimiento de los pacientes en manos del médico de familia, y el resto es asistencia social no sanitaria.


En esta situación de crisis económica el coste progresivamente creciente de los nuevos fármacos produce otro desafío notable. La farmacología del SNC (neurología y psiquiatría) basada en la reposición o modificación de los diferentes neurotransmisores produjo grandes avances que parecen estancarse en los últimos años. Se extiende un cierto pesimismo puesto que ese tipo de fármacos, tales como dopaminérgicos, antipsicóticos, antiepilépticos o antidepresivos por poner unos ejemplos, son sólo sintomáticos y no modifican la historia natural de los procesos que tratan. Pero no me parece que se deban menospreciar los beneficios de los tratamientos sintomáticos que han contribuido a aliviar el sufrimiento y mejorar la calidad de vida de millones de personas. En los próximos años las enfermedades neurológicas se beneficiarán de los avances generales de la farmacología en ámbitos tales como las enfermedades infecciosas o la prevención de la ateromatosis y de los ictus isquémicos, pero la esperanza está puesta en que los avances terapéuticos más específicos vengan de la mano de las neurociencias básicas.


Hay un acuerdo general en que las neurociencias básicas, o la neurociencia como concepto integrador si se prefiere, van a revolucionar el conocimiento y la práctica de la neurología, y en algunos campos van a borrar los límites artificiales creados hace años entre la neurología y la psiquiatría.


Los avances en la genética molecular tienen uno de sus campos principales de aplicación en el estudio del sistema nervioso y de sus trastornos. El sistema nervioso expresa una gran cantidad de genes, y posiblemente eso explica el elevado número de enfermedades neurológicas humanas de base hereditaria. Los avances en estos ámbitos son gigantescos y están revolucionando nuestras ideas fundamentales sobre algunas enfermedades. El ejemplo de la enfermedad de Parkinson es paradigmático. En los textos de hace sólo quince años la enfermedad de Parkinson era ejemplo de una enfermedad neurodegenerativa esporádica, si acaso inducida por algún neurotóxico ambiental y no había lugar para la enfermedad de Parkinson hereditaria. En poco más de una década se han descrito más de quince locus y se han identificado varios genes patógenos o predisponentes a esta enfermedad, algunos de los cuales se encuentran en pacientes sin historia familiar, de donde se empieza a sospechar que la mayoría de las variedades de enfermedad (enfermedades) de Parkinson están determinadas genéticamente. El siguiente paso es conocer los productos anormales y sus consecuencias (genómica funcional, proteómica) para dar lugar a dianas terapéuticas. Es de esperar que en las próximas décadas veamos el fruto de estos avances aplicados a algunas de las enfermedades neurológicas más características, las enfermedades neurodegenerativas, relacionadas todas ellas con el depósito de proteínas anormales y la muerte neuronal (apoptosis) de sistemas específicos.


Otro campo de progresos revolucionarios viene de la mano de la inmunología. A las entidades ya clásicas de patogenia inmunomediada como el síndrome de Guillain-Barré, el síndrome de Miller Fisher, las polimiositis, la miastenia grave, el síndrome de Eaton-Lambert, los síndromes paraneoplásicos con antígenos onconeuronales, etc., se ha añadido recientemente el hallazgo de anticuerpos frente a neurotransmisores (anti-GABA en pacientes con encefalopatías epilépticas) o frente a receptores (anti-NMDA, anti-VGKC) en encefalopatías que remedan cuadros neuropsiquiátricos como brotes psicóticos agudos, la catatonia maligna o el síndrome maligno de la neurolépticos y que contribuyen también a la aproximación entre la neurología y la psiquiatría. En opinión de los más optimistas, se está próximo a encontrar bases biológicas inmunológicas en la esquizofrenia, al menos de alguna de sus variedades.


La otra vía en la que están puestas muchas esperanzas para aliviar o curar las enfermedades neurológicas es la de la regeneración nerviosa. Ramón y Cajal, siempre genial, ya abrió esa vía y creyó en ella tanto en el sistema nervioso periférico como en el central. La demostración de que en el cerebro adulto existe aún la posibilidad de una neurogénesis, la posibilidad de implantar células pluripotenciales, la utilización dirigida de factores neurotróficos, etc., abren una vía que debe mirarse aún con cautela para no crear falsas expectativas entre los pacientes y sus familiares, pero que en algunos campos puede significar un gran avance para reparar lesiones hasta ahora sin esperanza de tratamiento. No hay demasiadas esperanzas de que esa reposición celular pueda ser de utilidad significativa en las enfermedades neurodegenerativas difusas y complejas (multisistémicas). Pero sí es posible que, de los avances en el conocimiento de la transformación de las células pluripotenciales en las distintas poblaciones neuronales o gliales, del cultivo, diferenciación, multiplicación, etc., se deriven opciones biológicas o farmacológicas para una neuroprotección eficaz y evitar el progreso de las principales enfermedades neurodegenerativas. En este momento, estamos en condiciones de diagnosticar con una sensibilidad y especificidad por encima del 90% a los pacientes que van a desarrollar enfermedad de Parkinson o de Alzheimer con muchos años de antelación a que se desarrolle el síndrome motor clásico o la demencia. Un tratamiento neuroprotector que retrasara sólo en unos pocos años el desarrollo de esas dos enfermedades produciría beneficios sociosanitarios de una magnitud gigantesca.


Profesor Juan J. Zarranz
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Introducción


La anamnesis y la exploración clínica son la base del diagnóstico neurológico a pesar del gran desarrollo actual de las técnicas de diagnóstico complementario. Un dominio básico del método clínico neurológico es esencial para todo médico por dos motivos principales. El primero es que cualquier sensación corporal que dé lugar a un síntoma, sea dolor, fatiga, impotencia funcional, alteración sensorial, etc., es de origen neurológico en la medida en que su percepción y procesamiento consciente requieren la participación del sistema nervioso. Pero no todo síntoma aparentemente neurológico se debe a una lesión del sistema nervioso. Muchos de esos síntomas son sensaciones corporales banales, otros se deben a estados de ansiedad o afectivos alterados, y un tercer grupo es secundario a trastornos en otros órganos. Es esencial que los médicos de asistencia primaria sean capaces de discriminar con acierto aquellos pacientes que realmente son sospechosos de una enfermedad neurológica. De lo contrario transfieren ese papel de selección, que les es propio, a los especialistas, lo que reduce su eficiencia.


El segundo objetivo es la consideración de que toda enfermedad del sistema nervioso es una urgencia médica o quirúrgica. Esto se debe a la especial vulnerabilidad del sistema nervioso ante cualquier agresión y a su escasa capacidad de recuperación. Por ello, no apresurarse a considerar que cualquier síntoma indica una enfermedad neurológica y, sin embargo, actuar con inmediatez cuando realmente existe una dolencia del sistema nervioso, son los dos polos de tensión entre los que se sostiene todo el edificio de la práctica neurológica correcta.


El que cualquier síntoma pueda ser expresión de una disfunción neurológica se debe a la extraordinaria especialización funcional del sistema nervioso. La anamnesis y la exploración neurológicas deben interpretarse siempre en términos anatomofisiológicos, pues la queja del enfermo no apunta necesariamente al lugar de la lesión. Una torpeza motora de la mano o del pie puede ser de origen neuromuscular, o por una lesión medular, cerebelosa, de los ganglios basales o cortical. No se deben solicitar los exámenes complementarios sin haber resuelto antes el diagnóstico topográfico con las pruebas clásicas. Al terminar la anamnesis, el médico debe tener unas hipótesis sobre la naturaleza de la enfermedad y, tras la exploración, sobre su posible localización. De lo contrario es muy probable que las exploraciones complementarias vayan mal orientadas y sus resultados creen más confusión que claridad.


Una docencia integrada es particularmente importante en lo que se refiere a las enfermedades neurológicas. La semiología y la patología del sistema nervioso son absolutamente indescifrables si no se acompañan de los fundamentos anatómicos, fisiológicos y fisiopatológicos.









Anamnesis


La importancia respectiva de la anamnesis y de la exploración en la orientación diagnóstica de los pacientes neurológicos varía en razón del problema. En las consultas de medicina primaria, donde hay que orientar a pacientes con cefaleas, mareos, crisis de inconsciencia, parestesias inconstantes y dolores imprecisos, es mucho más importante una anamnesis minuciosa que el virtuosismo de una exploración exhaustiva: pocos signos y seguros son de más utilidad en la exploración neurológica de asistencia primaria. Una exploración básica es la propuesta en la tabla 1.1.




Tabla 1.1 Examen neurológico básico (de cribado) en un paciente ambulatorio (sin alteraciones de consciencia ni mentales)


[image: image]








Orden de recogida de la anamnesis


En general, el orden es el mismo de toda historia médica, a saber: motivo de la consulta, historia de la enfermedad actual, anamnesis por aparatos y sistemas, medicación actual, antecedentes familiares y personales incluida la situación laboral o profesional.


El neurólogo con experiencia adapta en seguida el formato de la anamnesis al caso concreto, porque ya tras las primeras impresiones sobre el paciente y sus quejas ha elaborado alguna hipótesis de diagnóstico, por lo que muy pronto toma la iniciativa y hace preguntas intencionadas. Aun en el caso de que el paciente acuda con muchas exploraciones complementarias ya practicadas, no hay que dejarse influir por ellas, y hay que empezar por el principio, interrogando al paciente por su enfermedad.









Dificultades en la anamnesis. Interrogatorio dirigido


La anamnesis del paciente neurológico no es nada fácil. Cada síntoma, sea una cefalea, trastornos sensitivos o motores, visuales o del lenguaje, requiere un interrogatorio particular. El médico debe adquirir, con la experiencia, el equilibrio que le permita, por un lado, recoger fielmente las quejas del paciente y, por otro, orientar sin deformar, mediante sus preguntas dirigidas, los puntos esenciales que añaden precisión y consistencia a los recuerdos a veces demasiado vagos o inespecíficos del enfermo. Hay algunos síntomas tan relevantes que deben ser interrogados siempre, independientemente de la queja principal del enfermo. Son, por ejemplo, cefaleas, crisis de inconsciencia o convulsiones, vértigos, alteraciones visuales, parestesias, parálisis facial o de las extremidades, debilidad en una extremidad, desequilibrio, deterioro de la memoria o cambios en la conducta.


Éste es el momento de indagar sobre los antecedentes personales y familiares, puesto que ya se está orientado sobre qué antecedentes patológicos pueden ser más relevantes y en los cuales hay que insistir.


Los síntomas neurológicos son, a menudo, paroxísticos o transitorios (neuralgias, parestesias, desmayos, alteraciones visuales, vértigos, etc.), y el paciente no los experimenta en el momento de la entrevista, por lo que sólo depende de su poco fiable memoria para describirlos. Además, la rareza de las sensaciones experimentadas, inhabituales en la vida cotidiana, hace que el paciente se sienta incapaz de describirlas con su lenguaje ordinario.


No sólo la comunicación verbal es importante en la anamnesis. La manera en que el paciente relata los síntomas, su estado de ánimo, la precisión con que los refiere y repite, la vivencia que hace de ellos, etc., son a veces tan iluminadores del diagnóstico posible como el síntoma mismo. No es tanto lo que cuenta el paciente sino cómo lo hace, en especial la fiabilidad que merecen sus respuestas, si son vagas o ambiguas o, por el contrario, concretas y constantes. Apreciar ese metalenguaje requiere mucho tiempo y experiencia. Los médicos veteranos prefieren escuchar ellos mismos directamente el relato del paciente que leer la historia redactada por otra persona. La redacción escrita de las historias clínicas debe ser minuciosa, respetando a veces las expresiones de los pacientes, describiendo fidedignamente los acontecimientos y sus circunstancias, para que de verdad sean documentos clínicos útiles a diferentes personas.


Las enfermedades neurológicas alteran con frecuencia la consciencia o el estado mental del enfermo o el lenguaje y, por tanto, la historia debe obtenerse de otra persona próxima. Esto ocurre en la mayoría de las urgencias neurológicas. La información de la familia es esencial para detectar alteraciones no cognitivas sino conductuales, como son un cambio en los hábitos del paciente, en el humor, en sus aficiones, en su conducta social o laboral, en el apetito o en la libido, en su capacidad de juicio o raciocinio. Graves enfermedades de las áreas frontotemporales y del sistema límbico se traducen en trastornos de la personalidad y la conducta, y no en el estado cognitivo ni en la exploración neurológica convencional.


El paciente se suele referir a las alteraciones repetidas periódicamente, por ejemplo, cefaleas o crisis de inconsciencia, con un término inespecífico como «me duele la cabeza» o «me dan mareos», y es difícil conseguir que los describa con detalle. Un método que da buen resultado es pedirle que cuente el último episodio («haga Vd. memoria, qué estaba haciendo cuando empezó y cómo fue exactamente»). Una vez fijada su atención y memoria en ese último episodio, es más fácil conseguir que describa otros pasados con mejores detalles y nos proporcione datos valiosos sobre la evolución de las crisis en el tiempo.


La anamnesis puede ser incompleta o imperfecta, a veces por desidia del médico o porque el paciente olvida o ignora la importancia de ciertos detalles que elabora o recuerda después de la primera entrevista. Es una regla de oro que cuando el problema de un paciente no está claro hay que empezar de nuevo por la anamnesis. Tampoco es raro que el médico deba reinterrogar al paciente cuando ya ha iniciado la exploración por detectar algún trastorno (p. ej., una atrofia muscular o una cicatriz) al que el paciente no ha dado importancia y no ha referido.









Antecedentes personales


Algunas reglas son importantes. No hay que dar por ciertos los diagnósticos que los pacientes dicen haber recibido previamente, ni ellos ni sus familiares. No es raro que los pacientes deformen o cambien la información que les da el facultativo. Son comunes los errores entre el temblor esencial y la enfermedad de Parkinson, o entre la esclerosis múltiple y las degeneraciones espinocerebelosas, o que una demencia sea atribuida a arteriosclerosis cuando su base patológica es la enfermedad de Alzheimer o la de Huntington. Por eso siempre hay que indagar cuán fiable es ese supuesto diagnóstico y, sobre todo, si existe una historia clínica hospitalaria que se pueda revisar o una biopsia o autopsia que apoye el diagnóstico.


También hay que dudar de las relaciones causa-efecto que los pacientes dan por sentadas. Por ejemplo, en el campo de las epilepsias es muy común que los pacientes o sus madres atribuyan la enfermedad a traumatismos banales de la infancia.


De especial importancia es la ingesta de tóxicos y fármacos. Alteraciones de la conducta, de la vigilancia, de la memoria, del estado cognitivo, del equilibrio, temblores y otros movimientos anormales, convulsiones o cefaleas, pueden deberse a los efectos secundarios de los tóxicos y fármacos más diversos (ver Capítulo 29). La iatrogenia por fármacos oficiales o con productos no oficiales automedicados es más frecuente en los ancianos polimedicados cuyo sistema nervioso es más vulnerable.


Otros antecedentes personales orientadores del diagnóstico son la procedencia geográfica o racial, los viajes a países endémicos en ciertas enfermedades infecciosas, los hábitos sexuales o las aficiones que puedan exponer al paciente a tóxicos (herbicidas, pinturas, etc.). El interrogatorio sobre algunos de estos aspectos es delicado, y es necesario hacerlo en privado con el paciente.









Antecedentes familiares


Muchas enfermedades neurológicas tienen una base genética y hay que insistir en la historia familiar. A la pregunta directa «¿Hay otros casos como el suyo en su familia?», la respuesta a menudo es negativa, lo que hay que tomar con suma precaución. La negativa se puede deber a ignorancia y también a malicia para poner a prueba la sagacidad del médico.


También ocurre que los familiares han sido mal diagnosticados. Es común el que un enfermo con una polineuropatía hereditaria afirme que su padre andaba mal por «artrosis» y su hermano porque tuvo un accidente. Las enfermedades de herencia dominante autosómica o de herencia mitocondrial tienen una expresión fenotípica muy diferente de una a otra generación o entre individuos de la misma fratría, por lo que la negativa de los antecedentes familiares se debe a que no se han reconocido; esto obliga muchas veces al estudio de los parientes aparentemente sanos, lo que plantea problemas psicológicos y éticos delicados.









Síntesis y formulación de una hipótesis de diagnóstico


Al terminar la anamnesis, el médico debe tener una idea lo más clara posible del proceso del paciente y una hipótesis aproximada del diagnóstico. La exploración clínica y los exámenes complementarios van destinados a corroborar esa hipótesis.


Muchos procesos neurológicos, como migrañas, epilepsias, neuralgia del trigémino y otros, pueden cursar con una exploración y pruebas complementarias negativas. Enfermedades muy graves como la de Parkinson o la de Alzheimer evolucionan durante tiempo con las pruebas complementarias ordinarias normales. Este diagnóstico exclusivamente clínico de una enfermedad grave es muy peculiar de las afecciones del sistema nervioso central (SNC). Cuesta convencer a los interesados de la existencia de una grave enfermedad neurológica si todas las exploraciones complementarias son negativas.


En resumen, el objetivo de la anamnesis es la recogida de los síntomas y su historia natural (comienzo y evolución), que orientan hacia la causa del trastorno según las grandes categorías etiológicas: enfermedades vasculares, infecciosas, degenerativas, procesos expansivos, trastornos tóxicos o metabólicos. Así, a modo de ejemplo, un comienzo súbito es típico de los ataques epilépticos o de los ictus cerebrales; un comienzo relativamente agudo y evolución progresiva rápida sugiere un tumor maligno o un proceso tóxico; un trastorno de comienzo impreciso y años de evolución es propio de las enfermedades degenerativas.


El objetivo fundamental de la exploración neurológica es localizar dentro del sistema nervioso la lesión que se sospecha por la historia. Por eso hay una estrecha interrelación entre la anamnesis y la manera de llevar a cabo la exploración.












Exploración


Se tarda mucho tiempo en adquirir las habilidades para llevar a cabo un examen neurológico completo aunque sea básico. Las múltiples maniobras necesarias para explorar los reflejos o los pares craneales o mirar el fondo de ojo exigen un entrenamiento manual costoso.


Al comienzo es aconsejable hacer la exploración neurológica siempre en el mismo orden, por ejemplo: examen general, examen mental y de consciencia, pares craneales, sistema motor, sistema sensitivo, reflejos, coordinación de los movimientos, equilibrio y marcha. Un examen básico de cribado se recoge en la tabla 1.1. Sobre él se pueden añadir todas las demás maniobras necesarias para buscar patologías específicas o precisar los detalles de las detectadas en el examen básico.


Los neurólogos con más experiencia adaptan la exploración a cada caso, pues buscan confirmar o descartar las hipótesis que ya han elaborado durante la anamnesis o conforme analizan los hallazgos del propio examen clínico. Por ejemplo, en un caso de probable migraña por la anamnesis y en el que la sospecha de una lesión orgánica cerebral es muy baja, el neurólogo hace la exploración ordenada como un principiante sin detenerse en ningún detalle, confirmando la hipótesis de que todo va a ser normal, mientras que en otro caso puede comenzar el examen por el sistema que sospecha va a presentar anomalías, detenerse con mucho detalle en un aspecto y pasar más superficialmente sobre otros.


La exploración neurológica no es pasiva por parte del paciente, sino que pone a prueba la función de diversos sistemas contando con su colaboración. Por eso se le dan órdenes («abra los ojos», «levante la mano», «camine y dé la vuelta», etc.) que debe ejecutar. En ciertos casos (niños pequeños, pacientes afásicos o confusos, dementes o enfermos en coma) la exploración es, necesariamente, más simple e indirecta.


El objetivo de la exploración es doble:




1.  Confirmar que existe una disfunción por una lesión orgánica.


2.  Deducir la topografía de la lesión (diagnóstico topográfico) e incluso su gravedad (importante para sentar un pronóstico).





En el diagnóstico topográfico se utilizan conocimientos precisos de la neuroanatomía y de la correlación clinicopatológica. Algunos signos son de localización inequívoca como la pérdida de visión de un ojo, la parálisis completa del tercer par o una paraplejía con signo de Babinski bilateral. En estos casos, el diagnóstico topográfico se restringe a un área anatómica localizada. Otras veces los síntomas y signos no tienen una localización precisa, como en una hemiparesia o un hemisíndrome cerebeloso, si no se acompañan de otros signos. En estos casos los exámenes complementarios van menos orientados pero son de más ayuda.


Los neurólogos comienzan, a veces, el diagnóstico topográfico resolviendo grandes dicotomías. Por ejemplo, sopesar si el paciente sufre una lesión focal o multifocal. Resolver este primer paso puede ser muy importante, pues la etiología de una lesión focal o multifocal suele ser bien diferente. Otra dicotomía frecuente ante un enfermo con un síndrome motor deficitario es si tiene una patología del SNC o periférico. Ante un paciente con síntomas y signos de una lesión difusa cerebral es frecuente, sobre todo en los niños, plantear la dicotomía entre enfermedades de la sustancia gris o de la sustancia blanca.






Exploración general


Debe ser igual de completa que en cualquier otro paciente. Algunos hallazgos son particularmente relevantes, por ejemplo los del examen ocular y del fondo de ojo o la exploración cardiovascular por la altísima incidencia de las enfermedades vasculares cerebrales y la exploración cutánea por los numerosos síndromes neurocutáneos. La pluripatología es cada vez más frecuente en la población envejecida. Ningún paciente, aunque su queja primaria sea neurológica, puede considerarse bien atendido sin un examen general completo.









Examen del estado mental


El examen mental incluye tres áreas principales: intelectiva o cognitiva, conductual y afectiva. Su exploración detallada es cada vez más importante conforme se incrementa la morbilidad cerebral por toda clase de procesos patológicos, como secuelas de traumatismos craneales o de ictus cerebrales, y por la prevalencia de las enfermedades degenerativas que conducen a una demencia.


Se puede obtener una orientación muy precisa de la situación del paciente a través de la anamnesis, y hay que tomar en cuenta las observaciones del paciente y de la familia sobre la memoria, orientación y actividades cotidianas del enfermo: vestido, aseo, alimentación, si puede salir solo a la calle, realizar actividades domésticas o profesionales y mantener una vida de relación familiar o social. Hay que preguntar sobre si han notado un cambio psíquico en sus gustos, en su temperamento, si toma iniciativas o está apático, si se muestra inquieto, irritable o agresivo. Si su humor es apropiado a la situación o está exaltado y eufórico, o bien si está triste, melancólico y con ideas de muerte o suicidio. Con esas primeras ideas el médico debe orientar el resto del examen mental. En las fases iniciales del deterioro cognitivo es frecuente que el paciente esté más deteriorado de lo que la familia sospecha, pues en el hogar es la propia familia la que suple sus fallos y errores. No es raro, incluso, que la familia tenga tendencia a ocultar o negar el deterioro intelectual.


Dado que la vigilancia, la capacidad de atención y concentración y el lenguaje condicionan todo el resto de las pruebas, es conveniente empezar por descartar alteraciones groseras en estas áreas. Un paciente somnoliento e inatento no puede evaluarse mentalmente. Pruebas sencillas de atención y concentración son la repetición de series de dígitos (al menos cinco hacia delante y tres hacia atrás, aunque esto depende de la edad y nivel cultural) y el recitado de los meses del año hacia atrás. En el área del lenguaje hay que prestar atención a los tres elementos básicos de las afasias: la falta de la palabra (anomia), la sustitución de sílabas o palabras (parafasias) y la dificultad de comprensión de órdenes sencillas. Si estos elementos están presentes, interfieren en el resto del examen mental.


Una de las escalas más utilizadas para una cuantificación básica del estado intelectual global es el Mini-Mental State Examination (cuadro 1.1), aplicable en pocos minutos. Ésta y otras escalas son combinaciones de pruebas breves para examinar las principales funciones cognitivas (tabla 1.2). Algunas de las pruebas mencionadas en la tabla 1.2 pueden servir para detectar defectos neurológicos «focales», como es el caso de las que examinan el lenguaje o las praxias constructivas. Pero muchas de esas pruebas, aunque teóricamente examinan funciones atribuidas a los lóbulos frontales o parietales, también son sensibles a deterioros «no focales» del cerebro, como es el caso del envejecimiento, del efecto de fármacos y drogas, las alteraciones metabólicas, el daño postraumático o vascular difuso, lesiones de los circuitos córtico-subcorticales, etc.





Cuadro 1.1 Examen cognitivo (Mini-Mental State Examination) (de Folstein)
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Tabla 1.2 Algunas funciones neuropsicológicas y las pruebas básicas para explorarlas


[image: image]




La necesidad de practicar otras pruebas neuropsicológicas, aunque sean sencillas, para explorar otras funciones superiores suele venir sugerida por la anamnesis o el problema que plantea el paciente, y no se practican de forma sistemática a todos los enfermos, de no ser en ambientes académicos. Algunas de estas pruebas se comentan más adelante (Capítulo 11).









Examen del enfermo estuporoso o en coma


Al no poderse realizar la exploración detallada habitual con la colaboración del enfermo, hay que prestar atención a algunos datos esenciales, como son:




1.  El nivel de consciencia (perceptividad al ambiente y la voz, y reactividad a los estímulos dolorosos).


2.  La motilidad ocular espontánea y refleja (al giro de la cabeza o reflejo oculocefálico y a la irrigación de agua fría en los oídos –reflejo oculovestibular–).


3.  El estado de las pupilas (y sus reacciones fotomotoras).


4.  El tipo de respiración y otros reflejos del tronco cerebral (corneal, ciliospinal, tusígeno).


5.  Las respuestas motoras de las extremidades (reacción de retirada adecuada al dolor, reacción inadecuada de descerebración o descorticación).





La escala para medir el nivel de vigilancia más popular es la de Glasgow (ver Capítulo 10, tabla 10.4), diseñada para los enfermos en coma de origen traumático, pero aplicable a casi todos los pacientes con trastornos de la vigilancia de otra etiología. La escala de Glasgow no tiene en cuenta datos fundamentales como el estado del fondo de ojo, los reflejos osteotendinosos, los signos meníngeos, el examen general y otros, cuyo estado es fundamental en el diagnóstico de la naturaleza de la lesión o alteración metabólica que producen el coma. Recientemente se ha validado otra escala (FOUR) que incorpora el examen pupilar y los reflejos de tronco y amplía con ello su sensibilidad para valorar el estado de los pacientes en coma más profundo. Todo ello se expone con más detalle en el Capítulo 10.









Exploración del sistema motor


Incluye la inspección del estado muscular y de la movilidad, y la valoración del tono muscular, la fuerza («balance muscular») y los reflejos musculares («osteotendinosos»).






Inspección muscular


En la inspección de los músculos se pueden observar fasciculaciones, atrofias, hipertrofias, seudohipertrofias, calambres o contracturas, fibrosis y retracciones de los músculos. Todos estos trastornos se describen con más detalle en el Capítulo 3.









Examen del tono muscular


El tono muscular se aprecia por palpación y por la movilidad pasiva de las extremidades. No hay una norma que establezca los límites fisiológicos del tono muscular en la clínica. Las desviaciones de lo normal requieren cierta experiencia del observador para ser apreciadas.


El músculo sano es firme y tenso a la palpación. La pasividad se aprecia mejor en las extremidades, por ejemplo con el bailoteo de las muñecas sacudiendo los antebrazos, o el penduleo de los brazos cuando, estando el enfermo de pie, se rotan los hombros a uno y otro lado. En las extremidades inferiores, con el enfermo acostado, se observa el desplazamiento lateral de los pies al sacudir la pierna por las rodillas, o la oscilación de las piernas con el paciente sentado en el borde de la camilla. El tono muscular se aprecia también por la resistencia que nota el explorador al movilizar cualquier segmento corporal. Las maniobras más habituales son, con el enfermo acostado, la flexoextensión de las rodillas y caderas, de los codos y de las muñecas, así como la flexoextensión del cuello.


Otro fenómeno relacionado con el tono muscular es el signo del rebote. Con el paciente sentado o acostado se le pide que flexione el brazo contra la resistencia del observador, el cual si lo suelta bruscamente permite que la mano se acerque hacia el rostro del paciente. En condiciones normales el tono postural limita el rebote de la mano, la cual no llega a contactar contra el paciente, pero sí lo hace si existe un defecto del tono muscular. Otra maniobra similar es la de pedir al paciente que levante hacia arriba contra resistencia los dos brazos extendidos. Cuando el explorador suelta bruscamente su resistencia, los brazos suben hacia arriba, más el de un lado si está hipotónico.


La extensibilidad mide la máxima amplitud del movimiento de una articulación (llevar los dedos o la muñeca hacia atrás, juntar los codos en la espalda, extender o separar la rodilla, flexionar y extender el pie). Pero salvo cuando hay retracciones o limitaciones ostensibles, o evidentes asimetrías de uno a otro lado, las apreciaciones sutiles de la pasividad y extensibilidad son difíciles por las grandes variaciones individuales en función de la edad, el sexo y la constitución.






Hipotonía muscular


La hipotonía hace que el músculo esté flácido y blando. Las personas largo tiempo encamadas o que hacen muy poco ejercicio tienen los músculos blandos. Por el contrario, el músculo con el entrenamiento es más firme. La hipotonía manifiesta en el nacimiento se denomina «síndrome del niño blando» debido tanto a lesiones del SNC como neuromusculares (ver Capítulo 25). En el adulto, las lesiones del SNC producen hipotonía cuando son agudas, por el «shock» funcional asociado. Es el caso de las hemiplejías o paraplejías agudas, de las lesiones cerebelosas o de las hemicoreas. En la inmensa mayoría de las ocasiones, cuando en el adulto los músculos son hipotónicos se debe a una lesión del sistema nervioso periférico (SNP) o a una miopatía.









Hipertonía muscular


Hay dos grandes tipos de hipertonía muscular por lesiones del SNC:




1.  La espasticidad que se observa en las lesiones de la vía corticoespinal («piramidal»).


2.  La rigidez consecutiva a las lesiones nigroestriadas («extrapiramidal»).





Otras enfermedades cursan con exageración del tono muscular, bien por lesiones o disfunciones de los ganglios basales (como la distonía muscular deformante o la parálisis cerebral distónica) o bien por lesiones espinales (como la encefalomielitis con rigidez o el síndrome de la persona rígida).


La espasticidad predomina en los músculos antigravitatorios, tiende a fijar la extremidad afectada en una postura que para la pierna es de extensión y rotación interna con pie en equino y varo, mientras que para la extremidad superior la postura es de semiflexión, aproximación al tronco y flexión de la muñeca, con los otros dedos por encima del pulgar. La espasticidad bilateral y muy intensa da lugar a una postura de «descorticación». La espasticidad se exagera con el estiramiento del músculo tanto más cuanto más brusco sea el movimiento de elongación. Por el contrario, los movimientos de estiramiento lentos y suaves permiten la elongación total del músculo.


La rigidez está presente durante todo el movimiento que se imprime pasivamente a una articulación (p. ej., para la extensión del brazo). No depende de la velocidad con que se realiza el movimiento, como es el caso de la espasticidad piramidal. Cuando a la rigidez se sobreañade cualquier tipo de temblor se puede notar el fenómeno de la «rueda dentada». La rigidez se refuerza en una extremidad haciendo movimientos con la otra (signo de Froment): mientras se flexiona y extiende pasivamente una muñeca se pide al enfermo que haga marionetas o coja un objeto con la otra mano, y se percibe un aumento de la resistencia al movimiento que estamos haciendo.









Paratonía


Es una resistencia al movimiento en cualquier sentido que el examinador inicie, como si el paciente se opusiera al movimiento (de ahí su nombre de rigidez oposicionista), y que cede al poco de comenzar el desplazamiento. Se observa en ancianos sanos, en personas con demencias o enfermedades degenerativas cerebrales, y en pacientes con encefalopatías metabólicas o lesiones frontales premotoras.









Catatonía


Es el mantenimiento de una postura que se impone pasivamente a una extremidad (p. ej., levantada) sin que haya, necesariamente, aumento del tono basal.












Percusión del músculo






Respuesta idiomuscular


Es la contracción del músculo cuando se le percute con el martillo de reflejos. Esta respuesta es intrínseca del músculo, no depende de la inervación y es distinta del reflejo que se produce al percutir el tendón. La respuesta idiomuscular normal se produce en una superficie relativamente amplia del músculo, es leve y fugaz. En la miotonía la respuesta idiomuscular se produce en una zona limitada, forma un relieve palpable y es duradera varios segundos.









Miotonía


Es un defecto de relajación del músculo que se ha contraído normalmente. Se puede producir por la percusión del músculo con el martillo de reflejos que produce un rodete o elevación del músculo que da tiempo a verlo y palparlo antes de desaparecer o por la contracción espontánea. Si se pide al enfermo que apriete fuerte los dedos, luego no los puede abrir. Al iniciar la marcha bruscamente, el paciente queda como rígido y puede llegar a caerse. La miotonía se puede producir por la inserción del electrodo al practicar un electromiograma (EMG) (ver Capítulo 2).












Examen de la fuerza






Debilidad y parálisis


Son dos de los síntomas fundamentales de las lesiones del sistema motor, tanto de la unidad motora como de los sistemas corticoespinales. Si la debilidad es completa se denomina parálisis, y paresia si es incompleta. La pérdida de fuerza muscular ya viene sugerida en la anamnesis por las quejas del paciente. Sin embargo, no siempre que el paciente aqueja «falta de fuerza» se encuentra una verdadera debilidad muscular. Los pacientes confunden la astenia con la debilidad (tabla e1.1). Los pacientes con astenia se sienten agotados incluso antes del esfuerzo e incapaces de hacer nada, pero cuando se les interroga específicamente no indican que haya ningún movimiento o actividad que no puedan realizar. Los que tienen una verdadera pérdida de fuerza o fatigabilidad miasténica especifican bien, por ejemplo, que no pueden masticar, peinarse o subir las escaleras. La debilidad muscular verdadera se aprecia en la observación de la mímica, gestos, respiración, habla y movimientos en general, además de por el examen músculo a músculo de su fuerza, lo que se denomina balance muscular. Las manifestaciones de la pérdida de fuerza dependen de la musculatura afectada.









Debilidad de los músculos de la cara


Se expresa por dificultad para elevar las cejas, cerrar los ojos, silbar, chupar, sonreír o enseñar los dientes. Cuando la debilidad es unilateral, como en el caso de la parálisis facial periférica, la asimetría de los movimientos es muy evidente; sin embargo, cuando la debilidad es bilateral, como ocurre en muchas miopatías, puede pasar inadvertida si no se percibe la escasa mímica del enfermo.









Debilidad de los músculos de la lengua, faringe y laringe


Se manifiesta por disartria, disfagia y disfonía. La disartria parética de la lengua comienza por dificultad para pronunciar las consonantes como «t» o «r». El habla se hace mal modulada y farfullante. La paresia de la faringe da a la voz un tono gangoso-nasal porque el aire refluye por las fosas nasales al no cerrar bien el velo del paladar. La disfonía laríngea es variable; puede ser una voz ronca o bitonal (si la paresia es unilateral de una cuerda vocal). Si las cuerdas no cierran bien, la voz es hipofónica-cuchicheante, porque el aire no sale con la fuerza suficiente para producir un sonido elevado. Si las cuerdas vocales no se abren y quedan en aducción, se produce un estridor que suele empeorar durante el sueño. La disfagia parética es, normalmente, alta con dificultad para el primer movimiento de la deglución, no para que el bolo pase del esófago como ocurre en la mayoría de las disfagias obstructivas. Al paciente le cuesta tragar y con frecuencia tiene desviaciones a la tráquea que le producen tos, especialmente con los alimentos líquidos que tienen tropezones (sopas). Si las cuerdas vocales cierran mal, la tos será muy débil e ineficaz, y si el velo del paladar ocluye mal las coanas nasales, el líquido refluirá por la nariz.









Debilidad de los músculos respiratorios


Es una de las principales amenazas en multitud de enfermedades neuromusculares (enfermedades de las motoneuronas, síndrome de Guillain-Barré, miopatías, miastenia grave, etc.). Cuando la carga de la bomba muscular ventilatoria excede su capacidad sobreviene el fallo respiratorio. Cae la ventilación alveolar, aumenta la pCO2 y disminuye proporcionalmente la pO2. La hipoventilación puede apreciarse ya en reposo y durante la vigilia, o bien puede estar larvada en forma de hipoventilación alveolar durante el sueño. La paresia del diafragma se puede sospechar clínicamente por ortopnea y movimientos abdominales paradójicos durante la inspiración (el vientre se hunde en lugar de volverse prominente pues la inspiración se hace con la musculatura torácica auxiliar). A la cabecera de la cama del paciente se puede valorar groseramente la reserva respiratoria contando en voz alta, pero es preferible utilizar un pequeño espirómetro portátil. No hay que fiarse de la gasometría en situaciones potencialmente críticas como es el caso de los pacientes con miastenia o síndrome de Guillain-Barré. Antes de que la gasometría detecte alteraciones importantes, el paciente puede tener una parada respiratoria por agotamiento neuromuscular. Los síntomas y signos de hipoventilación durante el sueño pueden ser engañosos, pues no sugieren una enfermedad respiratoria, ya que consisten en irregularidades y despertares del sueño, ronquidos, caídas de la cama, cefaleas matutinas, torpor mental y somnolencia diurna, disfunción eréctil, irritabilidad, fallos de memoria y fatiga.









Debilidad de los músculos espinales y abdominales


La pérdida de fuerza de estos grandes músculos que sostienen la columna y facilitan adoptar la postura erecta se manifiesta por la dificultad del paciente para incorporarse de la cama o del suelo, por cifoescoliosis dorsal, o porque la lordosis lumbar está aumentada con vientre prominente.









Debilidad de los músculos de las extremidades


Las manifestaciones varían si los músculos más afectados son los proximales o los distales. Cuando los músculos proximales de los brazos son débiles, los pacientes se quejan de no poder levantar los brazos para peinarse o vestirse o para colgar objetos en un armario, y si son débiles los de las piernas, aquejan dificultad para subir escaleras o al autobús, o para levantarse de un sofá o del retrete sin ayuda. La debilidad de los músculos distales de las manos se expresa por la dificultad de manipular objetos pequeños, y la de los pies por esguinces de tobillo y tropezones en los bordes de las escaleras y alfombras con caídas frecuentes.












Balance muscular


El balance muscular en la práctica ordinaria interesa los principales grupos musculares (tabla e1.2). Hay que probar la fuerza del músculo que se ha pedido al enfermo que contraiga, bien contra la gravedad o bien contra la resistencia que el examinador hace con su mano; se valora según una escala clásica (tabla 1.3).


Tabla 1.3 Escala MRC ampliada para la puntuación de la debilidad muscular






	0

	Ausencia de contracción voluntaria






	1

	Se ve o palpa una contracción pero no se produce ningún desplazamiento






	2

	Se produce un desplazamiento pero no se vence la gravedad del segmento movido






	3 (−)

	Se vence la gravedad pero no se consigue toda la movilidad del segmento examinado






	3 (+)

	Se vence la gravedad y se opone a una resistencia pero cede bruscamente






	4 (−)

	Se vence la gravedad y una mínima oposición del examinador






	4

	Se vencen la gravedad y una oposición moderada del examinador






	4 (+)

	El músculo es sin duda ligeramente débil






	5 (−)

	El músculo es dudosamente débil






	5

	Fuerza normal







No hay que olvidar los flexores, extensores y rotadores del cuello, ni los abdominales o erectores del tronco que intervienen en funciones tan importantes como sentarse o incorporarse. Algunos músculos (como el cuádriceps o los gemelos) son tan potentes que aunque estén débiles pueden vencer la máxima resistencia que hace el examinador con su mano. Por eso es imprescindible complementar el balance en la camilla con otras pruebas para detectar la debilidad inicial de estos músculos. Hay que anotar si el paciente se puede levantar del suelo o de cuclillas o de una silla baja sin apoyo, o si puede subir un escalón, o caminar de puntas y talones o saltar «a la pata coja» sobre un solo pie (esta prueba puede estar alterada por defectos en el equilibrio o en la coordinación).


En los pacientes con ligera debilidad por lesión de la vía piramidal, el déficit sólo se pone de manifiesto en maniobras especiales:




1.  Prueba de Mingazzini: acostado con las piernas semiflexionadas levantadas al aire y observar cómo una de las dos cae antes.


2.  Prueba de Barré: con los brazos al frente y los ojos cerrados observar si se produce la caída progresiva de una mano; no hay que confundir esta caída de la mano que se produce lentamente y comenzando por los extensores de la muñeca, con la inestabilidad de la postura que se observa cuando hay un defecto de la sensibilidad profunda en la que los dedos o bien oscilan y «tocan el piano», o bien la mano se desvía hacia fuera, pero no se flexiona la muñeca ni cae.





Al hacer el balance muscular también se puede apreciar la fatigabilidad anormal de los músculos, por ejemplo de los deltoides para levantar los brazos 20 o 30 veces seguidas, o de los cuádriceps para levantarse varias veces de una silla. La fatigabilidad consiste en el cansancio anormal por esfuerzos musculares tolerables en condiciones fisiológicas, y es la característica fundamental de los trastornos de la transmisión neuromuscular (miastenia grave y síndromes miasténicos). En estos casos, la fatigabilidad se caracteriza por la posibilidad de afectar a músculos o funciones motoras específicas (caída de los párpados, disfonía, disfagia, dificultad respiratoria), y por su rápida recuperación con el reposo. Hay que distinguir la fatigabilidad de la astenia, que consiste en una sensación general de cansancio, pero sin debilidad para movimientos o actos concretos. La astenia suele ser oscilante durante el día, o de unos días a otros, y es un síntoma muy común en el contexto de enfermedades generales, estados de depresión o neuróticos. También se quejan de cansancio fácil muchos pacientes con otras enfermedades neurológicas como parkinsonismos, estados lacunares de los ganglios basales, esclerosis múltiple y neuromiopatías, pero todos ellos presentan otras anomalías en la exploración neurológica.


Es importante identificar en la exploración a los pacientes con debilidad psicógena. En general, lo primero que dicen cuando se les pide que hagan un determinado movimiento, por ejemplo la flexión dorsal del pie, es «no puedo». Si se insiste, es posible que hagan el movimiento contrario o bien que contraigan todos los músculos de la pierna de forma tónica, e incluso que hagan gestos exagerados con todo el tronco y muecas de la cara para indicar el esfuerzo sobrehumano que están haciendo sin conseguir que el pie se mueva un milímetro en el sentido que se les ha pedido. Otras veces el paciente comienza, después de muchos intentos, a contraer el músculo que se le pide, pero de manera inconstante, y su gesto no es sostenido y firme contra la mano del explorador sino intermitente y, a menudo, tras unas leves contracciones cede bruscamente y el paciente da un suspiro teatral de agotamiento. También es frecuente que si el paciente hace, por fin, una contracción fuerte contra la mano del explorador y éste cede bruscamente su resistencia, la extremidad del paciente no sigue la mano del explorador sino que queda fija en el ángulo donde comenzó la exploración. Un problema muy difícil, y no infrecuente sobre todo en los pacientes con reclamaciones legales o demandas de incapacidades, es el de los casos en los que a un defecto motor orgánico cierto, por ejemplo a un déficit por lesión de un nervio periférico, el paciente añade una debilidad histérica o malintencionada en otro territorio o en otro movimiento que son incongruentes con el verdadero déficit orgánico.









Examen de los reflejos






Reflejos musculares


Los reflejos musculares (osteotendinosos) son la expresión del reflejo fisiológico de estiramiento que se integra de manera segmentaria en la médula. Este arco reflejo medular está sometido a influencias reguladoras (inhibidoras) de las vías descendentes corticoespinales. Todas las lesiones del arco reflejo medular producirán una disminución o abolición del reflejo muscular correspondiente, mientras que las lesiones de la vía corticoespinal o «piramidal» causarán una exaltación de los reflejos.


Todos los músculos del organismo presentan su reflejo de estiramiento, pero sólo unos pocos son accesibles fácilmente para provocarlos y observarlos en la clínica. Estos reflejos son: bicipital, tricipital, radial, cúbito-pronador, flexor de los dedos de las manos, rotuliano, aquíleo y flexor de los dedos de los pies. Se suelen anotar las respuestas según una escala del 0 al 5 (tabla 1.4).


Tabla 1.4 Escala para puntuar el estado de los reflejos musculares






	0

	Abolido






	1

	Muy débil






	2

	Ligeramente débil






	3

	Normal






	4

	Vivo no patológico






	5

	Exaltado (posible clonus)







Al explorar los reflejos hay que comparar un lado con el otro para detectar que un reflejo está disminuido o exagerado. No siempre que hay modificaciones de los reflejos se deben a problemas patológicos, sino a variaciones individuales o de las circunstancias de la exploración. Así, las personas obesas suelen tener los reflejos más bajos y además la contracción muscular es menos visible. En un ambiente frío o tenso, en una persona ansiosa o en un alcohólico en privación, los reflejos pueden parecer anormalmente vivos y en una segunda exploración serán más normales. Algunas personas tienen los reflejos musculares inhibidos y aparecen si se exploran en otra postura (p. ej., los aquíleos con el paciente de rodillas en el borde de la cama) o durante maniobras que facilitan los reflejos, de las cuales la más sencilla es pedir al paciente que contraiga levemente el músculo cuyo tendón vamos a percutir. También se le puede pedir que haga fuerza en un territorio distinto, por ejemplo que contraiga un puño mientras exploramos los reflejos del otro brazo, o que enganche una mano con la otra y estire de ambas (maniobra de Jendrasik) mientras exploramos los reflejos de las piernas.


Las distrofias musculares disminuyen los reflejos cuando están relativamente avanzadas. La miastenia grave no los disminuye, aunque se pueden agotar si se exploran repetidamente. Por el contrario, en el síndrome miasténico de Eaton-Lambert, en el que los reflejos basales están disminuidos, la contracción muscular sostenida durante unos segundos facilita la obtención del reflejo correspondiente. Las lesiones de la vía corticoespinal exageran los reflejos (ver «Síndrome piramidal») hasta la aparición de respuestas policinéticas y clonus. En estas condiciones, algunos reflejos que son normalmente débiles se exaltan, como son los reflejos de los flexores de los dedos de los pies (signo de Rossolimo) y de las manos (signo de Hofmann).









Reflejos cutáneos


Otros reflejos de interés clínico se provocan por estimulación de la piel y se los suele denominar «cutáneos», aunque su respuesta efectora es muscular. Son los reflejos abdominales, cremastéricos y plantares. Sólo estos últimos tienen interés ordinario, pues los dos primeros son muy variables incluso en personas sanas.


Los reflejos abdominales se producen al pasar la punta de un alfiler por la piel del abdomen, lo que desencadena la contracción de los músculos de la pared según el nivel de la estimulación: el reflejo abdominal superior se integra en los segmentos dorsales D7-D9, mientras que el abdominal inferior lo hace entre D11 y D12. Los reflejos cremastéricos consisten en la elevación del testículo o del labio mayor vulvar al pasar un alfiler por la piel de la cara interna del muslo, y se integran en el segmento medular L1-L2. El reflejo cutaneoplantar se produce al rascar el borde externo de la planta del pie, con lo que el primer dedo normalmente se flexiona. La respuesta en extensión es patológica (signo de Babinski), y se observa en las lesiones de la vía corticoespinal y también en estados de coma de diversa etiología. En ambos casos, la presencia de un signo de Babinski orienta fuertemente hacia una lesión orgánica (no psicógena) del SNC. El signo de Babinski es, fisiopatológicamente, un fragmento de los reflejos nociceptivos de defensa o retirada. Algunos enfermos que tienen estos reflejos exagerados por lesiones del SNC, sobre todo medulares, presentan reflejos de triple retirada de la pierna.









Reflejos corticobulbares o de la línea media


Los tres que se suelen explorar en clínica son el orbicular de los ojos o glabelar, el del «hocico» y el mandibular:




•  El reflejo glabelar se explora mediante golpes con el martillo en la frente, justo encima de la raíz de la nariz. La respuesta normal es la contracción del orbicular y el cierre de los ojos. Este reflejo se condiciona por vía visual, y en la mayoría de las personas se habitúa al cabo de unos pocos estímulos, lo cual no sucede en las personas con síndromes piramidales o parkinsonianos (signo de Meyerson).


•  El reflejo del hocico se explora golpeando con el martillo debajo de la nariz sobre el labio superior. En condiciones normales no hay respuesta o sólo una leve protrusión de los labios. En el caso de una exaltación anormal de este reflejo la protrusión de los labios es exagerada y avanzan como un hocico, y se acompaña de una retracción de la cabeza hacia atrás.


•  El reflejo mandibular se explora golpeando sobre el dedo del explorador que se coloca en la mandíbula con la boca entreabierta. La respuesta normal es una ligera contracción de los maseteros que elevan la mandíbula. La respuesta exagerada produce el cierre de la boca, y en ocasiones la respuesta es múltiple con clonus.





Los reflejos del hocico y el mandibular se exaltan en pacientes con síndromes piramidales bilaterales o lesiones corticales frontales difusas. En el caso de las lesiones frontales, en particular con demencia, se observan otros reflejos llamados primitivos como el perioral o de succión, en el que el paciente desvía la boca al estimular con el dedo la comisura de los labios, o el palmomentoniano, en el que se produce una contracción del músculo borla del mentón al frotar la piel de la eminencia tenar. Estos pacientes suelen tener también reflejos de prensión forzada con la mano de cualquier objeto que se les pone en ella (grasping), e incluso de cualquier cosa que aparece en su campo visual (groping). Este reflejo exagerado de prensión puede acompañarse, en las lesiones frontales, de una tendencia a las manipulaciones repetidas de los objetos, toqueteos, gestos estereotipados o imitación de los gestos del observador.















Exploración de la coordinación de los movimientos. Movimientos anormales involuntarios


Aquí nos referimos a los movimientos incoordinados que ocurren en ausencia de debilidad o alteración de la sensibilidad, y que se deben a lesiones del cerebelo o de los ganglios basales. A veces es difícil saber, ante un paciente que ejecuta mal una orden (p. ej., hacer las marionetas), cuál es el defecto neurológico subyacente, y sólo la experiencia ayuda a resolver el problema.






Trastornos de la coordinación


Los movimientos espontáneos del paciente mientras se desviste, anda o coge los objetos ya pueden revelar que son bruscos o inapropiados al objetivo. Para facilitar la observación de los trastornos de la coordinación y del movimiento se pide al paciente que ejecute algunas órdenes. En las maniobras dedo-nariz o talón-rodilla, la ataxia cerebelosa hace que los movimientos sean bruscos y desmedidos (dismetría). En los casos en que la dismetría es menos grave se puede apreciar mejor en la maniobra en la que se pide al paciente tocar alternativamente con su índice su nariz o el dedo del explorador que lo va cambiando de posición (vídeo 1.1) y lo mismo en la pierna, en la que debe tocar alternativamente con el talón de un pie su otra rodilla y con el dedo gordo el dedo del explorador que cambia de sitio. Otras maniobras útiles son las de movimientos alternantes o repetidos (hacer las marionetas, contar los dedos, palmear repetidamente, zapatear con la punta o el talón del pie). En las lesiones cerebelosas y en las coreas, la amplitud del movimiento es normal o exagerada y las manos bailotean sin medida (lo que se llama adiadococinesia), mientras que en los síndromes extrapiramidales los movimientos suelen ser lentos, de amplitud pequeña y decreciente (acinesia-hipocinesia) o con los dedos en posturas forzadas abigarradas (distonía).









Movimientos anormales involuntarios


Los movimientos anormales involuntarios (temblor, corea, tics, balismo, distonía, etc.) se describen con detalle en los Capítulos 3 y 18. Son movimientos parásitos que aparecen, en general, sin necesidad de ninguna maniobra especial para provocarlos. El médico simplemente los debe observar y describir (en su frecuencia, amplitud, intensidad, localización, etc.). Hay diferentes escalas para cuantificar los movimientos anormales y se usan en las clínicas especializadas.


A veces es necesario recurrir a alguna maniobra para facilitar la observación de los movimientos anormales; por ejemplo, el temblor de actitud o acción exige colocar al paciente en cierta postura (brazos al frente, oposición de índices). El temblor de reposo (parkinsoniano) y las coreas se exageran si se distrae la atención del enfermo («cierre los ojos y dígame los meses del año hacia atrás»). Muchos pacientes con corea tienen una impersistencia motora que les dificulta permanecer unos segundos en cierta postura (p. ej., no mantienen la lengua fuera de la boca) o no sostienen su mano cerrada sobre la del observador, el cual aprecia cómo la presión de los dedos del enfermo es intermitente. La mayoría de los temblores de acción o de las distonías-atetosis de los brazos se exageran con cualquier movimiento voluntario, especialmente si es preciso o difícil. Para ello se pide al paciente que se abroche un botón, que escriba, que encaje monedas en una ranura o que beba agua de un vaso semilleno. Algunos temblores (y también distonías) sólo aparecen con una acción específica como escribir, teclear, tocar un instrumento musical o golpear con el putter en el golf.












Exploración del equilibrio


El mantenimiento del equilibrio es una de las adquisiciones neurológicas complejas de nuestra condición de animales bípedos. Para ello el cerebro procesa información procedente de diversos sistemas, fundamentalmente del cerebelo, del sistema vestibular, del sistema visual y aferencias propioceptivas múltiples de las piernas y de la columna vertebral, sobre todo cervical. Con lesiones o disfunciones en cualquiera de esos sistemas se altera el equilibrio.


Para explorarlo es preciso observar primero si el paciente adquiere la bipedestación y es capaz de sostenerse en pie (en ausencia de debilidad). En numerosas lesiones vestibulocerebelosas agudas el paciente es incapaz de sostenerse de pie. Si el paciente con problemas de equilibrio se sostiene sin ayuda, suele tener tendencia a separar los pies (ampliar la base de sustentación). Esto es especialmente característico de la ataxia cerebelosa, pero se ve en otros pacientes. El siguiente paso es pedirle al paciente que se sostenga con los pies juntos y aún más exigente es con un pie detrás de otro, lo que puede detectar desequilibrios más sutiles, aunque es una prueba difícil de valorar en personas mayores.


Otra prueba importante es la de cerrar los ojos con los pies juntos. Si el paciente oscila en varios sentidos y cae constituye el signo de Romberg e indica una alteración de la sensibilidad propioceptiva en las piernas (que se confirmará en la exploración correspondiente). Es incongruente que un paciente tenga un signo de Romberg sin ninguna alteración de la sensibilidad profunda en las piernas.


La prueba de mantener los dedos índices al frente estando de pie con los ojos cerrados detecta muchas veces defectos vestibulares que se manifiestan por la desviación de los dedos y del tronco constantemente en un sentido.


La prueba del empujón hacia atrás con el paciente pies juntos detecta los defectos en los reflejos posturales. La respuesta normal es muy rápida y el paciente no se desvía nada; con un defecto leve el paciente se inclina algo hacia atrás pero se recupera, y en casos graves se desequilibra totalmente y cae en bloque. Los reflejos posturales se pierden precozmente en algunos síndromes parkinsonianos y es posible observarlo porque se les desvía el tronco cuando están sentados en la camilla sin respaldo. Pero también se pierden en fases avanzadas de atrofias cerebelosas, hidrocefalias, infartos cerebrales múltiples o demencias.









Exploración de la marcha


En la marcha intervienen tantos sistemas funcionales que se podría describir un trastorno de la marcha por la alteración de cada uno de ellos (ver Capítulo 3). En la tabla 1.5 se muestra un esquema simple de cómo hacer una primera orientación de los trastornos de la marcha según la queja del paciente y los datos básicos de la exploración.




Tabla 1.5 Orientación de los trastornos de la marcha y el equilibrio


[image: image]








Marcha con «steppage»


Se produce por la paresia de los músculos elevadores (extensores) del pie en las polineuritis, lesiones del nervio ciático poplíteo externo o ciático mayor, lesiones de la cola de caballo, algunas formas de esclerosis lateral amiotrófica o miopatías distales. El paciente eleva mucho las rodillas al dar el paso, con el pie colgante, y al caer es la punta o la planta, no el talón, la que golpea sobre el suelo (vídeo 1.2). Al no poder levantar la punta del pie, el paciente tropieza con alfombras y escalones, se hace frecuentes esguinces de tobillo y se cae fácilmente al suelo.









Marcha «de pato» o «miopática»


Se debe a la debilidad de los erectores del tronco y de los grandes músculos (glúteos, iliopsoas) de la cintura pelviana. Es característica de las distrofias musculares, aunque se puede observar en atrofias musculares de otra naturaleza (polimiositis, atrofias espinales). El paciente se levanta con mucha dificultad de una silla o no puede sin ayuda. Para hacerlo desde el suelo se pone primero de rodillas, después estira las piernas con las manos todavía apoyadas en el suelo, y luego, para incorporar el tronco, se va ayudando con las manos acercándolas por el suelo hacia las piernas y subiéndolas por ellas (maniobra de «trepar por sus piernas» o de Gowers). Con un equilibrio del tronco muy inestable el paciente camina bamboleando las caderas con las piernas separadas y el vientre prominente (aumento de la lordosis lumbar).









Marcha tabética


Se debe a trastornos importantes de la sensibilidad profunda (posición articular). El signo de Romberg es positivo. La falta de seguridad en la marcha aumenta cuando se suprime la ayuda visual. Los pacientes se caen en la oscuridad o cuando se tapan los ojos con una toalla. Caminan con los ojos fijos en el suelo a cada paso que dan, y que suele ser brusco golpeando el suelo. Este tipo de marcha se observa en la tabes y en las polineuritis sensitivas paraneoplásicas o familiares, en algunos casos de síndrome de Guillain-Barré, en la esclerosis múltiple y en la carencia de vitamina B12.









Marcha espástica


Se observa en muchas enfermedades (esclerosis múltiple, mielopatía cervical espondilótica, siringomielia, esclerosis lateral amiotrófica, paraplejía espástica familiar, parálisis cerebral infantil, latirismo, etc.) que tienen en común la lesión de la vía corticoespinal (síndrome «piramidal») sobre todo en la médula. Se caracteriza por la hipertonía de la(s) pierna(s) que no se flexiona por la rodilla y se avanza tiesa, incluso con el pie en ligera flexión y rotación interna (equino-varo). Puede afectar a una sola pierna (en la hemiplejía espástica) o a las dos (paraparesia espástica de las lesiones medulares). En casos leves sólo se nota el roce del pie del lado afecto en el suelo al dar el paso (y el desgaste de la suela del zapato). En casos extremos, por la hipertonía de los músculos aductores del muslo, el paciente avanza penosamente una pierna que se cruza delante de la otra a cada paso (marcha «en tijera»).









Marcha cerebelosa (vídeos 1.3a y 1.b)


Es propia de las lesiones del vermis. Se caracteriza por el desequilibrio tanto con ojos abiertos como cerrados. En casos leves se pone de manifiesto si se pide al enfermo que ande «en tándem» (contar pies). Si se le pone con los pies juntos y se observan los tendones del tibial anterior y de los extensores de los dedos en el dorso del pie, se verá que están continuamente contrayéndose para mantener el equilibrio. En casos graves, el paciente anda con las piernas separadas, titubeando, buscando apoyo, da pasos cortos pero levanta a veces demasiado el pie del suelo, le puede oscilar la cabeza y el tronco durante la marcha, y si se para, le cuesta encontrar la posición de equilibrio siempre con los pies separados, y puede caerse, generalmente hacia atrás. El trastorno empeora si el paciente intenta girar o pararse bruscamente.


En las lesiones de un hemisferio cerebeloso o de sus proyecciones eferentes, la dismetría de una pierna se observa en la marcha porque los pasos con esa extremidad son irregulares pero no hay desequilibrio del eje corporal.


En las lesiones cerebelovestibulares unilaterales, el signo más evidente es la pulsión a un lado del eje corporal, tanto en la estática pies juntos como en la marcha.









Marcha parkinsoniana


En fases precoces, el paciente arrastra algo los pies, da pasos cortos, descompone el giro en dos o tres movimientos, va con la cabeza y el tronco algo inclinados, y bracea poco. Más adelante aparecen la pérdida del equilibrio y la tendencia a caer hacia atrás (retropulsión) o hacia delante (propulsión) por la pérdida de los reflejos de postura. La tendencia a inclinarse hacia adelante provoca una aceleración de los pasos con arrastre de los pies o festinación. También aparece la dificultad para iniciar el paso que llega a provocar que el paciente se quede con los pies pegados al suelo (congelación o freezing). Si se le coge de la mano y se le pide marcar el paso como los soldados empieza a andar normalmente, pero cualquier pequeño obstáculo o simplemente tener que atravesar una puerta puede bloquearle de nuevo. Los bloqueos de la marcha y el desequilibrio suelen aparecer en fases avanzadas de la enfermedad de Parkinson y más precozmente en otros parkinsonismos.


Un trastorno de la marcha similar tienen los pacientes con lesiones vasculares lacunares de los ganglios basales (parkinsonismo arteriosclerótico o «de la mitad inferior del cuerpo»), demencias, hidrocefalia oculta del adulto, procesos expansivos frontales y del cuerpo calloso o hematomas subdurales crónicos. Todos ellos comparten la dificultad para iniciar la marcha, los pasos cortos y el desequilibrio fácil.


En casos extremos el paciente no da un paso, pone las piernas estiradas, se echa hacia atrás, y parece que hace fuerza en contra de quienes le sostienen («fobia de la marcha»); esto se suele observar en estados degenerativos avanzados corticales o de los ganglios basales, en general con demencia.









Apraxia de la marcha


Este término se acuñó para describir el trastorno de la marcha de los pacientes con hidrocefalia normotensiva del adulto. El paciente no tiene dificultad para mover sus piernas cuando está sentado o en la cama, ni está rígido ni parético, pero es incapaz de despegar los pies del suelo y dar un paso cuando está de pie. Se diría que ha perdido el programa motor de la marcha. Estos pacientes no mejoran, o muy poco, con las claves externas que desbloquean a los pacientes parkinsonianos, como pasar el pie por encima del explorador o hacer la marcha militar. Los pacientes con apraxia de la marcha pueden presentar también desequilibrio y tendencia a caerse hacia atrás, pero no muestran otros signos extrapiramidales como temblor o rigidez o acinesia en las piernas.









Alteraciones de la marcha en los ancianos


El problema es complejo, pues en la mayoría de los ancianos el deterioro de la marcha es multifactorial, por el propio envejecimiento, atrofia muscular, problemas ortopédicos, artrosis y deformidades de caderas y rodillas, defectos sensoriales (visuales y vestibulares), efectos tóxicos de los fármacos y defectos neurológicos específicos (polineuropatía, mielopatía espondilótica, parkinsonismo, etc.). Es un arduo problema identificar la contribución de cada uno de esos factores e intentar su corrección, si es posible.


Más problemática es la explicación de los trastornos de la marcha en las personas mayores que no tienen ninguno de los factores causales anteriormente expuestos. Su marcha es cautelosa, con miedo a caerse, a pasos cortos pero con escasa ampliación de la base de sustentación y sin arrastre claro de los pies. Tienen tendencia a pedir ayuda y con una mínima sujeción caminan mucho mejor. Esta mejoría tan llamativa no se suele dar en los ancianos con otros tipos de alteración de la marcha.









Alteraciones de la marcha en las neurosis de conversión


Muchas personas hipersensibles con tendencia a exagerar sus molestias muestran dificultades en el mantenimiento de la posición de pie con los ojos cerrados o al hacer la marcha en tándem. Ya antes de ejecutar la orden suelen decir que serán incapaces de hacerla, pero se sostienen bien si se les incita más enérgicamente a ello, y al segundo o tercer intento lo hacen perfectamente. No es raro que el paciente, tanto con los ojos abiertos como cerrados, empuje activamente contra la mano del explorador.


En la hemiplejía histérica, la pierna afectada suele quedar detrás del tronco y es arrastrada penosamente unos centímetros cada vez sin sobrepasar la posición del otro pie de apoyo; no hace el movimiento semicircular típico de la hemiplejía espástica orgánica.


En la ataxia neurótica, el paciente no tiene tendencia a la verdadera ampliación de la base de sustentación. Se queda con los pies más o menos juntos a pesar de que amenaza con caer. Suele poner los brazos separados o en cruz y los aletea de forma exagerada, y oscila el tronco a uno y otro lado bastante rítmicamente hasta que se cae con estrépito, pero se suele agarrar a algo, preferentemente al explorador o a un mueble próximo sobre el que se desploma. Al hacer la marcha en tándem es bastante habitual que cruce exageradamente el pie que adelanta, y que vaya doblando las rodillas a cada paso hasta caerse por completo. Otros pacientes histéricos se sostienen por unos momentos en pie, titubean cuando se les pide que anden, y más o menos súbitamente se derrumban al suelo sin poderse levantar de ninguna manera.


En todos estos casos, la exploración muestra unas incongruencias, a veces muy groseras, de gran valor diagnóstico (tabla 1.6). Puede suceder que un paciente que es incapaz de adelantar la pierna en la marcha o que se derrumba al suelo porque las piernas no le sostienen, no tenga, sin embargo, déficit motor en el balance muscular en la cama y pedalee con sus piernas normalmente. O bien al revés: que en la cama no mueve ni un centímetro la pierna a la orden, pero es capaz de sostenerse sobre ella al estar de pie o «a la pata coja». Por supuesto que en estos casos no hay alteraciones del tono muscular ni de los reflejos.




Tabla 1.6 Incongruencias que sugieren un origen psíquico de algunos síntomas neurológicos
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Otros trastornos de la marcha


La marcha puede verse interferida por los movimientos anormales, por ejemplo en las distonías, en las que por afectarse una pierna, las dos o el tronco la marcha puede estar muy alterada. Los pacientes con corea también tienen a veces pulsiones a uno y otro lado por efecto de los movimientos involuntarios, y su caminar recuerda a los movimientos de un polichinela. Los pacientes con mioclonías de las piernas y en especial con asterixis pueden caerse al suelo por la contracción o relajación, respectivamente, de los músculos de las piernas.












Exploración del sistema sensitivo


Es una de las partes más difíciles del examen neurológico porque es la más dependiente de la colaboración del paciente y de sus impresiones subjetivas, lo que obliga más al médico a ser cauteloso y a interpretar con reservas los resultados. A pesar de la introducción de muchas técnicas que intentan ofrecer una exploración cuantitativa de las sensibilidades, especialmente de la dolorosa, su aplicación en la clínica ordinaria es muy limitada, prácticamente reducida a los centros especializados en la patología del SNP o a las clínicas del dolor.


Para la exploración de la sensibilidad, el paciente debe llevar sólo la ropa interior (y aun ésta debe retirarse en ocasiones), estar relajado y con los ojos cerrados; se le explorará en ambos decúbitos para no olvidar zonas importantes como el dorso del cuello o la región perianal. En los pacientes poco colaboradores o estuporosos sólo se puede explorar la sensibilidad dolorosa al pinchazo anotando simplemente si el paciente lo nota o no. En los ancianos es normal una reducción de la sensibilidad fina en los pies, por ejemplo la vibratoria.


La finalidad de la exploración es detectar áreas o zonas donde la sensibilidad esté disminuida o exagerada. Para ello se compara un lado con otro o una zona cutánea presumiblemente sana con la que se sospecha patológica. Se exploran diversas modalidades sensitivas.


El dolor superficial se explora tocando alternativamente (pero sin orden fijo) con una aguja y otra punta roma, y el paciente va distinguiendo en voz alta: pincha-toca, etc. La sensibilidad térmica se explora con dos tubos llenos de agua fría o caliente y se va tocando con uno u otro, sin orden, y el paciente va distinguiendo en voz alta: fría-caliente, etc. La sensibilidad táctil fina se explora con una torunda de algodón y el paciente va contando cada contacto: uno-dos-tres, etc. Para explorar la sensibilidad vibratoria hace falta uno o dos diapasones (de 128 y 256 Hz). Se aplica la base del mango del diapasón sobre las prominencias óseas (falanges, maléolos, crestas tibiales, etc.) unas veces vibrando y otras no, y el paciente debe identificarlo: vibra-no vibra. Se puede cuantificar aproximadamente la sensibilidad vibratoria anotando cuál de los estímulos de más débil a más intenso nota el paciente (la punta del mango del diapasón de 256, la base de la rama de 256, punta del mango de 128, base de la rama de 128), o bien el número de segundos que nota la vibración.


La sensibilidad articular se explora tomando la falange distal de un dedo y desplazándolo suavemente arriba y abajo. Esta sensibilidad es muy fina, y basta un desplazamiento mínimo de 1 o 2 mm para que el paciente lo note y sepa si es arriba o abajo. Si esta sensibilidad es normal en los dedos de manos y pies no hace falta explorar las articulaciones proximales, cuya sensibilidad sólo se afecta en casos extremos o particulares. Cuando esta sensibilidad está muy alterada en una mano puede dar lugar a una dificultad para reconocer los objetos con los ojos cerrados. El mismo fenómeno pero con la sensibilidad profunda conservada es propio de lesiones corticales (astereognosia). La pérdida intensa de la sensibilidad profunda (articular) en las piernas da lugar a la ataxia sensorial con signo de Romberg positivo.


Los defectos de la integración sensitiva compleja en la corteza cerebral se exploran con otras maniobras. El reconocimiento de los objetos por el tacto (a ciegas) se llama estereognosia, y para explorarla se usan objetos comunes (una llave, una moneda, un lápiz, etc.). La pérdida de esta sensibilidad se denomina astereognosia. Es excepcional en ausencia de alteraciones de las sensibilidades elementales. En la práctica ordinaria, el defecto de reconocimiento de los objetos por el tacto es casi siempre secundario a alteraciones de las sensibilidades táctil y propioceptiva en algún punto crítico de la vía sensitiva desde el cordón posterior cervical al tálamo.


La identificación de algunos signos simples (cruz-círculo) o de letras o de números trazados sobre la piel del paciente con el dedo del explorador se denomina grafestesia. La percepción de dos estímulos en la piel como puntos separados (discriminación de dos puntos) se explora con un compás de Weber o con un par de agujas. Existen mapas de cuál es la distancia mínima a la que se perciben dos puntos como separados en las diferentes zonas de la piel del cuerpo, y que varían desde varios centímetros en la espalda a unos 3 mm en las yemas de los dedos. En la práctica ordinaria esta prueba sólo es válida en los dedos de las manos y comparando un lado con el otro.


La extinción sensitiva es la pérdida de la capacidad normal de percibir dos estímulos aplicados simultáneamente en partes simétricas del cuerpo. Ocurre en algunas lesiones parietales más a menudo derechas. Se aplican uno o dos estímulos aleatoriamente («dígame si le toco la mano izquierda, la derecha o las dos a la vez»). El paciente identifica bien los estímulos individuales en las dos manos, pero sólo cuenta uno cuando se le aplican los dos simultáneamente. Los fallos del paciente pueden ser inconstantes, una vez el de un lado y otras el del otro, lo cual es común en las personas mayores o con defectos de atención y de colaboración.


Los diferentes tipos de trastornos sensitivos se exponen en el Capítulo 4.









Exploración del sistema nervioso vegetativo


El examen del sistema nervioso vegetativo es complejo por la variedad de funciones que deben explorarse, y que comprenden al menos las siguientes: función vasomotora (frecuencia cardíaca, presión arterial en decúbito y ortostatismo, maniobra de Valsalva), función sudoral, secreción lacrimal, motilidad del tubo digestivo, función vesical, función sexual y pruebas pupilares. Todo ello se detalla más en el Capítulo 5.









Exploración de los pares craneales


Su exploración detallada requiere frecuentemente instrumentos especiales (sobre todo para la agudeza y campos visuales, audición y pruebas vestibulares).






I par: nervio olfatorio


La pérdida del olfato se llama anosmia. Para explorar el olfato se tapa alternativamente uno y otro orificio de la nariz y se pide identificar los olores cotidianos (tabaco, alcohol, un perfume, café, etc.). Existen baterías breves normalizadas de diversos aromas. Los fumadores tienen muy poco olfato. Otras personas lo pierden tras rinitis, hemorragias subaracnoideas o traumatismos craneales. La anosmia unilateral ocurre en los tumores (meningiomas) del propio bulbo olfatorio. En algunas enfermedades neurodegenerativas (Parkinson, Alzheimer) se encuentra una anosmia precozmente. En la práctica ordinaria el examen de este nervio tiene muy poco interés.









II par: nervio óptico


Hay que valorar la agudeza visual, el campo, el fondo de ojo y la discriminación de colores.


Las lesiones de la retina y del nervio óptico-quiasma son las que producen baja de agudeza visual. Las lesiones retroquiasmáticas sólo suelen producir defectos del campo visual porque se respeta la visión central macular de uno o ambos ojos. La pérdida de visión por lesión del área visual primaria tiene características especiales (ver ceguera cortical, Capítulo 6).


Muchas personas no se dan cuenta de la pérdida de visión de un ojo hasta que está bastante avanzada. La medición fina de la agudeza visual requiere el uso de optotipos normalizados (Schnellen) y la participación del oftalmólogo. En la práctica ordinaria la pérdida de la visión se puede describir cuantitativamente de forma grosera como: ceguera total, percepción sólo de la luz, percepción del bulto de los objetos en movimiento, de los dedos (cuentadedos) a 50-100 cm, o el tamaño de las letras de una revista que el paciente puede leer. Mediante una tarjeta de bolsillo (fig. e1.1) se puede hacer una medición más precisa.


Una disminución de la agudeza visual debida a un defecto de refracción no corregido mejora si el paciente mira a través de un agujero hecho con una aguja en una tarjeta (agujero estenopeico); los defectos de la agudeza visual debidos a otra causa, especialmente lesiones neurales, no suelen mejorar con esa maniobra.


La recuperación de la agudeza visual tras el deslumbramiento es otra prueba de cierta utilidad. Se pide al paciente identificar con un solo ojo las letras más pequeñas que pueda. Luego se ilumina la pupila de ese ojo con una luz potente durante 10 segundos. Tras ello se comprueba que el paciente no puede leer el tipo de letra anterior y se mide el tiempo que tarda en recuperar la agudeza pretest (que va de unos 15 a 60 segundos). En condiciones patológicas puede tardar más de 1 minuto y puede haber una asimetría grande de uno a otro ojo. Esta prueba suele ser anormal en las degeneraciones maculares y no en las lesiones del nervio óptico, pero también se observa en los pacientes que se han recuperado de una neuritis óptica inflamatoria.


Algunos defectos del campo visual son referidos espontáneamente por el enfermo. Así, por ejemplo, los pacientes con hemianopsia se dan cuenta de que no ven «por un lado», aunque a veces lo refieren como que no ven «de un ojo». Si se le dice que describa lo que ve enfrente puede ser que el paciente con un escotoma central diga claramente que no ve o que ve borroso el centro de la cara del explorador y mejor por su periferia. Es frecuente que el paciente con un defecto de campo «altitudinal» señale claramente que sólo ve la mitad inferior o superior del campo de visión. Los defectos periféricos del campo visual son más difíciles de percibir por parte del paciente; suelen darse cuenta de que no ven a la gente que pasa por la otra acera de la calle, o los carteles de los anuncios, los paneles de la autopista o los aviones en el cielo.


El examen preciso del campo visual exige el uso de instrumentos especiales (perímetro de Goldman, pantalla de Bjerrum o campímetros computarizados). En la clínica ordinaria el campo visual se explora comparando el del paciente con el del observador. Esta prueba es, en realidad, una forma grosera de perimetría (delimitar el límite de la visión periférica) y no una prueba del campo visual, pues escotomas en su interior no se detectan de esa manera. Sentados uno enfrente del otro se tapan un ojo (opuestos) cada uno. El paciente debe mirar fijamente al ojo del explorador. El explorador va moviendo un índice pequeño (un alfiler de cabeza gruesa –5 mm– de color rojo) de fuera-adentro y al revés, en todas las direcciones hasta los límites de su propio campo visual, y va pidiendo al paciente que le indique si aparece o desaparece el índice o, aún mejor, cuándo ve claramente el color rojo. Se repite la maniobra con el otro ojo.


Mediante sus propios dedos el explorador puede hacer varias maniobras. La primera es la de colocar un solo dedo en un cuadrante para detectar un posible escotoma. La segunda es la de colocar un dedo en ambos campos para detectar una extinción visual; en este caso el paciente ve cada dedo por separado pero no ambos a la vez, e ignora siempre el de un lado (habitualmente el izquierdo). También se puede pedir al paciente que no ve un dedo en reposo que lo identifique o lo coja con su mano si se mueve («coja mi dedo cuando lo vea moverse»). El fenómeno de Riddoch consiste en que el paciente ve moverse un dedo que no ve inmóvil. El fenómeno contrario (el paciente ve el dedo inmóvil y no en movimiento) se llama acinetopsia y es excepcional. Estos fenómenos prueban la especialización funcional de las cortezas visuales (ver Capítulo 6). Al pedirle que coja el dedo se pueden identificar trastornos de conexión visuomanual (ataxia óptica) a condición de que el campo visual sea normal.


En los pacientes con bajo nivel de consciencia se recurre al reflejo de amenaza; se acerca rápidamente el dedo del observador hacia el ojo de uno y otro lado, y el paciente parpadea. Los enfermos con ceguera histérica conservan este reflejo de amenaza.


El examen del fondo de ojo es esencial dentro de la exploración neurológica. Hay que detectar, entre otras anomalías, la existencia de atrofia o edema de la papila en las enfermedades del nervio óptico o en la hipertensión intracraneal, hemorragias subhialoideas en la hemorragia subaracnoidea, émbolos arteriales, retinopatía hipertensiva o diabética en los ataques isquémicos cerebrales, lesiones de vasculitis (enfermedades sistémicas o endocarditis), focos coroideos en las meningoencefalitis, vainas blanquecinas perivenosas en la esclerosis múltiple, mancha rojo cereza macular en las neurolipoidosis y en la isquemia retiniana, retinitis pigmentaria en las citopatías mitocondriales o degeneraciones espinocerebelosas, degeneraciones maculares, etc. El examen del fondo de ojo mediante el oftalmoscopio ordinario de visión directa es, a veces, insuficiente, y se precisa un examen especializado por el oftalmólogo. La angiografía retiniana con fluoresceína es una prueba esencial en el diagnóstico diferencial del edema de papila frente a falsos edemas como la elevación hipermétrope de la papila o las drusas peripapilares y en la patología propiamente vascular como la isquemia retiniana o del nervio óptico o la retinopatía diabética (microaneurismas). Otros muchos procesos infecciosos, tumorales o degenerativos (maculopatías) requieren la angiografía retiniana para su correcto diagnóstico. La tomografía de coherencia óptica (OCT) papilar permite medir de un modo cuantitativo el grosor de la cabeza del nervio óptico y el espesor de la capa de fibras nerviosas de la retina. Es útil para el diagnóstico diferencial entre edema de papila y seudopapiledema, así como para el seguimiento evolutivo del papiledema y la atrofia retiniana y papilar. La discriminación de los colores depende de la función específica de los fotorreceptores de la retina (conos). Hay tres tipos de conos con una sensibilidad gradual al rojo, verde y azul. En la práctica ordinaria para la detección del defecto cromático en las lesiones del nervio óptico es suficiente con explorar la diferente discriminación del color rojo (con fichas de colores o con las láminas seudoisocromáticas de Ishihara). Los defectos cromáticos por las anomalías de los fotorreceptores retinianos se exploran también mediante la discriminación entre rojo-verde o azul-amarillo en las láminas de Ishihara u otros métodos más complejos.









III, IV, VI pares: nervios oculomotores


Todos los trastornos oculomotores, de la mirada y de las pupilas se exponen con más detalle en el Capítulo 6. En este capítulo se revisan las maniobras básicas del examen clínico y las principales alteraciones.






Motilidad ocular extrínseca


El objetivo de la función normal del sistema oculomotor es la alineación constante de los globos oculares, lo que permite la visión nítida, en relieve y en profundidad de los objetos. La pérdida de alineación de los ojos da lugar a una proyección de los objetos sobre puntos no homólogos de la retina, lo que se traduce en que el cerebro percibe dos imágenes de un solo objeto o diplopía. La principal causa de diplopía es una paresia oculomotora, pero también puede deberse a restricciones de la movilidad ocular o a exoftalmos unilateral. A veces la diplopía es importante sin que se aprecie estrabismo ocular a simple vista, y hacen falta pruebas especiales para detectar la paresia oculomotora. En otras ocasiones sucede al revés, que un estrabismo manifiesto cursa sin diplopía, lo que suele ocurrir cuando el defecto es de inicio muy lento y larga evolución, lo que permite su compensación mediante la supresión por el cerebro de la imagen falsa.


La diplopía mirando con ambos ojos (binocular) desaparece al cerrar cualquiera de los dos ojos. Esta prueba de oclusión alternante es esencial para distinguir la diplopía binocular de la monocular, en la que el paciente observa que ve bien por un ojo y doble por el otro.


La diplopía monocular se debe a alteraciones de la refracción, a lesiones maculares o a un trastorno de conversión. La diplopía se debe distinguir de otras duplicaciones de la visión (poliopsia y palinopsia) (ver Capítulo 6).


En el caso de la diplopía por paresia oculomotora hay que intentar identificar el músculo parético, lo que tiene importancia a la hora de orientar la sospecha etiológica y las exploraciones complementarias. Por la simple inspección ya se pueden apreciar anomalías muy importantes como ptosis palpebral (III par), miosis o midriasis, estrabismo, nistagmo o movimientos oculares anormales espontáneos. Un estrabismo importante se puede detectar porque al iluminar los ojos con una linterna el punto de brillo sobre la pupila no es simétrico en ambos ojos. También la posición de la cabeza puede ser importante, pues el paciente la desvía para compensar la diplopía (p. ej., si tiene una paresia del recto externo gira la cabeza ligeramente al lado contrario del músculo parético, y si tiene una paresia del oblicuo mayor inclina la cabeza y apunta con la barbilla al lado de la paresia (signo de Bielschowsky).


La exploración de la motilidad ocular comprende tres tipos de movimientos oculares principales: los movimientos desencadenados voluntariamente sin fijación, los movimientos para la fijación sobre una diana y los movimientos reflejos:




•  Los movimientos oculares sacádicos desencadenados voluntariamente tienen su origen en el campo oculomotor de la corteza frontal, y se exploran pidiendo al paciente que mire, sin objeto, a un lado, a otro, arriba y abajo.


•  Los movimientos sacádicos desencadenados por un estímulo visual se exploran pidiendo al paciente que mire a uno y otro dedo del explorador. Se detectan los defectos de la fijación (sacadas dismétricas o flúter ocular).


•  Los movimientos de seguimiento o persecución son de origen parietal, lo mismo que la fase lenta del nistagmo optocinético, y se exploran pidiendo al paciente que mire al dedo del explorador que se desplaza a derecha e izquierda, arriba y abajo. El seguimiento suave y regular normal se interrumpe por sacadas bruscas en muchas enfermedades (sobre todo extrapiramidales) y por el efecto de fármacos.


•  Los movimientos reflejos se exploran girando la cabeza en uno y otro sentido y observando que los ojos se desvían al contrario: si la cabeza se extiende, los ojos van hacia abajo, y si se flexiona, van hacia arriba (fenómeno de los «ojos de muñeca»). En las personas normales conscientes, estos movimientos están inhibidos y sólo se observan si el paciente fija la mirada en un punto al iniciar el giro de la cabeza. Por el contrario, estas maniobras (reflejo oculocefálico) y las respuestas al estímulo calórico (reflejo oculovestibular) son especialmente útiles en el estudio de los enfermos en coma, pues su normalidad traduce la ausencia de lesiones importantes del tronco cerebral (conexiones vestibulares y núcleos oculomotores). El estímulo calórico del oído provoca primero, tanto en condiciones fisiológicas como en los pacientes con inconsciencia psicógena o simulada, una desviación tónica y luego un nistagmo que varían en su dirección según sea el oído estimulado y la temperatura del agua. La mejor regla mnemotécnica es que «el nistagmo huye del agua fría» (la fase rápida es en dirección opuesta al lado irrigado). Si se estimulan los dos oídos a la vez, los ojos se desvían hacia arriba (agua caliente) o hacia abajo (agua fría). Existen métodos instrumentales (electrooculonistagmografía) para el estudio de los movimientos oculares, que permiten un registro gráfico y preciso de sus características y anomalías.





La convergencia se explora pidiendo al paciente que fije la mirada en la punta del dedo que luego se aproxima hacia él. A menudo hay que insistir para obtener la colaboración del paciente. Algunos lo hacen mejor si miran a su propio dedo.


Es fundamental intentar distinguir entre una parálisis de uno o varios músculos (lo que implica generalmente una lesión extraaxial en el sistema neuromuscular), de una parálisis de la mirada con ambos ojos (que implica una lesión en el SNC donde se integra el movimiento de ambos ojos). En las parálisis de la mirada, sean nucleares o supranucleares, no suele haber diplopía pues no se pierde la alineación ocular. La semiología de las parálisis oculomotoras y de la mirada se exponen con más detalle en el Capítulo 6.









Nistagmo y otros movimientos oculares anormales


El nistagmo es un movimiento ocular anormal con una fase primaria lenta y una fase rápida en sentido contrario; la dirección de la fase rápida sirve para denominar al nistagmo. Éste puede ser aparente ya en la posición primaria de la mirada, pero, en general, es más intenso cuando se desplaza la mirada en el sentido de la fase rápida y se aumenta, por tanto, la excursión del ojo en la fase primaria o lenta. El nistagmo es propio de las lesiones del sistema vestibular. Las lesiones del aparato vestibular periférico producen con frecuencia un nistagmo horizontal o rotatorio con una dirección fija. Las lesiones vestibulares centrales (vestibulocerebelosas) producen nistagmo variable con la mirada.


Hay tipos de nistagmo que son muy indicativos del origen de la lesión. Las lesiones en el mesencéfalo producen un nistagmo vertical o un nistagmo retractorio (el ojo parece que entra y sale ligeramente de la órbita); las lesiones en los núcleos vestibulares del bulbo producen un nistagmo rotatorio puro. Las lesiones expansivas en el agujero occipital provocan un nistagmo que bate hacia abajo propio de la lesión del flóculo.


El nistagmo congénito no tiene fase rápida, sino que es una oscilación pendular en unos casos horizontal y en otros vertical. Aunque puede ser aislado e «idiopático», suele asociarse con trastornos congénitos de la visión, albinismo y enfermedad de Down. El nistagmo de tipo pendular adquirido en la edad adulta prácticamente siempre se debe a la esclerosis múltiple. Algunas personas son capaces de hacer voluntariamente movimientos caóticos disconjugados de los ojos.


En las lesiones agudas del tronco cerebral (protuberancia) se suelen observar movimientos oculares anormales de tipo vertical diferentes del nistagmo. El caso típico se denomina bobbing y consiste en sacudidas verticales con la fase rápida hacia abajo y la lenta hacia arriba; son periódicos y de frecuencia variable (alrededor de uno por segundo). Se han descrito variantes de este movimiento en las que la sacudida inicial es lenta o bien con dirección hacia arriba en lugar de hacia abajo. Pero el significado semiológico de todos ellos es similar, indicativo de una lesión aguda protuberancial en la mayoría de los casos.


Los trastornos de los movimientos oculares rápidos (sacádicos) por lesiones cerebelosas (flúter ocular, opsoclono) se estudian en el capítulo de los trastornos motores por lesiones del cerebelo y en el Capítulo 6.









Motilidad ocular intrínseca


Se deben explorar las pupilas en reposo anotando su forma y tamaño (lo mejor es señalar su diámetro aproximado en milímetros) y durante la provocación de los reflejos fotomotores y de acomodación (mirarse a la punta de la nariz o al dedo que se aproxima). En ambos casos se provoca la contracción de la pupila. También se pueden hacer pruebas con colirios simpático y parasimpaticomiméticos.


La exploración se debe hacer en un ambiente de luz tenue, y la linterna debe ser potente y de foco fino. Cuando se explora el reflejo fotomotor hay que evitar que el paciente mire a la linterna (que produciría el reflejo de acomodación). Hay que iluminar cada pupila por separado y observar que se contraen una (reflejo fotomotor directo) y la otra (reflejo fotomotor consensual). Al cambiar el estímulo de una a otra lentamente se aprecia si una de las pupilas tiene tendencia a dilatarse o no contraerse totalmente (fenómeno de Marcus Gunn o defecto pupilar aferente propio de las neuropatías ópticas).


Las anomalías de los reflejos pupilares pueden deberse a lesiones del brazo aferente del reflejo (nervio óptico), del eferente (tercer par-porción parasimpática) o de su integración central en el mesencéfalo. Las principales anomalías están resumidas en la tabla 6.2. Además, las pupilas pueden tener un tamaño o forma anormal por otras causas; por ejemplo, son irregulares después de traumatismos o cicatrices.












V par: nervio trigémino






Función motora


Inerva los músculos temporales y maseteros (que cierran la boca) y los músculos pterigoideos (que abren y desvían la mandíbula a uno y otro lado). La parálisis bilateral con la mandíbula colgante es muy rara, y se observa casi exclusivamente en ciertos casos de miastenia o parálisis bulbar avanzadas. En la parálisis unilateral se nota por palpación la falta de relieve del masetero y del temporal al apretar la mandíbula, mientras que al abrir la boca la mandíbula se desvía al lado parético.









Función sensitiva


Para explorar la sensibilidad de la cara se sigue el método ya descrito previamente. El reflejo corneal, que se obtiene tocando con una hebra fina de algodón en la córnea, tiene su respuesta eferente a través del nervio facial (músculo orbicular).












VII par: nervio facial






Función motora


Ya en reposo se puede apreciar la presencia de asimetrías de la cara por debilidad muscular (en cuyo caso los rasgos de la cara como los pliegues de la frente o los surcos de la mejilla se borran) o espasmos (en cuyo caso los pliegues se acentúan).


Para demostrar la debilidad del nervio facial se pide al enfermo que contraiga los músculos principales: el frontal («levante las cejas»), el orbicular de los ojos («cierre fuerte los ojos»), el bucinador («sople sin dejar salir el aire») y el orbicular de los labios («enséñeme los dientes»). Si la debilidad en el orbicular de los ojos es muy intensa puede que no se ocluya nada el ojo y se vea la esclerótica blanca cuando el globo ocular asciende (signo de Bell). Si la debilidad es ligera sólo se aprecia en datos más sutiles, por ejemplo que no tapa completamente las pestañas con los párpados al cerrarlos con fuerza o que no ofrece tanta resistencia uno que otro lado al intentar abrirle los párpados cerrados. En el territorio inferior de la cara se puede notar que el aire sale por la comisura del lado débil cuando el paciente silba o sopla.


El espasmo facial tónico produce una asimetría permanente de la cara con la hendidura palpebral menor del lado parético, en el que el surco nasogeniano está más marcado y la comisura de la boca algo retraída. El espasmo tónico intenso puede producir una gran asimetría facial y es muy antiestético lo que da lugar a una repercusión psicológica importante en el paciente. Los espasmos faciales pueden ser intermitentes (clónicos) y afectar sólo al orbicular de los ojos con parpadeo o también al de la boca con retracción de la comisura. A veces se observan sincinesias anormales; por ejemplo, al pedir al paciente que cierre los ojos, desvía también la boca o al revés. Los tres signos (debilidad, espasmos, sincinesias) frecuentemente coexisten en las lesiones crónicas del nervio facial.


Los espasmos pueden ser bilaterales y no sólo del orbicular de los ojos (blefarospasmo), sino también de otros músculos dependientes de otros nervios craneales (distonía craneofacial), y en tal caso representan una variedad de movimientos anormales probablemente por disfunción de los ganglios basales y no una lesión del nervio facial.


Hay que provocar en el paciente movimientos de tipo automático y reflejo (reír al hacerle cosquillas), y prestar atención a la posible existencia de disociaciones en los movimientos faciales. En las lesiones del nervio facial todos los tipos de movimientos (voluntarios, automáticos y reflejos) estarán afectados. Sin embargo, en una lesión del área motora cortical de la cara se puede observar una disociación automático/voluntaria, y en tal caso el paciente no contrae el orbicular de la boca al pedirle que haga voluntariamente el gesto de enseñar los dientes, mientras que sí lo contrae automáticamente al sonreír. En las enfermedades o lesiones de los ganglios basales se puede observar la disociación contraria (voluntario/automática), y en tal caso falta la mímica automática mientras que los movimientos voluntarios son normales.


En los pacientes inconscientes sólo se puede apreciar el movimiento de la cara en la mueca que hacen al provocarles dolor presionando tras el ángulo de la mandíbula.


Un punto de gran importancia es el diagnóstico diferencial entre una parálisis facial periférica o central (ver Capítulos 3 y 24).









Función gustativa


Se pide al paciente que saque la lengua y, sin volver a meterla, que identifique un sabor básico (dulce, amargo, salado, ácido) que se le ofrece tocando el borde externo anterior de la lengua con un algodón mojado en la solución problema. La pérdida del sentido del gusto se denomina ageusia.









Función vegetativa


Las fibras vegetativas parasimpáticas del nervio facial inervan las glándulas lagrimales y salivales. En la práctica sólo se explora la secreción lacrimal mediante la prueba de Schirmer. Consiste en colgar dos tiras de 1 cm de ancho de papel de filtro de ambos párpados inferiores. El papel se empapa con las lágrimas, un mínimo de 1 cm en un minuto. Se valora como anormal una secreción inferior a ésa o una franca asimetría de uno a otro lado.









Función sensitiva


El tronco principal del nervio facial lleva añadido un pequeño contingente de fibras sensitivas procedente de la parte superior del pabellón auricular y que hay que explorar de la manera habitual.












VIII par: nervio estatoacústico






Función acústica


Muchas personas no se dan cuenta de que pierden audición por un lado y no la refieren espontáneamente, por lo que si no se explora pasa inadvertida. Para detectarla a la cabecera de la cama del paciente se le pide que identifique ruidos tenues como el roce del pelo o de nuestros dedos, el tic-tac de un reloj o la vibración de un diapasón agudo. Si uno de los oídos presenta hipoacusia, las pruebas clínicas de diapasones pueden ayudarnos a orientar si es de transmisión o de percepción (neurosensorial). En la prueba de Rinne se coloca el diapasón sobre la mastoides y se le pide al paciente que avise cuándo deja de notar la vibración; en ese momento se retira del hueso y se acerca la rama del diapasón al oído. Como la transmisión aérea es mejor que la ósea en condiciones normales, el paciente vuelve a oír la vibración (Rinne positivo o normal). En la prueba de Weber se coloca el diapasón vibrando sobre el vértice de la cabeza. En condiciones normales la vibración no se lateraliza a ningún oído. Pero en las sorderas de transmisión la percepción del diapasón es mayor, se lateraliza en la prueba de Weber hacia el oído con hipoacusia, mientras que el Rinne es negativo (la transmisión ósea es más larga que la aérea). Pero estas pruebas son muy rudimentarias, por lo que toda hipoacusia debe explorarse instrumentalmente (audiometría, potenciales evocados, electrococleografía).









Función vestibular


Las anomalías vestibulares que dan lugar a nistagmo o a desviación del tronco en la estación de pie o en la marcha se ponen de manifiesto en las pruebas apropiadas que ya se han comentado. Un nistagmo mínimo o latente se pone mejor de manifiesto con las gafas de Frenzel (20 + dioptrías) que amplían la visión de los ojos y anulan la fijación de la mirada. Con una simple hoja en blanco a pocos centímetros de los ojos también se anula la fijación.


El nistagmo posicional se provoca mediante la maniobra de Dix-Hallpike: se tumba al paciente de espaldas y con la cabeza colgando fuera de la camilla unos 30°, se le gira la cabeza en un sentido y se observa la aparición del nistagmo. El nistagmo observado puede ser unidireccional o multidireccional, fatigable o no dependiendo de su origen periférico (vestibular) o central (ver Capítulo 7).


Hay varias pruebas clínicas muy útiles para poner a prueba los reflejos vestíbulo-oculares. La prueba de la visión dinámica consiste en comprobar que la agudeza visual disminuye si se mueve la cabeza cuando la falta de reflejo oculovestibular no mantiene la fijación en el objeto en movimiento: mirando una tarjeta de bolsillo para medir la agudeza visual se mueve la cabeza a un lado y otro a un ritmo de 2 giros por segundo y se reduce en más de 3 grados la agudeza visual. Otra maniobra para detectar la alteración del reflejo oculovestibular consiste en girar la cabeza del paciente a un lado y pedirle que fije la mirada en un punto (puede ser el ojo del propio explorador); se vuelve la cabeza del paciente rápidamente hacia la línea media y se aprecia que los ojos no siguen fijos en el punto solicitado sino que tienen que hacer una pequeña sacada correctora. Se pide al paciente que junte ambas manos con los pulgares hacia arriba y fije en ellos la mirada sentado en un taburete y se le gira en uno u otro sentido y pierde la fijación ocular en los dedos si hay un defecto del reflejo oculovestibular.


Se pueden hacer a la cabecera de la cama pruebas calóricas. Con 2 ml de agua enfriada unos minutos con cubos de hielo es suficiente para irrigar el tímpano y probar la hipoexcitabilidad vestibular. Pero el agua tan fría es muy desagradable para el paciente y es preferible utilizar agua a 7 grados por debajo (30°) y por encima (44°) de la temperatura corporal. La prueba lleva tiempo porque hay que instilar unos 250 ml en ambos oídos esperando unos minutos entre cada irrigación. Se anota la aparición de nistagmo, su dirección y duración en cada caso.


Para un diagnóstico más preciso se requiere la exploración instrumental especializada del sistema vestibular (electronistagmografía con estimulación rotatoria o calórica, pruebas de inhibición cerebelovestibular, etc.).












IX, X pares: nervios glosofaríngeo y vago


Se exploran clínicamente en la misma maniobra. Hacen falta un depresor de lengua y una torunda de algodón. En la paresia del IX par el velo del paladar del lado afectado está caído e hipotónico; al pedir al enfermo que diga «A-a-a-», la úvula y la pared posterior de la faringe se desvían al lado sano. Si se toca con la torunda el pilar posterior se provoca o no el reflejo nauseoso. La inspección de las cuerdas vocales requiere una laringoscopia directa. La paresia de una cuerda vocal (nervio laríngeo inferior rama del X par) se traduce por voz bitonal. La paresia bilateral de las cuerdas vocales produce intensa disfonía; si es en aducción (cuerdas cerradas) se provocan crisis de estridor; si es en abducción, imposibilidad para toser. Pueden coexistir ambos problemas (p. ej., en la esclerosis lateral amiotrófica). Algunos pacientes histéricos o malintencionados se presentan con una voz cuchicheante como si tuvieran una parálisis laríngea, pero se les identifica porque pueden toser, lo cual indica que cierran las cuerdas vocales.


La exploración de la función gustativa del glosofaríngeo en el tercio posterior de la lengua es dificultosa y de escasa utilidad clínica.









XI par: nervio espinal


Es puramente motor e inerva la porción superior del trapecio y el esternocleidomastoideo. Se explora pidiendo al enfermo que levante los hombros y que gire la cabeza contra resistencia.









XII par: nervio hipogloso


Es puramente motor, y el músculo principal que inerva es el geniogloso, que protruye la lengua. En las parálisis bilaterales, la lengua queda dentro de la boca y suele estar atrófica y con fasciculaciones. En las parálisis unilaterales, la lengua se desvía al lado parético al sacarla de la boca, y el borde del lado afectado puede ser atrófico y con fasciculaciones (vídeo 1.4). En las parálisis supranucleares («seudobulbares») por lesión bilateral de la vía corticobulbar, el paciente presenta paresia de los músculos dependientes de los pares IX-X-XII con disartria, disfonía y disfagia, pero no hay atrofia de la lengua.












Síndromes neurológicos de origen psíquico


Muchos enfermos acuden a su médico general y recorren luego numerosos especialistas por síntomas funcionales. La proporción de estos pacientes es variable en cada especialidad, pero en neurología representan casi un tercio de los que consultan. Son personas con elevada comorbilidad psiquiátrica (depresión mayor, ansiedad generalizada, crisis de pánico y trastornos somatomorfos). Tienen un nivel de incapacidad similar o mayor que los pacientes orgánicos, pero se quejan de muchos más síntomas físicos y sobre todo dolor.


Los trastornos neurológicos psicógenos pueden clasificarse de una manera descriptiva en función de la queja del paciente (sensitiva, visual, motora, etc.) o por la supuesta base psicopatológica, de donde surge una terminología compleja y a veces confusa. Los términos de conversión y disociación se suelen aplicar a los signos positivos (ceguera, parálisis, ataxia, etc.); los términos de somatización o hipocondría a las quejas (mareo, dolor, parestesias, opresión, etc.) sin hallazgos anormales en las exploraciones atribuibles a depresión, estrés o ansiedad. Otro capítulo es el de los trastornos simulados voluntariamente, sea para obtener cuidados médicos o ganancias de otro tipo (atención familiar, seguros, pensiones, etc.).


De manera esquemática se puede decir que en los trastornos afectivos suelen predominar las quejas somáticas de tipo doloroso tales como cefaleas, dolores cervicales o de espalda, cansancio y molestias musculares de las extremidades. A veces estas molestias están más o menos localizadas, pero con frecuencia son más bien difusas, imprecisas y cambiantes. Es relativamente frecuente que las molestias tengan una distribución hemicorporal, quizá más a menudo en el hemicuerpo izquierdo, junto a opresión precordial. No es raro que los pacientes combinen estos síntomas con otros de tipo ansioso como mareos, fobias, taquicardias, insomnio, sudoración, angustia epigástrica, etc. En estos pacientes, los síntomas disociativos sobre su propio cuerpo o la realidad circundante son más comunes.


Los pacientes pueden tener durante años un único síntoma que describen obsesiva y minuciosamente. Más a menudo tienen una constelación de síntomas, cada uno de los cuales es descrito vagamente para saltar al siguiente y otro más.


En las neurosis de conversión se pueden observar alteraciones visuales, del equilibrio, crisis de inconsciencia, trastornos motores o sensitivos que remedan las debidas a una lesión orgánica neurológica. En cada caso hay que hacer el correspondiente diagnóstico diferencial, que se basa en algunas reglas generales:




1.  Los trastornos psicógenos tienen tendencia a un comienzo y a una evolución que no se ajustan al síndrome clínico que remedan. Por ejemplo, es sospechoso de psicógeno un temblor de tipo parkinsoniano que comienza bruscamente y es de gran intensidad de un día para otro. Pero estas reglas hay que tomarlas con precaución porque una hemicorea-balismo de origen vascular o una distonía farmacológica comienzan de forma aguda.


2.  Son caprichosos en su evolución y no responden a los fármacos de la manera esperable. Por ejemplo, ante crisis verdaderamente epilépticas es de esperar una respuesta favorable, aunque sea incompleta o transitoria, con algún fármaco antiepiléptico, mientras que las crisis psicógenas seudoepilépticas resisten a todos los fármacos antiepilépticos. Estas crisis pueden tener un desencadenante emocional y, por el contrario, no aparecen durante el sueño, lo cual es muy frecuente en las crisis verdaderamente epilépticas.


3.  Son sensibles al nivel de atención y variables con la sugestión. Por ejemplo, los movimientos anormales psicógenos pueden reducirse mientras se pide al paciente que haga una prueba de cálculo mental, al revés de lo que suele ocurrir en los movimientos anormales de base orgánica. Un defecto sensitivo o una incoordinación o una alteración visual pueden modificarse en su patrón por sugestión, y las crisis seudoepilépticas suelen ser muy fácilmente inducibles. Hay que ser prudentes a la hora de valorar la sugestionabilidad, pues puede ocurrir que se induzcan manifestaciones psicógenas en pacientes que tienen, además, alteraciones orgánicas.


4.  En los trastornos psicógenos se observan incongruencias sobre los patrones que son habituales o propios de las enfermedades orgánicas. Algunos ejemplos son los de la tabla 1.6.





Un momento crítico de la entrevista es el de transmitir al paciente el resultado. Los pacientes tienen tendencia a rechazar que su sintomatología sea de origen psicológico. El trato con el paciente tiene que ser igualmente delicado, aunque por motivos distintos, en una enfermedad orgánica que funcional o psicógena. En este caso el médico debe evitar la tentación de simplificar diciendo al paciente «no tiene Vd. nada» o «esto es de los nervios». El paciente y la familia malinterpretan inmediatamente esas expresiones como sinónimas de «es Vd. un simulador» o «tiene Vd. una enfermedad mental» o «son imaginaciones suyas», se sienten agredidos, rechazan al médico, y el paciente se atrinchera más en su dolencia. Hay que disponer de más tiempo (un lujo en la asistencia moderna) y de más paciencia y experiencia (lo que no se adquiere en la medicina basada en la evidencia) para una explicación más precisa, reconociendo de antemano al enfermo que sus quejas y disfunciones son reales, no simuladas, ni hechas a voluntad, y que reflejan el que el sistema nervioso es la vía final común a través de la que se expresan las enfermedades orgánicas y también los conflictos o problemas psicosociales, sean leves o graves, ordinarios o especiales, conscientes o inconscientes.












 








Autoevaluación







1.  La disminución de la fuerza del tríceps sural y del reflejo aquíleo indican una lesión en:



a.  El nervio ciático mayor



b.  La raíz L4



c.  La raíz L5



d.  El nervio femorocutáneo



e.  El plexo lumbar





Correcta: a. La inervación del tríceps sural y el reflejo aquíleo dependen de la integridad de la raíz S1, del plexo sacro y del nervio ciático mayor.




2.  ¿Cuáles de estos hallazgos clínicos sugiere una mielopatía?



a.  Abolición generalizada de los reflejos musculares



b.  Hipertonía y reflejos exaltados en las piernas



c.  Alteraciones sensitivas distales en manos y pies



d.  Atrofia muscular difusa de las piernas



e.  Ataxia de la marcha sin alteraciones sensitivas





Correcta: b. Los signos «piramidales» en las piernas sugieren una lesión medular. Los supuestos a y c sugieren una polineuropatía. El supuesto d es compatible con una miopatía o enfermedad de las mononeuronas. El supuesto e sugiere un trastorno cerebeloso.




3.  La disminución de la fuerza del cuádriceps y del reflejo rotuliano indica una lesión en:



a.  El nervio ciático



b.  El nervio crural



c.  El nervio obturador



d.  El nervio femorocutáneo



e.  El plexo sacro





Correcta: b. la inervación del cuádriceps y su reflejo (rotuliano) dependen de la integridad del nervio crural, de la raíz L4 y del plexo lumbar




4.  ¿Cuál de estos hallazgos clínicos sugiere una distrofia muscular?



a.  Pérdida de fuerza indolora en ambas cinturas



b.  Pérdida de fuerza en los brazos con parestesias en las manos



c.  Debilidad de las piernas y signo de Babinski bilateral



d.  Atrofia muscular difusa con fasciculaciones



e.  Dolor y calambres musculares difusos





Correcta: a. Las distrofias musculares son, en general, procesos de lenta evolución que producen pérdida de fuerza sin dolor con predominio en los grandes músculos, y no cursan con parestesias, signo de Babinski o fasciculaciones.




5.  Un paciente consulta por parestesias y debilidad progresiva distal en miembros inferiores. ¿Cuál de los siguientes hallazgos clínicos es contrario con el diagnóstico de una posible polineuropatía?



a.  Abolición de la sensibilidad vibratoria en los pies



b.  Atrofia muscular peroneal



c.  Signo de Babinski



d.  Arreflexia aquílea



e.  Hipotonía de las piernas





Correcta: c. El signo de Babinski indica una afectación piramidal. La totalidad de los demás supuestos es compatible con una polineuropatía.




6.  ¿Cuál de las siguientes manifestaciones clínicas indica con certeza la localización de una lesión en un hemisferio cerebral?



a.  Diplopía



b.  Afasia



c.  Dismetría



d.  Disfagia



e.  Hemiparesia





Correcta: b. El lenguaje se asienta en un hemisferio cerebral, casi siempre el izquierdo.
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Figura e1.1 Reproducción de una tarjeta de bolsillo para medir la agudeza visual a la cabecera de la cama del paciente.






Tabla e1.1 Datos orientadores en un paciente que se queja de cansancio o falta de fuerza
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Tabla e1.2 Principales músculos esqueléticos
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Vídeo 1.1 Dismetría en la mano izquierda en la prueba dedo/mentón









Vídeo 1.2 Marcha en steppage de la pierna izquierda por paresia de los elevadores del pie (lesión del nervio ciático mayor)









Vídeo 1.3.a Marcha atáxica cerebelosa con las piernas separadas, pasos cortos y giro descompuesto en varios pasos









Vídeo 1.3.b La ataxia empeora en la marcha en tándem









Vídeo 1.4 Atrofia y fasciculaciones de la hemilengua derecha por lesión del nervio hipogloso en un caso de siringobulbia
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Introducción


Los exámenes complementarios en neurología, como en el resto de la medicina, sirven a diversos objetivos. Una prueba altamente sensible y específica puede usarse en estudios epidemiológicos como cribado de la frecuencia de una determinada enfermedad. En la práctica cotidiana rara vez una prueba es sensible al 100% (sin falsos negativos), por lo que es una regla de oro que una prueba negativa nunca descarta un diagnóstico posible. De la misma manera, no siempre una prueba es 100% específica y por tanto su positividad no indica un único diagnóstico posible sino varios (falsos positivos). Todo examen complementario debe analizarse en el contexto clínico adecuado. Dos reglas fundamentales son: consultar con el experto cuál es la prueba más idónea para cada caso, y no solicitar pruebas que no van a cambiar en algo el tratamiento del paciente.


La medicina «defensiva», por el miedo a ser perseguidos bajo la regla absurda de que «no se pusieron todos los medios» necesarios para el diagnóstico, da lugar a exploraciones innecesarias que encarecen la asistencia, y que a menudo detectan alteraciones de significado incierto y, paradójicamente, pueden hacer correr al paciente un riesgo mayor que el que se pretende evitar en teoría.


Los algoritmos diagnósticos o protocolos clínicos basados en la evidencia y en la propia experiencia de cada centro podrían ser útiles para evitar este problema.


En las enfermedades neurológicas, el abuso de las exploraciones complementarias se suele producir por inseguridad del médico en su propia habilidad semiológica y por reticencia del paciente a reconocer el altísimo valor diagnóstico de una buena anamnesis y exploración clínica.









Examen del líquido cefalorraquídeo


Muchas enfermedades del sistema nervioso central (SNC) pueden modificar la composición del líquido cefalorraquídeo (LCR) sin que haya cambios bioquímicos detectables en otros fluidos corporales como la sangre o la orina.






LCR normal


El LCR es un ultrafiltrado del plasma. Las «barreras» entre la sangre y el LCR o entre la sangre y el tejido nervioso pueden ser atravesadas por las células y diversas moléculas en función de su peso molecular, lipofilia y carga molecular. La barrera hematoencefálica (BHE) limita el acceso de muchos fármacos al SNC y es un aspecto que es preciso tener en cuenta en su selección.


La mayor parte (75%) del LCR se produce en los plexos coroideos y el resto en el parénquima cerebral o en las raíces espinales (barrera hematorradicular); muchos procesos patológicos cerebrales como tumores o abscesos y otros radiculares, como el síndrome de Guillain-Barré, hacen más permeables las respectivas barreras y facilitan el trasudado de proteínas al LCR. La reabsorción se produce a través de las vellosidades aracnoideas de los senos durales y minoritariamente en los vasos linfáticos perineurales.


El volumen aproximado del LCR es de 100 a 150 ml con una producción aproximada de 20 ml/hora.


El LCR normal es transparente y contiene menos de 5 células (2/3 linfocitos y 1/3 monocitos) por mililitro y ningún hematíe. Los linfocitos proceden de la sangre, pero los monocitos son derivados de la microglía, que es el equivalente al sistema fagocítico. La cifra de glucosa es dependiente de la glucemia (50-60%). Las proteínas totales alcanzan 20-40 mg por 100 ml. La proporción albúmina/globulinas es mayor que en la sangre, y el porcentaje de gammaglobulinas es normalmente inferior al 10%. El análisis del LCR debe ser siempre en paralelo, comparativo, con una muestra de sangre para detectar las diferencias debidas a modificaciones locales, intratecales, no sistémicas.









Obtención del LCR. Punción lumbar


La punción lumbar (PL) es el método estándar de obtención del LCR. La punción cisternal suboccipital conlleva el grave riesgo de la lesión de la médula o del bulbo, por lo que sólo debe practicarla una persona experta. La punción ventricular requiere practicar un agujero de trépano, excepto en el lactante, en el que la fontanela aún está abierta.






Indicaciones de la PL


La PL está indicada siempre que exista sospecha de meningitis, en las enfermedades desmielinizantes, en el síndrome de Guillain-Barré, en encefalomielitis agudas, en la sospecha de vasculitis, o en ciertos casos de demencia o procesos degenerativos de origen incierto. La PL no está indicada, salvo excepciones, en los infartos cerebrales ni en las hemorragias intraparenquimatosas o subaracnoideas que ya han sido diagnosticadas por tomografía computarizada (TC). Tampoco tiene interés en los tumores, salvo en los que se diseminan por el LCR, sean primarios (meduloblastoma, germinoma) o secundarios (carcinomatosis o linfomatosis meníngea).


Además, la PL está indicada para la inyección de fármacos, bien sean antibióticos (vancomicina, gentamicina) o antiblásticos (metotrexato), que pasan mal la BHE. También se puede utilizar para anestesia regional y para la inyección de morfina y baclofeno para el tratamiento respectivo del dolor y de la espasticidad.


La inyección intratecal de isótopos se hace para el estudio del tránsito del LCR en el diagnóstico de fístulas o hidrocefalias. La inyección de contraste yodado sirve para la mielografía clásica o con TC.









Contraindicaciones de la PL


No se debe hacer una PL en casos de hipertensión intracraneal por un proceso expansivo focal, pues la descompresión en el compartimiento raquídeo provoca el desplazamiento del cerebro hacia el agujero occipital y puede producirse la muerte del paciente por enclavamiento de las amígdalas cerebelosas y compresión aguda del bulbo raquídeo. Es preferible esperar a tener una TC cerebral antes de la PL.


Se puede hacer una PL en casos de hipertensión intracraneal sin proceso expansivo focal, por ejemplo en las meningitis, en la hemorragia subaracnoidea, en ciertas hidrocefalias del adulto y en el seudotumor cerebri o hipertensión intracraneal benigna. Conviene extraer muy poco líquido y muy lentamente. En el seudotumor cerebri se recomienda hacer previamente una angiorresonancia magnética (RM) o angiografía convencional y descartar una fístula arteriovenosa o trombosis venosa cerebral, lo que elimina la necesidad de la PL.


También existe el riesgo de agravamiento en los pacientes con compresiones medulares. La punción y evacuación de LCR por debajo de la compresión puede provocar una paraplejía completa.


Otras contraindicaciones son las infecciones de la piel próximas al lugar de la punción, y que el paciente esté anticoagulado o tenga una plaquetopenia o un trastorno de la coagulación por el riesgo de producir un hematoma epidural o una hemorragia subaracnoidea. Si la punción es imprescindible, se debe corregir el defecto; en el caso de los dicumarínicos mediante vitamina K o combinación de factores II, VII, IX y X; este último permite no diferir la PL demasiado, tras la supresión de la heparina; en las otras coagulopatías, tras la transfusión de plasma fresco congelado o de concentrado de plaquetas.









Técnica de la PL


La PL es una prueba cruenta, dolorosa y con riesgo. Los médicos con responsabilidades docentes están obligados a supervisar estrechamente las primeras punciones de los estudiantes y médicos residentes para vigilar que la técnica utilizada es impecable. Los médicos con mucha experiencia pueden hacer la PL sin anestesia local, pero los inexpertos que con frecuencia deben hacer varias trayectorias de la aguja deberían utilizar siempre anestesia local. Éste es otro motivo para que en estos casos la supervisión por alguien experto sea muy estrecha y evitar que lleguen a introducir la anestesia en el espacio subaracnoideo. Si el paciente está consciente, es preciso obtener su permiso y su confianza y tranquilizarle del temor que suele producirle la sola mención de una PL.


La PL hay que practicarla en condiciones de asepsia, desinfectando la piel de la espalda y utilizando guantes y paños estériles y agujas desechables. El paciente debe estar en decúbito lateral con el plano de la espalda perpendicular al de la cama sobre el borde duro de la cama. Suele ser más fácil alinear bien la columna si el paciente tiene una almohada fina debajo de la cabeza y otra entre las piernas. El paciente debe flexionar las piernas y arquear la columna lumbar cuanto le sea posible. La punción se suele hacer en el espacio interespinoso L3-L4 o L4-L5 correspondiente a la línea que une las dos palas ilíacas, pero puede hacerse en el superior o inferior si el médico palpa allí mejor los relieves de las espinosas. El dedo pulgar de la mano que palpa se deja sobre la apófisis espinosa superior o inferior, y sirve de guía para introducir la aguja exactamente por la línea media y perpendicular a la espalda del enfermo. Las apófisis espinosas lumbares son horizontales, y no hace falta inclinar caudalmente la aguja. La aguja elegida debe ser lo más fina posible, de bisel corto, y éste se orienta horizontalmente para que diseque y no corte las fibras de las meninges. Tras una profundidad variable de unos 3-4 cm se percibe, con la experiencia, un clic característico al atravesar la duramadre. Entonces se retira el mandril y se procede a medir la presión y extraer el LCR. Se repone el mandril y se retira la aguja. Tras la punción el paciente debe quedar en reposo al menos 24 horas. La punción se puede hacer con el paciente sentado, pero, en general, es más cómodo para el paciente hacerla en decúbito que reduce el riesgo de síncope y de enclavamiento en caso de HITC.


En toda PL conviene medir la presión de salida. En el adulto, la presión normal oscila entre 120 y 180 mmH2O. Es definitivamente patológica por encima de 200 mmH2O (aunque algunos autores aceptan hasta 250 mmH2O en las personas obesas). Dichos valores de presión sólo son válidos si el paciente está acostado de lado para la punción, y si está relajado sin aumentar la presión venosa abdominal o torácica que se transmiten al espacio subaracnoideo.


La permeabilidad de la circulación del LCR se comprueba observando el aumento de la presión en el manómetro tanto por una maniobra de Valsalva como por la compresión de las yugulares.


Hay que extraer tanto LCR como sea necesario para todos los exámenes bioquímicos, bacteriológicos y citológicos.









Análisis del LCR


La dificultad de obtener el LCR obliga a que de cada muestra se extraiga toda la información posible y a que se procese siempre de manera urgente para que no se falseen los resultados. Un tiempo de demora excesivo provoca el descenso de la glucosa, el deterioro de la morfología de las células y el que los cultivos sean negativos.


En la tabla e2.1 se recogen los principales valores normales en el análisis del LCR.


La tinción de Gram o los cultivos convencionales siguen conservando todo su valor, pero ahora es posible detectar antígenos de microorganismos mediante ELISA y anticuerpos mediante inmunoblot. La detección de ADN mediante reacción en cadena de la polimerasa (PCR) ha dado buenos resultados en la encefalitis por virus del grupo herpes (herpes simple, herpes zóster, citomegalovirus [CMV], Epstein-Barr) y también en los virus del grupo JC y en los enterovirus. Por el contrario, todavía la sensibilidad para detectar el bacilo de Koch en la sospecha de meningitis tuberculosa es baja.


Algunas proteínas son marcadores de sus células originarias, por ejemplo enolasa neuronal de las neuronas, proteína fibrilar acídica de los astrocitos, proteína básica de la mielina de los oligodendrocitos y ferritina de la microglía. Además se pueden detectar otros productos intermediarios de la inflamación como citocinas. La presencia de polímeros de haptoglobina, una molécula de gran tamaño, es el mejor marcador de rotura de la BHE. Se conocen más de 300 proteínas en el LCR pero su determinación no se ha extendido a la práctica clínica, salvo algunos marcadores tumorales (tabla e2.1).


La proteína 14-3-3 se encuentra elevada con una gran constancia en los pacientes con enfermedades por priones, más en las esporádicas (por encima del 90%) que en las genéticas (alrededor del 50%). En el contexto clínico apropiado tiene un valor diagnóstico elevado, aunque no específico. Por ejemplo, también se ha encontrado elevada en infartos, en la encefalitis de Hashimoto, encefalopatías postinfecciosas, brotes de esclerosis múltiple, estados de mal mioclónico y linfoma del SNC.


La tasa de ácido láctico y pirúvico está elevada en los pacientes con encefalopatías mitocondriales.


Los niveles de LDH (lacticodeshidrogenasa) respecto a los sanguíneos, se encuentran elevados en enfermedades cerebrovasculares agudas, tumores y meningitis (más en las de etiología bacteriana).


Los niveles de proteína tau (total y fosforilada) están aumentados y los de β-amiloide, disminuidos en la enfermedad de Alzheimer. Los niveles de hipocretina son muy bajos en la narcolepsia, con cataplejía.


La elevación de los marcadores tumorales en el LCR cuando existe sospecha de carcinomatosis meníngea puede ser útil si las citologías y la neuroimagen son negativas.









Principales hallazgos patológicos en el LCR







1.  LCR turbio: la turbidez depende del número de células. Es ligera cuando contiene entre 500 y 1.000 células por mililitro, es evidente con pleocitosis por encima de esta cifra, y es francamente purulento cuando hay varios millares de células por mililitro. En los líquidos purulentos de las meningitis agudas bacterianas, que se procesan de urgencia, con frecuencia se determinan sólo el recuento celular, la glucosa (que suele estar disminuida) y las proteínas totales (que están elevadas), dando preferencia a los exámenes bacteriológicos (tinción de Gram, serologías y cultivos). El LCR turbio se observa en las meningitis agudas bacterianas y en los abscesos, especialmente tras su rotura, y en las reacciones meníngeas agudas secundarias a contrastes y fármacos. Rara vez las meningitis virales pueden provocar un LCR ligeramente turbio. La cifra de lactato también ayuda a distinguir las meningitis bacterianas (en las que está aumentado) de las virales.


2.  LCR hemorrágico: si la punción ha sido dificultosa puede haber un líquido hemorrágico falsamente positivo. En estos casos se resuelve la duda haciendo una nueva punción unos minutos después de la primera en otro espacio interespinoso. También es útil hacer un recuento diferencial en el número de hematíes por mililitro entre tres muestras en tres tubos diferentes; si la hemorragia es por la punción, el número de hematíes disminuye del primer al tercer tubo, mientras que permanece constante si la hemorragia es previa a la punción. El sobrenadante del líquido tras centrifugación es claro en la hemorragia por trauma de la punción y xantocrómico si la hemorragia es antigua y hay lisis de hematíes. Éstos están intactos si la hemorragia es traumática, pero aparecen rotos o irregulares (crenados) si la hemorragia es previa a la punción; si la hemorragia ya lleva unos días de evolución se pueden encontrar macrófagos con restos de hematíes (siderófagos). La xantocromía medida por espectrofotometría es la prueba más sensible y fiable para detectar un LCR hemorrágico, y aparece ya a las 6-12 horas del sangrado.


El LCR hemorrágico se observa en: la hemorragia subaracnoidea por rotura de un aneurisma o de una fístula arteriovenosa, las hemorragias intraparenquimatosas cuando se rompen al espacio subaracnoideo o ventricular, las flebitis o infartos cuando la necrosis se acompaña de petequias hemorrágicas, y en ciertas encefalitis y encefalopatías tóxicas («púrpura cerebral»).


3.  LCR xantocrómico: el líquido tiene un color amarillento por la elevación de las proteínas totales y/o la presencia de restos de degradación de los hematíes. El número de células no suele estar aumentado. El contenido en proteínas puede ser tan elevado (por encima de 1.000 mg/ml) que el LCR se coagula espontáneamente cuando se deja unos minutos en el tubo. Esto ocurre en los bloqueos del espacio raquídeo por tumores o aracnoiditis tuberculosas (o de otra etiología). El LCR es xantocrómico en una gran cantidad de procesos, siendo los principales los hematomas subdurales, tumores (neurinomas), meningitis y aracnoiditis crónicas y en ciertas polirradiculoneuritis.


4.  LCR transparente: en muchas enfermedades neurológicas el LCR no pierde su aspecto claro normal. La elevación de las células es moderada (de 10 a 100 leucocitos/ml), lo mismo que las proteínas totales (hasta unos 100 mg/ml). La glucosa puede estar normal o disminuida. La pleocitosis está constituida por linfocitos. Este patrón del LCR se observa en numerosos procesos («meningitis con LCR claro»), siendo los principales las meningoencefalitis por micobacterias (tuberculosa), espiroquetas (sífilis, borreliosis), hongos (cándida, tórula, Aspergillus), virus (herpes, VIH, parotiditis, etc.), brucelosis, sarcoidosis, complicaciones neurológicas del síndrome de Sjögren, carcinomatosis o leucosis meníngeas, las uveoneuraxitis (Behçet), encefalitis perivenosas postinfecciosas o posvacunales, abscesos e infecciones parameníngeas (otitis, sinusitis, abscesos epidurales) en la esclerosis múltiple, en el síndrome de la «seudomigraña con pleocitosis» y en algunas vasculitis del SNC. En estos casos también el estudio bacteriológico y citológico tiene una extraordinaria importancia. El diagnóstico diferencial entre una pleocitosis por linfocitos reactivos o por una neoplasia (linfoma de tipo B) puede ser difícil sólo por citología y requiere técnicas especiales (citometría de flujo, anomalías genéticas).





Hay procesos inflamatorios con producción de gammaglobulinas intratecalmente, y en la mayoría de ellos con bandas oligoclonales de IgG (cuadro 2.1). La elevación del porcentaje de gammaglobulina en la electroforesis puede alcanzar cifras extraordinarias de hasta el 50%. Más sensible es la elevación del índice que compara el porcentaje de gammaglobulina y albúmina en la sangre y en el LCR (cociente IgG-LCR/IgG-sangre dividido entre cociente albúmina LCR/albúmina sangre); este índice oscila normalmente entre 0,45 y 0,70. Hay varias técnicas para detectar las bandas oligoclonales de IgG o IgM. Hay que procesar simultáneamente una muestra de sangre con la del LCR para comprobar que las bandas oligoclonales del LCR no se deben a difusión pasiva desde la sangre. La producción intratecal de inmunoglobulinas se acompaña de la correspondiente presencia de células plasmáticas en el sedimento del LCR. En la esclerosis múltiple se han detectado bandas monoclonales de IgM cuyo valor clínico, sobre todo para el pronóstico, se está investigando.





Cuadro 2.1 Enfermedades que cursan con presencia de bandas oligoclonales de gammaglobulinas en el LCR







1.  Procesos disinmunes


Esclerosis múltiple


Enfermedad de Behçet


Enfermedad de Harada


Neurosarcoidosis


Neurolupus eritematoso


Encefalitis inmunomediadas (paraneoplásicas o idiopáticas)


2.  Infecciones


Neurosífilis


Neurobrucelosis


Neurocisticercosis


Panencefalitis crónicas (sarampión o rubéola)


Encefalitis por VIH


Neuroborreliosis


3.  Otras


Ataxia-telangiectasia


Adrenoleucodistrofia















Complicaciones de la PL


La PL es una prueba cruenta y no exenta de riesgos (cuadro 2.2). Si la punción alcanza una raíz espinal produce un dolor fulgurante muy intenso irradiado por una extremidad. Un pinchazo aislado no suele tener consecuencias, pero punciones repetidas de la misma raíz pueden producir un daño grave con disestesias y dolores residuales.





Cuadro 2.2 Complicaciones principales de la punción lumbar







1.  Frecuentes


Cefalea pospunción y síndrome de hipotensión del LCR


Síncope vasovagal


Dolor local en el punto de la punción


2.  Infrecuentes


Herniación de las amígdalas cerebelosas


Agravamiento de la compresión medular en caso de bloqueo espinal


Neuropatías craneales


Lesiones de la raíces lumbares


Implantación de restos epidérmicos


Infecciones (abscesos, meningitis)


Hemorragias locales (extradural)


Agravamiento de la sordera en el síndrome de Menière


Crisis convulsiva








El síndrome de hipotensión del LCR se manifiesta a los 2-3 días de la punción por una cefalea intensa con mareo y falta de equilibrio, a veces diplopía y vómitos, que aparecen al estar de pie y ceden con el decúbito. El paciente en la cama se encuentra bien y no tolera incorporarse. Este síndrome suele ceder espontáneamente en unos días con el reposo, pero puede durar varias semanas (ver Capítulo 12). Se atribuye a la pérdida de LCR por el orificio que dejó la aguja. Entre los elementos que predisponen a este tipo de síndrome están la experiencia del médico que hace la punción, el grosor de la aguja, la longitud del bisel, el no reponer el mandril antes de retirar la aguja, el número de intentos, la cantidad de LCR extraído, la falta de reposo pospunción y otros, pero un factor muy importante es que el paciente sea previamente jaquecoso, de sexo femenino y de constitución frágil. Éstos y otros factores tienen que ver con la sensibilidad individual al dolor de cabeza.


Excepcionalmente se han descrito tras la PL paresias transitorias de los pares craneales y también sordera neurosensorial. En los pacientes con enfermedad de Menière (hídrops endolinfático), el empeoramiento de la audición puede ser muy intenso e irreversible.















Exploraciones funcionales del sistema nervioso


Las técnicas de exploración neurofisiológica deben solicitarse e interpretarse en un adecuado contexto clínico. Por ejemplo, ante un paciente que presenta una crisis convulsiva 6 meses después de una contusión o un infarto cerebral objetivados por neuroimagen, el resultado del EEG no modifica la actitud terapéutica. En un paciente con lumbociática, signos clínicos de compresión radicular definidos y una hernia discal en el nivel apropiado en la RM, el electromiograma resulta redundante. El EMG de un paciente con lumbalgia o cervicalgia simple, sin dolor radicular y sin alteraciones en la exploración neurológica, es normal en la mayoría de los casos. La parálisis facial periférica tipo Bell es benigna y evoluciona favorablemente en más del 80% de los casos, por lo que no está indicado realizar estudios neurofisiológicos sistemáticos y repetidos.






Electromiograma (EMG)


El término electromiograma incluye muchas técnicas, pero en la práctica se restringe al EMG de inserción. El EMG consiste en el registro, mediante un electrodo de aguja que se inserta en el músculo, de la actividad eléctrica de las unidades motoras próximas al electrodo. El EMG es, por tanto, un método analítico de los potenciales de unidad motora y no cuantifica la fuerza del músculo, por lo que no puede contestar a la pregunta de qué músculo es débil y en qué grado. Esto es propio del examen clínico, que orientará sobre los músculos que deben estudiarse eléctricamente y el problema que se trata de resolver. En consecuencia, el EMG debe entenderse como una prolongación del examen clínico buscando hallazgos que resuelvan las principales dudas que se pueden tener tras la exploración. El EMG puede detectar anomalías en músculos clínicamente sanos y por ello tiene un gran valor en determinar la topografía y la extensión lesional.


El EMG de detección se complementa con el estudio de los nervios periféricos motores y sensitivos (ENG-electroneurograma). Algunas de las principales preguntas que puede responder el examen EMG-ENG son: ¿es una amiotrofia neurógena o miopática?, ¿es de distribución focal o difusa? ¿es una lesión radicular, de plexo o troncular?, ¿es una neuropatía focal o multifocal?, ¿es una neuropatía de tipo axonal o desmielinizante? Además, otras técnicas, como la estimulación-detección repetida y el EMG de fibra única, resultan esenciales en el diagnóstico de las enfermedades de la transmisión neuromuscular (miastenia y síndromes miasténicos).






Metodología del EMG


La amplitud de la superficie aislada del electrodo determina el volumen de músculo que es capaz de examinar. Los electrodos convencionales registran la actividad de una esfera de músculo de 1 mm de radio, que puede contener unas 100 fibras musculares pertenecientes a varias unidades motoras. La semiología del EMG es audiovisual, por lo que el sonido generado por la descarga de potenciales de unidad motora es tan importante como su morfología. El EMG es una exploración adaptable según la patología valorada y los hallazgos encontrados, no estableciéndose un «tipo estándar» de prueba; para su correcta interpretación se requiere también la colaboración del paciente; por todo ello el estudio EMG debe realizarse siempre por el médico especialista.


En condiciones de reposo y en el músculo normal, al insertar el electrodo se produce una breve descarga de unidades motoras («actividad de inserción»); esta descarga dura de 0,5 a 1 s y se debe al daño mecánico que el desplazamiento de la aguja provoca sobre las fibras musculares. Tras la actividad de inserción, lo normal en el músculo en reposo es que no aparezca actividad alguna («silencio eléctrico en reposo»). Es anormal que se presenten descargas de potenciales («actividad espontánea patológica»). Cuando el paciente no relaja el músculo completamente se registra una actividad «voluntaria» característica, rítmica, que puede interferir en ocasiones en la observación de la actividad espontánea.


Al contraer ligeramente el músculo se registran potenciales de unidad motora (PUM) resultantes de la suma de potenciales de acción de fibras musculares pertenecientes a la unidad motora próxima al electrodo. Los PUM pueden analizarse en sus características principales: morfología (número de fases y giros), amplitud, duración y frecuencia de descarga. En condiciones normales, presentan morfología bifásica o trifásica, con una amplitud y duración variables dependiendo de la topografía del músculo y de la edad del paciente. Asimismo, resulta normal la presencia de hasta un 10% de potenciales polifásicos.


A medida que aumenta la contracción muscular voluntaria también lo hace la frecuencia de descarga de las unidades motoras (reclutamiento temporal) hasta un límite (5-15 ciclos por segundo) pasado el cual se reclutan nuevas unidades motoras (reclutamiento espacial) que suman sus potenciales y llegan a saturar la línea de base del trazado en el osciloscopio (trazado interferencial).


La lesión de la unidad motora en cualquiera de sus niveles (motoneurona, raíz, nervio periférico, músculo) genera un déficit de reclutamiento. Ocasionalmente el dolor o la falta de colaboración del paciente condicionan un déficit de activación muscular.









Actividades espontáneas patológicas


Las actividades espontáneas son las que aparecen con el músculo en reposo.












Fibrilaciones


Son potenciales muy breves (menos de 5 ms) y de pequeña amplitud (20-300 μV) que se originan en las fibras musculares aisladas.









Ondas lentas positivas


Presentan una duración y amplitud mayores que los potenciales de fibrilación y se cree que están producidas por el propio electrodo. Ambos tipos de actividad se generan en las fibras musculares aisladas denervadas debido a su hipersensibilidad colinérgica y aparecen por término medio a los 7-10 días de la denervación. Sin embargo, ni las fibrilaciones ni las ondas lentas positivas son patognomónicas de las lesiones neurógenas y pueden observarse en otras enfermedades musculares como la polimiositis, miopatía hipertoroidea, distrofias musculares, botulismo, triquinosis y parálisis periódicas hiperpotasémicas.









Descargas repetidas complejas


Están formadas por un grupo de potenciales de fibras aisladas que descargan a una frecuencia constante pero variable (1-100 Hz), con un comienzo y fin bruscos. La activación efáptica entre fibras de la misma unidad motora podría ser la causa de su aparición observándose principalmente en amiotrofias de tipo neurógeno.









Fasciculaciones


Son descargas espontáneas de un grupo de fibras de una unidad motora o de toda ella. Pueden observarse clínicamente como pequeños «saltos» en los músculos y su valor diagnóstico es menor que las fibrilaciones al encontrarse tanto en situaciones patológicas como fisiológicas. Se observan aisladamente, agrupadas o en forma de descargas de actividad continua (mioquimia). Los pacientes con mioquimia clínica presentan diferentes patrones EMG con descargas de unidades motoras aisladas o agrupadas a frecuencia variable. La mioquimia es muy característica en los músculos de la cara dependientes del nervio facial tras una parálisis periférica, así como en casos de lesión tumoral o desmielinizante de su núcleo en el tronco cerebral, aunque pueden observarse en otros territorios de la musculatura esquelética.









Descarga miotónica


Consiste en una ráfaga de PUM a alta frecuencia con una fase ascendente y otra descendente de su amplitud y frecuencia interna. Se originan por alteración de la excitabilidad de la membrana muscular. Se observan en las diferentes variedades de distrofia miotónica y en las canalopatías con miotonía.









Neuromiotonía


Es una descarga de alta frecuencia de brotes (dobletes, tripletes o trenes cortos) de unidades motoras, de parte de ellas o de fibras aisladas que producen un sonido (ping) característico. Se deben a la hiperexcitabilidad de los axones aislados terminales en el interior del músculo. Se observan en la canalopatía por anticuerpos anticanal del K dependientes del voltaje: síndrome de Isaacs y corea fibrilar de Morvan.









Descargas «seudomiotónicas»


Presentan un comienzo y final bruscos sin cambios de amplitud y frecuencia atribuyéndose al igual que las descargas repetitivas a la activación efáptica de fibras musculares próximas.


















Patrones de activación voluntaria


Los trazados patológicos que se registran durante la contracción voluntaria se deben a la pérdida de unidades motoras funcionantes o de fibras musculares de forma dispersa dentro de las unidades motoras. Esto condiciona cambios tanto en la morfología de los PUM como en el reclutamiento de unidades motoras durante la contracción voluntaria. Se diferencian tres tipos de trazado:




1.  La pérdida de fibras musculares dispersas produce PUM de duración y amplitud menores de lo normal que reflejan el menor número de fibras restantes en cada unidad motora.


2.  El aumento del número de fibras o de su densidad en el interior de las unidades motoras produce PUM de mayor amplitud y duración (potenciales «dominantes»).


3.  La sumación a los PUM de potenciales de fibras en regeneración da lugar a un incremento de fases (potenciales polifásicos o reinervantes).





La pérdida de unidades motoras, por su destrucción o bloqueo funcional, condiciona que el reclutamiento durante la contracción voluntaria sea menor. Según el número de unidades motoras perdidas, el trazado se califica de simple o intermedio. La pérdida de fibras musculares dispersas disminuye la amplitud del PUM, pero como el número de unidades motoras y su inervación se conservan, es posible un reclutamiento incrementado, por lo que se alcanzan fácilmente trazados de interferencia.


Hay dos patrones principales de alteración del trazado EMG dependiendo si la agresión del músculo es primaria de la fibra muscular (trazado miógeno o miopático) o secundaria a una denervación (trazado neurógeno).


El trazado miopático se caracteriza por silencio eléctrico en reposo −aunque dependiendo de la etiología y momento evolutivo puede registrarse actividad espontánea− y PUM de amplitud pequeña (alrededor de 0,5 mV), breve duración y fácil reclutamiento que producen un trazado de interferencia con poca fuerza.


El trazado neurógeno en fase aguda se caracteriza por actividad espontánea (fibrilaciones y ondas lentas positivas) y reclutamiento pobre formado por PUM normales. En fase subaguda-crónica, la actividad espontánea desaparece, el reclutamiento sigue siendo pobre y los PUM se presentan polifásicos y amplios (dominantes). Los potenciales dominantes reflejan que las unidades motoras supervivientes a la agresión de las neuronas o sus axones están formadas por un mayor número de fibras musculares debido a que gracias al proceso de reinervación, los axones sanos contactan con las fibras musculares denervadas.


Hay situaciones clínicas que implican variantes en el esquema presentado. Por ejemplo, en la polimiositis y distrofia muscular tipo Duchenne es frecuente registrar fibrilaciones. Los potenciales «miopáticos» pueden observarse en lesiones nerviosas subagudas en pleno proceso de reinervación. En lesiones neurógenas agudas se registran patrones deficitarios formados por PUM de muy breve amplitud.


El EMG aporta también información pronóstica. Por ejemplo, la detección tras una lesión nerviosa aguda de músculos con patrones reinervantes antes de recuperar su fuerza clínicamente, indica buen pronóstico. Al contrario, el registro de signos intensos de degeneración axonal en enfermedades de curso generalmente favorable, como el síndrome de Guillain-Barré o la parálisis facial tipo Bell, implica un mal pronóstico.


La tabla 2.1 resume los principales hallazgos del EMG.




Tabla 2.1 Resumen de los principales hallazgos del EMG
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Velocidad de conducción nerviosa (VCN)


La VCN es sensible a diversos factores entre los cuales la temperatura resulta de los más importantes (la frialdad de las extremidades disminuye la VCN). La edad también influye; la VCN no alcanza su máximo hasta la mielinización total de los nervios pasados los 2-3 años de edad; esa velocidad se mantiene durante la juventud y la edad adulta para decaer moderadamente en los ancianos. La VCN es directamente proporcional al diámetro de la fibra y al grosor de la vaina de mielina, así como a la longitud de los segmentos (en las fibras mielinizadas el potencial de acción se transmite «saltatoriamente» de uno a otro internodo).


Para medir la VCN se estimula mediante un choque eléctrico el nervio en un punto y se recoge la respuesta en un músculo o en otro punto del propio nervio. El tiempo que tarda el estímulo en producir la respuesta se denomina latencia. Restando las dos latencias medidas en milisegundos (ms) se obtiene la variable tiempo (t) y midiendo la distancia en milímetros (mm) entre ambos puntos se obtiene la variable espacio (e). Aplicando la fórmula v = e/t calculamos la velocidad (v) en m/s. En los estudios clínicos ordinarios y debido a la técnica utilizada se mide la velocidad de las fibras más rápidas (mielinizadas gruesas) obteniéndose valores > 50 m/s en extremidades superiores y > 40 m/s en las inferiores. Para medir la velocidad de las fibras menos rápidas (amielínicas) se debe utilizar un estímulo especial (láser).


Las enfermedades que afecten a la mielina reducen más la VCN con posibilidad de bloqueos de la conducción. En las neuropatías desmielinizantes, la VCN puede bajar hasta 10-20 m/s. En las neuropatías con degeneración axonal (axonopatías) en las que persisten fibras sanas que conservan la vaina de mielina normal, se reduce la amplitud del potencial evocado del nervio (especialmente de los nervios sensitivos) por la pequeña cantidad total de fibras activadas, aunque la VCN se reducirá poco al persistir un contingente suficiente de fibras de rápida conducción (cuadro 2.3).





Cuadro 2.3 Datos diferenciales en el ENG según el tipo de neuropatía






Datos que sugieren una desmielinización segmentaria







1.  Alargamiento de las latencias distales


2.  Dispersión temporal del potencial evocado motor


3.  Bloqueos de conducción


4.  Alargamiento de las latencias de la onda F


5.  Lentificación focal de la velocidad de conducción












Datos que sugieren degeneración axonal







1.  Conservación de las latencias y de las VC


2.  Disminución de la amplitud de los potenciales evocados motores, sensitivos o mixtos















Velocidad de conducción motora (VCM)


Se obtiene en nervios motores (o mixtos) accesibles a la estimulación eléctrica, y la respuesta se recoge en uno de los músculos que inerva. Habitualmente para registrar la respuesta motora se usan electrodos de superficie pudiéndose utilizar para casos especiales electrodos de aguja. Con el electrodo de superficie se obtiene un potencial de acción muscular compuesto (PAMC). La intensidad del estímulo sobre el nervio se incrementa progresivamente hasta obtener un PAMC estable que ya no se incrementa en amplitud (estímulo supramáximo). El PAMC tiene una morfología bifásica con una primera deflexión negativa (hacia arriba) y otra segunda menor positiva (hacia abajo). La amplitud máxima del PAMC es la que se mide entre la línea de base y el pico de la primera onda negativa. La amplitud del PAMC se reduce en las neuropatías con pérdida axonal.









Velocidad de conducción sensitiva (VCS)


Se mide en nervios puramente sensitivos (como el sural) o mixtos (como el mediano). Se puede hacer en el sentido fisiológico aferente (ortodrómico) o eferente (antidrómico). En el primer caso (el habitual) se estimula la piel del área cutánea de inervación con un electrodo apropiado, se registra con otros electrodos en el trayecto del nervio, y se procede a hacer el cálculo como ya se ha indicado para la velocidad motora. Los potenciales sensitivos son de muy baja amplitud y hace falta promediar varias respuestas para identificarlos.


También se puede estudiar la VCN en nervios mixtos que contienen fibras motoras y sensitivas. La utilidad de los estudios de VCN es muy amplia, habitualmente combinados con el EMG. Permite orientar una polineuropatía hacia el grupo de las preferentemente «desmielinizantes» o de las «axonales», lo que facilita la búsqueda etiológica. Otro tanto ocurre cuando permite identificar una multineuritis, puesto que tiene un abanico etiológico relativamente reducido en comparación con las polineuritis. El estudio EMG-ENG es particularmente útil en el diagnóstico de las neuropatías «focales» por atrapamiento o compresión, sea de los plexos o de los troncos nerviosos periféricos, en las que demuestra retrasos en la conducción a través del punto de la compresión. Los bloqueos focales de la conducción motora se detectan por la diferencia en la amplitud del potencial evocado motor al pasar de la estimulación del nervio desde un punto proximal a otro distal; una caída de más del 40% en el índice entre la amplitud proximal a la distal es indicativa de bloqueo parcial de la conducción.


El EMG-ENG ayuda a distinguir las atrofias neurógenas de origen medular (mielopáticas) de las polineuropatías. No hay que olvidar que en ocasiones las VCN pueden ser normales en una polineuropatía o bien al revés, que ciertas pequeñas anomalías en el estudio EMG-ENG pueden no tener relevancia clínica.












Estudio de la transmisión neuromuscular


La finalidad de las pruebas de estimulación-detección repetida (PER) es demostrar que la amplitud del potencial de acción motora en un músculo varía debido a un defecto en la transmisión neuromuscular. Esto no ocurre en condiciones normales en las que la amplitud del potencial es estable porque el «margen de seguridad» de la transmisión colinérgica en la placa motriz es grande. Puede haber algunos falsos positivos con caída en la amplitud de los potenciales en casos de enfermedad de las motoneuronas o en polimiositis.


Los más estudiados son: el nervio facial (estímulo en pretrago y registro en orbicular de los párpados o en el músculo nasal), el plexo braquial (estimulando en el punto de Erb y registrando la respuesta en deltoides), el nervio espinal (registro en trapecio) y los nervios mediano y cubital (registro en tenar e hipotenar, respectivamente). La sensibilidad de la prueba para el diagnóstico de la miastenia grave es mayor en los nervios-músculos proximales. En la miastenia grave el defecto postsináptico en la transmisión neuromuscular se hace evidente con estímulos a baja frecuencia (2-3 Hz). La amplitud del potencial de acción muscular (PAMC) se reduce progresivamente y el decremento es máximo en la cuarta-quinta respuesta obtenida. Tiene valor un decremento superior a un 10%. Tras la prueba de estimulación repetida en condiciones basales se le solicita al paciente que active intensamente el músculo durante 30-40 s para aplicar inmediatamente después otro tren de estímulos tras el cual puede registrarse una mejora en la amplitud de los potenciales (fenómeno de facilitación). La estimulación repetida tras 1, 3 y 5 minutos postesfuerzo detecta frecuentemente una mayor caída del PAMC como expresión de la fatigabilidad del músculo.


En el botulismo y en el síndrome miasténico de Eaton-Lambert, ambas entidades con bloqueo neuromuscular de tipo presináptico, los potenciales motores presentan de inicio una amplitud reducida sobre todo en los músculos distales. Esta amplitud se incrementa de una forma llamativa (hasta tres o cuatro veces) tras la estimulación a alta frecuencia (20-50 Hz). La prueba es más a menudo positiva en nervios-músculos distales que en proximales, aunque el paciente experimente más fatiga proximal que distal.


Si las pruebas de estimulación repetida son negativas, está indicado el EMG de fibra aislada.









Electromiograma de fibra aislada (SFEMG)


En el SFEMG, que utiliza un electrodo con una superficie de registro muy pequeña (menos de 25 μm), se analizan los potenciales de las fibras musculares aisladas (habitualmente dos o un par) dentro de una unidad motora. Debido a la diferencia de longitud de las terminales del axón, no se activan simultáneamente todas las fibras musculares de una unidad motora, sino que hay un mínimo intervalo entre ellas. Este intervalo –medido en microsegundos− se llama jitter. En condiciones normales, el jitter entre dos fibras dentro de la unidad motora es estable, mientras que fluctúa mucho si hay un defecto de la transmisión neuromuscular. Cuando el margen de seguridad de la transmisión neuromuscular está muy reducido es posible observar que algunas veces las fibras no se activan en el momento esperado (bloqueos de conducción).


El SFEMG puede hacerse mediante una activación voluntaria leve y sostenida del paciente, o mediante una activación eléctrica de los axones intramusculares una vez que se ha colocado el electrodo próximo a una fibra. En cualquier caso, se recomienda el estudio de al menos 20 «pares» de potenciales obteniendo igual número de mediciones de jitter siendo importante tanto el valor individual de cada uno como el resultado de la media aritmética. En la práctica y para el diagnóstico de la miastenia grave los músculos más sensibles a la prueba (por encima del 90%) son el orbicular de los ojos y el frontal (más sencillo técnicamente). Si la sospecha clínica es alta y los primeros 10 jitter son claramente patológicos, no es necesario prolongar la prueba. Si el paciente consulta por ptosis o diplopía u otro síntoma similar aislado (sospecha clínica baja) y los primeros 10 jitter son normales, resulta muy improbable que obtener más jitter dé resultados patológicos.


El SFEMG es altamente sensible para el diagnóstico de los síndromes miasténicos pero no totalmente específico, y puede haber algunos falsos positivos en miopatías oculares (oftalmoplejía externa progresiva), distrofia oculofaríngea y enfermedad de las motoneuronas.









Otras pruebas reflejas de interés clínico






Respuesta «f»


Es un reflejo axonal que se genera en las neuronas del asta anterior de la médula. Cuando se estimula un axón motor se producen dos tipos de potencial de acción: uno que se propaga distalmente (en el sentido ortodrómico) y otro retrógrado (antidrómico) hacia el soma neuronal en el asta anterior. A su vez este potencial retrógrado produce en la raíz del axón un potencial de acción que vuelve por la misma fibra (reflejo axonal). Esta respuesta es inconstante y es preciso tomar en cuenta la latencia mínima promedio de varias de ellas (entre 10 y 20). Cuando es patológica, tiene cierto valor para apoyar que la lesión se sitúa en las raíces anteriores de la médula. Su ausencia o retraso es un hallazgo precoz en el síndrome de Guillain-Barré.









Reflejo «H»


Se obtiene como una onda más tardía que la respuesta motora directa o «M» al estimular un nervio motor. Se considera un reflejo monosináptico integrado segmentariamente en la médula con una aferencia sensitiva y una eferencia motora; en la práctica se estudia en el nervio tibial posterior y músculo tríceps sural. Su abolición tiene el mismo significado que la desaparición del reflejo aquíleo, es decir, el sufrimiento de la raíz S1. También está alterado (alargado o abolido) en las polineuropatías.









Reflejo de oclusión palpebral (ROP) (blink reflex)


Este reflejo es similar al que se obtiene al explorar la sensibilidad corneal. Se obtiene al aplicar un estímulo eléctrico directo sobre una rama del trigémino (nervio supraorbitario) que asciende hacia la protuberancia, donde hace sinapsis bilateralmente con el núcleo del nervio facial cuya respuesta eferente se recoge en ambos músculos orbiculares de los párpados. Es, por tanto, un reflejo trigémino-facial. Puede ser patológico por lesiones del brazo aferente (trigémino), del eferente (facial) o de la conexión central entre ambos en el tronco cerebral. La interpretación de los resultados es muchas veces difícil porque las respuestas no son constantes y dependen mucho del método de estudio. Un esquema sencillo con las anomalías de los brazos aferente y eferente del reflejo es el de la figura e2.1. Las lesiones de las conexiones centrales son más difíciles de esquematizar. También se utiliza el estudio del ROP al análisis de la excitabilidad neuronal en procesos neurodegenerativos como corea de Huntington, distonía o enfermedad de Parkinson.












Reflejos de larga latencia






Promediación retrógrada


Es una técnica consistente en el registro de la actividad cortical utilizando como estímulo desencadenante (trigger) las mioclonías que presenta el paciente. Permite estudiar la relación temporal y la distribución espacial de la actividad cortical asociada al mioclono.









Reflejo de larga latencia o reflejo C


Se realiza estimulando eléctricamente el nervio periférico (el más común el nervio mediano en muñeca) y registrando en el músculo habitualmente con electrodos de superficie. Al mismo tiempo se registra el potencial evocado somatosensorial. En el mioclono cortical reflejo se encuentra marcadamente aumentado, observándose también un potencial evocado somatosensorial gigante. En conclusión, esta respuesta C se corresponde con el mioclono desencadenado por el estímulo del nervio periférico, implicando fisiopatológicamente la activación anómala de una vía refleja transcortical responsable de este mecanismo de retroalimentación.












Potenciales evocados


Los potenciales evocados (PE) son respuestas obtenidas en el SNC (cerebro y médula) tras un estímulo específico (sensitivo, acústico, visual).


La utilidad clínica de los PE deriva de su capacidad para demostrar alteraciones de la conducción en casos en los que el examen neurológico es equívoco o normal, así como en monitorizar el estado de conducción de una vía si eso es conveniente durante una intervención quirúrgica, en un paciente inconsciente o en el seguimiento de un proceso patológico. El principal escollo de la utilidad de los PE en clínica es que los resultados pueden estar confundidos por una patología de los órganos periféricos (ojo, oído, nervio periférico en general) lo que, en ocasiones, limita su aplicación clínica.






Potenciales evocados visuales (PEV)


La técnica de estimulación más utilizada es el pattern-reversal, una especie de tablero de ajedrez luminoso de alto contraste donde las casillas pasan alternativamente del blanco al negro. Esto produce impulsos sobre la retina central (20-30°) que recorren la vía óptica. Si el paciente no fija la mirada, no coopera o tiene muy baja agudeza visual, se utiliza una estimulación con «flash» del conjunto de la retina, pero esta técnica es menos sensible.


Los electrodos receptores se colocan en la región occipital con un electrodo de referencia en la región frontal. Se pueden estimular ambos ojos a la vez, cada uno por separado e incluso campos visuales específicos. Si se estimula un hemicampo, el potencial se genera en el área visual contralateral, pero el PEV se registra en el electrodo homolateral. Esta aparente paradoja se debe a la orientación oblicua del electrodo receptor hacia la cara medial del polo occipital contralateral. Los estudios por hemicampos son útiles para detectar defectos quiasmáticos o retroquiasmáticos que pueden pasar desapercibidos cuando se estimula todo el campo visual central. Otros refinamientos metodológicos para estudiar otras funciones visuales (cromáticas o espaciales) no se usan en la práctica ordinaria.


El potencial obtenido en condiciones estándar en el electrodo medial es trifásico con una onda inicial negativa a unos 75 ms (N75) seguida de una onda principal positiva a unos 100 ms (P100) (fig. e2.2). Los procesos desmielinizantes con bloqueo de conducción producen un retraso del potencial sin afectar mucho a su amplitud, mientras que las lesiones con grave degeneración axonal producen, además del posible retraso de la latencia de P100, una gran disminución de su amplitud.


Los PEV detectan lesiones subclínicas del nervio óptico en la esclerosis múltiple. Si las quejas visuales del paciente son equívocas, permiten confirmar que hay una lesión orgánica del nervio óptico cuando son patológicos y, a la inversa, la hacen improbable cuando son normales (p. ej., en una ceguera por trastorno conversivo). También son patológicos en las neuropatías ópticas tóxicas (miambutol, alcohol-tabaco, etc.), carenciales (ácido fólico, vitamina B12), compresivas (tumores de la región selar) o degenerativas (enfermedad de Leber).


El electrorretinograma registra la actividad de las células ganglionares de la retina. La onda «a» del electrorretinograma (P50) depende de los fotorreceptores y la onda «b» (N95) de la capa nuclear interna y de las células de Müller. La onda P50 del ERG puede estar alterada en las enfermedades intrínsecas de la retina (degeneraciones tapetorretinianas, citopatías mitocondriales, retinopatía diabética o tóxica, etc.), y conservada en las enfermedades del nervio óptico. La onda N95 a menudo está alterada en las neuropatías ópticas por lesión de las células ganglionares de la retina.









Potenciales evocados auditivos (PEA)


La vía auditiva se estudia mediante diversas técnicas. El cocleograma recoge directamente la actividad del aparato coclear en el oído interno. El audiograma (con sus variantes) analiza la agudeza auditiva (umbral) y la discriminación de tonos puros, y refleja básicamente la transmisión y percepción del sonido en el oído medio e interno.


Los PEA estudian, sin necesidad de la colaboración del paciente, las respuestas del nervio coclear, tronco cerebral y corteza auditiva a los estímulos auditivos. Éstos se proporcionan mediante estimuladores (auriculares) especiales que permiten estimular un oído y enmascarar la audición del otro para analizar la conducción de cada vía auditiva por separado. Se registran en la región mastoidea ipsilateral con referencia a vértex (Cz). Los potenciales auditivos de corta latencia o de tronco (PEAT) presentan mayor utilidad clínica que los de latencia media o larga.


En los PEAT se obtiene un potencial con cinco ondas (ondas I, II, III, IV, V), cada una de las cuales se genera en una estructura distinta de la vía auditiva, a una latencia dentro de unos límites conocidos (fig. 2.1). La onda I es de la porción distal del nervio coclear y la II de su parte proximal y del núcleo coclear. La onda III se supone que se genera en varias estructuras de la protuberancia conforme la señal pasa del núcleo coclear a la oliva superior ipsilateral y por el cuerpo trapezoide a la oliva contralateral. Las ondas IV y V se generan en el lemnisco lateral y el colículo inferior.
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Figura 2.1 Potenciales evocados auditivos de corta latencia normales. Se muestran en el esquema las estructuras donde se generan las diferentes ondas de los potenciales: onda I en la cóclea, onda II en los núcleos cocleares, onda III en el núcleo olivar superior y el complejo IV-V en los núcleos del lemnisco lateral y en el colículo inferior. Los potenciales evocados de latencia más larga se generan en el ganglio geniculado medial y en la corteza auditiva primaria del lóbulo temporal, pero no se usan en la clínica neurológica ordinaria.




En la práctica se miden las latencias de las tres ondas principales (I, III y V). Las lesiones del nervio coclear y el tronco cerebral inferior alargan el intervalo I-III, mientras que las lesiones del tronco medio-superior alargan o deforman el intervalo III-V. En un paciente con hipoacusia neurosensorial, el alargamiento del intervalo I-III es muy sugestivo de schwannoma del VIII par, pero los pacientes con este tumor pueden presentar alteraciones no específicas de la onda I u otras anomalías. Los PEAT son anormales en otras lesiones en el tronco cerebral (esclerosis múltiple, gliomas, infartos, etc.), pero su aportación es limitada frente a las técnicas de neuroimagen. En el estado de muerte cerebral, el hallazgo de más valor es la conservación de la onda I y la desaparición del resto de las respuestas, pero si hay una ausencia de la onda I que indica una lesión periférica no se puede evaluar el resto de la vía ni, por tanto, la integridad o no del tronco cerebral.









Potenciales evocados somestésicos (PES)


La estimulación eléctrica de las fibras gruesas de los troncos nerviosos periféricos permite obtener PES a lo largo de la vía sensitiva del cordón posterior y lemnisco medio hasta el tronco cerebral, el tálamo y la corteza parietal (fig. 2.2). Los potenciales que se estudian en clínica son los de latencia corta que se obtienen, en condiciones normales, en el límite de los 30 ms desde el brazo y de los 60 ms desde la pierna. Para obtener potenciales evocados por estimulación de las fibras finas se utilizan técnicas especiales (ver más adelante).
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Figura 2.2 Potenciales evocados somestésicos. En el esquema se indican los generadores de las diferentes ondas. Los potenciales cervicales y subcorticales (A, B C) y la onda N20 parietal (E) se obtienen por estímulo del nervio mediano. La onda P40 parietal (D) se obtiene por estímulo del nervio tibial posterior. Para obtener los potenciales cervicales (A) se coloca el electrodo activo en C7 y el de referencia en Fz. Para obtener los potenciales subcorticales (B y C) se coloca el electrodo activo en el área parietal (P) y el de referencia en el hombro (H). Para obtener los potenciales parietales (D y E) se coloca el electrodo activo sobre las áreas parietales (P) y el de referencia en Fz.




El potencial que se obtiene depende del nervio que se estimula y de la técnica de registro. El potencial registrado es el resultado de la diferencia de potencial entre el electrodo activo y el de referencia. El cambio de situación de cualquiera de los dos modificará la morfología del potencial somestésico. El estudio más sencillo es el de obtener el potencial somestésico parietal por estimulación del nervio mediano con el electrodo activo sobre el área sensitiva primaria de la convexidad y el de referencia en la región frontal (punto Fz). Así se obtiene un potencial con su onda principal negativa (N20 parietal). Si se estimula el nervio tibial posterior, el electrodo activo se debe colocar en la región parietal alta parasagital sobre el área sensitiva primaria de la pierna que registra un potencial positivo a unos 40 ms (P40 parietal). Si se estimula el nervio mediano y se coloca el electrodo activo en la región parietal con el de referencia en una posición extracraneal (p. ej., en el hombro) se obtienen potenciales generados en estructuras subcorticales que alcanzan el electrodo activo por el fenómeno del volumen conductor, Esta técnica permite obtener potenciales somestésicos generados en el tronco cerebral.


También se pueden registrar potenciales generados a la entrada de las fibras sensitivas en la médula. Si se estimula el nervio tibial posterior se recoge un potencial (N22) con el electrodo sobre la espinosa de D12 generado a la entrada de las raíces en el cono medular. De la misma forma, estimulando el nervio mediano se puede obtener un potencial sobre la espinosa de C7 (N13), cuya morfología también será diferente si el electrodo de referencia es craneal o extracraneal. La diferencia de tiempo o latencia entre los potenciales generados en D12 o C7 y los potenciales parietales permite apreciar la conducción central de la vía somestésica.


Los PES son útiles en la detección de lesiones medulares y del tronco cerebral. Pueden detectar lesiones subclínicas en la esclerosis múltiple, con tanta mayor probabilidad cuantos más nervios se estimulen y más potenciales se obtengan. También se utilizan durante las intervenciones quirúrgicas (de aorta o raquis) para detectar el sufrimiento medular antes de que se produzca una lesión grave iatrogénica. En los enfermos en coma anóxico o traumático en la UCI, el registro de los PES parietales tiene valor pronóstico, pues la ausencia bilateral de la N20 parietal predice la muerte o el estado vegetativo con una alta probabilidad (superior al 95%).









Potenciales evocados termoalgésicos


Mediante aparatos de producción de rayo laser (de CO2 o de argón) se pueden estimular las fibras finas que conducen los estímulos de la sensibilidad termoalgésica. Se aplican estímulos en el dorso de la mano que producen normalmente un dolor agudo y breve y provocan un potencial que se recoge con un electrodo en Cz tras recorrer la vía espinotalámica. Un potencial normal sugiere que la vía está íntegra y un potencial anormal es un argumento a favor de que, si el paciente aqueja dolor, tenga un origen neuropático.












Estudio de la conducción motora central


Mediante electroimanes especiales que producen un intenso campo magnético al paso de la corriente eléctrica, se puede conseguir una estimulación de la corteza motora primaria de manera inocua. El campo magnético genera un potencial que desciende por la vía corticoespinal y puede recogerse la respuesta en músculos de las extremidades. Cuando tales respuestas están ausentes, son de baja amplitud o se requieren umbrales muy altos para evocarlos, resulta compatible con una pérdida neuronal o axonal de la vía motora. La técnica de doble estímulo magnético permite estudiar la excitabilidad cortical valorando los períodos refractarios dependiendo del tiempo entre ambos estímulos.









Electroencefalograma


El EEG se basa en la recogida, mediante electrodos de superficie aplicados sobre el cuero cabelludo, de la actividad eléctrica que se genera en la corteza cerebral (potenciales postsinápticos de las células piramidales). Los electrodos se colocan según un sistema aceptado internacionalmente (sistema 10-20) para cubrir todas las áreas corticales (frontales, parietales, temporales y occipitales). La actividad de cada electrodo se deriva de otro de referencia común o en diversos montajes bipolares para definir mejor la actividad de cada área del cerebro en estudio. El paciente se registra en un ambiente relajado y se utilizan diversos artificios para modificar la actividad durante el registro como la apertura y cierre de los ojos, la hiperventilación, la estimulación luminosa intermitente a diferentes frecuencias o el dolor en los enfermos estuporosos.


La actividad eléctrica recogida en el EEG es de baja amplitud (0-100 μV) y se clasifica según la frecuencia de las oscilaciones (ondas) del trazado; las ondas más lentas a 1-3 Hz se llaman delta, las de 4-7 Hz se llaman theta, las de 8-12 Hz alfa y las ondas por encima de 12 Hz son denominadas beta.


En el individuo despierto normal predominan las ondas rápidas, aproximadamente simétricas en las derivaciones de ambos hemisferios. En las regiones occipitales con los ojos cerrados se recoge una actividad regular sinusoidal predominante que se llama ritmo alfa occipital (a unos 8-10 Hz), y que se atenúa al abrir los ojos.


La interpretación correcta del EEG requiere una notable experiencia y espíritu crítico, pues no todo lo que se registra y se aparta de lo habitual es patológico dado que hay considerables variaciones interindividuales y actividades incluso de morfología paroxística que se definen como variantes de la normalidad. La actividad normal del EEG puede ser alterada o sustituida por grafoelementos patológicos cuya variedad es imposible de abordar en este capítulo.


Las indicaciones del EEG se han ido concentrando con el paso de los años en el estudio de las epilepsias, de los trastornos del sueño y de los pacientes con alteraciones del estado de consciencia.


La descarga neuronal anormal y exagerada, base fisiopatológica de las epilepsias, puede registrarse en el EEG como grafoelementos paroxísticos, generalmente agudos aislados (puntas) o agrupados (polipuntas) o seguidos de ondas lentas (punta-onda, polipunta-onda) y que pueden ser localizados (foco irritativo) lateralizados sin definir un foco o generalizados. Otros grafoelementos subyacentes a las crisis epilépticas pueden consistir en descargas rítmicas, por ejemplo, de ondas theta. La actividad paroxística acompaña prácticamente siempre a una crisis epiléptica clínica (actividad crítica), pero también puede aparecer en los períodos entre crisis (actividad intercrítica), y ésta es la base de la utilidad del registro EEG para el diagnóstico ordinario de las epilepsias, por cuanto rara vez los enfermos son registrados durante las crisis. Ninguna alteración en el EEG permite aisladamente el diagnóstico de epilepsia, que sólo debe establecerse en las personas que inequívocamente tienen crisis epilépticas clínicas demostradas. Por otra parte, en casi la mitad de los pacientes epilépticos el trazado habitual intercrítico es normal, lo que no debe tomarse como un argumento en contra del diagnóstico clínico.


El EEG ayuda a orientar a un enfermo comatoso o confuso, por ejemplo, detecta un status epiléptico no convulsivo. En los pacientes ingresados en las UCI son frecuentes los status con signos sutiles como muecas, desviaciones de los ojos, parpadeos, alteraciones vegetativas o de consciencia bruscas.


El EEG se lentifica en su actividad de fondo en todas las encefalopatías metabólicas conforme disminuye el nivel de consciencia. Pueden registrarse ondas trifásicas altamente sugestivas de una encefalopatía metabólica, sobre todo por insuficiencia hepática o renal, pero también se observan en estados postanóxicos e intoxicaciones al igual que las descargas rítmicas frontales de ondas delta (FIRDA). Las descargas periódicas epileptiformes lateralizadas (PLEDS) o bilaterales (BIPLEDS) se asocian frecuentemente con crisis epilépticas causadas por una lesión focal aguda, más a menudo una encefalitis o absceso en formación, pero también se observan en infartos extensos. En la panencefalitis esclerosante subaguda las descargas periódicas son generalizadas y se acompañan de mioclonías (complejos de Radermecker), pero no las preceden. En la enfermedad de Creutzfeldt-Jakob se registra en unos dos tercios de los casos el patrón EEG típico con complejos periódicos de onda aguda y morfología bifásica o trifásica, bilaterales, de intervalo corto (1-2 s) que generalmente no coinciden con las mioclonías.


La ingesta de barbitúricos o benzodiazepinas produce ritmos rápidos (en la banda beta). En los estados de coma postanóxico, el EEG puede ayudar en el pronóstico. Una actividad eléctrica cerebral que cambia espontáneamente o con los estímulos (auditivos o al dolor) indica, en general, un mejor pronóstico. Los brotes de supresión o el ritmo alfa no reactivo indican un pronóstico desfavorable con probable evolución hacia un estado vegetativo o la muerte. El EEG plano (isoeléctrico) es un dato de apoyo al diagnóstico de la muerte cuando los datos clínicos así lo establecen.


En el campo de las epilepsias, la monitorización continua (con vídeo simultáneo) permite el diagnóstico más exacto de las crisis epilépticas y el diagnóstico diferencial con otras crisis no epilépticas (síncopes, psicógenas).


La monitorización del EEG con otras variables fisiológicas y con el vídeo es una aportación fundamental al estudio del sueño y de sus trastornos (ver Capítulo 27).












Neuroimagen


La explosión de las técnicas de imagen del cerebro, a un tiempo inocuas y de gran poder diagnóstico, trae consecuencias negativas para los sistemas sanitarios por su elevado coste sin que, en contrapartida, se incremente necesariamente la calidad asistencial. Por eso los médicos deben solicitar las pruebas de neuroimagen con un planteamiento constante no sólo del riesgo-beneficio sino también del coste-beneficio. Repetir pruebas por no haber seleccionado la técnica más informativa o ya practicadas en otro centro, acumular exploraciones que dan esencialmente la misma información, mejorar la iconografía con nuevas imágenes o imágenes contrastadas cuando ya se tiene la información necesaria para el tratamiento del paciente, son vicios irreflexivos y los costes sanitarios se disparan. Un problema de estas pruebas complementarias, en ocasiones injustificadas, son los hallazgos inesperados o «incidentalomas» que, a veces, alarman al paciente, complican su manejo y aumentan el coste sanitario por las pruebas accesorias que deben realizarse.






Radiología simple


La radiología simple de cráneo ha sido sustituida por las imágenes de la TC con «ventana» para hueso. La radiología simple de columna conserva aún cierto interés para evaluar globalmente su morfología, desviaciones, lesiones traumáticas, degenerativas, etc.









Ecografía cerebral


La imagen del cerebro y sus ventrículos mediante ultrasonidos se ha convertido por su accesibilidad, inocuidad y alta resolución en la exploración estándar en el caso de prematuros, neonatos y lactantes aprovechando la «ventana» que la fontanela frontal abierta ofrece a los ultrasonidos. Se pueden detectar hemorragias, calcificaciones, quistes porencefálicos posmeningitis e hidrocefalias, que permiten el diagnóstico y seguimiento de la mayoría de los procesos graves cerebrales de esta etapa de la vida (y aun en el feto). En el adulto, los cambios de señal ecográfica de la sustancia negra son útiles en el diagnóstico de los parkinsonismos.









Eco-Doppler arterial


Es posible el estudio del eje carotídeo (carótidas común, externa e interna), polígono de Willis con sus arterias principales, sistema vertebrobasilar, arterias oftálmicas y arterias temporales superficiales. Se utilizan los ultrasonidos para obtener combinadamente imágenes anatómicas de las arterias (de la pared y de la luz), así como información sobre la velocidad y dirección del flujo sanguíneo. El Doppler transcraneal del polígono de Willis detecta las microembolias asintomáticas o shunt derecha-izquierda. Tras inyectar una muestra sanguínea del propio paciente con burbujas, es posible detectarlas en la arteria cerebral media si hay un shunt derecha-izquierda que, según su patrón, puede tener origen cardíaco (foramen oval permeable) o extracardíaco (p.ej., fístula pulmonar). También mediante el Doppler transcraneal puede detectarse el aumento del flujo provocado por la administración de fármacos vasodilatadores, en particular de acetazolamida; una dosis intravenosa de 15 mg/kg produce una vasodilatación máxima en unos 10-30 minutos y permite apreciar una posible «reserva hemodinámica» en la circulación intracraneal. La ausencia de flujo cerebral es de ayuda en el diagnóstico de «muerte cerebral».


El eco-Doppler carotídeo resulta de elección por su inocuidad y fácil acceso para el cribado y seguimiento de su patología. Permite detectar alteraciones de la pared como placas de ateroma, disecciones arteriales o alteraciones en la luz (trombo fresco) y el seguimiento postoperatorio o de las estenosis posradioterapia. También se estudian las arterias vertebrales, de las que con frecuencia, una de ellas es hipoplásica (puede no detectarse sin ser anormal) y la otra dominante. Los fenómenos de «robo» de subclavia se detectan al comprobar la ausencia de flujo en la arteria ocluida (p. ej., la subclavia) y la inversión del flujo en la arteria que la suple (en el ejemplo anterior sería la vertebral).


El gran inconveniente de esta técnica es la dependencia del entrenamiento y habilidad del explorador que obligan a evaluar los resultados en el contexto clínico. Las dudas se resuelven con la angio-RM o angio-TC o la angiografía intraarterial.


En la fibrinólisis en el ictus agudo permite comprobar la eficacia del tratamiento, así como monitorizar la posible reoclusión arterial. Es posible que la sonografía aumente la eficacia del tratamiento fibrinolítico (sonotrombólisis).









Tomografía computarizada


La TC cerebral proporciona imágenes tomográficas axiales del cráneo (cerebro) y columna. Cabe la posibilidad de la reconstrucción de imágenes en otros planos a partir de la información almacenada en el plano axial. Los nuevos aparatos de TC con multidetectores han mejorado extraordinariamente la capacidad de resolución de la técnica (gracias a cortes inferiores al milímetro de espesor) y la rapidez de la exploración (un examen craneal se hace en pocos segundos). La TC helicoidal en tres dimensiones ofrece imágenes particularmente detalladas de las estructuras óseas de la cara y cráneo, así como construcciones volumétricas de gran interés para la valoración quirúrgica de traumatismos y craneoestenosis.


La TC es la técnica básica de imagen del cerebro en la mayor parte de los hospitales, especialmente para casos de urgencia (traumatismos, infartos y hemorragias cerebrales).


En las situaciones habituales de urgencia hay alteraciones muy informativas que pueden pasar desapercibidas si no se buscan activamente. Por ejemplo, en una sospecha de encefalitis herpética la hipodensidad puede ser sutil, reducida a la ínsula, el córtex cingular o el hipocampo. En la hemorragia subaracnoidea la hiperdensidad de la sangre puede limitarse a la cisura interhemisférica, a las cisternas peripontinas o del agujero occipital, o a las puntas declives de las astas occipitales. El primer signo de hidrocefalia en una meningitis o hemorragia subaracnoidea es la dilatación de las astas temporales. En los hematomas o empiemas subdurales de la convexidad hay que estar atentos al borramiento de los surcos corticales. Los cambios de densidad del parénquima en una cerebritis o en un infarto en las primeras horas son leves. Un gran aumento de la densidad de la imagen de una arteria indica su trombosis aguda (generalmente la arteria media hiperdensa). Si una imagen indicativa de infarto (generalmente temporooccipital) tiene un borde superficial hemorrágico hay que pensar en una trombosis venosa; la vena trombosada también puede ser hiperdensa. En los pacientes con oftalmoplejías agudas, el contenido hiperdenso de la hipófisis o de las cisternas supraselares indica una apoplejía hipofisaria. Hay que prestar atención al tamaño del seno cavernoso, pues su engrosamiento es indicativo de su trombosis o tromboflebitis.


Un inconveniente importante de la TC es la necesidad de la inyección de contraste yodado, con el riesgo de reacción alérgica que ello comporta, cuando se quiere incrementar su capacidad para detectar muchas lesiones, sobre todo tumorales. La TC ofrece una información precisa de la patología discal, articular y vertebral de la columna, especialmente lumbar. Pero, en general, para toda la patología de la médula y raíces es preferible la RM.


La TC de perfusión es una técnica rápida y poco agresiva que permite discriminar, en pacientes con ictus isquémico, la penumbra de la isquemia irreversible. La TC de perfusión puede predecir la isquemia por vasoespasmo en la hemorragia subaracnoidea y determinar la reserva cerebral en la estenosis carotídea. En la TC de perfusión se monitoriza el primer paso de contraste yodado a través de la circulación cerebral. Se obtienen mapas codificados en color que permiten la medición cualitativa y cuantitativa de diferentes parámetros: tiempo de tránsito medio, volumen sanguíneo cerebral, flujo sanguíneo cerebral, tiempo al pico. El área de penumbra presenta un aumento del tiempo de tránsito medio, con volumen sanguíneo cerebral normal y el área de infarto presenta un incremento del tiempo de tránsito medio y una disminución del flujo y volumen sanguíneo cerebrales (fig. 2.3).
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Figura 2.3 TC en el ictus agudo. A. Arteria cerebral media hiperdensa que indica su trombosis. B. TC de perfusión. En color verde, el área de penumbra isquémica y en color rojo, el área de infarto establecido.











Resonancia magnética


La aplicación principal de la RM a la medicina no ha venido por la vía de la espectroscopia, aunque también se utiliza en el ámbito clínico, sino por la posibilidad de obtener imágenes con organización espacial de los tejidos a partir del análisis computarizado de las señales de RM.






Neuroimagen por RM


La RM permite obtener imágenes en cualquier plano del espacio, tanto del cerebro como de la médula. La RM carece de riesgo conocido por no utilizar radiaciones ionizantes y, por tanto, es especialmente interesante en la edad pediátrica y cuando se trata del seguimiento de un proceso que requiere exploraciones sucesivas. La necesidad de inyectar contraste (sustancias paramagnéticas) para realzar las imágenes es menor que con la TC, y el riesgo de reacción anafiláctica de estas sustancias (gadolinio) es netamente inferior al de las sales de yodo, aunque se ha descrito una complicación por uso de contrastes con gadolinio en pacientes con insuficiencia renal crónica en fase avanzada y en algunos casos de insuficiencia renal aguda, conocida como fibrosis neurogénica sistémica. La RM tiene una resolución muy superior a la TC, lo que permite la detección de lesiones de muy pequeño tamaño, así como las de la sustancia blanca (desmielinización). El hueso compacto no produce señal en la RM, por lo que no hay artefactos que impidan ver con extraordinaria nitidez las estructuras basales del cerebro (hipófisis, tallo hipofisario, tronco cerebral y pares craneales). La RM ha sido decisiva en las enfermedades de la columna y médula espinal, donde permite, sin contraste ni riesgo para el paciente, obtener imágenes de valor diagnóstico definitivo.


La RM es más cara que la TC. La exploración es más larga y son más los enfermos que sufren claustrofobia y no colaboran en la exploración, pero los nuevos equipos van solventando estos problemas al ser más rápidos en la adquisición de las imágenes y menos cerrados.


Existen contraindicaciones parciales o absolutas en pacientes con marcapasos, desfibriladores, implantes cocleares, estimuladores o grapas quirúrgicas vasculares ferromagnéticas, en los que la indicación de la prueba debe plantearse de forma individualizada.


Los «incidentalomas», en la jerga clínica, son muy frecuentes con el uso masivo de la RM. Los focos de hiperseñal o la hiperseñal difusa de la sustancia blanca hemisférica (leucoaraiosis) son muy frecuentes y su significado real es incierto, pero si son interpretados como lesiones isquémicas dan lugar a una gran alarma en el paciente. En una de cada 143 exploraciones se detecta un tumor, de los cuales la mitad son meningiomas y un 20% adenomas hipofisarios. En esos casos como en otros (aneurismas, malformaciones arteriovenosas), el diagnóstico anticipado puede ser de utilidad para el paciente. En otros casos (quistes aracnoideos, quistes de la pineal, hidrocefalia detenida, anomalía de Chiari), el paciente no obtiene ningún beneficio, pues la mayor parte de las veces son lesiones no evolutivas. Aproximadamente en 1/1.000 exploraciones se detectan lesiones asintomáticas de probable esclerosis múltiple (RIS, Capítulo 20) que hay que vigilar periódicamente.


Las posibilidades de expansión de la RM parecen ilimitadas y continuamente se van introduciendo nuevas secuencias. Las secuencias básicas de un protocolo de exploración del cerebro son una serie en T1 en el plano sagital y dos series axiales en T2 y FLAIR. La mayoría de las lesiones, sean tumorales, infecciosas o inflamatorias, contienen más agua que el parénquima sano y, por tanto, son brillantes en las secuencias T2 y FLAIR. Una lesión hipointensa (negra) en T2 es calcio, sangre en fase aguda, aire o tejido fibroso muy pobre en agua. El LCR es hipointenso (negro) en T1, FLAIR e hiperintenso (brillante) en T2. La secuencia denominada Eco de gradiente no corrige los artefactos que se producen por la inhomogeneidad del campo magnético entre tejidos y es muy sensible al efecto paramagnético de la desoxihemoglobina, a los que detecta como áreas hipointensas consecutivas a hemorragias antiguas (p. ej., en las secuelas de traumatismos o en la siderosis marginal). La grasa y la hemorragia en fase subaguda precoz o tardía que contienen metahemoglobina dan una señal brillante en T1; para distinguirlas se puede hacer una secuencia especial con saturación espectral de la grasa (supresión). Los infartos en fase aguda pueden pasar desapercibidos en la RM ordinaria pero se observan perfectamente en la secuencia de difusión (que se suele combinar con la de perfusión tras contraste intravenoso –ver Capítulo 16–). Ante la presencia de una lesión en las secuencias básicas, la inyección de contraste paramagnético queda a criterio del radiólogo que recurre a ella para mejorar el nivel de información, por ejemplo detectar más lesiones en casos de metástasis o granulomas, o distinguir una lesión inflamatoria (leucoencefalopatía multifocal) de un linfoma.









Angio-RM


Las técnicas de angio-RM se clasifican en tres grupos. Las técnicas de magnitud o «tiempo de vuelo», las técnicas de contraste de fase y las técnicas con contraste (fig. 2.4).
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Figura 2.4 Angiografía de troncos supra-aórticos por RM tras inyección intravenosa de gadolinio. CMD y CMI: arterias cerebrales medias derecha e izquierda. CID y CII: arterias carótidas internas derecha e izquierda. VD y VI: arterias vertebrales derecha e izquierda. CCD y CCI: arterias carótidas comunes derecha e izquierda. CCD y CCI: arterias carótidas comunes derecha e izquierda. BIFURC.: bifurcación de la carótida común.




Se pueden detectar con facilidad estenosis y oclusiones arteriales, malformaciones arteriovenosas y aneurismas, fístulas carótido-cavernosas y, en general, cualquier patología visualizable mediante angiografía convencional. La angio-RM es particularmente útil en la detección de las trombosis de las grandes venas o senos durales. Cabe reseñar que estas secuencias valoran la luz del vaso, pero para la evaluación de su pared y de la placa de ateroma son precisas otras secuencias convencionales o secuencias tras administración de nanopartículas de hierro, poco usadas en ámbito clínico. La angio-RM todavía no desplaza a la angiografía convencional por su menor capacidad de resolución, el elevado número de exploraciones no diagnósticas por artefactos o falta de colaboración del paciente, y su limitada accesibilidad.









Resonancia magnética «funcional»


La RM funcional (RMF) se basa en dos principios: uno físico y otro fisiológico. El principio físico es la diferencia en las propiedades de la oxihemoglobina, que es diamagnética, y la deoxihemoglobina, que es paramagnética. El principio fisiológico es el acoplamiento entre la actividad neuronal y el flujo sanguíneo cerebral. Cuando un área cerebral incrementa su actividad neuronal, el flujo sanguíneo regional también aumenta, pero lo hace en tal proporción que la cantidad de oxígeno (oxihemoglobina) supera las necesidades metabólicas, por lo que la proporción local de desoxihemoglobina se reduce. Esta reducción relativa de la desoxihemoglobina da lugar a un cambio de señal magnética conocida por la siglas BOLD. El resultado es que se obtienen imágenes de las áreas cerebrales activadas fisiológicamente, por ejemplo el área motora al abrir y cerrar la mano contralateral o el área de Broca al articular palabras. Estas imágenes de funciones cerebrales «simples» se pueden obtener con los equipos comerciales actuales de 1,5 Tesla. Pero el futuro de la RMF parece ilimitado cuando ya se utilizan equipos con tecnología de adquisición de imágenes ultrarrápidas y campos magnéticos de 3-4.7 Tesla.









Espectroscopia por RM


A diferencia de la RM convencional en la que la señal de resonancia se organiza espacialmente para obtener una imagen anatómica, en la espectroscopia por RM (ERM) la señal se organiza en frecuencias de precesión, con diferentes picos en distintos puntos del espectro en función de su desplazamiento químico. El grado de desplazamiento depende del número y tipo de átomos y es prácticamente único para cada estructura molecular. La principal limitación de la técnica es su escasa sensibilidad ya que sólo consigue demostrar metabolitos con una concentración superior a 1nM.


La ERM de protones (H 1) es la habitual en clínica. Se obtienen datos sobre las concentraciones de creatina y fosfocreatina, marcadores del estado energético, que a efectos prácticos se ha considerado tradicionalmente el más estable, colina, n-acetil-aspartato (NAA)−marcador neuronal−, mioinositol−marcador glial−, lactato y otras sustancias. Los programas de posproceso convencionales no permiten una cuantificación absoluta de la concentración de los metabolitos, por lo que se realiza un análisis semicuantitativo estableciendo relaciones entre las áreas de los picos.


El pico de NAA es mayor que el de creatina y se reduce cuando existe una degeneración neuronal o axonal, lo que a veces permite detectar anomalías cuando todavía la imagen convencional es normal, por ejemplo en los focos epilépticos, en la sustancia blanca normal en las enfermedades metabólicas, enfermedades desmielinizantes o en enfermedades degenerativas. El pico de lactato refleja la glicólisis anaerobia y está elevado en las encefalopatías mitocondriales y junto con los lípidos en las lesiones inflamatorias y necrosis. La colina refleja un incremento en el turnover de membrana y se relaciona con la celularidad. El pico de colina se eleva en todos los tumores y se relaciona con el grado de malignidad. El pico de los lípidos aumenta en las metástasis, linfomas y en las áreas necróticas de los glioblastomas.


En la ERM del fósforo (P 31) se obtienen datos del metabolismo energético y de la producción de ATP a partir de los picos del fosfato inorgánico y de la fosfocreatina y de los cálculos de la concentración de ADP y del potencial de fosforilación. La espectroscopia del fósforo se puede practicar para estudiar tanto el metabolismo energético cerebral como el del músculo.









RM de difusión y perfusión


La RM de difusión (RMd) detecta el movimiento aleatorio o browniano de las moléculas de agua en las diferentes direcciones de gradiente del campo magnético. La RMd detecta el edema citotóxico intracelular donde la movilidad del agua está restringida. La RMd se obtiene en pocos segundos mediante secuencias ultrarrápidas, y su principal aplicación práctica es la detección muy precoz de la isquemia cerebral, pero también es muy sensible para observar abscesos, encefalitis en fase aguda, enfermedad de Creutzfeldt-Jakob, detectar edema citotóxico secundario a crisis epilépticas o enfermedades metabólicas, como en el MELAS, diferenciar las áreas tumorales de mayor celularidad, estudiar placas de EM, o valorar la degeneración corticoespinal en la esclerosis lateral amiotrófica, entre otras.


La RM de perfusión (RMp) mide la alteración de la señal de RM, habitualmente en secuencias EPI T2 al paso de contraste paramagnético por el lecho capilar cerebral. Se obtiene con secuencias ultrarrápidas y proporciona diferentes datos del estado hemodinámico del cerebro, como tiempo de tránsito medio, volumen sanguíneo, flujo sanguíneo, aunque a diferencia de la PET los valores obtenidos no son absolutos.


La combinación de RMd y RMp permite diferenciar la zona de isquemia establecida de la zona de «penumbra» potencialmente reversible, y ayuda a seleccionar los pacientes candidatos al tratamiento fibrinolítico (ver Capítulo 16).









RM de transferencia de magnetización (RMtm)


Esta forma de imagen por RM se basa en procesos de intercambio submolecular de energía entre los compartimentos con los protones de agua fijos, ligados a macromoléculas y de agua libre. Por ahora su principal aplicación clínica es el estudio de la desmielinización y de la degeneración axonal tanto de origen tóxico como inflamatorio (esclerosis múltiple) o infeccioso (VIH, leucoencefalopatía multifocal progresiva). En el estudio de la esclerosis múltiple tiene un interés especial, porque al ser una técnica que produce datos exactos y que se puede aplicar al conjunto del encéfalo, permite un seguimiento preciso de la evolución de la enfermedad. También se aplica en las secuencias vasculares de tiempo de vuelo, para disminuir la señal de fondo del parénquima cerebral.









RM-DT tractografía


Esta técnica permite la identificación de los principales tractos de fibras de sustancia blanca de asociación intrahemisférica, comisurales y de las fibras de proyección.


Además de explicar in vivo los síndromes de desconexión clásicos, esta técnica abre vías para la explicación de defectos cognitivos o neuropsicológicos por alteraciones del desarrollo o degenerativos. También permite planificar intervenciones quirúrgicas (tumores, epilepsia) para producir las menores secuelas posibles.












Angiografía


La angiografía clásica consiste en la visualización de las arterias y venas del cerebro y de la médula mediante su opacificación con un contraste yodado. La técnica más habitual es la del cateterismo a través de la arteria femoral. Los contrastes no iónicos actuales se toleran muy bien salvo la posibilidad de una reacción anafiláctica. Está contraindicada de manera absoluta si hay alergia conocida a los contrastes yodados, y debe practicarse con extrema precaución y con todas las medidas de reanimación a mano en los pacientes con reacciones alérgicas de otro tipo. El paciente debe estar en ayunas, y es conveniente una leve sedación. En los niños y personas que no colaboran es imprescindible la anestesia general. La angiografía comporta un riesgo de mortalidad inferior a 1 por 1.000 y de morbilidad que debe ser inferior al 2%; la morbilidad grave con déficit neurológico debe ser inferior al 1% incluso en los pacientes ateromatosos con más riesgo natural por su enfermedad de base. La morbilidad va directamente ligada a la experiencia del operador, al número de arterias exploradas y, por tanto, a la duración del examen.


Las complicaciones más frecuentes son: hematomas en el lugar de la punción, espasmos o trombosis de la arteria puncionada y embolias cerebrales. Los pacientes deben ser vigilados estrechamente en las horas siguientes a la angiografía en previsión de esas complicaciones. Es raro que un hematoma local requiera evacuación; las trombosis femorales con isquemia aguda de la pierna requieren la consulta inmediata al cirujano vascular y eventualmente la trombectomía o trombólisis. Las embolias cerebrales se pueden tratar con vasodilatadores (nimodipino) y anticoagulación con heparina si se identifican en los primeros minutos, y también se puede hacer una fibrinólisis local.


Para la arteriografía cerebral se cateterizan las arterias carótidas y vertebrales. Según la indicación puede ser suficiente inyectar sólo una arteria, pero frecuentemente hay que inyectar varios troncos, incluso los cuatro, y a veces también las carótidas externas y otras ramas extracraneales. Estos casos son los pacientes con estenosis arteriales y circulación colateral compleja, malformaciones arteriales o arteriovenosas, meningiomas, fístulas durales o carotidocavernosas, tumores glómicos, etc., donde es preciso un conocimiento muy preciso de la vascularización de la lesión para tomar una decisión terapéutica, sea endovascular, quirúrgica o combinada.


La arteriografía medular es técnicamente más compleja porque las aferencias a la médula son múltiples, a través de arterias radiculomedulares que salen de las vertebrales y de las intercostales de ambos lados, y requieren, por tanto, la cateterización de múltiples pedículos. Las indicaciones de angiografía medular son muy selectivas en el caso de sospecha de malformaciones vasculares intradurales o extradurales y de algunos tumores intramedulares (hemangiomas).












Neurorradiología intervencionista


El tratamiento por vía endovascular se ha consolidado como una primera opción en: a) los aneurismas (todavía sin romper o en la fase aguda de la hemorragia) para taponar la cavidad del aneurisma mediante la introducción de muelles (coils); b) en algunas trombosis venosas de los grandes senos para inyección de trombolíticos localmente o para trombectomías mecánicas, y c) en muchas malformaciones arteriovenosas (sobre todo en las fístulas durales) para la oclusión de las ramas aferentes mediante materiales plásticos. En ciertas condiciones es una alternativa a la cirugía en las estenosis arteriales mediante la colocación de stents. Es de ayuda en el acto quirúrgico de aneurismas gigantes, algunas malformaciones arteriovenosas y tumores de la base del cráneo.


En la actualidad las terapias fibrinolíticas intraarteriales se emplean en el ictus agudo, siendo de elección en oclusiones del sistema vertebrobasilar desde el inicio si hay disponibilidad inmediata o como rescate tras una terapia intravenosa fallida (en éste u otros territorios). Se pueden asociar técnicas mecánicas como trombectomías o tratamiento simultáneo de estenosis arteriales mediante colocación de stent.






Tomografía de emisión de positrones (PET)


La PET se basa en la detección de la energía (rayos gamma) que se genera cuando el isótopo inyectado libera positrones, que son destruidos por colisión con electrones. La señal captada por los detectores es procesada para ofrecer imágenes visuales tomográficas del cerebro. La PET ofrece información muy útil imposible de obtener de otra manera (fig. 2.5A).
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Figura 2.5 Imagen por RM, PET-fluorodesoxiglucosa y PET-fluorodopa normales en el mismo paciente y en el mismo plano que pasa por los ganglios basales. La imagen del metabolismo neuronal (consumo de glucosa) y de la captación de fluorodopa (transporte nigroestriado) en el núcleo caudado y putamen reproduce la imagen anatómica de la RM.




La PET permite el estudio del funcionamiento fisiológico del cerebro («mapas de actividad cerebral»), que se basa en repetir varios estudios de flujo mientras el paciente realiza una tarea neuropsicológica. Ya se han hecho grandes progresos en el estudio de diversas funciones como las motoras, visuales, del lenguaje y de la memoria. La PET permite comprobar que en el funcionamiento fisiológico del cerebro no sólo se activan las áreas que tradicionalmente se han considerado «asiento» principal de ciertas funciones (p. ej., el área frontotemporal izquierda durante el lenguaje, las áreas calcarinas en la visión, el hipocampo en la memoria, etc.), sino otras varias, a veces insospechadas y muy alejadas de las principales. El cerebro muestra una gran variabilidad interindividual a la hora de realizar diversas tareas, reclutando áreas funcionales que no siempre son las mismas para las mismas tareas y que varían además con el aprendizaje.


El acceso a la PET todavía es limitado en España y, en general, se utilizan sólo isótopos comerciales como la 18-fluorodesoxiglucosa de vida media relativamente larga y que proporciona imágenes con señal isotópica proporcional al metabolismo neuronal. Sólo los centros con ciclotrones próximos capaces de sintetizar otros isótopos de vida media muy corta los pueden utilizar. Mediante isótopos del oxígeno y carbono se pueden estudiar regionalmente el flujo sanguíneo cerebral y la extracción local de oxígeno. Se puede marcar el almacenamiento de dopamina mediante fluorodopa (fig. 2.5B) y los receptores dopaminérgicos D1 y D2 mediante 11C-raclopride. También se marcan los receptores opioides (11C-diprenorfina) y los benzodiazepínicos (11C-flumazenilo). La captación de aminoácidos por una lesión se detecta mediante 11C-metionina y es un índice de malignidad en los tumores cerebrales. La capacidad de resolución anatómica ha mejorado considerablemente en las instalaciones más modernas y con la combinación computarizada de las imágenes de PET-TAC y PET-RM.


La PET permite detectar áreas hipometabólicas en los focos de isquemia o en los focos epilépticos en estado intercrítico, siendo así que en ambos casos las técnicas de neuroimagen (TC, RM) pueden ser normales. Otro tanto ocurre en las demencias, en las que las zonas hipometabólicas se correlacionan con la clínica y las bases neuropatológicas del proceso, por ejemplo, afectan a la región frontal en la enfermedad de Pick o en la corea de Huntington, mientras que las áreas hipometabólicas son, en general, bitemporoparietales en la demencia de tipo Alzheimer. La PET identifica también el fenómeno de la «diasquisis», que consiste en la disminución del flujo y del metabolismo en una zona cerebral a distancia de otra zona de isquemia; por ejemplo, en el hemisferio cerebeloso contralateral a un infarto hemisférico cerebral, o en la corteza cerebral del mismo lado de un infarto lacunar capsulotalámico. La diasquisis se interpreta como una reducción funcional secundaria, a distancia, en una zona con conexiones anatómicas con el área lesionada primariamente.


La PET también tiene interés en el diagnóstico de los tumores malignos, por ejemplo en el seguimiento de los pacientes operados para distinguir entre los cambios posquirúrgicos y posradioterapia de las recidivas tumorales. En pacientes con procesos expansivos cerebrales sospechosos de metástasis o con síndromes paraneoplásicos, la PET puede ser la única prueba que detecte el tumor maligno primario.









Tomografía de emisión de fotones (SPECT)


La SPECT es una técnica tomográfica que se basa en la detección de los fotones (un solo rayo gamma) que emite un radioisótopo, generalmente yodo-123 o tecnecio-99. Utiliza una gammacámara de una o varias cabezas detectoras. Los isótopos son de vida media relativamente larga y de producción industrial, por lo que la SPECT es mucho más barata y accesible que la PET.


El HMPAO es muy liposoluble y atraviesa la BHE, lo que permite que el radiotrazador se reparta de forma proporcional al flujo sanguíneo cerebral. Una vez inyectado el producto es inerte, por lo que las imágenes revelan el estado del flujo en el momento de la inyección, no en el de la adquisición de la imagen, que puede demorarse hasta 2 horas después. La SPECT tiene menos capacidad de resolución que la PET y su información es semicuantitativa.


La SPECT-HMPAO puede detectar áreas de disminución o aumento del flujo, aunque no puede determinar el estado del metabolismo oxidativo. Los focos epilépticos tienen disminución del flujo en los estados intercríticos y lo incrementan mucho durante las crisis; esta aplicación es útil en el estudio prequirúrgico de las epilepsias. La SPECT-HMPAO puede detectar el fenómeno de la diasquisis. También puede detectar áreas de acumulación del trazador por rotura de la BHE en el caso de fístulas arteriovenosas, perfusión de lujo o circulación colateral de infartos agudos, tumores primarios o metástasis, etc.


Mediante otros ligandos, la SPECT es aplicable al diagnóstico de la enfermedad de Parkinson y de otros parkinsonismos. Gracias a un análogo radiactivo de la cocaína (yodo-123-b-CIT o Dat-Scan) se puede valorar la actividad del transportador de dopamina en el estriado, lo cual refleja, a su vez, el estado de la vía dopaminérgica nigroestriada. Todas las enfermedades con degeneración nígrica (parkinsonismos) presentan un déficit en esta vía dopaminérgica. Mediante otros ligandos (yodo-123-benzofurano o IBF y yodo-123-benzamida o IBZM, yodo-123-lisuride y epidepride) se puede evaluar el estado de los receptores dopaminérgicos D2 que son de localización postsináptica. Esta prueba permite distinguir a la enfermedad de Parkinson en la que el estriado y sus receptores D2 están intactos (incluso sobreexpresados), de los parkinsonismos como la atrofia multisistémica o la parálisis supranuclear progresiva, en los que la lesión degenerativa del estriado conlleva la desaparición de los receptores D2.


Otros trazadores permiten el estudio de distintos receptores: serotoninérgicos 5-HT2 (yodo-123-ketanserina y yodo-123-RO91159), colinérgicos muscarínicos (yodo-123-quinuclidinil-yodo-benzilato) y benzodiazepínicos (yodo-123-iomazenil).












Biopsias






Biopsia de nervio


Varios nervios sensitivos son accesibles a la biopsia nerviosa con escasas consecuencias para el paciente. Sólo muy excepcionalmente se biopsia un nervio motor. Si la biopsia del nervio es fascicular, es decir, que no se corta todo el tronco del nervio sino sólo algunos de sus fascículos, el déficit sensitivo residual es mínimo. A pesar de ello se debe advertir al paciente de ese riesgo y de la posibilidad de que le quede un neuroma doloroso. Generalmente se biopsia el nervio sural detrás del maléolo externo del tobillo. Se puede biopsiar el mismo nervio en el tercio medio de la pierna, y con la misma incisión tomar una biopsia del músculo peroneo corto. También se puede biopsiar la rama dorsal sensitiva del nervio radial en el antebrazo.


La biopsia se debe hacer con mucho cuidado para no producir artefactos por aplastamiento o estiramiento de las fibras. El segmento del nervio extirpado se divide en varios fragmentos y se procesa para microscopia óptica y electrónica, fibras separadas e inmunohistoquímica. Además del estudio descriptivo se deben hacer histogramas de las fibras; el diámetro, la densidad y el número de las fibras mielínicas se pueden estudiar en los cortes semifinos, y las fibras amielínicas en microfotografías de los ultrafinos; la longitud de los segmentos y su relación con el diámetro de las fibras se estudian en las fibras separadas. Todas estas técnicas son caras, sobre todo porque llevan mucho tiempo de personal especializado, por lo que explotar al máximo una biopsia nerviosa sólo está al alcance de laboratorios bien dotados.


La biopsia nerviosa tiene varias limitaciones. En primer lugar, la escasa representatividad que pueden tener las lesiones o cambios observables en un pequeño fragmento de nervio sensitivo distal en muchas neuropatías que son de predominio motor y proximal. Asimismo, en personas de edad es difícil distinguir las lesiones degenerativas de las producidas por el envejecimiento. Además, los hallazgos de la biopsia nerviosa son inespecíficos en muchas polineuropatías axonales que pueden ser diagnosticadas por el cuadro clínico, el EMG-ENG y el laboratorio, por ejemplo la polineuropatía diabética, urémica, alcohólica, porfírica, por fármacos o tóxicos; en todos estos casos, la biopsia nerviosa no está indicada salvo en medios especializados o con programas de investigación. Incluso en muchas polineuropatías familiares el diagnóstico clínico y neurofisiológico y, en algunos casos genético, es suficiente para la práctica cotidiana. La biopsia nerviosa puede sustituirse por la de piel para estudiar los pequeños ramos nerviosos de la dermis. Esto es útil en los pacientes con polineuropatía sensitiva de fibras finas en la que confirma la disminución o ausencia de las fibras terminales intradérmicas. En los pacientes con polineuropatías hereditarias permite su análisis molecular. En las polineuropatías por anticuerpos anti-MAG se pueden detectar por inmunohistoquímica.


La biopsia nerviosa es muy útil en las polineuropatías subagudas con sospecha clínica de polirradiculoneuritis inflamatoria desmielinizante o por paraproteinemia. Las imágenes histológicas son diagnósticas en la panarteritis nudosa, crioglobulinemia, intoxicación por n-hexanos, lepra, amiloidosis e infiltraciones linfomatosas o neoplásicas o por citomegalovirus. También la polineuropatía axonal gigante o la polineuropatía con hipersensibilidad a la compresión ofrecen imágenes histológicas altamente específicas. En las leucodistrofias y neurolipidosis con participación del nervio periférico (adrenoleucodistrofia, leucodistrofia metacromática, enfermedad de Krabbe, enfermedad de Fabry, enfermedad de Gaucher, enfermedad de Niemann-Pick, etc.) también se encuentran hallazgos característicos, pero el diagnóstico bioquímico suele ser más sencillo.









Biopsia muscular


Es muy importante seleccionar bien el músculo que se va a biopsiar dada la relativa selectividad lesional de algunos procesos. Puede ocurrir que se biopsie un músculo sano o con lesiones mínimas, y no sirva el procedimiento para nada. Es conveniente asegurarse de que el músculo a biopsiar está afectado clínicamente (p. ej., porque está débil o presenta atrofia o es doloroso) o electromiográficamente. En este último caso es preferible no biopsiar el músculo estudiado por EMG, pues se pueden encontrar artefactos por la punción del electrodo (necrosis e infiltraciones inflamatorias), sino su homólogo en la otra extremidad, puesto que lo habitual en muchos procesos es que la afectación sea aproximadamente simétrica en ambas extremidades. También las técnicas de imagen (TC o RM) ayudan a seleccionar el músculo para la biopsia.


No se deben biopsiar músculos demasiado enfermos (grandes atrofias o seudohipertrofias), pues los hallazgos serán inespecíficos (fibrosis y degeneración grasa).


A veces no se precisa planear una biopsia muscular específicamente sino que se puede aprovechar otro acto quirúrgico para hacerla; por ejemplo, una corrección estética de la ptosis se aprovecha para biopsiar el músculo tarsal del párpado en una sospecha de miopatía ocular, o una biopsia de un músculo intercostal durante la timectomía de una miastenia, o de un músculo paravertebral durante la corrección de una escoliosis, o de un músculo de la pierna durante una intervención ortopédica.


En condiciones normales, la biopsia se puede hacer a cielo abierto o mediante punción. Cada una de las técnicas tiene sus ventajas e inconvenientes. La ventaja de la biopsia abierta es la buena muestra que se obtiene y que garantiza mejores estudios histológicos; el inconveniente es que es más cruenta y deja una cicatriz. Es difícil que el paciente acepte repetir la biopsia abierta si se necesita seguir, histológica o bioquímicamente, la evolución del proceso (p. ej., en una polimiositis o sarcoidosis, o en una miopatía dismadurativa o metabólica). En la biopsia con aguja la muestra es más pequeña y permite estudios histoquímicos o ultraestructurales, pero puede no ser suficiente para histología convencional; a cambio es mucho menos cruenta y no deja casi cicatriz, por lo que es más fácil obtener muestras de más de un músculo e incluso su repetición.


El fragmento de músculo se debe procesar inmediatamente para evitar artefactos, y se deben hacer estudios de microscopia óptica convencional, histoquímica, microscopia electrónica, inmunohistoquímica, bioquímica e histogramas de los diferentes tipos de fibras en la histoquímica. Al igual que en la biopsia nerviosa, el procesamiento de una biopsia muscular para su máximo rendimiento es muy costoso.


La biopsia muscular está indicada en prácticamente todas las enfermedades del músculo. Sirve para el diagnóstico diferencial, si no se ha alcanzado por otros métodos, entre las atrofias neurógenas y las miopáticas. Los hallazgos histológicos en muchas distrofias musculares son inespecíficos (cambios degenerativos y regenerativos), pero evitan cometer errores con otros procesos, especialmente con miopatías metabólicas o inflamatorias. La biopsia muscular es decisiva en la orientación de todas las miopatías infantiles (dismadurativas) y en las de base metabólica o por enfermedad mitocondrial. La disponibilidad de inmunohistoquímicas para muchas proteínas permite el diagnóstico preciso de la mayoría de las distrofias musculares. Las indicaciones de la biopsia muscular están disminuyendo en algunas distrofias o miopatías metabólicas en las que se conocen las bases genéticas y el diagnóstico se alcanza por estudio del ADN.









Biopsia cerebral


La biopsia cerebral se plantea en dos situaciones bien distintas. En primer lugar, ante una lesión focal, expansiva o no, única o múltiple, en cuyo caso la biopsia es de gran utilidad diagnóstica, se practica a menudo y no plantea problemas éticos especiales. Y en segundo lugar, ante una enfermedad cerebral degenerativa o difusa no diagnosticada por otros medios, la cual plantea problemas éticos y prácticos importantes.


En las lesiones focales, la trayectoria y toma de biopsia se realiza habitualmente mediante estereotaxia, aunque en ocasiones está más indicada la resección tumoral completa sin biopsia previa, según su tamaño, localización y características. La RM funcional y tractografía son útiles para calcular el riesgo de lesión neurológica y elegir la zona más segura de biopsia. En la biopsia de una lesión heterogénea (p. ej., glioblastoma multiforme) es importante evitar las zonas necróticas y seleccionar las áreas que puedan tener mayor grado de malignidad (con la ayuda de la imagen y espectroscopia cerebral).


En el caso de las enfermedades degenerativas, la biopsia cerebral se lleva a cabo muy infrecuentemente. Por razones éticas, sólo está indicada en casos especiales en los que el diagnóstico no se puede alcanzar por otro medio, y se cree que de él se pueden derivar consecuencias prácticas beneficiosas para el paciente que justifiquen la biopsia; la curiosidad del médico o una confirmación diagnóstica de interés científico no son base para una biopsia cerebral. Se debe obtener el permiso escrito de la familia o responsables del paciente debidamente informados. Si la enfermedad cortical es difusa, la biopsia cerebral se suele tomar del polo frontal derecho, a no ser que el cuadro clínico o la neuroimagen aconsejen otra área cortical, siempre y cuando no sean las áreas primarias motoras, sensitivas o del lenguaje. En la práctica sólo se practican biopsias corticales de algunas demencias y generalmente por razones específicas, como cuando se trata de una persona joven con evolución muy rápida y se teme dejar de diagnosticar un proceso curable. Una limitación adicional de la biopsia cerebral en las demencias es el riesgo de transmisión de una encefalopatía espongiforme a través del instrumental a otro paciente que se opere después. Esta iatrogenia está bien documentada, y es imprescindible una adecuada esterilización del material después de la biopsia de cualquier demencia (ver Capítulo 15, «Enfermedades del SNC por priones»).


Otra posible indicación es la sospecha de vasculitis con afectación del SNC o de meningitis crónica no diagnosticada por otros métodos. En estos casos es altamente conveniente orientar la biopsia mediante la RM realzada con gadolinio. En el caso particular de las encefalopatías metabólicas infantiles (enfermedades lisosomales o peroxisomales) se han ido abandonando las biopsias cerebrales conforme se ha progresado en el diagnóstico bioquímico o mediante biopsias alternativas de otros tejidos.












 








Autoevaluación







1.  La lentificación de las velocidades de conducción nerviosa distingue a una de estas enfermedades frente a las otras:



a.  Miastenia



b.  Distrofia de Duchenne



c.  Enfermedad de Charcot-Marie-Tooth



d.  Enfermedad de las motoneuronas



e.  Polimiositis





Correcta: c. La velocidad de conducción nerviosa está reducida en la enfermedad de Charcot-Marie-Tooth, que es una polineuropatía familiar. No está lentificada en los otros supuestos que son enfermedades musculares o de las motoneuronas.




2.  La sensibilidad de una prueba diagnóstica:



a.  Determina el número de falsos positivos



b.  Determina el número de falsos negativos



c.  Indica el porcentaje de pacientes con la enfermedad que dicha prueba es capaz de detectar



d.  Indica qué porcentaje de pacientes con resultado positivo en la prueba diagnóstica presentan en realidad, la enfermedad



e.  Se trata del valor predictivo positivo





Correcta: c. La sensibilidad de una prueba diagnóstica predice la capacidad de un test o prueba complementaria de detectar a individuos con la enfermedad. Por ello una alta sensibilidad es el primer requisito que tiene que cumplir una prueba de cribado en la población general, con el fin de no tener numerosos falsos negativos.




3.  Respecto al LCR normal una de las siguientes afirmaciones es falsa:



a.  Un porcentaje variable (10-30%) de hematíes son crenados (rotos o irregulares)



b.  El valor de la glucorraquia es aproximadamente el 50-60% del de la glucemia



c.  El LCR se produce, en su mayor parte, en los plexos coroideos



d.  Las proteínas totales alcanzan 20-40 mg por 100 ml



e.  El número de células debe ser inferior a 5





Correcta: a. Los hematíes crenados no aparecen en el LCR normal. Aparecen típicamente en casos de hemorragia subaracnoidea.




4.  ¿Cuál de las siguientes no es una contraindicación absoluta para la punción lumbar?



a.  Glioblastoma multiforme con datos de herniación cerebral



b.  Meningitis con datos clínicos de descerebración pero neuroimagen normal



c.  Sospecha de hipertensión intracraneal benigna



d.  Infección cutánea en zona de punción



e.  Anticoagulación oral en rango terapéutico





Correcta: c. Aunque existe el riesgo de complicaciones la punción lumbar no está contraindicada de manera absoluta en pacientes con seudotumor cerebri o hipertensión intracraneal benigna, pues es a la vez una herramienta diagnóstica y en ocasiones, terapéutica. En los otros supuestos hay una contraindicación absoluta.




5.  De las siguientes afirmaciones sólo una es cierta:



a.  Las fibrilaciones son visibles clínicamente a simple vista



b.  Las fasciculaciones son descargas de fibras musculares aisladas



c.  La descarga miotónica puede observarse en algunas canalopatías



d.  Las fasciculaciones son siempre patológicas



e.  Las miocimias son fasciculaciones con una descarga discontinua





Correcta: c. La descarga miotónica puede observarse en algunas canalopatías y en la distrofia miotónica. Las fibrilaciones no son visibles y únicamente pueden detectarse mediante electromiograma. Las fasciculaciones se originan de una unidad motora y pueden ser fisiológicas. Por último, las miocimias son fasciculaciones con una descarga con actividad continua.




6.  ¿Cuál de las siguientes afirmaciones es falsa?



a.  Las velocidades de conducción de un nervio están disminuidas en los procesos desmielinizantes



b.  El electromiograma de fibra aislada es útil para el diagnóstico de la miastenia grave



c.  El reflejo «H» es un reflejo monosináptico que se ve afectado en caso de lesiones de la raíz S1.



d.  El estímulo aferente medido mediante el reflejo de parpadeo u oclusión palpebral (blink reflex) evalúa, entre otros, la integridad del sistema trigeminal



e.  Los potenciales evocados somestésicos no se ven afectados en las lesiones medulares





Correcta: e. Los potenciales evocados somestésicos (PES) son útiles en la detección de lesiones medulares, en especial en aquellas que afectan a la vía cordonal posterior.




7.  ¿Cuál de las siguientes técnicas de neuroimagen tiene mayor sensibilidad para detectar alteraciones de los vasos intracraneales?



a.  Angiorresonancia cerebral



b.  Angio-TC



c.  Ecografía Doppler transcraneal



d.  Angiografía convencional



e.  Tomografía de emisión de positrones (PET)





Correcta: d. A pesar de los adelantos técnicos, la angiografía convencional aún no ha sido desplazada en cuanto a su capacidad para detectar lesiones del sistema vascular intracraneal. Son otros motivos como su accesibilidad o riesgos los que hacen que la angiorresonancia o angio-TC se realicen cada vez con mayor frecuencia.




8.  ¿Cuál de estos datos es anormal en el análisis del LCR?



a.  4 linfocitos/ml



b.  40 mg proteínas/ml



c.  50 mg glucosa/ml



d.  5 polinucleares/ml



e.  Gammaglobulina 8%





Correcta: d. Los leucocitos presentes en el LCR normal son linfocitos y la presencia de polinucleares es patológica.




9.  ¿En cuál de estos procesos se pueden observar bandas oligoclonales de IgG en el LCR?



a.  Meningitis agudas



b.  Neurosífilis



c.  Meningitis carcinomatosa



d.  Encefalomielitis aguda diseminada



e.  Meningitis tuberculosa





Correcta: b. Las bandas oligoclonales de IgG se observan en diversos procesos disinmunes o infecciosos que se recogen en el cuadro 2.1.
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Figura e2.1 Representación esquemática de las respuesta normales y patológicas del reflejo de oclusión palpebral (blink reflex).
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Figura e2.2 Potenciales evocados visuales normales. La primera onda positiva (hacia abajo) aparece aproximadamente a 100 ms, y se denomina P100.






Tabla e2.1 Principales valores normales en los análisis del líquido cefalorraquídeo
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Introducción


Este capítulo es extraordinariamente complejo porque producir movimientos de todo tipo, voluntarios, automáticos y reflejos, es una de las funciones básicas del sistema nervioso, tanto central como periférico, lo cual exige, como en otras ocasiones, que el sistema nervioso funcione perfectamente integrado en «un todo».









Recuerdo anatomofisiológico


El eje básico de la regulación motora es el sistema corticoespinal que conecta las áreas motoras primarias (motoneurona superior) con el asta anterior de la médula (motoneurona inferior y unidad motora). Sobre ese eje básico actúan una serie de sistemas neurales para modular todos los tipos de funciones motoras del organismo. El funcionamiento motor normal requiere la integridad de diversos sistemas neurales:




1.  La unidad motora, que comprende el conjunto de cada neurona motora, su axón y las fibras musculares a las que inerva. La unidad motora se integra en cada nivel segmentario con las neuronas motoras gamma y las interneuronas para dar soporte a las funciones reflejas básicas de la médula espinal y del tronco cerebral (fig. e3.1).


2.  Los sistemas descendentes de la corteza motora primaria y del tronco cerebral, de los cuales el componente más importante es el procedente de las neuronas gigantopiramidales del área motora primaria (aunque numéricamente sólo representa un pequeño contingente de la vía corticoespinal).


3.  Los ganglios de la base.


4.  El cerebelo.


5.  Una integración cortical en la que intervienen, además del área motora primaria, otras áreas corticales (área premotora, área motora suplementaria, área parietal primaria). Las lesiones en este nivel dan lugar a alteraciones complejas de los programas motores tanto de los movimientos intencionales como de los aprendidos (ver Capítulo 11, «Apraxias»).





Esta división es muy simple pero es útil en clínica, puesto que los signos y síntomas clásicos permiten localizar la lesión responsable en uno de los sistemas mencionados y, por tanto, facilitan el diagnóstico del proceso patológico. Las bases de la semiología son en gran parte empíricas, soportadas por la experiencia y la correlación clinicopatológica sin un fundamento fisiopatológico preciso.


Las lesiones de la unidad motora y del sistema corticoespinal se traducen por parálisis de distintas características (tabla e3.1), mientras que las lesiones en los ganglios basales, en el cerebelo y en sus conexiones con la sustancia reticular se expresan por trastornos del tono muscular y de la postura, de los reflejos y de la modulación del movimiento, pero no por verdadera debilidad motora. En la tabla e3.2 se hace un resumen de los principales síntomas y signos motores de acuerdo con el nivel anatómico de la lesión.









Trastornos de la unidad motora


La unidad motora comprende cada motoneurona inferior, su axón y las fibras musculares que inerva, además de la unión o sinapsis neuromuscular. Hay trastornos o enfermedades selectivas de cada uno de esos elementos (tabla 3.1), que tienen síntomas o signos comunes, por ejemplo, la debilidad muscular o la hipotonía, mientras que otros son diferentes entre ellos y dan lugar a síndromes que permiten su diagnóstico (tabla e3.3).




Tabla 3.1 Unidad motora y sus trastornos
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Síntomas y signos principales






Fasciculaciones


Son contracciones de unidades motoras aisladas, y se manifiestan por pequeños saltos irregulares de una parte de los músculos (vídeo 3.1). Se observan en reposo y se pueden incrementar tras la activación voluntaria o la percusión suave del músculo. No producen desplazamiento articular salvo en los dedos de los pies y manos. Las fasciculaciones no siempre son patológicas, y se observan en situaciones de estrés, fatiga, abuso de estimulantes, etc. (fasciculaciones «benignas»). Ocurren sobre todo en los párpados, manos y gemelos. Es propio de las fasciculaciones benignas que sean un hallazgo aislado y que no se acompañen de atrofia, debilidad o alteraciones de los reflejos. Las situaciones patológicas que más a menudo producen fasciculaciones son las lesiones de las neuronas motoras, en particular la esclerosis lateral amiotrófica, pero pueden observarse en cualquier afectación del sistema nervioso periférico.









Mioquimia y neuromiotonía


Las mioquimias y la neuromiotonía se producen por hiperexcitabilidad de los axones de las neuronas motoras. El mecanismo básico puede ser la alteración de los canales periféricos de K dependientes del voltaje (VGKC). Ambas pueden ocurrir de una forma focal o generalizada. Ejemplo del primer tipo es la mioquimia facial y del segundo el síndrome de Isaacs. Las descargas mioquímicas son brotes breves con un patrón fijo de 2 a 8 potenciales de unidad motora que descargan a una frecuencia variable que puede ser varias veces por segundo. Hay un silencio también variable entre brote y brote. En la neuromiotonía las descargas tienen las mismas características pero a una frecuencia mayor. La mioquimia se traduce clínicamente por leves contracciones del músculo que se ondula y contrae continuamente bajo la piel. La neuromiotonía asocia la actividad muscular continua, espasmos musculares y mioquimias generalizadas. Otras enfermedades con mioquimias generalizadas son la ataxia episódica tipo I por mutaciones en el canal K.1.1 y el síndrome de Morvan por anticuerpos anti-VGKC.









Fibrilaciones


Son contracciones de fibras musculares aisladas, no apreciables a simple vista y sólo demostrables por electromiograma (EMG) (ver Capítulo 2).









Calambres


Son contracciones dolorosas del músculo. Muchas personas los tienen sobre todo en los tríceps surales de manera idiopática durante el sueño, y vienen facilitados por la fatiga, la deshidratación y la hipopotasemia. Se observan sobre todo al comienzo de las enfermedades de las motoneuronas y en las miopatías metabólicas o tóxicas.


Los calambres fisiológicos o los neurógenos se deben a contracciones de unidades motoras a alta frecuencia que se registran en el EMG. Por el contrario, los calambres de muchas miopatías metabólicas son contracturas o acortamientos de las miofibrillas sin despolarización de la membrana muscular (sin potencial de acción), por lo que en el EMG no se recoge ninguna actividad durante el calambre. En las miopatías metabólicas los calambres pueden llegar a ser generalizados y producir una gran destrucción muscular con acidosis metabólica, elevación de la creatincinasa (CK) y mioglobinuria (incluso con fracaso renal agudo).









Miotonía


Es una dificultad para la relajación del músculo después de una contracción normal. Se debe a una hiperexcitabilidad de la membrana muscular, por lo que es independiente de la inervación y se observa, típicamente, en las distrofias musculares miotónicas y en las canalopatías. Tras la contracción muscular normal se producen descargas adicionales que dificultan la relajación. La miotonía se puede observar tras una contracción muscular voluntaria, por la percusión del vientre muscular con el martillo de reflejos o por la irritación que produce la inserción del electrodo del EMG (ver Capítulo 2). Tras apretar el puño, el paciente no puede o tiene mucha dificultad para volver a abrir los dedos. También se provoca al iniciar un movimiento bruscamente, por ejemplo, el de la marcha y las piernas quedan estiradas y el paciente puede caerse hacia adelante.


En otras enfermedades neuromusculares, como en la enfermedad de las motoneuronas, en la neuromiotonía o en las polimiositis, se pueden ver fenómenos parecidos a la miotonía que se denominan seudomiotónicos. Así, clínicamente, el paciente puede notar la dificultad para abrir los dedos tras cerrar el puño, pero no suele ser tan intensa como en la verdadera miotonía. En el EMG, las descargas repetidas tienen una morfología diferente.









Dolor muscular


Además del dolor de los calambres o contracturas, el músculo es muy sensible al dolor del esfuerzo y de la fatiga (agujetas). La mayoría de los dolores de espalda son fibromialgias. En las enfermedades musculares aparece dolor casi siempre que hay una rabdomiólisis aguda (p. ej., tóxica) y también en las inflamaciones (miositis). Por el contrario, la mayoría de las distrofias musculares y la miastenia cursan sin dolor.









Tetania


La tetania es un estado de hiperexcitabilidad neuromuscular que produce descargas repetidas que se originan en los axones de las neuronas motoras y que en el EMG suelen aparecer agrupadas en descargas de dos o tres o más (dobletes, tripletes y multipletes). Se debe a una reducción del calcio extracelular o una alcalosis metabólica. La hiperventilación, al reducir aún más el pH por alcalosis respiratoria, puede desencadenar los espasmos en casos de tetania latente o hipocalcemia leve. Algunas personas hipersensibles pueden tener crisis de tetania durante un episodio de ansiedad que curse con gran hiperventilación.


Es característico de la tetania el espasmo carpopedal, que se manifiesta por una flexión involuntaria de las muñecas y articulaciones metacarpofalángicas con los dedos extendidos y aproximadas las yemas (mano de comadrón), mientras que el pie está en flexión y aducción. También es típica la contracción brusca de la musculatura facial, espontánea o al realizar una leve percusión del nervio facial en la región parotídea (signo de Chvostek). Durante la crisis de tetania por hiperventilación los pacientes tienen parestesias linguales, peribucales y en las manos, mareo, sensación de cabeza hueca, borrosidad visual, y pueden llegar al síncope.









Atrofia muscular


Los músculos se atrofian como consecuencia de cualquier agresión directa de las fibras musculares o de las motoneuronas medulares. Las enfermedades de la placa motriz o del sistema nervioso central (SNC) no suelen producir atrofia importante. El músculo también se atrofia con la edad, en las enfermedades consuntivas (caquexia) y por el desuso (inmovilización o encamamiento).









Hipertrofia muscular


Hay una hipertrofia fisiológica propia de los músculos sanos muy entrenados. También presentan músculos hipertróficos de forma generalizada los pacientes con enfermedad de Thompsen o hipertrofia muscular verdadera de tipo familiar. Muy pocos pacientes sufren hipertrofia de algún músculo cuando éste se recupera después de una lesión de su nervio o raíz espinal. También suelen estar hipertrofiados los músculos que participan en un movimiento distónico (p. ej., tortícolis). Los movimientos distónicos pueden ser tan violentos y generalizados que, excepcionalmente, produzcan rabdomiólisis como los calambres.









Seudohipertrofia


Es el aumento de volumen de los músculos por la acumulación de grasa que les da una consistencia gomosa. Se observa en varias distrofias musculares progresivas, especialmente en el tipo Duchènne. La seudohipertrofia es, a veces, localizada, y le da al músculo el aspecto de una «bola». Otra seudohipertrofia puede observarse en el mixedema y por infiltración muscular de granulomas o quistes parasitarios (cisticercos).









Fibrosis muscular


Cualquier tipo de lesión muscular se puede seguir de fibrosis y retracción que fija las articulaciones y limita el movimiento de las extremidades. La contractura se puede observar tan precozmente que ya aparezca en el nacimiento (artrogriposis). Las retracciones musculares acompañan a la atrofia en la mayor parte de las distrofias musculares progresivas. En el adulto son más frecuentes en las agresiones musculares de rápida evolución (polimiositis aguda o miopatías tóxicas).


La fibrosis y la retracción del músculo con limitación de la movilidad articular, incluso en una postura fija, también se puede ver en las lesiones del SNC que cursan con hipertonía (p. ej., una parálisis cerebral, una hemiplejía o una paraplejía). Esto se debe a la tendencia natural de todo músculo que sufre un acortamiento de sus inserciones con una movilidad limitada a sufrir una transformación fibrosa.









Contracción muscular permanente


Se debe a una actividad muscular continua y se observa en varios síndromes raros cuyas principales características están resumidas en la tabla e3.3.


En la tabla 3.2 se resumen los síndromes sugestivos de una lesión en cada uno de los tres elementos básicos de la unidad motora: la motoneurona del asta anterior (o en sus axones en los troncos nerviosos periféricos), la placa neuromuscular y la fibra muscular.




Tabla 3.2 Características semiológicas de las lesiones de las diferentes partes de la unidad motora que producen debilidad muscular
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Síndrome de las lesiones en la neurona motora inferior


Incluye: a) una debilidad que puede llegar hasta la parálisis total (tanto de los movimientos voluntarios como automáticos y reflejos); b) hipotonía; c) abolición de los reflejos musculares, y d) amiotrofia precoz y fasciculaciones. Las lesiones puras de las motoneuronas (como en la esclerosis lateral amiotrófica) no se acompañan de trastornos sensitivos ni dolores. Cuando las lesiones de las motoneuronas medulares ocurren en el contexto de enfermedades de la médula o de los nervios periféricos, se acompañan a menudo de trastornos de la sensibilidad y/o de la inervación vegetativa.


La distribución del déficit y de la amiotrofia ayuda en el diagnóstico de la causa. En las lesiones focales de las motoneuronas espinales, el déficit puede afectar a un solo músculo o a una parte de él, o a los músculos dependientes de una raíz espinal o de varias raíces próximas. Las lesiones circunscritas a un nervio periférico producirán parálisis y atrofia en su territorio muscular correspondiente.


Las lesiones difusas de las motoneuronas pueden producir atrofias y debilidad tanto distales como proximales.









Síndrome de los trastornos de la unión neuromuscular


Predomina la fatigabilidad sobre la parálisis, aunque es habitual cierto grado de debilidad permanente de determinados grupos musculares. Los reflejos musculares suelen estar conservados y la amiotrofia es nula o muy poco intensa. Los afectados no sufren calambres, ni dolor, ni retracciones musculares. Nunca hay trastornos de la sensibilidad.









Síndrome de las enfermedades musculares primarias


La pérdida de fuerza es el dato fundamental y no suele haber fasciculaciones. Los reflejos musculares se conservan hasta fases relativamente avanzadas de la enfermedad. La atrofia es importante y a veces muy rápida (p. ej., en las polimiositis), casi siempre hay alteraciones en la consistencia del músculo (por la infiltración grasa y de tejido conectivo) y retracciones tendinosas (por la fibrosis). En general, los músculos más afectados son las grandes masas de las cinturas escapular y pelviana, pero hay toda una clase de variaciones posibles y las miopatías de base genética tienen distribuciones peculiares, incluida la musculatura ocular extrínseca. Nunca hay trastornos sensitivos. Puede haber dolor muscular en las lesiones tóxicas o inflamatorias agudas.


Además de estos elementos clínicos, son de gran ayuda para distinguir entre las lesiones de las motoneuronas, las de la placa motriz o las de los músculos, los estudios de EMG-ENG y la biopsia neuromuscular (ver Capítulo 2).












Trastornos de los sistemas corticoespinales


Las áreas cerebrales más importantes en la producción y control del movimiento voluntario son la corteza motora primaria (área 4), la corteza premotora (áreas 6 y 8), el área motora suplementaria (área 6 medial) y zonas próximas de la corteza sensitiva (áreas 1, 2, 3 y 5) (fig. e3.2). Todas estas áreas son citoarquitectónicamente de tipo agranular (neuronas piramidales). En la parte superior de la corteza motora primaria y premotora es donde se encuentran la mayor parte de las células piramidales gigantes (de Betz). El conjunto de los axones de estas áreas motoras descienden por la corona radiada, se agrupan en la cápsula interna y en el pedúnculo cerebral, se dispersan luego relativamente en la base de la protuberancia, se reúnen en la pirámide bulbar, y forman después los tractos corticoespinales directo y cruzado (fig. e3.3). Es característico de los primates y sobre todo del hombre el incremento de los axones que decusan en la unión bulboespinal (80-90%), así como el mayor contingente que va directamente a hacer sinapsis a las motoneuronas de las astas anteriores (en particular los procedentes de las células gigantopiramidales de Betz). Los axones de las células de Betz sólo representan una pequeña parte (menos del 5%) de las fibras que constituyen la pirámide bulbar. La parte más importante de las fibras descendentes corticales no alcanza la médula y sus motoneuronas, sino que va haciendo sinapsis en los núcleos del tronco cerebral y de la sustancia reticular para participar en la regulación de los sistemas descendentes reticuloespinales, vestibuloespinales, tectoespinales, etc.


En algunas personas falta o es mínima la decusación tanto de las fibras motoras como de las sensitivas, y esto puede explicar casos clínicos atípicos que presentan una hemiplejía ipsilateral a una lesión hemisférica. La importancia del fascículo corticoespinal directo puede explicar la mejor recuperación de la hemiplejía en algunos pacientes. Las fibras que no se decusan proceden en su mayoría del área 6 y de algunas zonas del área 4, particularmente aquellas regiones que controlan las musculatura de cuello y tronco. El área motora primaria está organizada de manera somatotópica (esquematizada en el homúnculo de Penfield), pero los estudios más modernos han demostrado que la realidad no se ajusta a ese esquema rígido. La somatotopia se mantiene en el brazo posterior de la cápsula interna y en el pie del pedúnculo.


La corteza motora primaria es sensible a estímulos eléctricos de intensidad leve y produce movimientos simples siguiendo la distribución somatotópica. La corteza premotora requiere estímulos más intensos y produce movimientos más complejos, lo mismo que el área motora suplementaria que da lugar a patrones motores más bien posturales. Las pruebas funcionales con PET o RMf han confirmado, grosso modo, los hallazgos de la estimulación. Los resultados no son siempre comparables porque los paradigmas de estimulación son muy variados (movimientos de un dedo, o de dos, movimientos rítmicos o al azar, movimientos secuenciales, etc.) y tampoco las personas tienen la misma habilidad o entrenamiento para el movimiento de los dedos. No hay que olvidar que en la producción de todos esos tipos de movimientos intervienen muchas estructuras subcorticales y también el cerebelo.


La corteza motora primaria está implicada sobre todo en la producción de actos motores simples y repetidos, especialmente de la mano (tabla 3.3). Las lesiones habituales en clínica humana como tumores, infartos o hemorragias, son grandes y dan lugar a paresias globales. Pero, ocasionalmente, se observan lesiones corticales tan circunscritas que producen una parálisis de músculos individuales de la mano que simulan una parálisis periférica (fig. e3.4). La corteza premotora controla la musculatura proximal y la coordinación interextremidades, los movimientos complejos de la mano, así como los movimientos guiados sensorialmente; su lesión produce apraxia del tipo cinético, perseveración del movimiento y alteración de las tareas con control visuomanual en el espacio extrapersonal. En las tareas guiadas visualmente (como apuntar con el dedo índice a un objeto en movimiento) participan muchas áreas corticales además de la motora primaria y premotora, fundamentalmente el precuneus, la corteza parietal superior, el área motora suplementaria (AMS) y el cerebelo homolateral a la mano en movimiento. Si se introduce la toma de una decisión («sí» o «no») en la prueba, se incrementa mucho el flujo y metabolismo del AMS. El AMS produce movimientos complejos en respuesta a un estímulo; es la zona donde se supone que se generan los potenciales endógenos que preceden al movimiento; su lesión produce una pobreza de movimientos próxima a la acinesia y, en el caso de afectación del hemisferio dominante para el lenguaje, un trastorno del habla con tendencia al mutismo y una variedad de afasia denominada transcortical motora. Además de estas funciones en la iniciativa al movimiento voluntario y al lenguaje proposicional, el AMS interviene en tareas de coordinación bimanual, en programar y ejecutar movimientos secuenciales de los dedos, y en generar movimientos oculares rápidos (sacadas) guiados por la memoria.




Tabla 3.3 Funciones fisiológicas y semiología de las áreas motoras corticales
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Se puede sintetizar diciendo que estos sistemas motores modulan el sistema corticoespinal para responder al cuándo hay que iniciar o parar un movimiento y al cómo hay que llevarlo a cabo. Los defectos del primer grupo (el cuándo) son la acinesia o hipocinesia, la impersistencia motora, el defecto de inhibición motora y las perseveraciones que se exponen a continuación después del síndrome de lesión corticoespinal; los defectos del segundo grupo (el cómo) son las apraxias, y se estudian en el Capítulo 11.






Síndrome piramidal o de la neurona motora superior


En la clínica ordinaria los pacientes tienen extensas lesiones, sean vasculares, traumáticas o tumorales, que interesan más o menos globalmente a las fibras o neuronas de los diversos sistemas corticodescendentes. En tal caso, presentan cuatro elementos semiológicos fundamentales:




1.  Un tipo particular de parálisis.


2.  La exageración del tono muscular (espasticidad).


3.  El aumento de los reflejos musculares.


4.  Los reflejos patológicos (signo de Babinski).





Se llama síndrome piramidal o de la motoneurona superior al conjunto de esos elementos semiológicos. Pero ambos términos consagrados por el uso son imprecisos. El síndrome piramidal clásico se debe, probablemente, a una lesión combinada del área motora primaria, del área premotora y del AMS con afectación asociada de las fibras descendentes corticorreticulares, y no sólo a la lesión del contingente que camina por la pirámide bulbar. En la esclerosis lateral amiotrófica, que es el paradigma del síndrome piramidal, la degeneración cortical es amplia y la desmielinización de la cápsula interna difusa, aunque sea más intensa en la zona posterior donde se localiza el contingente piramidal de las vías corticodescendentes (fig. 3.1). La resonancia magnética (RM) permite hoy día observar la imagen de la degeneración de la vía corticoespinal (fig. 3.2) como en las preparaciones neuropatológicas (fig. e3.5). Las técnicas modernas de RM relacionan la gravedad de la degeneración axonal del tracto piramidal con el pronóstico funcional tras un ictus cerebral.
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Figura 3.1 Localización de la vía motora y de su contingente piramidal en la cápsula interna. La foto de la izquierda corresponde a un paciente con esclerosis lateral amiotrófica y degeneración de la vía motora descendente. Todo el brazo posterior de la cápsula interna está más pálido comparado con el brazo anterior. La zona de mayor desmielinización corresponde a la vía piramidal como señala Brodal en el dibujo de la derecha (VP).
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Figura 3.2 Degeneración descendente de la vía corticoespinal en un caso de esclerosis lateral amiotrófica (ELA).




Los elementos semiológicos del síndrome piramidal van apareciendo con el tiempo, conforme se produce la reorganización funcional de las áreas sanas después de la lesión. Los mejores ejemplos clínicos son los pacientes que se recuperan parcialmente de un gran infarto cerebral del territorio de la arteria cerebral media o de una hemorragia capsular. La vía corticoespinal también se puede afectar casi selectivamente por pequeños infartos situados estratégicamente (fig. 3.3).





[image: image]

Figura 3.3 Los pequeños infartos pueden afectar muy selectivamente a la vía motora. A pesar de su diferente localización anatómica, todos producen una hemiplejía. En la figura se exponen ejemplos de lesiones en la cápsula interna, en la base de la protuberancia, en la pirámide bulbar y en el cordón lateral de la médula. Los dos primeros son comunes y los dos últimos, excepcionales.




La hemiplejía de algunos enfermos no evoluciona hacia la espasticidad y persiste flácida. Su fisiopatología es incierta. Es posible que la hipotonía prolongada se deba a una lesión preferente en el núcleo lenticular y a una mayor disrupción funcional de conexiones corticales y cerebelosas. Así, en estos pacientes la tomografía de emisión de fotones (SPECT) detecta áreas extensas de hipoperfusión a distancia (diasquisis) en la corteza premotora homolateral y en el cerebelo contralateral a la lesión.


Los estudios con tomografía de emisión de positrones (PET)-scan de los pacientes hemipléjicos demuestran que la reorganización funcional cerebral puede ser muy diferente de unos a otros casos, lo que explicaría las diferencias semiológicas interindividuales después de lesiones similares.






Parálisis en el síndrome piramidal


La parálisis afecta sobre todo a los movimientos finos (especialmente de la mano) y, en general, a todos los movimientos voluntarios. No produce debilidad de un músculo, salvo las excepciones antes mencionadas, sino de movimientos globales. En las piernas afecta sobre todo a los músculos antigravitatorios. En la mayoría de las lesiones de la vía corticoespinal en los hemisferios cerebrales y en el tronco cerebral, la parálisis tiene una distribución hemicorporal (hemiplejía) con diferentes modalidades semiológicas (tabla 3.4), mientras que, casi siempre, las lesiones medulares producen un déficit bilateral en forma de tetraplejía si la lesión es cervical o paraplejía si es dorsolumbar. Una monoplejía del brazo con signos piramidales indica una lesión hemisférica parcial, lo más frecuente un infarto incompleto del territorio de la arteria cerebral media. Es anatómicamente casi imposible que una monoplejía con síntomas piramidales se deba a una lesión medular cervical. Por el contrario, una monoplejía de la pierna es más a menudo de origen medular por lesión dorso-lumbar que hemisférica por lesión del área motora con destino a la pierna (fig. 3.4). Desaparecida la polio, una parálisis flácida del brazo o de la pierna indica una lesión periférica (raíces o plexos).




Tabla 3.4 Diagnóstico topográfico del síndrome piramidal
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OIA: oftalmoplejía internuclear anterior.
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Figura 3.4 Ejemplos de lesiones bilaterales (infartos) que producen parálisis seudobulbar. A. Infartos operculares. B. Infartos en la cápsula interna.




Los músculos de la parte superior de la cara y los de la lengua, faringe y laringe y el esternocleidomastoideo no sufren una debilidad apreciable en las lesiones unilaterales porque sus núcleos (VII, IX, X, XI y XII) reciben una gran inervación bilateral. Por ello, los cuadros de disartria, disfonía y, sobre todo, de disfagia graves sólo se observan en las lesiones bilaterales de la corteza motora o de las vías corticobulbares. Esta parálisis buco-linguo-faringo-laríngea de tipo supranuclear (también llamada seudobulbar) suele ir acompañada de paresia espástica de las extremidades. Pero en el caso de que las lesiones sean selectivas (en el opérculo frontal o en la cápsula) y no produzcan parálisis de las extremidades, el síndrome de estos pacientes remeda la parálisis consecutiva a la lesión de los núcleos motores bulbares, y son los verdaderos «seudobulbares» (fig. 3.5).
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Figura 3.5 Ejemplo de lesión parcial de la vía motora corticoespinal. Quiste porencefálico paracentral que produce una paresia espástica limitada a la pierna contralateral.











Hipertonía en el síndrome piramidal


Se denomina espasticidad, y resulta del desequilibrio de varios sistemas funcionales cerebrales, del troncocerebelo y de la médula espinal. Se pueden distinguir diferentes tipos de espasticidad por la localización de la lesión, las características clínicas y la fisiopatología supuesta (tabla e3.4). El mecanismo final común de la hipertonía espástica es el aumento del reflejo de estiramiento (mediado por aferencias Ia), por un aumento de la excitabilidad de las motoneuronas alfa o incremento de la frecuencia de descarga de las motoneuronas gamma. El principal factor de control de la excitabilidad mediada por aferencias Ia es la inhibición presináptica por interneuronas GABA-A, las cuales, a su vez, están reguladas por vías descendentes. Una inhibición de estas interneuronas inhibidoras facilitará el reflejo de estiramiento y, por tanto, la espasticidad. Se conocen datos sobre la participación de los neurotransmisores en la espasticidad. Sus efectos pueden ser inhibitorios (GABA, glicina), excitatorios (glutamato) o moduladores (noradrenalina, serotonina, adenosina y varios neuropéptidos).


La espasticidad por lesiones de la médula se tratará más adelante; en ella, la lesión simultánea de las vías corticoespinales y reticuloespinales da lugar a una liberación de los reflejos flexores. En la espasticidad de origen cerebral, en una explicación muy esquemática, se produce un desequilibrio entre el efecto inhibidor mediado por el tracto vestibuloespinal dorsal sobre el reflejo de estiramiento y el efecto facilitador sobre el tono extensor del tracto reticuloespinal medial y (menos en el hombre) del tracto vestibuloespinal.


La espasticidad piramidal predomina en ciertos músculos, por lo que las extremidades tienden a adoptar una postura fija. En el brazo hay una tendencia a la aducción, semiflexión de la muñeca y del codo y atrapamiento del pulgar por los otros dedos en flexión. En la pierna la postura es de extensión de la rodilla y ligera rotación interna del pie con tendencia al equino-varo (vídeo 3.2). Cuando se extiende un músculo espástico, la hipertonía depende de la velocidad de estiramiento por lo que se incrementa mucho si el movimiento es brusco. Por el contrario, si el estiramiento es suave puede alcanzarse un arco mayor, aunque al ceder el explorador, la extremidad tiende a volver a su posición inicial. La espasticidad es en sí misma una importante fuente de incapacidad física. Además de la limitación postural puede haber incrementos bruscos en forma de espasmos espontáneos o provocados por los estímulos, por ejemplo el roce da la ropa en la cama o simplemente los cambios de postura durante el sueño. Su tratamiento farmacológico es aún poco eficaz, aunque se dispone de varios agentes antiespásticos (tabla 3.5). En los casos de paraplejía grave en flexión existe la posibilidad de inyectar continuamente el baclofeno intratecalmente mediante una bomba de infusión.




Tabla 3.5 Fármacos antiespásticos
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**Contiene dos derivados del cannabis, dronabinol 2,7 mg y cannabidiol 2,5 mg por cada pulverización de 100 microlitros. Indicado para pacientes con esclerosis múltiple en uso hospitalario


* En pacientes refractarios se puede inyectar mediante bomba intratecal en unidades especializadas












Hiperreflexia en el síndrome piramidal


La hiperexcitabilidad de las motoneuronas alfa del asta anterior de la médula es la base fisiopatológica de la exageración de los reflejos tónico y fásico de estiramiento. Este último explica la exageración de los reflejos musculares clínicos (llamados también osteotendinosos). La hiperreflexia se manifiesta por la brusquedad de la respuesta al golpear el tendón del músculo con el martillo de reflejos (vídeo 3.3), por la posibilidad de desencadenar el reflejo golpeando en puntos alejados del tendón (aumento del área de provocación o reflexógena), porque la respuesta afecte a más músculos que aquel cuyo tendón se percute (difusión del reflejo) o porque la respuesta sea múltiple (clonus) (vídeo 3.4).









Reflejos y movimientos anormales en el síndrome piramidal


El signo de Babinski consiste en la extensión del primer dedo del pie al rascar el borde externo de la planta (vídeo 3.5). Al mismo tiempo se puede producir la retirada de toda la extremidad inferior y la separación del resto de los dedos. El signo de Babinski es una parte del reflejo de triple retirada (reflejos nociceptivos). El reflejo de retirada se provoca al repetir un leve pinchazo sobre el dorso del pie (vídeo 3.6).


Las sincinesias anormales son movimientos involuntarios en la extremidad parética al mover la extremidad sana o al bostezar o estornudar. Estas sincinesias posiblemente se deben a una reinervación polisináptica.


Las sincinesias son diferentes de los movimientos «en espejo» (tabla e3.5). Los movimientos «en espejo» son idénticos e inseparables entre una y otra extremidad. Son fisiológicos en los niños pequeños, pero no deben persistir más allá de los 10 años. Se han descrito en muchos trastornos, congénitos y adquiridos (síndrome de Kallmar, hipogonadismo hipogonadotrópico y anosmia), las anomalías de Chiari y de Klippel-Feil, el síndrome de Usher, la enfermedad de Friedreich y la fenilcetonuria. Hay una forma familiar, dominante autosómica, debida probablemente a inervación bilateral de la vía corticoespinal como lo indica el que la estimulación magnética transcraneal provoca un potencial motor simétrico en ambas manos; en estos pacientes, los movimientos «en espejo» están presentes desde la infancia e interfieren de forma variable de leve a grave en las actividades manuales. En otros casos congénitos los movimientos «en espejo» se deben probablemente a hipoplasias o agenesias parciales del cuerpo calloso. Las variedades adquiridas también se observan en lesiones del cuerpo calloso.












Defectos de la integración motora cortical






Acinesia


La acinesia o hipocinesia es la falta de iniciativa al movimiento, y se considera debida al defecto de activación de la corteza, sobre todo del AMS. Es un síntoma cardinal en los síndromes parkinsonianos (ver Capítulo 18) y se describe más adelante (síndrome rígido-acinético).









Impersistencia motora


Es la incapacidad del paciente para sostener una acción, como mantener la lengua fuera de la boca, apretar la mano o aguantar los brazos al frente. Se puede observar en lesiones corticales frontales, pero es un signo característico de los pacientes con corea, en particular en la corea de Huntington.









Extinción motora


Los pacientes con este defecto mueven bien aisladamente cada una de las extremidades pero sólo la homolateral a la lesión cortical cuando se les pide que activen las dos (a veces activan la contralateral con retraso). Algunos pacientes tienen un defecto similar en el cierre de los párpados. Cierran bien uno y otro ojo cuando así se les pide, pero sólo el homolateral a la lesión cuando se les ordena cerrar los dos.









Defecto de inhibición motora


Consiste en la dificultad de inhibir una respuesta motora. Se pone de manifiesto en las pruebas tipo «go-no-go». Por ejemplo, el paciente debe levantar la mano si oye un golpe y no levantarla si oye dos, o debe mostrar un dedo si el examinador saca dos y ninguno si el examinador saca uno. En ambos casos el paciente tiene tendencia a producir el gesto cuando no corresponde.









Perseveraciones


En las perseveraciones, el paciente continúa haciendo un gesto no solicitado. Se distinguen dos tipos. La perseveración recurrente en la que el paciente es incapaz de cambiar a otro movimiento aunque se le den nuevas instrucciones. En el dibujo es característico que el paciente repita y repita la misma línea o círculo al margen del estímulo de copia que se le ofrezca.


En la perseveración continua o eferente, el paciente persiste ejecutando la misma secuencia de movimientos pero al dar nuevas instrucciones es capaz de cambiar de tipo de movimiento.















Trastornos de los sistemas motores descendentes del tronco cerebral


En el tronco cerebral hay unos sistemas mesencefálicos (rubroespinal, tectoespinal e intersticioespinal) y otros bulbopontinos (vestibuloespinal, reticuloespinal y otros) que pueden actuar como excitadores o inhibidores de los reflejos espinales. El desequilibrio entre estos sistemas que más frecuentemente se observa en clínica humana es el producido por lesiones rostropontinas o mesencefálicas que liberan los sistemas facilitadores bulbopontinos, fundamentalmente reticulares y vestibulares, y dan lugar a la reacción de descerebración, a los reflejos tonicocervicales y a otros reflejos anormales.









Reacción de descerebración


En el hombre se expresa por extensión del cuello y tronco, extensión de las piernas, extensión de los brazos, pronación y ligera flexión de los antebrazos y de las manos. Puede ser permanente o provocarse por los estímulos (dolor). Puede ser asimétrica, y de hecho lo es en la mayoría de los casos de compresión del tronco cerebral por una hernia temporal de un proceso expansivo supratentorial.









Reflejos tonicocervicales


Al girar la cabeza en un sentido se provoca la extensión de las extremidades a las que mira el paciente y la flexión del brazo opuesto.









Otros reflejos anormales


Algunos pacientes tienen espontáneamente, o al estímulo, una exageración de los reflejos de defensa, o bien hay movimientos de flexión de las piernas, o bien una pierna se flexiona y la otra se extiende (reflejo extensor cruzado que por sí mismo no es patológico).















Trastornos motores por lesiones medulares


Las lesiones de la médula producen frecuentemente y al mismo tiempo síntomas y signos de alteración de la vía corticoespinal y de las neuronas motoras del asta anterior o de sus raíces. Estas últimas suelen ocurrir en el nivel segmentario de la lesión de la médula, mientras que la lesión de la vía corticoespinal produce paresia o parálisis de las piernas (paraparesia o paraplejía) o de las cuatro extremidades (tetraparesia o tetraplejía). Las lesiones de la médula prácticamente siempre producen trastornos combinados motores, sensitivos y vegetativos en unas agrupaciones sindrómicas características, que se estudian en detalle en el Capítulo 19. En el síndrome motor de las lesiones de la médula suelen estar presentes todos los elementos del síndrome piramidal, la paresia muscular de predominio en los músculos acortadores, la hiperreflexia con clonus, la espasticidad y el signo de Babinski con reflejos nociceptivos de retirada.









Síndromes cerebelosos


El cerebelo está formado por dos hemisferios separados por el vermis (fig. e3.6), pero las folias cerebelosas dispuestas en sentido transversal no pierden su continuidad entre uno y otro hemisferio a través del vermis. Los surcos primario y posterolateral dividen cada hemisferio en los lóbulos anterior, posterior y floculonodular. Los pedúnculos cerebelosos superiores, medios e inferiores unen al cerebelo, respectivamente, con el mesencéfalo, protuberancia y bulbo. Por el pedúnculo cerebeloso inferior llegan al cerebelo las aferencias propioceptivas de la médula y las vestibulares de los núcleos del tronco cerebral. Por el pedúnculo cerebeloso medio llegan las aferencias corticales a través de los núcleos de la protuberancia.


En la profundidad de la sustancia blanca de los hemisferios se encuentran cuatro pares de núcleos grises (globoso, emboliforme, fastigio y dentado), que reciben los axones de las células de Purkinje y dan lugar a las vías eferentes del cerebelo a través, sobre todo, del pedúnculo cerebeloso superior.


Desde el punto de vista filogenético se pueden distinguir tres partes: arquicerebelo, paleocerebelo y neocerebelo. El arquicerebelo (lóbulo X o floculonodular) ya está presente en los animales inferiores, recibe las aferencias vestibulares y regula la postura corporal en relación con la posición de la cabeza. El paleocerebelo (lóbulos I-V y VIII-IX) recibe la mayor parte de las aferencias medulares. El neocerebelo (lóbulos VI y VII) está constituido por la mayor parte de los hemisferios cerebelosos, y su gran desarrollo en los primates se corresponde con el desarrollo igualmente espectacular de la corteza cerebral, con la que establece la mayor parte de las conexiones aferentes y eferentes.


Las principales funciones del cerebelo son el control del tono muscular, del equilibrio durante el reposo y la marcha, y de la coordinación de los diferentes grupos musculares implicados en un movimiento para que resulte preciso y ajustado a su objetivo. Para ello integra la información que recibe sobre la posición de las articulaciones y el grado de contracción de los músculos, con la que le llega de la corteza motora, a la cual a su vez influye a través de núcleos del tronco cerebral y del tálamo (núcleo ventral-lateral). Cada división filogenética y anatomofisiológica del cerebelo tiene funciones específicas: el arquicerebelo regula los movimientos oculares y el equilibrio corporal; el paleocerebelo regula sobre todo la musculatura proximal de las extremidades, y el neocerebelo regula los movimientos coordinados finos de las extremidades y otras funciones corticales no motoras sino cognitivas.






Síndrome cerebeloso cognitivo-conductual


El cerebelo interviene en el procesamiento de tareas cognitivas como planificación visuoespacial, memoria de procedimientos y tomas de decisión. Ocasionalmente una lesión aguda hemisférica cerebelosa puede producir un síndrome de disfunción cortical, por ejemplo una afasia que se explica por el fenómeno de la diasquisis (disfunción de un área conectada anatómicamente con la lesionada). Los defectos cognitivos son leves en los pacientes adultos con lesiones cerebelosas adquiridas, y sólo se detectan mediante pruebas neuropsicológicas ex profeso. Los pacientes presentan una alteración de la secuenciación cognitiva que interesa más al material basado en dibujos con las lesiones izquierdas y al material que requiere una elaboración verbal en las lesiones derechas. Cuando las lesiones son agudas, extensas y bilaterales, se puede producir un síndrome cognitivo-afectivo que incluye disfunciones ejecutivas, planificación, fluencia verbal, memoria de trabajo, funciones visuoespaciales y cambios de la personalidad con afecto aplanado o desinhibido. Las lesiones en los hemisferios se asocian más a problemas cognitivos mientras que las lesiones del vermis se acompañan más de trastornos afectivos. Los niños a los que se les practican resecciones cerebelosas amplias por tumores (astrocitomas, meduloblastoma) o malformaciones congénitas presentan un cuadro clínico con mutismo inicial, labilidad emocional y empobrecimiento en la iniciación del movimiento.


Los datos que se conocen sobre la neuroquímica del cerebelo aún son poco precisos y no se han traducido por ahora en un tratamiento eficaz de las alteraciones funcionales de las enfermedades del cerebelo.









Síndrome cerebeloso motor


Incluye los siguientes signos y síntomas: hipotonía, incoordinación (dismetría) de los movimientos voluntarios, ataxia de la marcha y desequilibrio, temblor intencional y alteración de los movimientos oculares. Las causas de lesiones del cerebelo son muy numerosas, y es útil el considerarlas en función de la edad del paciente y de su curso evolutivo en el tiempo (cuadro e3.1). En la solicitud de los exámenes complementarios para su diagnóstico también es conveniente tomar en consideración la forma y edad de presentación (tabla e3.6). Conforme se describen nuevos anticuerpos se incrementa el número de ataxias cerebelosas de base inmunitaria. La RM es la prueba de imagen de elección por su sensibilidad para detectar toda clase de lesiones vasculares o tumorales, y para apreciar las atrofias degenerativas o adquiridas (figs. 3.6 y e3.7).
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Figura 3.6 Ejemplo de atrofia cerebelosa postencefalitis. Obsérvese el gran tamaño del cuarto ventrículo y de los espacios subaracnoideos alrededor del cerebelo.
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Figura 3.7 Hemibalismo. A. RM. Infarto en el área del núcleo subtalámico. B. Corte coronal del cerebro. Pequeña hemorragia en la región del núcleo subtalámico.








Hipotonía muscular


Se observa en las lesiones agudas de los hemisferios y afecta a las extremidades homolaterales a la lesión. Los músculos están más blandos a la palpación y ofrecen una menor resistencia a la movilización pasiva. El penduleo de una extremidad está aumentado y puede haber signo del rebote (ver Capítulo 1).









Ataxia


Es la pérdida de la armonía del movimiento voluntario por asincronía y falta de precisión de la fuerza y la rapidez de los músculos agonistas y antagonistas implicados. Se divide en: a) apendicular –si afecta a las extremidades–, y en tal caso refleja una lesión hemisférica, y b) de la marcha o del tronco –si altera el equilibrio del eje corporal–, y se debe a una lesión en el vermis. La ataxia cerebelosa debe diferenciarse de la secundaria a un defecto de la sensibilidad propioceptiva (llamada ataxia sensitiva o locomotriz); en la ataxia sensitiva siempre hay importantes trastornos de la sensibilidad profunda consciente, y los síntomas empeoran de forma muy importante al cerrar el enfermo los ojos (signo de Romberg +).


La ataxia cerebelosa engloba los siguientes elementos: disinergia o asincronía en la relajación-contracción de los músculos agonistas-antagonistas; dismetría o incompetencia para alcanzar una meta con precisión por fallo en la aceleración o desaceleración del movimiento, y disdiadococinesia o incapacidad para la ejecución rítmica de movimientos alternantes.


La ataxia apendicular se evidencia en las pruebas dedo/nariz (vídeo 1.1) o talón-rodilla. Los movimientos de las extremidades son bruscos, discontinuos (descomposición del movimiento) y oscilantes; el movimiento empeora si se intenta hacer más deprisa y con un fin preciso. La disdiadococinesia se manifiesta en los movimientos alternantes, como hacer las marionetas o golpear alternativamente con el dorso y la palma de una mano sobre la otra.


La ataxia de la marcha da lugar a un caminar tambaleante («de borracho») separando los pies, dando tumbos y levantando exageradamente los pies del suelo. En casos leves sólo produce cierta inseguridad o titubeos, o la incapacidad de acelerar el paso, o de andar con un pie delante de otro (marcha en tándem). En la ataxia del tronco, el paciente está inestable incluso sentado en un asiento sin respaldo (en el borde de la camilla).


El paciente cerebeloso no suele ser capaz de sostenerse con los pies juntos. Su inestabilidad no empeora mucho al cerrar los ojos (Romberg −), mientras que los enfermos con trastornos de la sensibilidad profunda se sostienen aceptablemente con los pies juntos mientras se apoyan en el control visual y se caen al cerrar los ojos (Romberg +).


La ataxia o incoordinación de los músculos de la fonación y articulación de la palabra da lugar a una disartria característica, en la que el paciente arrastra las sílabas y las separa unas de otras, a veces de forma explosiva (habla escandida).









Temblor cerebeloso


Es, en parte, postural y sobre todo intencional, con oscilaciones lentas a lo largo del recorrido del movimiento. Ocurre tras lesiones del núcleo dentado y sus proyecciones por el pedúnculo cerebeloso superior hacia el núcleo rojo y de allí al núcleo VIM del tálamo. El temblor puede afectar al tronco y a la cabeza, donde se observa cuando el paciente está de pie o durante la marcha.


El temblor del núcleo rojo o tipo Holmes se observa en lesiones mesencefálicas. Se debe a la alteración de las proyecciones del pedúnculo cerebeloso superior (ver más adelante). El temblor del velo del paladar se produce por lesiones de la vía dentado-olivar.









Mioclonías


Pueden ser espontáneas, intencionales o reflejas por estímulos sensitivos. En estos casos, los potenciales evocados somestésicos son de gran amplitud, y se comprueba una falta de inhibición cortical en otras pruebas neurofisiológicas. Esto hace concluir que esas mioclonías son de origen cortical, aunque la patología primaria esté en el cerebelo.









Trastornos oculomotores


Las lesiones del cerebelo pueden dar lugar a diferentes trastornos de la motilidad ocular.






Nistagmo


El nistagmo típico de las lesiones cerebelosas cambia con la mirada (gaze-evoked) con la fase rápida hacia el centro o posición primaria de la mirada. Un nistagmo especial es el que bate hacia abajo (down-beat) y que se observa en las lesiones próximas al agujero occipital que afectan al flóculo. El nistagmo periódico alternante se produce por lesiones de la úvula y del nódulo y responde a baclofeno.









Opsoclono


Es un movimiento conjugado de ambos ojos, muy rápido y anárquico (en todas direcciones), que empeora con los movimientos voluntarios y con la necesidad de fijar la mirada. Se puede acompañar de mioclonías en otros músculos del cuerpo y de ataxia (fig. e3.7), y se observa, entre otras etiologías, en cerebelitis y asociado con neuroblastoma y otras neoplasias.









Dismetría ocular


Es similar a la de las extremidades, y consiste en que las sacadas (movimientos rápidos de los ojos) son lentas y demasiado cortas o amplias y el ojo no llega o pasa de su punto de fijación elegido; son necesarios varios intentos con sacadas cada vez menos amplias para conseguir la fijación. Las lesiones bilaterales del flóculo producen un seguimiento irregular e intermitente. La dismetría ocular se produce sobre todo por lesiones en la región dorsal del vermis y el núcleo fastigio.









Flúter ocular


Es una oscilación en forma de salvas muy rápidas alrededor del punto de fijación. En estos casos falta la inhibición fisiológica del cerebelo sobre la respuesta refleja oculovestibular.


















Trastornos de los ganglios basales


Los ganglios basales incluyen el cuerpo estriado, globo pálido, núcleo rojo, núcleo subtalámico, sustancia negra y núcleos ventral lateral y anterior del tálamo. El estriado es el elemento receptor de los ganglios basales, y sobre él convergen aferencias de casi todas las áreas de la corteza cerebral de una manera ordenada topográficamente. Sus eferencias van hacia el globo pálido y a la sustancia negra, que constituyen el elemento eferente de los ganglios basales. Estas eferencias se encaminan hacia los núcleos ventral lateral y ventral anterior del tálamo, a través de los cuales los ganglios basales devuelven la información hacia la corteza cerebral. De esta manera se establecen diversos circuitos funcionales entre corteza-ganglios basales-tálamo-corteza, algunos de los cuales pueden considerarse principales y otros subsidiarios para modular los primeros (fig. e3.8).


Del circuito que se denomina circuito motor no sólo se conocen bien sus conexiones, sino los principales neurotransmisores que utiliza (fig. e3.9). En él, las aferencias corticales excitadoras (ácido glutámico) proceden de la corteza motora primaria, corteza premotora, AMS y corteza somatosensitiva primaria, y terminan en el putamen, de donde se proyectan con carácter inhibidor (fibras gabaérgicas) hacia las dos partes del pallidum y de allí al núcleo ventral lateral del tálamo, y vuelven al AMS de la corteza (a través de fibras glutamatérgicas-excitadoras). Desde aquí el circuito ejerce sus influencias descendentes sobre la médula espinal, bien directamente o a través del área motora principal.


Además del motor existen al menos otros tres circuitos: el oculomotor, el límbico y el asociativo.


Las consecuencias de la lesión o disfunción de los ganglios basales son agrupables en dos grandes apartados: el síndrome rígido acinético y los movimientos anormales involuntarios.






Síndrome rígido acinético






Rigidez muscular


La rigidez es permanente y uniforme durante todo el movimiento pasivo de una articulación (p. ej., para la extensión del brazo). No depende de la velocidad con que se realiza el movimiento, como es el caso de la espasticidad piramidal. Cuando a la rigidez se sobreañade cualquier tipo de temblor se puede notar el signo de la rueda dentada. La rigidez se incrementa en una extremidad haciendo movimientos con la otra (ver Capítulo 2, «Signo de Froment»). La rigidez depende de una hiperactividad del núcleo subtalámico que excita a su vez al globo pálido interno, por lo que las lesiones estereotáxicas en cualquiera de ellos disminuyen la rigidez y esto se utiliza en el tratamiento de la enfermedad de Parkinson.









Acinesia, hipocinesia y bradicinesia


Estos tres trastornos son expresión del mismo defecto básico en el circuito motor: acinesia es el retraso en la iniciación del movimiento, hipocinesia es la pobreza de los movimientos, y bradicinesia la lentitud en los movimientos. El paciente tiene una gran dificultad para empezar a caminar y se queda como imantado al suelo, le cuesta levantarse de una silla o darse la vuelta en la cama, y tarda mucho en contestar a las preguntas, en obedecer una orden o en reaccionar a un estímulo sensorial. Tarda mucho más de lo normal en las actividades básicas de la vida diaria (vestirse, asearse, afeitarse) y se queda rezagado al salir a pasear. Cuando se le ordena efectuar un movimiento, no lo lleva a cabo de manera uniforme sino por etapas, lo mismo que da la vuelta en varios pasos. Se pierden los movimientos sincinéticos, por ejemplo no gesticula al hablar o no bracea al caminar. Son escasos los movimientos automáticos, como el parpadeo, la mímica facial o los gestos. Los movimientos más afectados son los repetidos y alternantes (p. ej., pedalear o contar dedos, hacer las marionetas, batir un huevo, afeitarse o revolver el café con la cucharilla). La amplitud del movimiento disminuye con su repetición, por ejemplo, al contar dedos. Más difícil aún es que puedan hacer un movimiento con una mano (abrirla y cerrarla) y otro diferente con la otra (pronosupinación). Uno de los signos más precoces de la acinesia en la mano es la micrografía (la escritura se hace progresivamente más pequeña).


La bradicinesia se asocia con una disminución de la actividad en el área motora suplementaria y la corteza prefrontal y dorsolateral. Se puede provocar interrumpiendo la vía dopaminérgica mesocortical hacia el córtex cingular anterior y prefrontal.









Alteraciones de la postura


Las anomalías posturales se deben tanto a la adopción de posturas fijas anormales como, especialmente, a la pérdida de la estabilidad por alteración de las reacciones de enderezamiento y de los reflejos posturales anticipadores. Por ello a los pacientes les cuesta mucho levantarse de un asiento bajo, y sin llegar a enderezarse se caen de nuevo hacia atrás, o se desploman en bloque de espaldas si se les empuja, o se van hacia delante sin avanzar los pies y se dan de bruces sin protegerse con los brazos. Esta pérdida de los reflejos posturales y del equilibrio no es igual en la historia natural de los síndromes parkinsonianos (ver Capítulo 18).









Otros síntomas del síndrome rígido acinético


Además de las manifestaciones capitales antes mencionadas, los pacientes tienen otros síntomas y signos como voz hipofónica, disartria por mala modulación del habla, dificultad para masticar y deglutir, marcha a pasos cortos y a veces congelaciones y festinación de la marcha, etc.












Movimientos anormales involuntarios


Los movimientos anormales involuntarios se describen siempre al presentar los trastornos de los ganglios basales por la frecuencia con que se observan en sus lesiones, pero muchos movimientos anormales pueden presentarse por lesiones difusas del cerebro o en otras localizaciones patológicas, e incluso sin patología conocida, como es el caso de los tics o del temblor esencial.






Temblor


Es un movimiento anormal definido por su carácter repetido y oscilatorio a uno y otro lado de un eje. El temblor es un motivo muy frecuente de consulta. La relación del temblor con la postura y el movimiento permite su descripción y clasificación (cuadro 3.1). Hay una clasificación sindrómica de los temblores (cuadro 3.2) que tiene en cuenta no sólo los aspectos básicos de las características del temblor sino también otros relacionados con su historia natural, herencia, factores de provocación y signos neurológicos asociados (tabla 3.6).





Cuadro 3.1 Nomenclatura descriptiva de los temblores según su presentación durante la actividad muscular







1.  Temblor de reposo


2.  Temblor de acción



a.  Temblor postural


–  Temblor postural inespecífico



–  Temblor dependiente de una postura específica







b.  Temblor cinético


–  Temblor cinético inespecífico



–  Temblor cinético de un movimiento específico (temblor intencional)



–  Temblor cinético de una tarea específica



–  Temblor isométrico

















Cuadro 3.2 Clasificación sindrómica de los temblores







1.  Temblor fisiológico



a.  Temblor fisiológico exagerado


2.  Temblor esencial



a.  Temblor esencial clásico



b.  Temblor ortostático


–  Temblor ortostático lento (6-9 Hz)



–  Temblor ortostático rápido (13-18 Hz)







c.  Temblores específicos de una postura o tarea



d.  Temblor indeterminado


3.  Temblor distónico


4.  Temblor parkinsoniano


5.  Temblor cerebeloso


6.  Temblor tipo Holmes


7.  Temblor del velo del paladar


8.  Temblor neuropático


9.  Temblores inducidos por fármacos o tóxicos


10.  Temblor psicógeno










Tabla 3.6 Características de los temblores principales
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Temblor fisiológico


Todas las personas tienen un ligero temblor postural en las partes distales de las extremidades. Es de alta frecuencia y es, en parte, un fenómeno mecánico relacionado con la tremulación de la actividad cardíaca (efecto balistocardiográfico) y en parte neural mediado por receptores beta-adrenérgicos musculares que son sensibles a las catecolaminas circulantes y que se inhiben por los fármacos beta-bloqueantes como el propranolol. Puede exagerarse en situaciones de estrés, nerviosismo o ansiedad, y por el efecto de estimulantes como el café, el tabaco y los fármacos adrenérgicos. Es muy característico que disminuya su frecuencia cuando se sostiene un peso en la extremidad afectada.









Temblor esencial


Con este término se engloban varios tipos de temblor de causa desconocida. El temblor esencial clásico es con frecuencia hereditario, afecta sobre todo a las manos y es de tipo postural, bilateral y simétrico o asimétrico. En el registro EMG se observan descargas síncronas en los músculos agonistas-antagonistas, aunque se puede recoger una actividad alternante. Puede ser de amplitud leve-moderada o bien exagerada e incapacitante. No es raro que se acompañe de temblor cefálico o de la voz. Es muy específico que disminuya con el alcohol, aunque esto no sucede en todos los pacientes.


Hay otras variedades de temblor esencial que se distinguen del anterior, bien por afectar aisladamente a un segmento corporal o por desencadenarse en tareas o movimientos específicos, y cuya relación con el temblor esencial clásico es incierta. También se aceptan, en el temblor esencial, casos asociados de distonía focal y otros trastornos neurológicos igualmente idiopáticos. Estos temblores se estudian con más detalle en el Capítulo 18.


El término de temblor indeterminado se utiliza para incluir aquellos temblores de clasificación difícil.









Temblor distónico


Es el temblor que se observa en un segmento corporal afectado por distonía. El más característico es la oscilación tremórica de la cabeza o de la mano en los pacientes con tortícolis espasmódico o calambres del escribiente. El temblor distónico en una mano puede fácilmente confundirse con temblor parkinsoniano.


«Temblor asociado con distonía» es la expresión usada para referirse al temblor que puede tener una persona en un segmento corporal estando afectada de distonía focal en otro segmento corporal. «Temblor asociado a distonia genética» se aplica al caso de una persona que tiene temblor y pertenece a una familia con distonía. En estos casos, la relación entre el temblor y la distonía es incierta.









Temblor parkinsoniano


Aparece en una postura relajada con el brazo apoyado en las rodillas o en el sillón, espontáneamente o facilitado cuando el paciente cierra los ojos y hace un cálculo mental o recita los meses del año hacia atrás. Típicamente desaparece cuando el paciente inicia un movimiento voluntario. Puede afectar sólo al brazo o a la pierna, a todo un hemicuerpo o a las cuatro extremidades. Suele ser regular, a una frecuencia de 4-6 Hz, de amplitud moderada; se incrementa cuando el individuo se siente observado o está nervioso, y desaparece cuando está muy relajado o durante el sueño.


Los pacientes con enfermedad de Parkinson pueden no tener temblor o presentar otra variedad de temblor (postural). El temblor postural parkinsoniano suele aparecer con una latencia de unos segundos (mientras que el temblor postural del temblor esencial no tiene latencia), y tiene la misma frecuencia aproximada que el de reposo. Las descargas de las unidades motoras son alternantes en los músculos agonistas y antagonistas. Este temblor tiene su origen en una actividad talámica rítmica continua y las lesiones en el núcleo ventral intermediolateral del tálamo lo hacen desaparecer.









Temblor cinético


Es el temblor que aparece durante un movimiento voluntario y se puede distinguir la variedad simple o temblor de acción que acompaña al movimiento, el que tiene un refuerzo terminal cuando la mano alcanza su objetivo y el llamado intencional porque va aumentando su amplitud conforme se ejecuta el movimiento. Es un temblor, unilateral o bilateral, lento (menos de 5 Hz), que se puede acompañar de un componente de temblor postural pero casi nunca de reposo. La causa más frecuente de este temblor cinético en la patología cerebelosa y por ello se asocia con dismetría, disinergia, ataxia o nistagmo.









Temblor del núcleo rojo


El temblor del núcleo rojo o temblor mesencefálico o tipo Holmes se observa en lesiones vasculares o traumáticas del tronco cerebral en la región del III par (síndrome de Benedikt). También puede ocurrir por lesiones talámicas (proyección del nervio rojo a nervio ventral-lateral). Hay un lapso de tiempo entre la lesión y el comienzo del temblor. Los pacientes con enfermedad de Wilson pueden presentar un temblor de este tipo. Es un temblor unilateral, contralateral a la lesión, a unos 4 Hz, de ritmo irregular, tanto en reposo como en la postura y el movimiento. El componente de reposo se ha comparado al giro de la mano al manejar un destornillador. La captación de fluorodopa por el cuerpo estriado homolateral a la lesión está muy reducida y algunos pacientes mejoran con levodopa como si hubiera un déficit dopaminérgico nigroestriatal.









Temblor del velo del paladar


Este movimiento anormal se ha descrito clásicamente como una mioclonía pero se tiende a considerar un tipo especial de temblor por su carácter oscilatorio rítmico. Afecta no sólo al paladar, sino también a otros músculos inervados por los núcleos del tronco cerebral e incluso al diafragma y a músculos esqueléticos. Su frecuencia es variable, entre 1 y 4 Hz. Se distinguen dos variedades: una se relaciona con lesiones de la vía dentadoolivar (núcleo dentado, pedúnculo cerebeloso superior, haz centrotegmental, oliva inferior), y la otra es idiopática o con otros indicios de enfermedad degenerativa cerebelosa. En ambos casos puede cursar con degeneración hipertrófica de la oliva inferior visible en la RM (ver Capítulo 18).









Temblor neuropático


Aparece en polineuropatías adquiridas (p. ej., en el síndrome de Guillain-Barré, en la polineuropatía asociada a gammapatía monoclonal) y en polineuropatías familiares. Es más frecuente en las variedades desmielinizantes. Es de baja frecuencia y afecta sobre todo a las manos, más o menos simétrico. En los dedos produce oscilaciones irregulares y en las manos un movimiento aleteante, asíncrono de una mano a otra y presente durante la marcha. Suele tener un refuerzo intencional que interfiere en los movimientos voluntarios y responde muy poco a los fármacos.









Temblor ortostático


Aparece selectivamente al ponerse el paciente de pie. Los enfermos tienen una sensación de inseguridad, como de caída inminente, y buscan un apoyo o se sientan. Se describió como una variedad idiopática de alta frecuencia a 14-18 Hz que es apreciable a simple vista y se percibe por palpación de los muslos o glúteos. Más tarde se ha descrito otro temblor ortostático más lento y que va asociado a enfermedad de Parkinson y otros trastornos.









Temblor inducido por fármacos y tóxicos


Véase también el Capítulo 29. Puede ser un temblor de reposo de tipo parkinsoniano por fármacos antidopaminérgicos. Esto es cada vez más común, no sólo por el uso de fármacos antipsicóticos, sino por el abuso, sobre todo en ancianos, de otros fármacos ansiolíticos, antivertiginosos, eupépticos, etc., que están dotados de propiedades antidopaminérgicas. Puede ser un temblor postural (ácido valproico, antidepresivos tricíclicos, inhibidores de la recaptación de serotonina, broncodilatadores, esteroides, antiarrítmicos, hormonas tiroideas y citostáticos). El litio, la amiodarona, la fenitoína y otros fármacos en dosis tóxicas pueden dar lugar a una combinación de temblor postural e intencional, mioclonías y asterixis.









Temblor psicógeno


Se caracteriza por el comienzo brusco y las remisiones espontáneas, así como una combinación inhabitual de temblor de reposo, postural e intencional. La amplitud del temblor disminuye cuando se le distrae (maniobra de cuenta hacia atrás), y cambia su frecuencia cuando hace movimientos voluntarios con la otra extremidad. Cuando el examinador mueve una articulación, por ejemplo la de la muñeca en caso de temblor de la mano, percibe una resistencia en contra de su movimiento, que a menudo disminuye con la distracción o el movimiento voluntario de la otra extremidad. Otro dato característico es la «emigración del temblor»; por ejemplo, si al paciente le tiembla la mano y el explorador la sujeta, aparece un temblor en el brazo o en el hombro.












Corea


Es un movimiento anormal amplio, brusco, irregular, sin un patrón fijo, por tanto, cambiante de un momento a otro. Afecta a cualquier grupo muscular, pero es más evidente en la cara, cuello y brazos. Cuando interesa al tronco, desplaza al paciente durante la marcha, que se hace grotesca (de polichinela). Parece que los pacientes disimulan sus movimientos anormales de las manos continuándolos con un gesto voluntario como de tocarse la cara o alisarse el cabello o componerse la ropa. Se facilitan en ciertas posturas, por ejemplo pidiendo al paciente que permanezca algún rato con las manos abiertas, los ojos cerrados y la lengua fuera, lo que le resulta imposible por la parasitación con los movimientos anormales. A la inestabilidad postural contribuye también la llamada impersistencia motora, sobre todo en la enfermedad de Huntington. Un caso especial de corea lo constituye la discinesia tardía por neurolépticos. La corea puede aparecer bruscamente por un ictus o lesión aguda de los ganglios basales (fig. e3.9), puede ser de comienzo rápido, por ejemplo, en la corea reumática o de comienzo sutil y evolución crónica en la enfermedad de Huntington. En general los movimientos coreicos se alivian por fármacos antidopaminérgicos y se agravan con los anticolinérgicos.









Balismo


Es un movimiento más amplio y brusco que la corea, tienen la misma base fisiopatológica. El balismo afecta sobre todo a los músculos proximales de las extremidades, que resultan desplazadas brutalmente en su totalidad, con frecuencia con rotación interna y cierto patrón repetitivo del movimiento. Se observa en forma de hemibalismo en las extremidades contralaterales a una lesión del núcleo subtalámico o de sus conexiones con otras estructuras de los ganglios basales (fig. 3.7) y, experimentalmente, con antagonistas gabaérgicos. El balismo se alivia con antagonistas dopaminérgicos (fenotiazinas, butirofenonas o tetrabenazina).









Distonía


Es una cocontracción involuntaria y prolongada de los músculos agonistas y antagonistas, tanto en reposo como durante el intento de un movimiento voluntario (atetosis). El resultado de la contracción anormal es la adopción de posturas forzadas, abigarradas, en las que las articulaciones (de los dedos y del carpo) se sitúan en planos muy diferentes (fig. 3.8) y con frecuencia se produce la torsión de la extremidad o del eje corporal. Los movimientos distónicos son lentos, repetidos y estereotipados, aunque ocasionalmente se superponen sobre el patrón principal otros movimientos más rápidos como sacudidas irregulares. Aparecen espontáneamente o facilitados por el intento de un movimiento voluntario sea del grupo muscular implicado en el movimiento o de otro grupo. Por ejemplo, los movimientos distónicos aparecen en la mano que intenta coger un objeto y al mismo tiempo en la otra o en la cara −fenómeno del overflow (fig. e3.10) − . Al principio, las posturas anormales son reversibles y el paciente conoce algún gesto o estímulo que antagoniza el movimiento anormal, por ejemplo, puede reducir un tortícolis al rozarse la mejilla o apoyar la mano en la nuca. Con el tiempo, los movimientos anormales se hacen refractarios y dan lugar a contracturas con posturas forzadas fijas. Las distonías afectan a todos los movimientos, pero hay un grupo de ellas que se desencadenan sólo con un movimiento específico, a menudo un gesto profesional muy repetido.





[image: image]

Figura 3.8 Distonía de la mano izquierda por un tumor de los ganglios basales.




La distonía puede ser focal, segmentaria o generalizada: es focal cuando afecta a una sola parte del cuerpo (blefarospasmo, tortícolis y calambre del escribiente u otras profesiones), segmentaria si afecta a dos segmentos del cuerpo (p. ej., hemidistonías tras lesiones unilaterales de los ganglios basales), y generalizada si afecta a las extremidades, el tronco y el territorio cefálico. Pueden ser primarias, con frecuencia hereditarias, o secundarias a lesiones u otras enfermedades cerebrales definidas. Algunas distonias idiopáticas o genéticas son «puras» y otras son «plus» por asociarse a parkinsonismo, ataxia o epilepsia. Su base bioquímica o anatómica es mal conocida, pero se observa especialmente con lesiones del putamen y del tálamo (fig. e3.11) y más frecuentemente en lesiones perinatales o infantiles. Es posible que una lesión nígrica aislada sólo produzca rigidez pero se acompañe de distonía si se asocia una lesión estriatal. La respuesta farmacológica de las distonías es mala, salvo las variedades raras sensibles a la L-dopa o al alcohol; el resto pueden mejorar moderadamente con anticolinérgicos. Hay una variedad paroxística sensible a los antiepilépticos.


Los pacientes con desaferenciación propioceptiva de las extremidades por lesiones de la vía sensitiva pueden tener movimientos anormales de los dedos, sobre todo con los ojos cerrados, que simulan distonía y atetosis (seudoatetosis).









Acatisia


Es la situación en la que los pacientes tienen una gran dificultad en estarse quietos, sea de pie, sentados o en la cama. El paciente siente una necesidad imperiosa de moverse, sea sólo las extremidades o todo el cuerpo. El paciente no puede estar sentado o de pie más que unos segundos a la orden, pasados los cuales debe cambiar la postura o levantarse. Si está de pie, no está inmóvil, sino que cambia el peso de uno a otro pie o se pone a caminar. Los enfermos con este trastorno están nerviosos y desasosegados, con un comportamiento ansioso y de mucho sufrimiento, aunque no sea un problema aparentemente grave. La acatisia es secundaria a un bloqueo dopaminérgico agudo por neurolépticos (ver Capítulo 29), pero puede quedarse como un trastorno crónico que se denomina acatisia tardía. También aparece en la enfermedad de Parkinson idiopática.









Mioclonías


Son sacudidas musculares involuntarias debidas a contracciones generalmente muy breves (como choques eléctricos) que afectan a parte de un músculo, a todo él o a varios al mismo tiempo. Aparecen por lesiones a diversos niveles del SNC, desde la corteza, el tronco y el cerebelo hasta la médula, por lo que no forman parte en exclusiva de las enfermedades de los ganglios basales. En general son irregulares y arrítmicas pero las mioclonías epilépticas o reticulares pueden ser bilaterales y simétricas. La mayoría de las mioclonías son secundarias a descargas neuronales, pero algunas se deben a períodos de silencio muscular y se denominan mioclonías negativas. Éstas son responsables de la caída de los brazos cuando se sostienen al frente y de caídas del individuo al suelo cuando afectan a las piernas.


Las mioclonías de origen medular pueden ser rítmicas, pero su principal característica es la de afectar a un segmento corporal y ser dolorosas. Las mioclonías llamadas propioespinales afectan al eje corporal, se difunden hacia arriba y abajo y son lentas. Las mioclonías de origen reticular suelen ser bilaterales y se difunden ordenadamente sin datos en el electroencefalograma (EEG) de descarga neuronal cortical. Por el contrario, las mioclonías de origen cortical van precedidas de una descarga neuronal que se puede objetivar en el EEG convencional o promediando la actividad que precede a la mioclonía. Estas mioclonías corticales tienen tendencia a ser bilaterales, síncronas, y se asocian a crisis epilépticas convulsivas. También pueden ser focales. Tanto las mioclonías corticales difusas como las focales o las reticulares pueden aparecer en reposo o desencadenarse de manera refleja a estímulos mecánicos, somestésicos o sensoriales (ruido, luz, sorpresa); algunas se provocan por el intento de movimiento voluntario (mioclonías de acción). Las mioclonías corticales son, habitualmente, sensibles a la acción y a los estímulos sensitivos táctiles en porciones distales o a los visuales. El mioclono reticular se desencadena más por estímulos auditivos o táctiles en la cara.









Asterixis (flapping tremor)


Es un movimiento anormal que se detecta pidiendo al paciente que sostenga los brazos al frente. Las manos presentan cada poco tiempo un movimiento brusco en el plano vertical. La apariencia a simple vista es que el movimiento anormal es la subida brusca de la mano, pero el registro EMG demuestra que la anomalía primaria es un silencio eléctrico de unos 100-200 ms (como en las mioclonías negativas), que produce la caída de la mano seguida de la sacudida hacia arriba. El asterixis bilateral, asociado con otras mioclonías multifocales y con temblor de los dedos, es casi siempre síntoma de encefalopatía metabólica. Pero un asterixis unilateral se observa en lesiones focales del cerebro muy variadas como hematoma subdural o talámico, infartos lacunares talámicos, lenticulares o del tronco, pequeños infartos corticales del área motora, etc. Por todo ello es difícil concluir cuál es la fisiopatología de este movimiento anormal que se ha atribuido a disfunciones de la vía cerebelosa hacia el neocórtex, de la regulación propioceptiva o de la regulación motora cortical.









Tics


Son movimientos involuntarios breves, rápidos, que se caracterizan por su carácter repetido, a veces francamente estereotipado. Afectan sobre todo a la cara, cuello y hombros. Se acentúan en los estados de tensión emocional. El paciente siente la necesidad imperiosa creciente de moverse antes de generar el tic que el enfermo puede inhibir durante un breve tiempo, pero reaparecen sobre todo si se distrae su atención con un rebote de tics.


Los tics pueden ser simples, en forma de una sacudida de un solo músculo o grupo de músculos. O pueden ser complejos implicando varios grupos musculares con gestos como toquetear las cosas o vocalizar. Estos tics complejos se aproximan a los movimientos estereotipados.


Los tics simples son frecuentísimos en la infancia, las más de las veces de forma pasajera. En el adulto a veces persisten los tics de la infancia como tics simples crónicos (de uno o dos territorios). La variedad más grave de base familiar es la enfermedad de Gilles de la Tourette, en la que se asocian tics crónicos simples y complejos con vocalizaciones, coprolalia, alteraciones psíquicas obsesivo-compulsivas y del comportamiento.









Shuddering attacks



Son movimientos anormales benignos similares a un estremecimiento que se repiten muchas veces al día, más frecuentes en niños, y a los que se les ha relacionado con el temblor esencial por coexistir con él en algunos casos y por mejorar también con el propranolol.









Bostezo


Es un movimiento complejo, a la vez voluntario e involuntario. Los fármacos dopaminérgicos (p. ej., apomorfina) los producen con gran constancia. De manera fisiológica aparecen en relación con el hambre, la somnolencia o el simple aburrimiento. En situaciones patológicas se observan en procesos variados como encefalitis o sus secuelas (en la encefalitis letárgica) o en ictus de tronco o ganglios basales, incluso como síntoma premonitorio.











Movimientos anormales psicógenos


En el Capítulo 1 se han tratado las características generales de los trastornos neurológicos de origen psíquico o funcional. Aquí se presentan brevemente sólo los movimientos anormales. El temblor psicógeno ya se ha mencionado previamente.


Estos trastornos predominan en las mujeres. Ocurren aisladamente en la mayoría, pero un 10-15% de los pacientes tienen una enfermedad orgánica asociada. Alrededor de un 40% presentan una comorbilidad psiquiátrica (ansiedad/depresión o trastorno de la personalidad). Los factores de riesgo para presentarlos son abusos infantiles (sexuales o de otro tipo), traumatismos físicos o quirúrgicos y acontecimientos estresantes (divorcio, duelo, etc.). Su fisiopatología es incierta.


Los movimientos anormales psicógenos pueden revestir el abanico completo de los descritos antes (temblor, distonía, corea, bradicinesia, mioclonías, etc.). El temblor, la distonía y la bradicinesia son los más frecuentes. Pueden ocurrir aislados (p. ej., temblor de una mano), pero a menudo coexisten y son complejos y abigarrados. Rara vez los pacientes tienen mioclonías o tics (ver más adelante) de origen psíquico. En estos casos se ha podido demostrar que mediante la técnica de promediación retrógrada del EEG unos milisegundos antes del movimiento anormal se detecta una onda negativa frontal (Bereitschaftspotential) idéntica a la que precede a los movimientos generados voluntariamente. Este potencial no aparece en las mioclonías o tics orgánicos.


Tienen algunas características comunes. El comienzo es, a veces, agudo tras un acontecimiento precipitante. La evolución es rápida y alcanza el máximo en unos días. Estos dos detalles están presentes en movimientos anormales orgánicos (p. ej., en una distonía farmacológica o en el síndrome opsoclono-mioclono, pero en ellos el patrón semiológico no se aparta de lo característico). Sin embargo, en los movimientos anormales psicógenos hay, habitualmente, numerosas incongruencias semiológicas (tabla 1.6).











Trastornos del equilibrio y de la marcha


La capacidad de mantenerse erguido en equilibrio y caminar sobre las piernas, y aún más de correr, es una característica de la especie humana que ha impuesto importantes cambios morfológicos en nuestro sistema musculoesquelético, y que depende de una complejísima organización neural en la que intervienen todos los niveles del sistema nervioso, desde el sistema neuromuscular periférico a la médula, el cerebelo, el aparato vestibular, el sistema visual, y todos los circuitos sensitivomotores de los ganglios de la base y de la corteza cerebral. No es de extrañar, por tanto, que el equilibrio y la marcha sean tan extremadamente sensibles y se alteren prácticamente en la mayoría de las lesiones o disfunciones de cualquier nivel del sistema nervioso y, por supuesto, muscular.


En la clínica neurológica ordinaria, la mayoría de los trastornos de la marcha son diagnosticables por la observación de sus características semiológicas, y así se pueden reconocer las marchas en estepage, miopática, parkinsoniana, espástica, cerebelosa, etc. (ver Capítulo 1, «Anamnesis y exploración»). Es posible que haya disociaciones entre la facilidad para tener caídas y los datos objetivables en la exploración. Así, por ejemplo, puede tener caídas muy fáciles un paciente con una simple debilidad de la flexión dorsal de un pie porque se tropieza en cualquier piedra o en el borde de una alfombra. Los pacientes con parálisis supranuclear progresiva empiezan a caerse muy pronto en la evolución de su enfermedad, cuando los otros signos neurológicos aún pueden ser leves. Los pacientes con lesiones lacunares subcorticales, especialmente en el tálamo, pueden tener un desequilibrio prominente con muy pocos o nulos signos anormales en una exploración neurológica convencional. También presentan una gran dificultad para sostenerse en pie y para mantener el equilibrio (astasia-abasia) los pacientes con lesiones frontales subcorticales o del cuerpo calloso (fig. e3.12).


Las alteraciones de la marcha en los ancianos suelen ser multifactoriales, por el propio envejecimiento, atrofia muscular, problemas ortopédicos, artrosis y deformidades de caderas y rodillas, defectos sensoriales (visuales y vestibulares), efectos tóxicos de los fármacos y defectos neurológicos específicos (polineuropatía, mielopatía espondilótica, parkinsonismo, etc.).


Algunas personas ancianas no tienen ninguno de esos factores causales pero presentan una marcha insegura, cautelosa, con miedo a caerse, a pasos cortos, con escasa ampliación de la base de sustentación y sin arrastre claro de los pies. Tienden a pedir ayuda, y con una mínima sujeción caminan mucho mejor. En estudios controlados estos ancianos tienen más signos extrapiramidales y de liberación frontal con menor puntuación en el MMSE.


Cuando el trastorno de la marcha ocurre en el contexto de una enfermedad neurológica, el diagnóstico se apoya en otros signos anormales, en la fuerza, el tono, los reflejos o la coordinación obtenidos durante el examen neurológico estándar. En todos estos casos los pacientes se caen y son capaces de reconocer que las caídas se deben a fallos musculares, tropezones, error de cálculo de las distancias, pulsiones o pérdida de los reflejos posturales. Estas caídas son fácilmente explicables (cuadro 3.3), y suponen un serio problema a veces de muy difícil o imposible tratamiento, como es el caso de los pacientes cerebelosos o parkinsonianos avanzados con alteraciones de los reflejos posturales.





Cuadro 3.3 Clasificación de las caídas y drop-attacks







1.  Con anomalías en la marcha y en el examen neurológico de otros sistemas


Patología neuromuscular


Síndromes cerebelosos


Síndromes parkinsonianos


Demencias


Lesiones vasculares subcorticales


Lesiones medulares


Anomalía de Chiari


Procesos expansivos del tercer ventrículo y de la fosa posterior


2.  Sin alteraciones de la marcha y con examen neurológico posiblemente normal



A.  SINTOMÁTICAS

Cataplejía


Crisis de isquemia vertebrobasilar


Crisis de vértigo agudo u otolíticas


Crisis epilépticas





B.  IDIOPÁTICAS

Caídas inexplicadas














Caídas y drop-attacks







Caídas sintomáticas


Son diagnosticables por la historia clínica: a) las caídas de la cataplejía que se provocan por un estímulo emocional o sorpresa (ver Capítulo 27, «Narcolepsia»); b) las caídas en algunas crisis de vértigo brutales o en las crisis otolíticas (Tumarkin), que ocurren en los pacientes con enfermedad de Menière (ver Capítulo 7) y en las que el paciente siente como que lo empujan al suelo y se cae; c) los síndromes epilépticos con crisis generalizadas astatomioclónicas (ver Capítulo 17); d) en los pacientes con crisis epilépticas parciales complejas que tienen otras crisis de caída al suelo; e) las crisis de isquemia cerebral focal, más a menudo en el territorio posterior (basilar que irriga la base de la protuberancia) que anterior (arterias cerebrales anteriores que irrigan las áreas motoras de las piernas). Estas caídas por isquemia duran unos minutos y da tiempo a una observación por parte del paciente o de la familia. El enfermo explica que tenía las piernas verdaderamente flojas y, si estaba solo, se tenía que arrastrar por el suelo para poder llamar por teléfono o pedir ayuda. Este tipo de crisis de isquemia basilar rara vez ocurre aisladamente, sino con otros episodios con síntomas como diplopía, vértigo, alteraciones visuales, disartria, paresia facial, etc. En el territorio de la cerebral anterior las caídas por isquemia transitoria de origen aterotrombótico son excepcionales. Más a menudo ocurren como primer síntoma de la rotura de un aneurisma de la arteria comunicante anterior.


Los pacientes con anomalía de Chiari, o procesos expansivos de la fosa posterior o quistes coloides del tercer ventrículo, pueden sufrir caídas en general asociadas a cefaleas posturales o tusígenas, síncopes y otros trastornos dependientes de la localización de la lesión.









Caídas idiopáticas


Son caídas al suelo como síntoma aislado e inexplicado. Se les suele aplicar el término inglés de drop-attack, que refleja bien el que los pacientes se desploman al suelo («cuando me doy cuenta ya estoy en el suelo y no sé cómo»). Ocurren sin pérdida de consciencia (no son síncopes), sin otros síntomas o historia neurológica, y son muy breves. El paciente no tiene dificultad para levantarse inmediatamente, aunque a muchos alguien les ayuda a hacerlo.


Estas caídas son muy frecuentes en mujeres de mediana edad. Las pacientes se derrumban al suelo hacia delante y se dañan las rodillas y las manos que ponen para protegerse el rostro, aunque en ocasiones se hacen lesiones faciales o craneales importantes. Se ha intentado buscar una relación con el calzado de tacones, los embarazos, la postura pelviana y de las caderas, etc., pero no se encuentra una explicación fácil. El seguimiento a largo plazo indica que con los años no sufren otro tipo de enfermedad orgánica neurológica.









Caídas en los ancianos


Son uno de los problemas geriátricos más comunes, más incapacitantes y con más morbilidad secundaria por dar lugar a fracturas y heridas de todo tipo. Las caídas son, junto con las alteraciones del sueño y de la conducta, uno de los problemas que más a menudo provoca el ingreso de los ancianos en instituciones especiales.


Las caídas ocurren sin motivo en ancianos aparentemente sanos, con o sin alteraciones de la marcha, pero su incidencia se dispara conforme se suma la pluripatología de la edad, con defectos osteoarticulares de las piernas, atrofia muscular por envejecimiento y desuso, polineuropatías diabéticas o carenciales, alteraciones vestibulares y oculares, lesiones arterioscleróticas cerebrales, enfermedades degenerativas con deterioro cognitivo, etc. Numerosos ancianos, después de una o varias caídas, especialmente si han tenido heridas o fracturas, empeoran mucho de su capacidad de marcha, en lo que puede influir el desuso mientras han estado inmovilizados, pero también una reacción fóbica que se ha dado en llamar «síndrome poscaída» y que cierra un círculo vicioso en muchos ancianos que ya no vuelven a caminar a veces ni siquiera con ayuda.


Muchos fármacos facilitan las caídas en los ancianos por inducir hipotensión ortostática, parkinsonismo y sedación. Hay una relación estadística directa entre la toma de hipnóticos y sedantes y el número de caídas en los ancianos. La primera medida ante un anciano con caídas es revisar toda la medicación, incluidos los fármacos aparentemente más inocentes, como los que toman para «el riego» o la dispepsia y que pueden contener antidopaminérgicos. Hay que revisar la corrección visual, pues las lentes progresivas o bifocales son muy cómodas en casa pero inadecuadas para caminar, pues la mitad inferior de la lente está preparada para enfocar a una distancia corta, no a la que están las escaleras o las aceras. Todos los ancianos se benefician de un tratamiento rehabilitador, empezando por mejorar su situación muscular y osteoarticular. Luego hay que reeducarles en lo posible en la marcha y el equilibrio, y proporcionarles ayudas mecánicas como bastones, muletas o andadores.















Anomalías de los gestos


Los gestos normales de la cara, manos y cuerpo son en gran parte culturales y acompañan, refuerzan o sustituyen a otras formas de comunicación verbal y no verbal. Aparte de las variaciones impuestas por la educación o el ambiente social, se pueden observar diferencias muy importantes por razones patológicas como es el caso de los sordomudos, que gesticulan mucho o, al contrario, el de los ciegos que lo hacen muy poco.


Los gestos anormales se pueden observar en pacientes con lesiones frontales, enfermedades de los ganglios basales, crisis epilépticas focales, psicosis y síndrome de Gilles de la Tourette. El aislamiento en un asilo facilita la aparición de gestos anormales, sea cual fuere la lesión cerebral del paciente.









Tics


Ya descritos anteriormente, remedan los movimientos voluntarios (es fácil imitarlos), pero su origen es diferente, pues se comprueba en los registros EEG que los tics no se preceden del potencial normal premovimiento de los movimientos voluntarios que los imitan.









Manerismos


Consisten en realizar de manera abigarrada y extraña un movimiento voluntario en cuyo objetivo final no interfieren. Normalmente estos gestos son ampulosos y lentos («litúrgicos»).









Estereotipias


Son movimientos repetitivos, idénticos entre sí, normalmente complejos y lentos (balanceo del tronco, frotamiento de las manos, entrecruzamiento de los brazos) de los que cada paciente sufre sólo uno o dos tipos distintos, que a ratos alterna. Son extraordinariamente parecidos a los movimientos estereotipados de los animales salvajes enjaulados.


Los gestos rituales son similares a las estereotipias, aunque mucho más complejos y alivian la ansiedad de determinadas situaciones o estímulos externos. Las estereotipias y gestos rituales pueden ir acompañados de pensamientos o imaginaciones forzadas y recurrentes, llamadas obsesiones, y dan lugar al síndrome obsesivo-compulsivo que se observa en numerosas enfermedades o lesiones cerebrales que afectan a los lóbulos frontales y sus conexiones con los ganglios basales, y pueden deberse a una disfunción en la transmisión serotoninérgica.









Automanipulaciones


Son gestos compulsivos, voluntarios, gratificantes para el individuo que los ejecuta y ofensivos socialmente. Los más comunes interesan a los orificios naturales del cuerpo, el pelo, la barba y las cejas. Ocurren sobre todo en momentos de ansiedad, aburrimiento y soledad.















Catatonía y otros trastornos motores en las enfermedades psiquiátricas


La presencia de movimientos o gestos anormales y alteraciones del tono muscular en las enfermedades psiquiátricas es conocida desde muy antiguo. Es posible que algunos de ellos sufrieran encefalopatías difíciles de diagnosticar en aquellos años, como las de base inmunológica o las enfermedades priónicas. La llegada de los neurolépticos capaces de inducir una constelación de trastornos de tipo «extrapiramidal», relegó el capítulo de los trastornos motores en las enfermedades psiquiátricas en ausencia de todo tratamiento farmacológico.


















Psicosis esquizofrénicas


En estos enfermos se ha descrito una gran variedad de movimientos anormales tales como distonías, movimientos coreicos, tics, movimientos «en espejo», estereotipias, alteraciones de la marcha, etc. Esta presencia de movimientos anormales ya estaba en las descripciones clásicas de la enfermedad antes de la llegada de los neurolépticos. Es posible que algunos de los casos clásicos de esquizofrenia con movimientos anormales fueran otro tipo de enfermedades neurológicas capaces de producir síntomas psicóticos, como la enfermedad de Huntington o las degeneraciones frontales y de los ganglios basales, o las encefalopatías autoinmunes.









Síndromes obsesivo-compulsivos


En estos enfermos los movimientos anormales suelen ser repetidos y estereotipados. Toquetean los objetos, los usan para rituales de tipo religioso como santiguarse o bendecir. Estos actos repetidos son compulsivos y, al igual que los tics, descargan su ansiedad. La asociación de movimientos de tipo obsesivo-compulsivo, tics y defecto de atención se debe más que al azar, y posiblemente comparten una misma base patogénica, tanto cuando se observan con un carácter aparentemente idiopático, como cuando suceden en el contexto de una enfermedad definida, como en la enfermedad de Gilles de la Tourette, en la enfermedad de Parkinson o en el parkinsonismo postencefalítico.









Catatonía


La catatonía se describió inicialmente asociada a trastornos afectivos, especialmente a la depresión con manía, pero luego se vinculó casi en exclusiva con un subtipo de esquizofrenia y más tarde se ha descrito asociada con muchas alteraciones orgánicas del cerebro, sean de tipo infeccioso, inmunológico (encefalitis con anticuerpos anti-NMDA), tóxico (drogas, opiáceos), metabólico (hipertiroidismo, cetoacidosis, síndrome de Cushing) o farmacológico (antipsicóticos, antibióticos, supresión de benzodiazepinas y de dopaminérgicos). El porcentaje de casos sintomáticos es variable, y hasta el 40% son idiopáticos. Se considera que es más frecuente en estados de extrema ansiedad, miedo, pánico y depresión. Hay síntomas catatónicos en los pacientes con autismo. Se ha descrito una catatonía periódica familiar con dos ligamientos genéticos en los cromosomas 15 y 22.


Se caracteriza por tres síntomas principales: inmovilidad, mutismo y retraimiento con rechazo de la comida y bebida. Los pacientes presentan mirada fija mantenida, paratonía y aumento «céreo» del tono muscular con sostenimiento prolongado de ciertas posturas espontáneas o impuestas pasivamente (catalepsia), muecas faciales, negativismo, ecolalia-ecopraxia y estereotipias. No tienen alteraciones de las pupilas ni de los reflejos oculocefálicos, aunque suelen resistirse a la apertura de los párpados cuando se les va a explorar. Algunos pacientes tienen trastornos vegetativos más o menos intensos. En los casos más graves, los pacientes pueden sufrir neumonías por aspiración u otras complicaciones, lo que se suele denominar catatonía maligna. Los pacientes psicóticos catatónicos tienen mayor riesgo de síndrome maligno de los neurolépticos. Este síndrome no es equiparable a la catatonía que ya existía en la literatura antes de la introducción de los neurolépticos, que han disminuido la incidencia de catatonía entre los pacientes psicóticos. El diagnóstico diferencial se resume en la tabla e3.7.


En la mayoría (80-90%) de los casos relacionados con ansiedad extrema, la respuesta a las benzodiazepinas (lorazepam) es espectacular y rápida en unas horas. Si no responden, está indicada la terapia electroconvulsiva. En los pacientes con fondo psicótico la respuesta al lorazepam es menos frecuente (alrededor del 40%) y más tardía, incluso con varios días de retraso. En estos casos se ha sugerido el uso de clozapina. Si la fase de inmovilidad y rechazo alimentario dura varios días, los pacientes corren un serio riesgo vital (catatonía maligna) y deben alimentarse artificialmente y tratarse en un centro especializado. Aun así, el riesgo de muerte alcanza el 30% de los casos.
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Autoevaluación







1.  ¿Cuál de estos signos es más útil en el diagnóstico diferencial clínico entre una miopatía y una atrofia muscular neurógena?



a.  La presencia de atrofia muscular



b.  El hallazgo de trastornos vegetativos



c.  La presencia de fasciculaciones



d.  La afectación de los músculos oculares



e.  La afectación de los músculos respiratorios





Correcta: c. Las fasciculaciones son descargas de unidades motoras y es un signo característico de las enfermedades de las neuronas motoras con atrofia muscular neurógena y no de las miopatías




2.  Las fibrilaciones se observan en la denervación del músculo, pero hay otra enfermedad muscular en la que son muy frecuentes:



a.  En la distrofia miotónica



b.  En las miopatías mitocondriales



c.  En la crisis miasténica



d.  En las polimiositis agudas



e.  En la distrofia muscular de cinturas





Correcta: d. Las fibrilaciones son descargas de fibras musculares aisladas y se observan a menudo en las polimiositis.




3.  En el síndrome piramidal se observan todos los síntomas y signos siguientes excepto uno:



a.  Paresia de los músculos antigravitatorios



b.  Espasticidad



c.  Hiporreflexia



d.  Signo de Babinski



e.  Sincinesias





Correcta: c. En el síndrome piramidal hay hiperreflxia incluso con clonus.




4.  La reacción de descerebración se produce por la lesión de una de las siguientes estructuras:



a.  Mesencéfalo



b.  Tálamos



c.  Sustancia blanca de ambos hemisferios



d.  Bulbo



e.  Corteza cerebral de forma difusa





Correcta: b. La reacción de descerebración es característica de las lesiones en la sustancia reticular del mesencéfalo y protuberancia superior.




5.  ¿Cuál de los siguientes trastornos no se observa en el síndrome cerebeloso motor?



a.  Dismetría



b.  Ataxia



c.  Apraxia



d.  Temblor



e.  Hipotonía





Correcta: c. La apraxia es propia de lesiones corticales, sobre todo parietales izquierdas.




6.  ¿Cuál de los siguientes trastornos oculares no se observa en las lesiones cerebelosas?



a.  Nistagmo



b.  Dismetría



c.  Flúter



d.  Opsoclono



e.  Diplopía





Correcta: e. La diplopía es propia de las parálisis oculomotoras o desalineamientos oculares, pero no de las lesiones cerebelosas.




7.  El signo de Froment consiste en:



a.  Aumento del tono muscular en una extremidad al hacer movimientos voluntarios con la otra



b.  Disminución del tono muscular en una extremidad al hacer movimientos voluntarios con la otra



c.  Aparición de temblor en una mano al sostener la otra al frente



d.  Desaparición del temblor durante el cálculo mental



e.  Aparición del temblor durante el cálculo mental





Correcta: a. El signo de Froment es característico del síndrome parkinsoniano.




8.  El temblor del velo del paladar aparece tras la lesión en una de estas estructuras:



a.  Vía piramidal



b.  Sustancia negra



c.  Vía dentadoolivar



d.  Vía o haz espinotalámico



e.  Vía corticopontocerebelosa





Correcta: c. La lesión en el núcleo dentado o en su aferencia hacia la oliva bulbar produce un cambio anatómico (la hipertrofia olivar) y un cambio fisiológico (el temblor del velo del paladar de otras estructuras derivadas de los arcos branquiales).




9.  El temblor ortostático idiopático se caracteriza por una frecuencia de:



a.  4-6 Hz



b.  6-8 Hz



c.  8-10 Hz



d.  10-12 Hz



e.  14-16 Hz





Correcta: e. El temblor ortostático idiopático es muy rápido, por encima de 14 Hz. Hay una variedad de temblor ortostático más lento, pero es el sintomático de la enfermedad de Parkinson u otros trastornos.











Cuadro e3.1 Principales causas de los síndromes cerebelosos de acuerdo con su presentación







1.  Congénitos


Parálisis cerebral atáxica


Agenesias cerebelosas


Malformaciones


Abiotrofias «precoces»


2.  Síndromes agudos


Infartos


Hemorragias


Cerebelitis (posvaricela y otras infecciones)


Migraña basilar


Golpe de calor


Hipertermia maligna


Intoxicaciones (alcohol, fármacos)


Anoxia


3.  Síndromes periódicos o recidivantes


Intoxicaciones


Ataxia periódica familiar (dominante)


Errores congénitos del metabolismo (aminoacidurias)


Esclerosis múltiple


4.  Síndromes subagudos


Paraneoplásicos


Encefalomielitis aguda diseminada


Tumores y abscesos


Tóxicos, fármacos


Enfermedad de Creutzfeldt-Jakob


Hipotiroidismo


Síndrome autoinmune (anti-GAD)


Enfermedad de Whipple


Enfermedad celíaca


5.  Síndromes crónicos


Enfermedades degenerativas (esporádicas o familiares)


Alcoholismo


Ataxia-telangiectasia


Adrenoleucodistrofia


Carencia de vitamina E


Carencia de biotina


Enfermedad celíaca


Premutación X-frágil





Modificada de A. Harding.
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Figura e3.1 Esquema de la organización de las columnas de las motoneuronas en el asta anterior de la médula a la izquierda y de los reflejos miotático y de estiramiento a la derecha. Cada motoneurona, su axón y las fibras musculares que inerva constituyen una unidad motora.
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Figura e3.2 Esquema del origen cortical de la vía motora.
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Figura e3.3 Esquema de la vía descendente corticoespinal. A su paso por el tronco cerebral va dando conexiones a los núcleos de los pares craneales motores (III, IV, V, VI, IX, X, XI y XII). Es de destacar que el núcleo del VII recibe una importante inervación homolateral y contralateral. También el XI par recibe una inervación bilateral.
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Figura e3.4 RM. Pequeña lesión isquémica en la circunvolución motora que produce una parálisis selectiva de los músculos extensores de la mano.
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Figura e3.5 Degeneración descendente de la vía corticoespinal en tres niveles. A: mesencéfalo. B: bulbo. A: médula. Tinciones de mielina.
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Figura e3.6 Anatomía macroscópica del cerebelo.
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Figura e3.7 Atrofia cerebelosa en un síndrome opsoclono-mioclono paraneoplásico (neuroblastoma).
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Figura e3.8 Esquema de las conexiones del circuito motor entre la corteza cerebral y los ganglios basales. La reducción de la estimulación dopaminérgica (vía azul) entre la SN compacta y el putamen produce tanto por la vía directa al globo pálido interno como por la vía indirecta a través del núcleo subtalámico (NST) una inhibición talámica que reduce la activación tálamo-cortical, base principal de la hipocinesia. La hiperactividad del NST y del GPI es el fundamento de su elección como dianas para la modulación quirúrgica. El papel del núcleo pedunculopontino (PPN) es controvertido y los resultados del tratamiento quirúrgico cuando se elige como diana son inciertos.
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Figura e3.9 Hemicorea aguda. Infarto del globo pálido.
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Figura e3.10 Distonía de ambas manos en un caso de parálisis infantil por anoxia perinatal. En la parte inferior el intento de movimiento voluntario de la mano izquierda acentúa la distonía de la derecha («overflow»).
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Figura e3.11 Distonía de la mano en una lesión focal talámica.
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Figura e3.12 Lesión isquémica del cuerpo calloso que se manifiesta por astasia-abasia.




Tabla e3.1 Diagnóstico diferencial entre las manifestaciones clínicas de las lesiones de la vía corticoespinal (motoneurona superior) y la motoneurona inferior






	 

	Motoneurona superior

	Motoneurona inferior






	Distribución del déficit motor

	Global o de tipo «piramidal» (músculos antigravitatorios)

	Troncular, radicular (músculos individuales) o difusa (asta anterior, enfermedad de motoneuronas)






	Tono muscular

	Hipertonía espástica

	Hipotonía






	Reflejos musculares

	Vivos (clonus)

	Disminuidos






	Reflejos plantares

	Extensores (signo de Babinski)

	Flexores






	Atrofia muscular

	Leve (desuso)

	Intensa, precoz






	Fasciculaciones

	No

	Sí






	Movimientos automáticos

	Posibles

	Ausentes o sincinéticos






	EMG

	Escasa activación

	Signos de denervación






	ENG

	Normal

	Alteración de la VC o de la amplitud de los potenciales del nervio y músculo







Tabla e3.2 Resumen semiológico de los principales trastornos motores según su origen anatómico






	Localización de la lesión

	Principales signos y síntomas






	Unidad motora

	Parálisis muscular (todo tipo de movimientos)
Abolición de reflejos
Hipotonía
Amiotrofia
Pseudohipertrofia
Fasciculaciones-fibrilaciones
Miotonía-calambres






	Vías corticoespinales

	Parálisis «voluntaria» (posible disociación automático/voluntaria)
Hiperreflexia
Espasticidad
Rigidez de decorticación
Signo de Babinski
Sincinesias






	Vías troncoespinales

	Rigidez de descerebración
Reflejos tonicocervicales






	Ganglios basales

	Síndrome rígidoacinético
Movimientos involuntarios anormales






	Cerebelo

	Alteración del equilibrio
Dismetría, adiadococinesia, temblor «intencional»
Disartria
Nistagmo y movimientos oculares anormales






	Áreas corticales «de integración»

	Apraxias
Desconexión visuomanual
Alteración movimientos programados
Movimientos en espejo
Movimientos anormales en el síndrome de la mano ajena
Gestos anormales (?)









Tabla e3.3 Resumen de los principales síndromes que cursan con calambres, espasmos y actividad muscular continua
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Tabla e3.4 Tipos de espasticidad






	Localización de la lesión

	Síndrome clínico

	Fisiopatología






	Cortical o capsular

	Hemiparesia espástica
Predominio en músculos antigravitatorios
No hay espasmos en flexión

	Inactivación del centro inhibidor del tronco caudal






	Medular parcial (muchos casos de esclerosis múltiple, paraplejía espástica familiar)

	Paraparesia en extensión
Predominio en los músculos antigravitatorios; hay espasmos en extensión y rara vez en flexión

	Lesión de los tractos reticuloespinales (más que de los corticoespinales)






	Medular grave o completa

	Paraplejía en flexión con graves espasmos en flexión

	Liberación de los reflejos flexores espinales de todas las influencias inhibidoras reticulares y vestibuloespinales









Tabla e3.5 Diferencias entre las sincinesias y los movimientos «en espejo»
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Tabla e3.6 Orientación de los exámenes complementarios en el estudio de un síndrome cerebeloso sin causa inmediata (ictus, tumor, etc.)






	Grupo de estudio

	Test o determinación






	Todos los pacientes

	Curva de glucemia, lactato, hormonas tiroideas y anticuerpos antitiroideos
Test genético de ataxias dominantes (si hay antecedentes)
Anticuerpos onconeuronales, anti-GAD, antigliadina, anti-VDKC, anti mGluR1
RM craneal y medular
ENG y potenciales evocados multimodales
Estudio cardiológico (en contexto genético)






	Pacientes jóvenes o niños

	Alfafetoproteína
Inmunoglobulinas en sangre
Gonadotropinas (hipogonadismos)
Hexosaminidasa A
Estudios genéticos de enfermedades recesivas (Friedreich y otras ataxias AR)
Amonio y aminoácidos






	Si asocian hipoarreflexia

	Nivel de vitamina E
Acantocitos en sangre
Determinación de betalipoproteínas y ácido fitánico






	Lesiones en sustancia blanca +/− afectación del SNP

	Ácidos grasos de cadena larga
Determinación de arilsulfatasa A y galactocerebrósidos, bandas oligoclonales en LCR






	Si demencia o curso subagudo

	EEG-polisomnografía
Secuencias de difusión RM
NH4
Proteína 14-3-3 en el LCR






	Lesiones de los pedúnculos cerebelosos medios, temblor

	Pre-mutación X-frágil
Estudios de disautonomía (AMS)






	Episodios de empeoramiento agudo

	Mutación de ataxia episódica









Tabla e3.7 Resumen de los síndromes que cursan con hipermetabolismo, hipertermia y rigidez muscular


[image: image]

* El tratamiento incluye en todos los casos el ingreso en la UCI y las medidas de soporte o de tratamiento general apropiadas. CID: coagulación intravascular diseminada; FMO: fracaso multiorgánico; FRA: fracaso renal agudo; TEC: terapia electroconvulsiva; HIC: hipertensión intracraneal.













Vídeo 3.1 Fasciculaciones muy intensas en el músculo tríceps









Vídeo 3.2 Hipertonía espástica piramidal con semiflexión del brazo y extensión con equino varo de la pierna









Vídeo 3.3 Hiperreflexia de los reflejos rotulianos









Vídeo 3.4 Respuesta policinética o clonus del reflejo aquíleo









Vídeo 3.5 Signo de Babinski (extensión del primer dedo al estimular el borde del pie)









Vídeo 3.6 Reflejo nociceptivo de retirada
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Introducción


El examen clínico de la sensibilidad se ha descrito en el Capítulo 1. Es una de las partes más difíciles de la exploración neurológica. Las técnicas instrumentales (Quantitative testing, ver bibliografía) para obtener datos objetivos sobre el estado de los sistemas somestésicos y del dolor siguen siendo de uso exclusivo en ambientes especializados.


Los trastornos de la sensibilidad que más interesan en clínica son los de la sensibilidad somática consciente que se perciben en la piel o mucosas (tacto fino, dolor superficial, temperatura) o en tejidos más profundos (presión, vibración, dolor profundo, posición y movimiento articular). También se valoran las sensibilidades complejas que se integran en la corteza parietal (estereognosia, grafestesia, discriminación de dos puntos o de dos estímulos simultáneos). La sensibilidad de las vísceras o vasos sólo se suele analizar clínicamente cuando producen dolor. Las sensibilidades especiales de los órganos sensoriales (visión, olfato, audición) se estudian en otros capítulos.









Recuerdo anatomofisiológico


Todas las modalidades de sensibilidad dependen de la transformación de un tipo de energía física o química en un estímulo nervioso. Los elementos esenciales de este proceso son los receptores, que se pueden clasificar en mecanorreceptores, termorreceptores, quimiorreceptores, fotorreceptores y nociceptores según la naturaleza del estímulo adecuado para activarlos (tabla e4.1). El proceso por el cual el estímulo físico-químico se convierte en un impulso nervioso se denomina transducción sensorial. Todos los tipos histológicos de receptores (Meissner, Pacini, Merkel, Rufini) son sensibles a cualquier variedad de estímulo, pero con un umbral diferente, por lo que unos reaccionan más a la presión (Merkel) que al tacto (Pacini). El potencial de los receptores se convierte en un potencial de acción que se propaga por las vías aferentes al sistema nervioso central (SNC). Todos los potenciales de acción aferentes son, unitariamente, similares y, sin embargo, dan lugar a modalidades sensoriales y sensitivas diferentes a través de otros procesos fisiológicos de codificación y descodificación que tienen lugar en el SNC.


La somestesia depende de la activación de los receptores cutáneos y mucosos. Cada elemento neural en la cadena de transmisión de las señales somestésicas tiene asociado un campo receptor. Las fibras nerviosas que conectan con uno o varios de estos receptores caminan por los troncos nerviosos periféricos, después por los plexos y las raíces posteriores. Los axones de las neuronas del ganglio de la raíz posterior se integran en tractos ascendentes en la médula espinal, alcanzan el tálamo y terminan en la corteza parietal.


Los estímulos que dan lugar a las sensibilidades táctil, vibratoria, de presión y posición articular transcurren por fibras mielínicas gruesas, mientras que los estímulos percibidos como dolor o cambios en la temperatura ascienden por las fibras amielínicas o mielínicas finas, cuyos receptores son terminaciones libres en la piel (figs. e4.1, 4.1A y 4.1B) (tabla e4.2).
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Figura 4.1A Esquema de las vías ascendentes de las sensibilidades propioceptivas.


Adaptado de Nolte J, Angevine Jr JB. El encéfalo humano en fotografías y esquemas, 3.ª ed. Barcelona. Elsevier España, 2009.
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Figura 4.1B Esquema de las vías ascendentes espinotalámicas.


Adaptado de Nolte J, Angevine Jr JB. El encéfalo humano en fotografías y esquemas, 3.ª ed. Barcelona. Elsevier España, 2009.





Las fibras gruesas penetran en la médula por la parte medial de las raíces posteriores, pasan a los cordones posteriores (colocándose las fibras sacras más mediales y las cervicales más laterales), formando los fascículos de Goll (gracilis) y de Burdach (cuneatus) (fig. 4.1B). Suben hasta el bulbo raquídeo, donde hacen sinapsis en los núcleos de Goll y de Burdach y ascienden, formando el lemnisco medial, hasta el núcleo ventral posterior del tálamo. A todo lo largo del cordón posterior y del lemnisco medio, las fibras ascendentes mantienen una disposición somatotópica (fig. e4.1).


Las fibras finas entran por la porción lateral de la raíz posterior y se dividen en varios contingentes que hacen sinapsis en las diferentes capas del asta posterior de la médula, sobre todo en las superficiales I, II y V, donde establecen circuitos esenciales en la regulación de la transmisión del dolor (figs. e4.1 y ). Los axones postsinápticos ascienden 2-3 segmentos medulares y se decusan en la región periependimaria para ascender en el cordón lateral (haz espinotalámico lateral o anterior). Estas fibras ascienden después por el haz espinotalámico hasta el tálamo. Las fibras en el haz espinotalámico lateral en la médula llevan una disposición somatotópica. Un hecho destacable de este haz espinotalámico es la gran cantidad de sinapsis que establece, en diversos núcleos esenciales en la regulación del dolor, como son los núcleos del rafe, la sustancia reticular del tronco y la sustancia gris periacueductal. Su terminación en el tálamo no se reduce al núcleo ventral posterolateral, estación principal de la proyección somestésica primaria y específica, sino que también hace sinapsis en los núcleos talámicos mediales de proyección difusa.


Hay tres áreas corticales principales encargadas del procesamiento de la somestesia. El área sensitiva primaria en la circunvolución poscentral recibe la mayor parte de las proyecciones talámicas, y proyecta hacia el área sensitiva secundaria y al lóbulo parietal posterior. En esta área asociativa se combina la información somestésica con otra información procedente de otros sentidos y otros centros nerviosos, entre ellos los que regulan la atención. Esto permite organizar la percepción sensorial y las respuestas motoras, afectiva e intelectual a los estímulos externos.









Semiología


Las lesiones en los sistemas anatómicos antes descritos producen sensaciones anormales (parestesias y dolor) y defectos permanentes de la sensibilidad que el médico puede «objetivar» contando siempre con la colaboración del paciente en la exploración (tabla 4.1). Algunas diferencias semiológicas son explicables en función de las fibras aferentes más afectadas (tabla 4.2).




Tabla 4.1 Clasificación general de los defectos de la somestesia
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Tabla 4.2 Diferencias semiológicas en los trastornos sensitivos según el tipo de fibra aferente más afectado
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Dolor


Es un síntoma muy frecuente en muchas lesiones del SNC y, sobre todo, del sistema nervioso periférico (SNP) (ver Capítulo 13). El dolor central puede aparecer con lesiones en cualquier punto de la vía espinotalámica desde la médula hasta la corteza cerebral.


Pueden darse disociaciones entre el estado de las sensibilidades somáticas y el dolor. El paciente puede tener grandes alteraciones sensitivas indoloras o muy dolorosas, o bien puede presentar dolores insufribles con muy pocas alteraciones sensitivas. El dolor neuropático tiene características especiales en forma de descarga eléctrica fulgurante y también con carácter sordo, quemante o con otras sensaciones anormales asociadas (alodinia, hiperpatía, hiperestesia).









Parestesias o disestesias


Son con frecuencia el primer síntoma del paciente y el que le lleva a consultar. También las parestesias son un síntoma frecuentísimo en los pacientes ansiosos con síntomas somáticos que aquejan hormigueos u otras sensaciones raras en la cabeza o en las manos o en varias partes del cuerpo y en quienes la inconsistencia en su manera de relatarlos y localizarlos, y su carácter saltatorio y variable sugieren su verdadera naturaleza funcional o no lesional.


Las parestesias tienen un alto valor de localización de la lesión, pues suelen ser más limitadas y precisas que el dolor. Su carácter puede variar entre hormigueos o agujas o corriente eléctrica, combinadas o no con dolor, especialmente en las lesiones del sistema nervioso periférico (SNP). En las lesiones del SNC es común que sean sensaciones más complejas de quemazón, desgarro u opresión. No se conoce bien la neurofisiología de otras sensaciones como el picor (prurito) o las cosquillas. El prurito se observa con frecuencia en las lesiones de los troncos nerviosos periféricos, pero no suele ser tan intenso ni molesto como en las enfermedades de la piel. Sin embargo, hay casos de prurito insoportable y paroxístico en pacientes con esclerosis múltiple u otras lesiones desmielinizantes del SNC.









Hipoestesia


Las zonas hipoestésicas son percibidas por el paciente como áreas de acorchamiento o adormecimiento de la piel. No es infrecuente que áreas cutáneas con pérdida de la sensibilidad sean al mismo tiempo, y paradójicamente para el propio paciente, zonas dolorosas o con sensaciones aberrantes. Esto ocurre tanto con lesiones de nervios periféricos, en las neuralgias postherpéticas, como tras lesiones del haz espinotalámico.


La pérdida de la sensibilidad termoalgésica conlleva el riesgo de lesiones, sobre todo quemaduras con agua demasiado caliente, una plancha o un puchero, lo que puede dar lugar a úlceras y panadizos indoloros y a la pérdida de los dedos de las manos o pies. La combinación de trastornos vegetativos y de las sensibilidades termoalgésicas facilita las amputaciones.


En algunas neuropatías sensitivas familiares y en otros síndromes (Lesch-Nyhan, neuroacantocitosis, enfermedad de Gilles de la Tourette, autismo) son los pacientes los que se automutilan por mordeduras de los dedos y de los labios.












Principales síndromes sensitivos






Lesiones del sistema nervioso periférico


Las lesiones del SNP en sus diferentes variedades, mononeuropatías, multineuropatías, polineuropatías, etc., se estudian en el Capítulo 24. En todas las variedades lesionales de los troncos nerviosos periféricos hay hipersensibilidad a la presión. Se producen dolores o parestesias al tacto en un tronco nervioso lesionado o comprimido, similares a las que se sienten cuando por una postura se comprime una rama del ciático y «se duerme una pierna». En un atrapamiento del nervio mediano en el túnel carpiano se producen parestesias o dolores al comprimir o golpear la cara anterior del carpo (signo de Tinel y signo de Phalen). En el síndrome de salida del plexo braquial se reproduce el dolor al comprimir en el hueco supraclavicular o al estirar el hombro hacia abajo. En un paciente con ciática por compresión de una raíz lumbosacra se incrementa el dolor al elevar la pierna estirada sobre el plano de la cama (signo de Lasègue). En los pacientes con polineuropatías difusas, por ejemplo en los alcohólicos, la presión sobre los gemelos (donde pasan los nervios safenos) suele ser muy dolorosa.


En las lesiones de un solo tronco nervioso (mononeuropatía) o de una raíz, los defectos sensitivos se distribuyen en una zona cutánea característica, más limitada y de predominio distal que el territorio teórico que se les adjudica en los mapas cutáneos al uso (figs. 4.2 y ). La región del ángulo de la mandíbula no depende del nervio trigémino sino de la raíz C2 (fig. e4.2). Las lesiones de los plexos producen un defecto sensitivo variable y poco orientador del diagnóstico. Las topografías más características de los trastornos sensitivos según la localización de las lesiones de las vías sensitivas se esquematizan en la figura 4.4.
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Figura 4.2 Esquema de la distribución de los dermatomas.


Ilustraciones Netter tomadas de www.netterimages.com. © Elsevier Inc. All rights reserved.
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Figura 4.3 Esquema de la distribución cutánea de los troncos nerviosos periféricos.
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Figura 4.4 Esquema de los patrones de distribución y tipo de sensibilidad afectada en algunas de las lesiones más comunes del sistema nervioso central y periférico. Los límites de los defectos están dibujados como nítidos pero son difusos en la realidad. 1. Polineuritis. 2. Multineuritis. 3. Lesión de la cola de caballo. 4. Lesión en el interior del cono terminal. 5. Lesión transversa medular cervical. 6. Lesión transversa medular dorsal. 7. Lesión intramedular cervical (disociación «siringomiélica»). 8. Síndrome alterno de Brown-Sequard por lesión dorsal izquierda. 9. Síndrome alterno de tipo Wallenberg por lesión bulbar. 10. Hemisíndrome sensitivo por lesión talámica. 11. Síndrome oro-queiro-podal por lesión talámica. 13. Síndrome queiro-oral por lesión talámica o cortical.




En las polineuritis la afectación difusa de los nervios periféricos produce una hipoestesia en las partes distales de los pies y manos («en guante y calcetín») de distribución simétrica y de aparición simultánea en ambos lados del cuerpo. Los pacientes señalan con precisión hasta dónde llega la sensación anormal en las cuatro extremidades, pero el límite no es neto. Según los tipos de fibras más afectadas, la hipoestesia predominará sobre la sensibilidad termoalgésica (fibras finas) o sobre la discriminativa −vibratoria− posicional (fibras gruesas mielínicas) (tabla 4.2). En el primer caso es habitual que al defecto sensitivo se añadan trastornos sudorales, vasculares y de otras funciones vegetativas. En el caso de afectarse sobre todo las fibras gruesas, se producirá una ataxia de la marcha por pérdida del control de la posición articular.









Lesiones de la médula


Las lesiones medulares producen defectos sensitivos altamente sugestivos y se describen en los síndromes medulares (ver Capítulo 19). El defecto más característico de una lesión medular es la hipoestesia o anestesia por debajo de la lesión medular a cualquier altura (defecto denominado «nivel sensitivo»).


La disociación termoalgésica suspendida («siringomiélica») se observa en las lesiones centromedulares con sección de la decusación de las fibras del haz espinotalámico anterior y lateral. En las lesiones intramedulares en la región del cono medular puede observarse que la sensibilidad de la zona perianal está conservada, mientras que las lesiones completas del cono producen una pérdida global de la sensibilidad por debajo de la lesión. Las lesiones de las últimas raíces de la cola de caballo producen una anestesia perineal, glútea y en la parte posterior de los muslos (anestesia «en silla de montar»).


La pérdida de la sensibilidad artrocinética y posicional con ataxia locomotriz es propia de las lesiones de los cordones posteriores. La hipoalgesia con nivel contralateral a la lesión del haz espinotalámico lateral y el síndrome alterno tipo Brown-Sequard ocurren en las lesiones hemimedulares (fig. 4.4).









Lesiones del tronco cerebral


En este nivel anatómico, los defectos sensitivos tienen dos características principales. La primera es que en el bulbo y en la protuberancia baja, hasta que el haz quinto-talámico se decusa y se incorpora al contigente sensitivo general, las lesiones pueden producir un síndrome alterno, es decir, afectan a la cara (territorio trigeminal) del lado de la lesión y al hemicuerpo contralateral. La segunda es que la separación anatómica entre el lemnisco medio y el haz espinotalámico en el bulbo (que a partir de la protuberancia media-alta están ya muy cercanos) permite que una lesión pequeña (p. ej., un infarto lacunar) produzca una hemihipoestesia disociada, afectando a las sensibilidades de uno u otro tipo. Así, en el infarto bulbar medial se lesiona el lemnisco medio, mientras que en el infarto retro-olivar se lesiona el haz espinotalámico y en ambos casos el defecto sensitivo en el hemicuerpo contralateral es «disociado». Incluso es posible que por la laminación somatotópica del haz espinotalámico la hipoalgesia tenga un nivel como el descrito en las lesiones del mismo haz en la médula (caso del síndrome de Wallenberg en el que el paciente puede tener un nivel sensitivo en el tronco).









Lesiones en el tálamo


En esta estructura convergen en una zona limitada todas las vías sensitivas, por lo que es posible observar, con una lesión pequeña, grandes trastornos de la sensibilidad que afectan a todas las modalidades en todo el hemicuerpo contralateral, incluidas las mucosas. Son posibles las variantes con predominio del defecto sobre un tipo u otro de sensibilidad o con una topografía que no sea totalmente hemicorporal como es una limitación de la hipoestesia a la mano y región peribucal (síndrome queiro-oral) que también puede observarse en lesiones parietales, capsulares o protuberanciales; o a la mano-cara-pie (síndrome queiro-oro-podal) que es casi patognomónico de las lesiones talámicas (fig. 4.4).


El síndrome de dolor talámico se desarrolla en aproximadamente un 15-18% de pacientes tras una lesión que afecte al núcleo ventral posterolateral y se caracteriza por dolor de tipo neuropático espontáneo o provocado, bien hemicorporal o bien con distribución parcheada.









Lesiones de la corteza parietal


En esta topografía lesional cabe distinguir las alteraciones propias de la lesión del área sensitiva primaria y la del lóbulo parietal posterior. En la lesión del área sensitiva primaria ocurren alteraciones de todas las modalidades sensitivas con una distribución somatotópica. Los trastornos sensitivos predominan sobre la cara y extremidad superior cuando la lesión afecta a la superficie externa de la convexidad cerebral, y predominan sobre la pierna cuando afecta a la superficie medial. Suele haber una mayor alteración de la sensibilidad táctil, de la discriminación de dos puntos y de la grafestesia, mientras que el dolor suele estar respetado. Si la lesión se extiende profundamente en cuña hacia las radiaciones talamocorticales, el síndrome resultante es muy similar al de la lesión talámica y puede incluir dolor de tipo neuropático central.


Cuando la lesión interesa al lóbulo parietal posterior se observan otros trastornos complejos (tabla 4.3). En el fenómeno de la extinción sensitiva (negligencia o inatención somestésica), el enfermo cuenta bien cada estímulo aislado que se le aplique tanto sobre el lado sano como sobre el lado enfermo, pero ignora el contacto en el lado enfermo si se le toca simultáneamente en la misma zona anatómica de ambos hemicuerpos. Es posible observar también el signo de «la mano ajena»: colocando la mano del paciente dentro de su otra mano con los ojos cerrados o por detrás de la espalda, el enfermo no reconoce la mano como suya y cree que es de otra persona.


Tabla 4.3 Semiología sensitiva en las disfunciones de la corteza parietal






	Hipoestesia

	Aumento del umbral sensitivo
Disminución de la magnitud de la sensación
Alteración de la capacidad de discriminar dos puntos de estimulación como separados






	Asomatognosia

	Desconocimiento de las partes del cuerpo o de todo un hemicuerpo






	Astereognosia

	Incapacidad de reconocer las formas de los objetos






	Agnosia táctil

	Incapacidad de reconocer la naturaleza de un objeto por el tacto aunque se distinguen sus características elementales (forma, peso, textura, etc.)






	Agrafestesia

	Incapacidad para reconocer las figuras trazadas sobre la piel






	Astatatoestesia

	Pérdida de la sensibilidad postural con fenómenos de seudoataxia y seudoatetosis






	Aquinestesia

	Disminución del sentido del movimiento






	«Mano ajena»

	Desconocimiento de la mano como propia cuando no está bajo control visual






	Miembro «fantasma»

	Persistencia de las sensaciones de una extremidad que ha sido amputada






	Ilusiones y alucinaciones

	Encogimiento o agrandamiento de una extremidad, miembros supernumerarios







Los trastornos en el reconocimiento por el tacto de la forma y demás características morfológicas de un objeto, así como su identificación verbal, ocurren también por lesiones parietales. El defecto en el reconocimiento táctil puede aparecer en ausencia de toda alteración en las sensibilidades primarias (tacto, dolor, movimiento articular). En tal caso constituyen verdaderas «agnosias táctiles» (ver Capítulo 11).


Las lesiones en cualquier punto de la vía sensitiva cuando dan lugar a una pérdida propioceptiva muy importante producen movimientos anormales de los dedos de pies y manos que remedan la corea y atetosis («seudoatetosis»). Estos movimientos son más evidentes cuando el paciente pone las manos al frente y cierra los ojos. Entonces se observa que los dedos adoptan posturas anormales, y la mano se ahueca y desvía lateralmente. A diferencia de la verdadera atetosis, no hay una descarga muscular distónica para explicar las posturas de los dedos sino una mala estabilidad postural.


Las lesiones que producen una gran pérdida sensitiva en una extremidad, independientemente del punto de la lesión, pueden provocar reorganizaciones de las proyecciones sensitivas corticales y dar lugar a fenómenos curiosos, como es el que el paciente note en su mano anestésica los estímulos aplicados en la mano sana o en otra parte del cuerpo. Estas reorganizaciones de las aferencias influyen también en la aparición de sensaciones aberrantes o dolor.









Alteraciones psicógenas de la sensibilidad


Son muy comunes en clínica. En pequeña medida los presentan muchos pacientes hipersensibles y nerviosos que sufren lesiones orgánicas obvias según se deduce por el resto de la exploración o por una etiología conocida, pero que dan, durante la exploración, algunas respuestas incongruentes o refieren algunas discordancias sutiles en las sensibilidades que no se pueden tomar en consideración.


Los grandes trastornos sensitivos en un hemicuerpo o en las dos piernas también suelen asociarse a hemiplejía o paraplejía psicógenas, respectivamente, y son relativamente raros. Son más comunes los trastornos sensitivos en una extremidad o en alguna zona del cuerpo en las neurosis postraumáticas o de renta, especialmente tras accidentes de tráfico o trabajo. En muchos de estos pacientes los resultados de la exploración de la sensibilidad son imposibles de tomarse en consideración por la inconsistencia de las respuestas del paciente, que impiden al médico apreciar si hay o no una verdadera afección orgánica neurológica.


Hay que sospechar que un trastorno de la sensibilidad es psicógeno o malintencionado si se observan algunas de las siguientes incongruencias anatómicas o semiológicas, por ejemplo:




1.  Si afecta a partes del cuerpo que una lesión orgánica no puede explicar, como es el caso del paciente que con una supuesta lesión trigeminal tiene una anestesia de la zona del ángulo de la mandíbula que debe estar respetada, pues depende de las raíces cervicales.


2.  Si tiene límites netos, por ejemplo en una línea circunferencial en una extremidad o justo en la mitad del cuerpo, pues debido a la superposición de las fibras sensitivas en los déficits orgánicos de la sensibilidad la hipoestesia se detiene un poco antes de la línea media.


3.  Si produce una anestesia «total», incluido el movimiento articular grosero, contestando sistemáticamente el paciente «no noto nada» a todos los estímulos que se le aplican en la zona supuestamente patológica. Una pérdida total de la sensibilidad propioceptiva es incompatible con un uso normal de la mano al manipular objetos pequeños.





Es posible inducir por sugestión al paciente a cometer errores; por ejemplo, se le dice que diga «sí» o «no» cuando note el contacto del dedo del examinador: al empezar a tocar por el lado sano el paciente dice «sí» tras cada contacto, y al pasar al lado supuestamente patológico dice «no» o hace gestos de negación con la cabeza. Cuando se le pide que mueva la mano que se le toca, no lo hace con la supuestamente anestésica bajo control visual, pero es fácil que cometa el error de moverla si se le pide que cierre los ojos o que ponga las manos cruzadas en la espalda. Es bastante frecuente que a los pacientes con alteraciones sensitivas hemicorporales se les pueda sugerir que también oyen y ven peor de ese lado, lo cual es anatómicamente incongruente.


En general, los pacientes con neurosis conversiva son muy sugestionables, y es posible inducirles trastornos sensitivos incongruentes, pero este criterio debe considerarse con cuidado, pues también se pueden distorsionar por sugestión las sensaciones de los pacientes con alteraciones orgánicas de la sensibilidad.
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Autoevaluación







1.  Los trastornos sensitivos propios de una polineuropatía se caracterizan por su distribución:



a.  Asimétrica



b.  Proximal



c.  De predominio craneal



d.  Salteada



e.  Distal y simétrica





Correcta: e. Las polineuropatías se caracterizan por la lesión simultánea de los nervios de las cuatro extremidades y, por tanto, los trastornos sensitivos son simétricos y de predominio distal por el sufrimiento de las fibras más largas.




2.  ¿Cuál es la localización más habitual de la lesión en un síndrome queiro-oro-podal?



a.  Tracto espinotalámico lateral en el mesencéfalo



b.  Tálamo



c.  Área sensitiva primaria parietal



d.  Lemnisco medial en el bulbo



e.  Brazo anterior de la cápsula interna





Correcta: b. El síndrome queiro-oro-podal es un trastorno sensitivo casi patognomónico de una lesión talámica. En la propuesta a se produciría un trastorno sensitivo disociado (termoalgésico) hemicorporal. En c el trastorno sensitivo sería hemicorporal. En d se produciría un trastorno sensitivo hemicorporal de predominio propioceptivo. En el brazo anterior de la cápsula interna no hay fibras sensitivas.




3.  ¿Dónde se localiza la lesión que produce hipoestesia termoalgésica en el hemicuerpo derecho e hipoestesia global en la hemicara izquierda?



a.  Bulbo lateral



b.  Mesencéfalo



c.  Cápsula interna



d.  Tálamo



e.  Corteza parietal





Correcta: a. El síndrome sensitivo alterno es característico de las lesiones en el bulbo raquídeo y protuberancia baja que afectan a la raíz descendente del trigémino y al haz espinotalámico antes de que el haz quintotalámico se decuse y se incorpore al contingente sensitivo general.











[image: image]

Figura e4.1 Esquema de la entrada de las fibras sensitivas gruesas y finas en la médula y su incorporación a los haces ascendentes.
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Figura e4.2 La zona cutánea del ángulo de la mandíbula no está inervada por el nervio trigémino sino por la raíz cervical C2 como demuestra la erupción herpética de la figura.






Tabla e4.1 Clasificación de los receptores sensoriales
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* Parcialmente consciente.


** Inconsciente.


Modificada de M. Pozo, Manual de Neurociencia, 1998.







Tabla e4.2 Clasificación de las fibras aferentes somestésicas
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Introducción y recuerdo anatomofisiológico


Los trastornos del sistema nervioso vegetativo (SNV) son importantes por dos motivos: en primer lugar, porque a veces son la única anomalía detectable en el paciente y, en segundo, porque entrañan en sí mismos una morbilidad y mortalidad considerables que pueden aliviarse o evitarse con el tratamiento oportuno. Los dos sistemas en que se divide el SNV, el sistema simpático y el parasimpático, no son simplemente eferentes (efectores) sino que tienen importantes conexiones centrales con áreas corticales, diencefálicas o del tronco cerebral, encargadas: a) del control voluntario posible sobre las funciones vegetativas (p. ej., los esfínteres); b) de mediar el componente vegetativo involuntario de las conductas de hambre, sed, sexuales o del sueño, y c) de los reflejos fundamentales de regulación de la presión arterial (PA) o de la respiración. La organización del SNV se resume en las tablas 5.1 y 5.2 y en la figura e5.1.




Tabla 5.1 Resumen de la organización y semiología del sistema nervioso vegetativo
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Tabla 5.2 Esquema general de la organización eferente del sistema nervioso vegetativo






	Sistema

	Ganglios neurotransmisor/receptor

	Órganos diana neurotransmisor/receptor






	Parasimpático

	Acetilcolina/nicotínico

	
Glándulas, músculo liso, corazón
Acetilcolina/muscarínico






	Simpático

	Acetilcolina/nicotínico

	
Glándulas sudoríparas
Acetilcolina/muscarínico
Vasos, corazón
Noradrenalina/adrenérgico














Signos y síntomas de disfunción autonómica


Los signos y síntomas principales de las lesiones del SNV se resumen en el cuadro 5.1.





Cuadro 5.1 Principales signos y síntomas de disautonomía






Sistema cardiovascular


Hipotensión ortostática


Presión arterial lábil (hipertensión paroxística o en supino)


Bradicardia/taquicardia









Sudoración


Hiposudoración (anhidrosis) localizada o generalizada


Hiperhidrosis localizada (mano, pies) o generalizada


Provocada por estímulos gustativos









Temperatura


Hipotermia (poiquilotermia)


Hipertermia (intolerancia al calor)









Tracto digestivo


Sequedad de boca


Salivación excesiva


Disfagia (disinergia esofágica)


Vaciado gástrico muy lento (gastroparesis)


Estreñimiento/crisis de diarrea líquida matutina









Tracto urinario


Polaquiuria/nicturia


Incontinencia/retención


Urgencia miccional









Función sexual


Fallo de erección


Fallo de eyaculación/eyaculación retrógrada


Priapismo









Sistema ocular


Irregularidad y arreflexia de las pupilas


Ptosis


Sequedad de ojos


Crisis de lagrimación excesiva (al comer)












Trastornos respiratorios


Forman parte de este capítulo los trastornos debidos a una lesión o disfunción de los centros respiratorios en el tronco cerebral (cuadro 5.2). El trastorno puede revestir la forma de una respiración periódica, hiperventilación neurógena, depresión respiratoria o respiración apnéustica, las cuales tienen gran interés en el diagnóstico de los enfermos estuporosos o en coma (ver Capítulo 10). Las apneas centrales durante el sueño por disfunción del centro respiratorio se suelen denominar síndrome de la Ondina. La hipoventilación durante el sueño es la causa de la muerte de numerosos pacientes. Las apneas, la hipoventilación o el estridor pueden ser el síntoma de inicio de algunas enfermedades, como la encefalitis paraneoplásica de tronco o la atrofia multisistémica.





Cuadro 5.2 Causas de hipoventilación de origen central


Infartos del tegmento del bulbo y protuberancia


Lesiones desmielinizantes


Tumores primarios del tronco


Cordotomía cervical


Citopatías mitocondriales (enfermedad de Leigh)


Atrofia multisistémica


Encefalitis letárgica y otras encefalitis virales o bacterianas


Encefalitis de tronco paraneoplásica


Encefalopatías por priones (insomnio letal familiar)


Fármacos y tóxicos depresores del centro respiratorio (alcohol, benzodiazepinas, barbitúricos, opiáceos)












Trastornos cardiovasculares


La disautonomía cardiovascular se manifiesta por alteraciones del ritmo cardíaco y de la PA. En el paso del decúbito al supino, la sangre tiende a desplazarse hacia las regiones más caudales del cuerpo. Los barorreceptores (cuerpo carotídeo y arco aórtico) detectan la caída de la PA, envían información al sistema nervioso central (SNC), especialmente al núcleo del tracto solitario, y se produce una respuesta simpática que aumenta la PA y la frecuencia cardíaca (a lo que contribuye la disminución de la respuesta eferente parasimpática).


La prueba de la mesa basculante con infusión o no de isoproterenol ayuda en el estudio de la respuesta barorrefleja. En una persona sana, al cambiar de posición (bipedestación) se produce una caída inicial de la PA (no más de 10 mmHg), que se acompaña de una taquicardia refleja provocada por la inhibición parasimpática. Por acción del sistema simpático, a los pocos minutos se produce un aumento de las resistencias periféricas y se normalizan las cifras de PA sistólica. La administración de isoproterenol sirve para el estudio de los receptores β-adrenérgicos. En las personas predispuestas a tener síncopes vasodepresores aparece una hipotensión al cabo de 30 minutos o más de permanecer en la mesa inclinada. Se considera que la prueba es positiva también en los pacientes con una hipersensibilidad de los receptores β-adrenérgicos, de manera que su estimulación al administrar dosis bajas de isoproterenol induce un síncope (fig. 5.1).
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Figura 5.1 Prueba de la mesa basculante positiva.




También es de utilidad observar la respuesta de la PA a la maniobra de Valsalva y los ejercicios isométricos. Se monitorizan la tensión arterial y la frecuencia cardíaca con dispositivos no agresivos como el Finometer (Finapres®). En condiciones normales hay cuatro fases en la maniobra de Valsalva (fig. 5.2), los pacientes con fallo autonómico simpático tienen una alteración de la fase 4. No se produce el aumento brusco de la tensión arterial ni la bradicardia refleja una vez finalizada la maniobra.
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Figura 5.2 Maniobra de Valsalva normal. La elevación de la presión arterial en la fase I es puramente mecánica. En la fase II hay una elevación progresiva de la presión arterial sistólica y diastólica y también moderada de la frecuencia cardíaca. La fase III coincide con el fin de la maniobra y se produce una caída brusca de la presión arterial y de la frecuencia cardíaca seguida de un rebote (overshoot) en la fase IV.




En los ejercicios isométricos (Isometer Handgrip) se produce un aumento progresivo de la tensión arterial diastólica. Con esta última maniobra se estudia el sistema simpático posganglionar.


El cambio de postura provoca un aumento de noradrenalina en personas normales que no se produce en la atrofia multisistémica (tabla 5.3).




Tabla 5.3 Respuesta de las catecolaminas a la bipedestación
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La porción parasimpática se explora mediante la respuesta del ritmo cardíaco en la misma prueba de ortostatismo o en la maniobra de Valsalva. En ambas maniobras es fisiológico que la frecuencia cardíaca aumente, en el caso del ortostatismo al pasar de decúbito a la posición de pie y en el caso de la maniobra de Valsalva durante la espiración forzada seguida de bradicardia. Se suelen utilizar índices que comparan el intervalo R-R más largo durante la fase de bradicardia (alrededor del trigésimo) con el intervalo R-R más corto durante la fase de taquicardia (alrededor del decimoquinto); este índice debe ser mayor de 1,2 en los hombres y 1,1 en las mujeres. En caso de disautonomía, el pulso tiende a permanecer fijo y, por tanto, el índice se aproxima a la unidad. También es de utilidad el estudio de la variabilidad de la frecuencia cardíaca con los movimientos respiratorios. En condiciones fisiológicas durante la inspiración se produce una taquicardia mientras que con la espiración se produce una bradicardia. Con la edad la amplitud se va estrechando con una caída aproximada de 3-5 latidos por década.


La SPECT con 123 metaiodo-benzil guanidina (MIBG) detecta la pérdida de la inervación simpática cardíaca (fig. 5.3), lo cual permite distinguir la disautonomía con lesiones periféricas (enfermedad de Parkinson, síndrome del fallo autonómico puro) frente a la disautonomía por lesiones centrales como la atrofia multisistémica.
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Figura 5.3 SPECT con MIBG. En un paciente con fallo autonómico periférico (superior) no hay captación cardíaca y sólo capta el hígado (H). En un control, el corazón (c) capta el isótopo normalmente.








Hipotensión ortostática


Se considera patológica una caída de 20 mmHg en la presión sistólica o 10 mmHg en la diastólica, bien al incorporarse o en la mesa a 60°. En pacientes ancianos con parkinsonismos o en la atrofia multisistémica se exige una caída de 30 mmHg en la presión sistólica. El que la caída de la presión sea sintomática depende de varios factores, como la rapidez de la caída o el acostumbramiento. Algunos pacientes con hipotensión ortostática crónica toleran caídas muy importantes sin síntomas neurológicos, probablemente por mecanismos de compensación de la circulación cerebral. Otros factores que influyen en la hipotensión ortostática son: la rapidez del cambio postural, la hora del día (generalmente peor por la mañana), el decúbito prolongado (sobre todo con la cabeza baja), el ambiente caluroso, la comida (sobre todo copiosa y con dulces) y el alcohol, el ejercicio físico desusado, la sudoración copiosa y los fármacos.


Los fármacos más frecuentes por su uso generalizado capaces de producir hipotensión ortostática, sobre todo en ancianos son: sedantes (benzodiazepinas, antipsicóticos), hipotensores, fármacos antihipertrofia prostática, diuréticos, levodopa y agonistas dopaminérgicos, anticolinérgicos y β-bloqueantes.


Los síntomas habituales de la hipotensión ortostática son mareos, vista borrosa, sensación de vahído y, finalmente, la pérdida de consciencia (síncope). Puede haber variaciones importantes que deben tenerse en cuenta. Por ejemplo, el síncope puede ser brusco en algunos casos y sin reacción vegetativa, por lo que remeda un síncope cardiogénico. Por el contrario, sobre todo en las personas mayores, los síntomas de mareo, cansancio, falta de equilibrio y malestar pueden ser prolongados sin llegar al síncope. En los ancianos, el síncope puede ser causa de caídas sin otras manifestaciones subjetivas. A veces la caída tensional produce dolor muscular cervical o torácico que puede inducir a error con otros procesos.









Hipertensión arterial


Algunos pacientes con disautonomía vascular presentan durante el decúbito (p. ej., por la noche en la cama) cifras elevadas de PA, aumentando con ello la natriuresis por liberación del péptido natriurético auricular y contribuyendo, en conjunto, a empeorar los síntomas de la hipotensión ortostática, diurna y nocturna, por depleción de volumen. Suelen presentar reducción del volumen intravascular, bien por anemia (disminución de la síntesis de eritropoyetina) o por disminución en la síntesis de angiotensina o vasopresina. En ocasiones la hipertensión en decúbito o nocturna de estos pacientes es paroxística y muy elevada, pudiendo dar síntomas alarmantes.


Se pueden observar crisis hipertensivas en los tumores cerebrales o en cualquier otra situación de hipertensión intracraneal aguda (efecto Cushing) y, por supuesto, en el feocromocitoma. También pueden tener crisis hipertensivas los pacientes con disautonomía por otras causas neurológicas, como las lesiones medulares agudas o el síndrome de Guillain-Barré. Estas crisis pueden ser espontáneas o provocarse por estímulos externos. Los pacientes con disautonomía intubados o con traqueotomía son especialmente sensibles al estímulo traqueal durante la aspiración de secreciones, que les pueden producir bradicardia grave e incluso paro cardíaco.


Los pacientes a los que se les practican angioplastias o endarterectomías carotídeas, sobre todo bilaterales en el mismo acto quirúrgico, pueden tener crisis hipertensivas y síndrome de hiperflujo cerebral por el daño de los barorreceptores del bulbo carotídeo.









Síncope vasodepresor neurógeno


La clínica y el diagnóstico general de los síncopes se tratan en el Capítulo 10.


El síncope neurógeno (neurally mediated syncope) ocurre en personas sanas sin que tengan, necesariamente, hipotensión ortostática. Puede deberse a un mecanismo doble de cardioinhibición vagal con bradicardia e incluso parada sinusal suficientemente larga para producir el síncope, o a un fallo eferente simpático con vasodilatación periférica y caída tensional. Estos síncopes ocurren episódicamente, con ciertos desencadenantes (dolor, emoción, escenas violentas, visión de sangre, alteraciones digestivas, menstruación, etc.). En los estudios neurofisiológicos se observa una disminución del flujo simpático posganglionar junto con una disminución de la noradrenalina plasmática. Hay, sin embargo, un aumento de la adrenalina por parte de la suprarrenal, sugiriéndose una vasodilatación secundaria por su acción sobre receptores beta-2-adrenérgicos. El bloqueo de estos receptores, sin embargo, no previene la vasodilatación.


El síncope neurógeno vasodepresor, el más frecuente en jóvenes, suele comenzar progresivamente: el paciente nota malestar, calor, sudoración, mareo, vista borrosa. Hay que instruir al paciente para que intente yugular el síncope en esa fase previa, bien acostándose con las piernas elevadas (si le es posible) o bien cruzando las piernas y contrayendo sus músculos, lo que evita, a veces, la vasodilatación periférica que produce el síncope. Está bien demostrado que la ingesta abundante de agua reduce el riesgo de síncope neurógeno (y también por hipotensión ortostática).


En el caso de que se documente que los síncopes neurógenos son cardioinhibitorios se recomienda, en casos seleccionados, colocar un marcapasos.


En todo paciente con síncope se deben revisar los fármacos en uso y suprimir los que puedan producir hipotensión o alteraciones del ritmo cardíaco. Si una vez corregidos éstos siguen presentando síncopes, se instaurará tratamiento médico (tabla 5.4).




Tabla 5.4 Tratamiento farmacológico de los pacientes con hipotensión ortostática sintomática
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Taquicardia ortostática postural


Se caracteriza por la elevación excesiva de la frecuencia cardíaca (más de 30 l/m) al adoptar la bipedestación, sin modificaciones en la tensión arterial. El paciente aqueja mareo, palpitaciones, flojedad o temblor de las piernas, frialdad y sudoración de manos y pies. Es más frecuente en mujeres jóvenes sin causa conocida. Pero puede aparecer tras una infección con datos de disautonomía general (pandisautonomía). En las personas mayores, la mitad de ellas tienen datos de polineuropatía vegetativa. No se conoce la patogenia de este síndrome aunque se postulan diferentes causas como una denervación simpática de extremidades inferiores siendo la presión cardíaca normal o alteraciones en la regulación de la presión venosa. El diagnóstico se confirma en la prueba de la mesa basculante. El tratamiento incluye el suplemento de sal y un β-bloqueante selectivo (bisoprolol).












Trastornos de la temperatura


La medida fiable de la temperatura corporal no es la que se hace habitualmente (axilar o bucal) sino la timpánica o rectal.


La hipotermia por exposición al frío puede ocurrir en personas sanas, sin disautonomía, en situaciones extremas, como accidentes de inmersión en el mar o en la nieve en alta montaña. Fuera de esos casos se observa principalmente en vagabundos, alcohólicos y ancianos abandonados. Además del alcohol, otras sustancias como barbitúricos y neurolépticos favorecen la pérdida de la regulación del calor. Lo mismo ocurre en personas con disautonomía, sea por lesiones medulares, del SNC o del sistema nervioso periférico (SNP).La hipotermia sin exposición al frío se puede observar en el mixedema, en la insuficiencia suprarrenal y en lesiones hipotalámicas (asociada con panhipopituitarismo, alteraciones visuales y del sueño).


El recalentamiento de las personas encontradas o rescatadas en hipotermia debe ser rápido, pues la hipotermia profunda conlleva el riesgo de depresión irreversible del SNC, coma y muerte. La hipotermia inducida y controlada se está investigando como posible tratamiento neuroprotector en casos de parada cardiorrespiratoria e ictus.


La hipertermia grave se observa en el «golpe de calor» que pueden sufrir las personas normales expuestas al sol, fogoneros, bomberos, corredores de maratón, etc., cuando se pierde la capacidad de evacuar más calor. Esto es más fácil que ocurra en personas con anhidrosis por disautonomía. La humedad ambiental muy elevada, que dificulta la transpiración, incrementa el riesgo del «golpe de calor», así como otros factores como la falta de costumbre en la exposición al calor, o de entrenamiento, las edades extremas y el alcohol. Hipertermias patógenas también ocurren en el síndrome maligno de los neurolépticos (SMN), en el síndrome serotoninérgico (SS) y en la hipertermia maligna (HM). El SMN y el SS son reacciones patológicas a los fármacos mediadas en el hipotálamo (ver Capítulo 29, tabla e29.2). La HM es una reacción del músculo a los anestésicos y relajantes musculares durante la inducción de la anestesia (ver Capítulo 25). En todos estos casos, la temperatura corporal asciende por encima de 40-41 °C, y si no se consigue descenderla urgentemente, incluso refrigerando al paciente con baños helados, el enfermo entra en coma y se puede producir la muerte por colapso cardiocirculatorio, acidosis metabólica, rabdomiólisis y fracaso multiorgánico.









Trastornos de la sudoración


Las pruebas de sudoración se suelen hacer pocas veces salvo cuando se desea específicamente comprobar la porción vegetativa (simpática) de los nervios periféricos. Existen cuatro pruebas sudomotoras que se utilizan en la actualidad, a saber: reflejo axonal sudomotor cuantitativo (QSART), prueba de sudoración termorreguladora, método de impronta de silastic y método del potencial cutáneo.


La prueba de sudoración termorreguladora sirve para explorar tanto el sistema nervioso simpático central (preganglionar) como periférico (posganglionar). Esta prueba requiere una fuente de calor (cabina de calor, infrarrojos, o métodos más caseros como una taza de té o café caliente con una aspirina). Se espolvorea la piel con polvos de almidón y quinizarina o alizarina. Al humedecerse el polvo se torna rojo intenso. Cuando el trastorno sudoral es extenso (p. ej., en una lesión medular como la siringomielia, o hemicorporal) basta con su descripción sin pruebas especiales.


Para el registro del potencial o la resistencia cutánea se utilizan dispositivos fácilmente disponibles en laboratorios de neurofisiología clínica. Se estudia el reflejo somatosimpático polisináptico mediante estímulos como la detención respiratoria o el shock eléctrico. Ambos estímulos activan los mecanorreceptores II y III. La respuesta del potencial cutáneo se altera en las neuropatías del sistema nervioso autónomo periférico y disautonomías de origen central.


La prueba de la histamina consiste en observar la reacción cutánea alrededor del punto de una inyección intradérmica de 0,05 ml de histamina al 1/1.000. La reacción normal es triple: una pápula en el punto de inyección, una roseta de eritema intenso a su alrededor y una «cola» de eritema que se extiende varios centímetros. Esta «cola» no depende de la reacción local a la inyección, sino de un reflejo axonal que se produce en el ganglio de la raíz posterior. Por ello la reacción conservada sugiere una lesión preganglionar. Hay que comparar siempre la respuesta de un lado con el otro. En la práctica sólo se suele usar para el diagnóstico diferencial entre lesiones del plexo braquial (el reflejo estará abolido) o de las raíces cervicales (reflejo conservado).


Los trastornos de la sudoración en forma de hiposudoración o hipersudoración se pueden ver tanto por lesiones del SNC como del SNP, pero rara vez tienen trascendencia clínica. La hipohidrosis de la cara forma parte del síndrome de Horner y acompaña, a veces, al síndrome de Adie (síndrome de Ross).


En las lesiones de la médula es frecuente que haya una banda de hiperhidrosis en el nivel de la lesión y anhidrosis por debajo. En las polineuropatías el trastorno de la sudoración es variable. La sudoración excesiva de los pies es posible que sea un factor importante, junto con los vasomotores y la pérdida de la sensibilidad, en la patogenia de las úlceras tórpidas plantares.


La sudoración excesiva de las manos y axilas que presentan algunas personas, especialmente mujeres jóvenes, es un trastorno muy embarazoso y muy común. Es de naturaleza «idiopática» (hiperhidrosis primaria o esencial). Responde muy poco a los fármacos, y se recurre a la resección de los ganglios simpáticos cervicotorácicos. Otro posible tratamiento es la aplicación de toxina botulínica tipo A; ésta se une a los terminales colinérgicos presinápticos y produce una denervación transitoria de varios meses de duración. No obstante, ante cuadros de hiperhidrosis generalizada siempre hay que descartar la presencia de un feocromocitoma, hipertiroidismo, síndrome carcinoide, hipopitituarismo y diabetes mellitus.









Trastornos pupilares y lacrimales


Las anomalías de los reflejos pupilares son muy útiles y sencillas de observar; la respuesta pupiloconstrictora es parasimpática, y la pupilodilatadora, simpática (ver Capítulo 6). Además de la observación de la respuesta a la luz y a la acomodación se pueden hacer pruebas con colirios. La pupila que no se dilata en la oscuridad sugiere una paresia simpática (Horner) y no responde al colirio de cocaína. La pupila que no se contrae a la luz ni a la acomodación sugiere una paresia parasimpática. Esta pupila se contrae ante un colirio de pilocarpina a una concentración inferior a la que produce la respuesta fisiológica (hipersensibilidad por denervación).


La falta de lágrimas produce sequedad de los ojos, y el paciente se queja de escozor y sensación de tener arenilla o cuerpos extraños. La prueba de Schirmer se hace colgando del párpado inferior dos tiras de papel de filtro de 1 cm de ancho y unos 10 cm de largo. El paciente permanece con los párpados cerrados. En 5 minutos debe humedecerse por lo menos 1 cm de la tira. Se valora, además, la asimetría evidente de uno a otro lado en caso de sospecha de una alteración unilateral. Los pacientes sienten alivio de las molestias mediante el uso de lágrimas artificiales.









Trastornos del sistema digestivo


La sequedad de la boca por falta de saliva dificulta la masticación y puede producir disfagia. Los defectos de la motilidad de cualquier segmento del tubo digestivo se pueden detectar mediante la manometría del esófago y el tránsito gastrointestinal.


En el esófago son responsables de disfunciones del cardias y de movimientos peristálticos alterados que pueden dar lugar a dilataciones y fisuras o roturas de la pared. En el estómago, la falta de motilidad se traduce por dilatación y vaciado retrasado. Este trastorno es relativamente frecuente en pacientes diabéticos con polineuropatía (gastroparesia diabética) y en los pacientes parkinsonianos. En el intestino delgado se producen cuadros de seudoobstrucción con dilatación de asas, retención del tránsito y movimientos peristálticos anormales. En el intestino grueso dan lugar a diarreas acuosas, especialmente por la mañana. La pérdida de la función del esfínter anal suele ser más tardía que la del esfínter urinario, por lo que un paciente que no retiene las heces pero controla bien la orina siempre es sospechoso de una causa local en el recto y no de una disautonomía.









Trastornos esfinterianos y sexuales






Trastornos miccionales


El reflejo de la micción se inicia con la aferencia sensitiva que los nervios pélvicos llevan hacia la médula informando sobre el llenado de la vejiga. La información se dirige hacia la sustancia gris periacueductal y de allí hacia el «centro pontino de la micción», de donde descienden las aferencias que activan las motoneuronas parasimpáticas que contraen el músculo detrusor para vaciar la vejiga. A este vaciado reflejo se opone el esfínter externo, que está inervado por las motoneuronas del núcleo de Onuf en el asta anterior de la médula de los segmentos S2-S3, el cual recibe aferentes de otra región del tegmento pontino y de la vía corticoespinal para el control voluntario de la micción. Existen otras conexiones de la corteza cingular anterior y del hipotálamo con las estructuras antes descritas para el control emocional de la micción.


Las lesiones en el SNC, tanto corticales como subcorticales, pueden dar lugar a una vejiga de tipo espástico (hiperreflexia del músculo detrusor), en la que el reflejo de micción no se puede inhibir y surge la urgencia miccional. Esto es muy frecuente en los pacientes con infartos múltiples, esclerosis múltiple y parkinsonismos. En aquellos con demencias la incontinencia vesical es multifactorial. En la enfermedad de Alzheimer es relativamente tardía con respecto al deterioro cognitivo, y es más precoz en la demencia vascular y en las demencias fronto-temporales.


Se denomina disinergia vesicoesfinteriana a la pérdida de la regulación normal que permite la relajación del esfínter cuando la vejiga se contrae. Esta disinergia no ocurre con lesiones rostrales a la protuberancia, y en la práctica se observa siempre en lesiones de la médula. La causa más frecuente de retención de orina en mujeres es el síndrome de Fowler que según los estudios EMG se trata de una ausencia de la relajación del esfínter uretral.


Las lesiones en los nervios pélvicos o en los segmentos medulares sacros que alteran la vía final del reflejo de la micción producen una denervación de la vejiga que aparece grande-dilatada (arreflexia del detrusor), con pérdidas de orina por rebosamiento. La incompetencia del esfínter produce incontinencia de esfuerzo, y el paciente tiene pérdidas con cualquier movimiento brusco, la tos o la risa.


Las características morfológicas groseras de la vejiga neurógena se pueden apreciar en la urografía intravenosa. La vejiga denervada es grande y, por el contrario, la vejiga espástica es pequeña. En la disinergia vesicoesfinteriana se pueden apreciar el engrosamiento trabecular de la pared vesical (vejiga «de lucha»), así como el reflujo ureteral con dilatación del sistema pielocalicilar y el residuo vesical en la placa tomada posmicción.


En la cistomanometría (o estudio urodinámico) se registra la presión intravesical cuando se infunde agua, la contracción del músculo detrusor, el flujo de vaciado de la vejiga y mediante ecografía el residuo posmiccional.


La vejiga denervada es hipotónica, acepta un gran volumen sin sensación de necesidad de orinar por parte del paciente, con escasa elevación de la presión y con muy débil contracción del detrusor; el residuo posmiccional es muy grande. La vejiga espástica, propia de lesiones del SNC, acepta muy poco volumen, en seguida aparecen deseos de orinar, la presión intravesical se eleva rápidamente, y las intensas contracciones del detrusor provocan la micción refleja e incontrolable con relativo poco residuo posmiccional. En la disinergia vesicoesfinteriana, la elevación de la presión es precoz como en la vejiga espástica, pero la contracción permanente del esfínter impide la micción, por lo que a pesar de intensas ondas de presión del detrusor el flujo es débil y el residuo, importante.


Se pueden estudiar mediante técnicas neurofisiológicas el reflejo bulbocavernoso, el potencial somatosensitivo obtenido por estimulación del nervio pudendo, y la latencia motora del nervio pudendo. Pero son técnicas engorrosas que no aportan más datos que las convencionales en la clínica ordinaria. El electromiograma (EMG) de los músculos de la pelvis y de los esfínteres puede detectar alteraciones en la morfología de los potenciales de unidad motora debidos a denervación y reinervación. Las fibras musculares de los esfínteres están inervadas por las neuronas del núcleo de Onuf, una columna diferenciada en el asta anterior de la médula de los segmentos S2-S4. Este núcleo es muy resistente en las enfermedades de las motoneuronas (esclerosis lateral amiotrófica) y, por el contrario, muy sensible en la atrofia multisistémica; en esta enfermedad, la incontinencia urinaria (y la impotencia) son síntomas precoces, y el EMG del esfínter vesical o anal permite detectar el aumento de duración de los potenciales de unidad motora. Esto también ocurre en personas con lesiones de la cola de caballo, pero el contexto clínico es diferente; la prueba no es fiable en mujeres multíparas o en pacientes con intervenciones quirúrgicas pelvianas.


En todos los tipos de vejiga neurógena, después del estudio clínico, neurofisiológico y urodinámico, se debe aplicar el tratamiento individualizado en cada caso. La urgencia miccional con polaquiuria por hiperreflexia del detrusor mejora con tolterodina, oxibutinina, flavoxato o solifenacina. Se ha ensayado la toxina botulínica aplicada directamente sobre el músculo detrusor. En la incompetencia esfinteriana neurógena pueden ser útiles los agonistas α-adrenérgicos (fenilpropanolamina). En la hiporreflexia del detrusor se utilizan agonistas colinérgicos (betanecol). Para facilitar el vaciado mediante relajación de la uretra se emplean bloqueantes α-adrenérgicos (alfuzosina, prazosina). En las disinergias vesicoesfinterianas puede estar indicada la sección quirúrgica del esfínter externo, pero con el riesgo de convertir al paciente en incontinente. Todos los pacientes deben instruirse en las técnicas de vaciamiento de la vejiga por presión y en el autocateterismo intermitente para dejar el menor residuo posible. En ocasiones debe ser el cónyuge o un familiar quien sea entrenado en el cateterismo. Casi todos los pacientes, especialmente los incontinentes, se benefician de empapadores (y los hombres de reservorios) para evitar el contratiempo de la micción involuntaria. En algunos casos se implantará una sonda permanente.









Trastornos de la defecación


Las contracciones reflejas de la ampolla rectal llena, reguladas en los segmentos sacros de la médula, pueden ser contenidas voluntariamente mediante el esfínter externo. La pérdida de las heces por lesiones del SNC es menos frecuente que la urgencia y los escapes miccionales, y ocurre en fases avanzadas de las enfermedades degenerativas con demencia y parkinsonismo. Las demencias o disfunciones frontales pueden producir pérdida precoz del control de las heces, indiferencia ante la suciedad e incluso comportamientos aberrantes y obsesivos con las deposiciones. Las lesiones medulares o de la cola de caballo agudas producen íleo paralítico y retención de las heces. En la evolución crónica, la falta de peristaltismo y la hipotonía del recto dan lugar a estreñimiento crónico. La hipotonía del esfínter se aprecia por tacto rectal.









Trastornos de la función sexual


La función sexual es mucho más compleja que el simple acto sexual al que aquí nos referimos. El acto sexual requiere la integridad de las aferencias sensitivas de la región genital hacia la médula y los reflejos consiguientes para conseguir el llenado de sangre de los órganos sexuales, y más tarde la eyaculación (en el hombre) y el orgasmo.


El defecto aislado de la función sexual que motiva más consultas es la disfunción eréctil en el hombre. Puede tener un origen vascular, neurológico, psíquico o mixto. Las enfermedades endocrinas o sistémicas con deterioro del estado general, la patología de la próstata o su extirpación radical también producen disfunción eréctil. Además, muchos fármacos la agravan o provocan.


El origen vascular por estenosis de las arterias aferentes del sector aortoilíaco o por insuficiencia venosa se diagnostica mediante Doppler y arteriografía si es necesario. Las inyecciones intracavernosas de relajantes de la musculatura lisa (papaverina, prostaglandina E) o los inhibidores de la fosfodiesterasa producen la erección en todos los casos, excepto en la insuficiencia vascular.


Las causas neurógenas son las polineuropatías, las lesiones de la cola de caballo y de la médula sacra que alteran todos los circuitos y producen disfunción eréctil, alteración de la eyaculación y anorgasmia. En los pacientes portadores de lesiones a esos niveles el examen neurológico es, en general, patológico y el diagnóstico no ofrece dudas.


La disfunción eréctil de origen psíquico suele tener un comienzo relativamente agudo y se asocia con otros problemas de tipo ansioso-depresivo. Se suele acompañar de disminución de la libido y es oscilante de forma un tanto caprichosa de unos a otros días. Ocurre con una determinada pareja y no con otra, o no sucede durante la masturbación. La tumescencia normal del pene se puede comprobar durante el sueño REM mediante electrodos detectores en forma de anillo que se ajustan a su base. Hay modelos de detectores diversos que permiten no sólo medir la tumescencia sino también la rigidez del pene.


La disfunción eréctil es especialmente frecuente en la diabetes por trastornos mixtos vasculares y neurológicos. Muchos fármacos como α y β-bloqueantes, tiazidas, ansiolíticos, digoxina, antiepilépticos, cimetidina y antidepresivos producen impotencia.


La evaluación de un paciente con disfunción eréctil requiere un estudio multidisciplinario neurológico, urológico, endocrino, vascular y psicológico. Los defectos endocrinológicos deben ser tratados oportunamente. En las disfunciones de origen isquémico se pueden intentar procedimientos de revascularización. Los inhibidores de la fosfodiesterasa del GMPC, sildenafilo, tadalafilo, vardenafilo, han demostrado ser eficaces, pero deben usarse con extrema precaución en pacientes con atrofia multisistémica y otro tipo de disautonomías por el peligro de producir hipotensión ortostática. El mecanismo de acción de este fármaco es la inhibición de una enzima que se encuentra en los bulbos cavernosos (fosforodiesterasa del GMPC tipo V). También se pueden emplear la inyección o la aplicación de supositorios transuretrales de prostaglandina E1 (alprostadilo) y, en último término, los implantes de pene, difíciles de aceptar por algunos enfermos.


En los casos en que no haya posibilidad de una recuperación satisfactoria mediante un tratamiento etiológico, las medidas a tomar a largo plazo serán discutidas ampliamente con el paciente y su pareja. Otros tipos de satisfacción erótica diferentes a la penetración pueden dar mejor resultado que la implantación de una prótesis.















Síndromes clinicopatológicos con disautonomía


Las principales disfunciones autonómicas por lesiones neurológicas figuran en la cuadro 5.3. Cuando un paciente presenta disautonomía como trastorno principal, es importante distinguir si tiene un origen central (preganglionar) o periférico (o posganglionar), lo que permite orientar mejor su diagnóstico (tabla e5.1).





Cuadro 5.3 Principales causas de disautonomía






Hereditarias y congénitas


Déficit de factor de crecimiento nervioso


Familiar con herencia dominante o recesiva


Síndrome de Riley-Day


Déficit de betahidroxilasa









Enfermedades generales


Diabetes


Insuficiencia renal


Insuficiencia hepática


Alcoholismo


Vagotomía


Enfermedad de Chagas









Enfermedades neurológicas


Insomnio familiar letal


Pandisautonomía aguda


Fallo autonómico puro


Atrofia multisistémica


Enfermedad de Parkinson


Tabes dorsal


Lesiones medulares agudas y crónicas


Polineuropatías (Guillain-Barré, amiloidosis, diabetes)


Síndromes paraneoplásicos (con afectación del SNP y tronco)








Las enfermedades neurológicas con disautonomía se exponen con detalle en los capítulos correspondientes: insomnio familiar letal y tabes dorsal (Capítulo 15), pandisautonomía aguda y polineuropatías (Capítulo 24), atrofia multisistémica y enfermedad de Parkinson (Capítulo 18) y síndromes paraneoplásicos (Capítulo 21). En la mayoría de ellas la disautonomía ocurre en el contexto de la disfunción de otros muchos sistemas que ayudan al diagnóstico. Se han descrito cuadros disautonómicos producidos por afectación de los ganglios simpáticos, parasimpáticos y del sistema nervioso enteral (SNE) en los que se han detectado anticuerpos antirreceptor de acetilcolina denominados α-3 gangliónicos. Pueden responder a plasmaféresis e inmunoterapia, e incluso a fármacos colinomiméticos como la pridostigmina.
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Autoevaluación







1.  El criterio para el diagnóstico de hipotensión ortostática es:



a.  Caída de la TA sistólica a los 3 minutos de bipedestación de 20 mmHg y 10 mmHg en la TA diastólica



b.  Caída de la TA sistólica a los 3 minutos de bipedestación de 30 mmHg y 10 mmHg en la TA diastólica



c.  Caída de la TA sistólica a los 5 minutos de bipedestación de 20 mmHg y 10 mmHg en la TA diastólica



d.  Caída de la TA sistólica a los 5 minutos de bipedestación de 30 mmHg y 15 mmHg en la TA diastólica



e.  Caída de la TA sistólica a los 5 minutos de bipedestación de 30 mmHg y 10 mmHg en la TA diastólica





Correcta: a. Es un criterio de consenso entre expertos suficiente para discriminar los casos patológicos. Se considera patológica una caída a los 3 minutos de bipedestación de 20 mmHg en la presión sistólica o 10 mmHg en la diastólica, bien al incorporarse o en la mesa a 60°. En el caso de pacientes ancianos con parkinsonismos o en la atrofia multisistémica se exige una caída de 30 mmHg en la presión sistólica.




2.  ¿Cuál es la causa más frecuente de hipotensión ortostática?



a.  Polineuropatía diabética



b.  Fármacos



c.  Enfermedad de Parkinson



d.  Atrofia multisistémica



e.  Amiloidosis sistémica





Correcta: b. La lista de fármacos capaces de producir o facilitar la hipotensión ortostática, sobre todo en los ancianos, es interminable. Los más frecuentes por su uso generalizado son: sedantes (benzodiazepinas, antipsicóticos), hipotensores, antiprostáticos, diuréticos, levodopa y agonistas dopaminérgicos, anticolinérgicos y β-bloqueantes.




3.  Elija la respuesta correcta entre las principales causas de síncope:



a.  El síncope vasodepresor neurógeno es el síncope más frecuente en personas jóvenes, mientras que los síncopes cardiogénicos lo son en las personas mayores



b.  La taquicardia ortostática postural es más frecuente en pacientes ancianos



c.  La administración de isoproterenol en pacientes con síncope sirve para el estudio de los receptores α-adrenérgicos



d.  No se recomienda el uso de marcapasos en los síncopes vasodepresores neurógenos de tipo cardioinhibitorio



e.  El midodrine tiene una vida media corta. por lo que se puede administrar en pacientes con HTA nocturna en tres dosis diarias (desayuno, comida y cena)





Correcta: a. El síncope vasodepresor neurógeno es el síncope más frecuente en personas jóvenes, mientras que los síncopes cardiogénicos lo son en las personas mayores.




4.  ¿En cuál de las siguientes entidades no se observa hipertermia patológica?



a.  El síndrome neuroléptico maligno (SNM)



b.  El síndrome serotoninérgico (SS)



c.  La hipertermia maligna (HT)



d.  La intoxicación por barbitúricos



e.  El golpe de calor





Correcta: d. Todos los cuadros clínicos mencionados, a excepción de la intoxicación por barbitúricos, producen hipertermia patológica. La sobredosis de barbitúricos habitualmente produce coma con hipotermia asociada.




5.  La disinergia vésico-ureteral se caracteriza por:



a.  Afectar a personas con lesiones protuberanciales



b.  Se produce una relajación del músculo detrusor y una contracción del esfínter uretral



c.  Se produce por una pérdida de la regulación normal que permite la relajación del esfínter cuando la vejiga se contrae



d.  Es infrecuente en pacientes con lesiones medulares



e.  Se produce por denervación del núcleo de Onuf





Correcta: c. Se afecta frecuentemente en pacientes con lesiones medulares y se caracteriza por una pérdida de la regulación normal que permite la relajación del esfínter cuando la vejiga se contrae. Algunas lesiones protuberanciales y la degeneración del núcleo de Onuf producen incontinencia por diferente mecanismo.




6.  Con respecto a la disfunción eréctil en varones, señale la respuesta correcta:



a.  La disfunción eréctil en pacientes con polineuropatía diabética es aguda y se caracteriza por su curso fluctuante



b.  Las inyecciones intracavernosas de relajantes de la musculatura lisa (papaverina, prostaglandina E) o los inhibidores de la fosfodiesterasa producen la erección en todos los casos



c.  La tumescencia normal del pene se puede comprobar durante el sueño REM y es útil para el diagnóstico de causas psicógenas



d.  Un inhibidor de la fosfodiesterasa del GMPC, el sildenafilo, es útil en pacientes hombres con atrofia multisistémica y disfunción eréctil



e.  La afectación del núcleo de Onuf es muy frecuente en pacientes con atrofia multisistémica y esclerosis lateral amiotrófica, y es la causa de impotencia coendi en estas enfermedades





Correcta: c. La polisomnografía puede ser útil en el diagnóstico de las causas psicógenas al detectarse la tumefacción fisiológica del pene durante la fase del sueño REM. En la disfunción eréctil psicógena el curso suele ser de inicio agudo y fluctuante. El núcleo de Onuf no se ve afectado en la esclerosis lateral amiotrófica y sí, sin embargo, en la atrofia multisistémica. La disfunción eréctil es frecuente en esta entidad, pero nunca se deben administrar inhibidores de la fosfodiesterasa del CMPC por agravar la hipotensión ortostática de estos pacientes. Las inyecciones intracavernosas de prostaglandina o papaverina no son útiles en la disfunción eréctil de causa vascular (isquémica).
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Figura e5.1 Esquema general de la organización anatómica del sistema nervioso vegetativo.


Ilustraciones Netter tomadas de www.netterimages.com. © Elsevier Inc. All rights reserved.







Tabla e5.1 Diagnóstico diferencial entre la disautonomía central (preganglionar) y periférica (posganglionar)
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Introducción


Los trastornos de los sistemas visual y oculomotor son un campo de cooperación entre neurólogos y oftalmólogos. Muchas enfermedades neurológicas se manifiestan por alteraciones de la visión o de los movimientos oculares. Un principio práctico muy importante es considerar que todo síntoma visual de aparición aguda como diplopía, amaurosis o pérdida de un campo visual requiere una evaluación urgente, a menudo por ambos especialistas, porque puede ser síntoma de un proceso grave que requiere una actuación terapéutica inmediata.









Recuerdo anatomofisiológico


Los sistemas visual y oculomotor forman un conjunto funcional de extraordinaria precisión y complejidad, cuya revisión completa está fuera del alcance de este capítulo. Sólo se mencionarán los conceptos básicos.






Sistema visual


Los receptores primarios (conos y bastones) están en la retina. Su activación produce impulsos eléctricos que estimulan las células ganglionares cuyos axones se agrupan en el nervio óptico, y tras la decusación de las fibras de la retina nasal en el quiasma, se dirigen por la cintilla óptica hacia el ganglio geniculado. A partir de allí forman diferentes vías. Unas proyecciones se dirigen hacia el área visual primaria (sistema geniculocalcarino). Otro sistema tiene conexiones subcorticales y a los tubérculos cuadrigéminos donde intervienen en la regulación de los movimientos oculares. Un tercer contingente se proyecta hacia las áreas visuales asociativas extracalcarinas.


Las lesiones en el sistema retino-genículo-calcarino van a dar lugar a defectos de la agudeza visual y del campo visual. Las lesiones que afectan a la mácula (rica en conos más sensibles al color) o al haz macular en la vía óptica prequiasmática producirán un descenso importante y precoz de la agudeza visual. La proyección de las células de la retina sobre el área visual primaria (V1 o área calcarina) se hace de forma retinotópica. Por ello cualquier lesión en la vía visual del sistema clásico dará lugar a la pérdida de una parte del campo visual, diferente según la topografía lesional. Las lesiones en la retina o corteza occipital pueden dar lugar a escotomas puntiformes únicos o múltiples. Las lesiones en las vías (quiasma, cintilla óptica, radiaciones ópticas) producen defectos campimétricos más extensos, como cuadrantanopsia o hemianopsia de diferente tipo.


La proyección de las imágenes del campo visual sobre la retina es cruzada, tanto en el sentido vertical como horizontal. Las fibras procedentes de la retina nasal se decusan en el quiasma. Las fibras de la retina nasal de un lado y la temporal del otro siguen por la cintilla óptica hasta el ganglio geniculado lateral, y de allí por las radiaciones ópticas hasta la corteza calcarina. Esto hace que los defectos campimétricos retroquiasmáticos afecten al hemicampo visual contralateral (fig. e6.1).


En el plano vertical, las imágenes del campo visual superior se proyectan sobre las retinas inferiores y, a la inversa. Desde la retina hasta la corteza calcarina se mantiene esa disposición de las fibras. Por ello la lesión de las radiaciones parietales y del labio superior de la corteza calcarina dan lugar a defectos campimétricos inferiores, mientras que las lesiones de las radiaciones temporales y del labio inferior de la corteza calcarina producen defectos campimétricos superiores (figs. e6.2A, e6.2B y e2C).


Los axones de las células ganglionares que no se decusan en el quiasma se dirigen hacia las capas 2, 3 y 5 de las seis que tiene el cuerpo geniculado lateral. Por el contrario, las fibras procedentes de los axones que decusan en el quiasma terminan en las capas 1, 4 y 6. Las capas 1 y 2 (magnocelulares) del cuerpo geniculado lateral dan lugar al sistema M. Esta vía comienza en células ganglionares de la retina capaces de una actividad fásica rápida, y tras la sinapsis en el ganglio geniculado proyectan hacia el área visual primaria, pero también hacia otras áreas, en particular V5, encargada específicamente del procesamiento visual del movimiento. Las capas 3 a 6 (parvocelulares) dan lugar al sistema cromático y proyectan hacia áreas extracalcarinas como V2 y V4 en el giro fusiforme. Se han descrito más de 30 áreas visuales asociativas cuyas lesiones producen alteraciones visuales complejas.









Sistema oculomotor


La finalidad de todo el sistema oculomotor es la de fijar el objeto en la fóvea, que es el punto de máxima agudeza visual. Durante la fijación hay unos micromovimientos continuos de los ojos no perceptibles a simple vista. Pueden observarse algunos movimientos rápidos horizontales (sacadas) que apartan los ojos del punto de fijación, que se recupera enseguida. Estas sacadas (square wave jerks) son muy abundantes en situaciones patológicas como las lesiones cerebelosas, la parálisis supranuclear progresiva o la atrofia multisistémica.


Los ojos se encuentran normalmente alineados en todas las posiciones de la mirada por la acción sinérgica y combinada de los seis músculos que los sostienen en el interior viscoso de la órbita. El sistema oculomotor está organizado jerárquicamente, los núcleos de los nervios oculomotores están regulados por los centros de la mirada horizontal en la protuberancia y de la mirada vertical en el mesencéfalo, y éstos a su vez por diversas áreas corticales, subcorticales y el sistema vestibulocerebeloso.


Los grupos neuromusculares de los pares III, IV y VI son la vía final común de todos los tipos de movimientos oculares. Sus lesiones producen estrabismo paralítico y diplopía. En la figura e6.3 se esquematiza la inervación y acción de los músculos oculomotores, y en la tabla e6.1 la semiología de sus lesiones.


La función del componente central del sistema oculomotor es la de generar movimientos de ambos ojos. Las lesiones de estos centros o «núcleos» para la mirada horizontal y vertical no producen, habitualmente, ni estrabismo ni diplopía, sino parálisis de la mirada de tipo nuclear. Las lesiones en los sistemas corticales y subcorticales que regulan a esos centros o núcleos de la mirada producen parálisis supranucleares.






Tipos de movimientos oculares


Hay dos tipos de movimientos oculares: rápidos (sacádicos) y lentos. Existen cinco sistemas anatómicos distintos para su regulación (tabla e6.2).


El sistema sacádico produce movimientos oculares muy rápidos para fijar nuevos objetos. Son también movimientos sacádicos los que se desencadenan por estímulos auditivos, los del estadio REM del sueño y la fase rápida del nistagmo vestibular.


Se producen por una descarga fásica de neuronas burst, en la formación pontina paramediana y en el núcleo intersticial rostral del fascículo longitudinal medial (irFLM). Las neuronas burst están normalmente inhibidas por las neuronas omnipausa del núcleo rafe interpósito. En el bulbo hay otras neuronas inhibidoras de las fásicas que frenan la amplitud de las sacadas.


Las neuronas de uno u otro tipo reguladoras de las sacadas se pueden lesionar selectivamente. La alteración de las neuronas «pausa» es la base fisiopatológica de movimientos oculares rápidos incontrolados espontáneos como el flúter ocular, el opsoclonus y la inestabilidad de la fijación. La alteración de las neuronas «fásicas» ocasiona la pérdida de la capacidad de generar sacadas, mientras que se conservan, al menos en parte, los movimientos lentos de persecución, optocinéticos y oculovestibulares como ocurre en la atrofia multisistémica y en la parálisis supranuclear progresiva. El área frontal de la mirada es el centro de mayor jerarquía para producir los movimientos sacádicos desencadenados voluntariamente (a la orden, sin objeto) o bien a objetos ya presentes o presentados previamente (sacadas anticipadas o guiadas por la memoria), o bien las antisacadas, que son los movimientos rápidos voluntarios en el sentido opuesto a la diana. El área parietal de la mirada desencadena las sacadas reflejas a los estímulos visuales, y al lesionarse se pierde el nistagmo optocinético. Las vías descendentes de estas áreas corticales alcanzan el colículo superior y los núcleos del tronco cerebral.


El sistema de persecución produce movimientos lentos cuya finalidad es mantener el objeto proyectado sobre la fóvea. Si el objeto se mueve demasiado deprisa, cambia de dirección o de velocidad de movimiento y se pierde su proyección en la fóvea, entra en juego el sistema optocinético, que desencadena una sacada para refijar el objeto en la fóvea. Cuando el sistema de persecución funciona mal, el seguimiento es «saltatorio» porque continuamente entra en juego el sistema optocinético. Un seguimiento irregular es un hallazgo muy frecuente en la clínica y muy inespecífico en su significado semiológico.


El sistema vestibular tiene como finalidad mantener estable la imagen en la retina durante los movimientos de la cabeza. Es el origen del reflejo oculovestibular.


El sistema de vergencias oculares permite que los ojos se disconjuguen (convergencia-divergencia) para mantener la visión binocular y estereoscópica en toda la profundidad del campo visual. La convergencia se acompaña de dos sincinesias: la de acomodación del cristalino y la miosis de la pupila.















Diplopía y parálisis oculomotoras






Diplopía


Es la sensación subjetiva de visión doble de los objetos. El paciente puede referir la diplopía como visión «turbia» y se sospecha que es una diplopía porque la visión monocular es normal cuando el paciente cierra alternativamente uno u otro ojo.






Diplopía monocular


Se debe a defectos de refracción, deformidades de la retina y maculopatías, cuerpos extraños intraoculares o subluxación del cristalino. La diplopía monocular y aún más la visión múltiple con un solo ojo puede ser un síntoma histérico. Algunas lesiones occipitales producen una visión múltiple (poliopsia y palinopsia). Pero en tal caso no son todos los objetos los que tienen perfiles desdoblados, sino que un objeto aparece repetido en el campo visual.









Diplopía binocular


Se produce por la pérdida del alineamiento de los ejes oculares. Las imágenes no se proyectan al cerebro desde puntos homólogos de las retinas. La diplopía binocular se debe a varias causas:




1.  Lesiones intraorbitarias que desplazan el globo ocular (procesos expansivos o inflamatorios). Se pueden acompañar de exoftalmos (con o sin desviación axial del globo ocular), papiledema, pérdida de visión y dolor. La TC o la RM detectan el proceso causal: neurinomas o meningiomas, glioma del nervio óptico, hemangiomas, fístulas carotidocavernosas, seudotumor orbitario inflamatorio, mucocele etmoidal, etc.


2.  Miastenia gravis y botulismo: la miastenia puede imitar cualquier tipo de paresia oculomotora o de la mirada. El diagnóstico se orienta por la historia, las pruebas de estimulación repetida en el electromiograma (EMG), la prueba de edrofonio y el nivel de los anticuerpos antirreceptor de acetilcolina o anti-MUSK (ver Capítulo 25).


3.  Miopatías como la distiroidea y otras: en muchas miopatías oculares (distrofias musculares degenerativas, miopatías mitocondriales), los músculos oculares se afectan con frecuencia de manera tan lenta y tan simétrica que los pacientes con grave restricción de la mirada no tienen, sin embargo, diplopía. La mayoría de estas miopatías se diagnostican definitivamente por la biopsia muscular o los estudios de genética molecular.


4.  Lesiones de los nervios oculomotores o sus núcleos del troncoencéfalo. Las parálisis oculomotoras, aisladas o combinadas, son uno de los problemas diagnósticos neurológicos más comunes.





En los primeros tres grupos de esas causas de diplopía, el diagnóstico preciso del tipo de diplopía o de los músculos paréticos no tiene demasiado interés en la práctica neurológica ordinaria, pues de ello no dependen ni el diagnóstico ni el tratamiento. En el caso de las lesiones de los nervios oculomotores, el diagnóstico preciso de la diplopía es más importante, sobre todo cuando la paresia oculomotora es aislada y no hay otros signos neurológicos asociados, puesto que de ello puede depender el diagnóstico y tratamiento correcto del paciente.


El diagnóstico preciso de la diplopía se hace con pruebas instrumentales (de Hess-Lancaster), pero algunos datos de la anamnesis y del examen clínico (ver Capítulo 1) pueden ser muy orientadores:




1.  Si la diplopía es horizontal, la paresia será de uno de los rectos internos o externos.


2.  Si empeora en la visión cercana será de uno de los rectos internos, y si empeora al mirar a lo lejos será de un recto externo.


3.  Las diplopías oblicuas se deben al defecto de uno de los músculos oblicuos.


4.  La mayoría de las diplopías verticales adquiridas en el adulto son por paresia del oblicuo superior.


5.  La diplopía se incrementa (las imágenes se separan más) cuando los ojos se mueven en el sentido de la acción del músculo parético.


6.  La imagen falsa es la más periférica de las dos y está desplazada en el sentido de la acción del músculo parético. La imagen del ojo que no fija es la imagen falsa.


7.  En la paresia de un recto externo el paciente gira la cabeza en el mismo sentido del músculo parético para compensar la diplopía.


8.  En la paresia del oblicuo superior el paciente inclina y gira la cabeza (la mandíbula apunta al lado parético, signo de Bielschowsky).















Parálisis oculomotoras


Las paresias oculomotoras pueden deberse a lesiones intraaxiales (en el tronco cerebral) o extraaxiales (en el nervio propiamente), y en especial en este último caso pueden ser múltiples.






Paresias oculomotoras por lesiones intraaxiales


Son semiológicamente diferentes a cuando las lesiones son extraaxiales. Las dos razones principales son:




1.  Por la proximidad anatómica a otras estructuras (vías sensitivas, motoras, cerebelosas) las lesiones del tronco cerebral producen síndromes complejos.


2.  Por la decusación de parte o todas sus fibras, las consecuencias de las lesiones de los pares oculomotores son diferentes si son nucleares o tronculares (tabla 6.1).





Tabla 6.1 Diferencias semiológicas entre las paresias oculomotoras por lesiones nucleares o tronculares






	Par oculomotor

	Lesión nuclear

	Lesión troncular






	III par

	Paresia oculomotora del ojo homolateral y del recto superior contralateral (inervación cruzada) y del elevador del párpado bilateral

	Paresia oculomotora exclusiva del ojo homolateral (incluida la pupila)






	IV par

	Paresia del oblicuo mayor contralateral (inervación cruzada)

	Paresia del oblicuo mayor homolateral






	VI par

	Paresia de todos los movimientos de la mirada horizontal (envía fibras al recto interno contralateral)

	Paresia sólo del recto externo homolateral














Paresias oculomotoras por lesiones extraaxiales


Pueden ser aisladas o combinadas entre sí y con la parálisis de otros pares craneales. Pueden faltar los signos y síntomas de lesión del tronco cerebral.


La neuropatía oculomotora aislada más frecuente es la del VI par, seguida por la del III par. En un 25% de casos, aproximadamente, la parálisis es combinada de dos o más pares oculomotores. La etiología es variada, pero en el 20-30% de las ocasiones no se llega a su diagnóstico. Si el paciente tiene dolor, es más probable un aneurisma, tumor o lesión postraumática. La causa más frecuente en términos generales es la isquémica por diabetes y arteriolosclerosis asociada a la hipertensión arterial (HTA).


El III nervio craneal (figs. 6.1 y 0120) inerva los músculos recto superior, oblicuo menor, recto inferior, recto interno y elevador del párpado, y lleva las fibras parasimpáticas que contraen el esfínter del iris. Su lesión produce diplopía binocular en casi todas las posiciones de la mirada, con ptosis palpebral y midriasis si es completa, y en tal caso el ojo está desviado hacia fuera (exotropía) por la acción del recto externo (dependiente del VI par) y hacia abajo (hipotropía) por la acción del oblicuo superior (dependiente del IV par). Las lesiones compresivas del nervio (herniación del uncus del hipocampo, aneurisma de la arteria comunicante posterior, fístula carotidocavernosa, tumor) dañan casi siempre las fibras parasimpáticas que están situadas en la periferia del nervio (porción superointerna) y producen midriasis. Las lesiones isquémicas (diabetes, arteriosclerosis, vasculitis) suelen situarse preferentemente en el interior del nervio y, en general, no producen trastornos de la pupila. Pero no son raras las excepciones a estas reglas.





[image: image]

Figura 6.1 Parálisis del III par. Midriasis y parálisis de los músculos recto superior, recto interno y recto inferior. La flecha indica la dirección de la mirada.




Las causas más frecuentes de parálisis del III par por orden aproximado de frecuencia son: isquemia del nervio, tumores (meningiomas, adenomas de hipófisis), aneurisma de la carótida o comunicante posterior, traumatismo craneal, hernia transtentorial, meningitis, lesión isquémica del tronco cerebral (fig. e6.5). Un porcentaje, menor que en los otros nervios oculomotores, queda de etiología desconocida. Se han descrito casos raros asociados con hipotiroidismo. El diagnóstico de mononeuritis isquémica es probable en una persona de más de 45 años, diabética o con otros factores predisponentes de la arteriosclerosis, con una paresia brusca, incompleta y con respeto de la pupila. En tales casos, las pruebas de diagnóstico necesarias son pocas y el pronóstico es bueno. En el extremo opuesto está el paciente más joven, sin factores de riesgo vascular, con una paresia progresiva, con dilatación de la pupila u otros signos neurológicos anormales, en quien el estudio de imagen, análisis, LCR, etc., debe ser completo. La mayoría (alrededor del 90%) de los aneurismas que comprimen el III par tienen 5 mm o más de diámetro y se detectan mediante angio-RM o angio-TC.


El IV nervio craneal inerva el músculo oblicuo superior o mayor cuya paresia produce una diplopía vertical con hipertropía y exciclotorsión del ojo parético. La diplopía empeora al mirar hacia abajo. El ojo parético es el que produce la imagen más baja de las dos. El paciente compensa la diplopía inclinando y rotando ligeramente la cabeza con la mandíbula apuntando al lado parético (fig. 6.2). La causa más frecuente de parálisis del IV par son los traumatismos craneales seguidos de las lesiones isquémicas. Es el nervio que más a menudo se ve afectado en el herpes oftálmico. La afectación aislada de este nervio sin causa aparente es frecuente. Es muy raro que un aneurisma o tumor produzcan paresia del IV par. A veces la supuesta paresia del IV par es la descompensación de una foria antigua.
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Figura 6.2 Esquema del giro de la cabeza para compensar la diplopía. En A para compensar la paresia del recto externo derecho la cabeza gira en ese mismo sentido en el plano horizontal. En B, para compensar la diplopía por paresia del oblicuo superior derecho, la cabeza se rota ligeramente y se inclina hacia adelante y a la izquierda. En ambos casos la cabeza se mueve en el sentido de la acción fisiológica que ejercería el músculo parético sobre el globo ocular correspondiente.




El VI nervio craneal inerva el músculo recto externo cuya paresia produce diplopía horizontal con endotropía del ojo parético. La diplopía empeora al mirar a lo lejos. La imagen más alejada de la línea media es la del ojo afectado. El paciente compensa la diplopía rotando la cabeza hacia el lado del músculo parético (fig. 6.2).


La paresia aislada y aguda del VI par en el adulto es a menudo idiopática, reversible y sin secuelas. Se atribuye a procesos inflamatorios o a isquemia si el contexto de patología vascular del paciente (diabetes, HTA, etc.) así lo sugiere. Causas frecuentes de parálisis del VI par son los tumores del seno cavernoso y del clivus, el traumatismo craneal y la esclerosis múltiple, mientras que los aneurismas rara vez se presentan así. En la hipertensión endocraneal el VI nervio craneal se comprime contra el ligamento petroclinoideo, y el paciente presenta paresia unilateral o bilateral del VI par (fig. 6.3). Otras causas de parálisis bilateral del VI par son la carcinomatosis meníngea, el síndrome de Miller Fisher, el síndrome de Wernicke-Korsakov y las meningitis de predominio basal (tuberculosis, hongos, borreliosis, etc.).
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Figura 6.3 Paresia bilateral del recto externo en una meningitis tuberculosa en remisión. La flecha indica la dirección de la mirada.




El espasmo de acomodación simula una parálisis bilateral del VI par. El espasmo aparece al intentar la fijación. Puede ser asimétrico. Es de intensidad variable. Puede interferir con los movimientos horizontales de los ojos. Se identifica porque provoca la sincinesia normal de la miosis, y porque al ocluir un ojo el otro es capaz de abducciones completas en los movimientos de persecución o del reflejo oculocefálico. Su origen es psicológico. Otro síndrome de seudoparesia del VI par se observa en las lesiones del dorso del mesencéfalo (fig. 6.4).
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Figura 6.4 Seudoparesia del VI par por lesión (hematoma) del dorso del mesencéfalo. A. En posición primaria de la mirada hay un estrabismo convergente. B y C. Ambos ojos tienen una abducción normal por separado. D. TC que demuestra la lesión.




Síndrome de Möbius: la agenesia del VI par se asocia con parálisis facial (también por agenesia de su núcleo) o de otros nervios bulbares, retraso mental y otras anormalidades del desarrollo. La mirada vertical es normal.


Síndrome de Duane: puede ser unilateral y no producir, sin embargo, diplopía. De hecho, la visión es normal. La agenesia del motor ocular externo impide la abducción del ojo. Suele haber una inervación aberrante del recto externo por el tercer par, lo que produce, en la aducción, una cocontracción del recto interno y del externo con retracción del ojo y disminución de la hendidura palpebral. La aducción puede acompañarse de movimientos verticales asociados, habitualmente hacia arriba.









Parálisis combinadas de nervios oculomotores


Sus principales causas son: traumatismos, aracnoiditis basal, infiltración tumoral y lesiones vasculares o expansivas en el seno cavernoso.












Síndrome de Tolosa-Hunt


Cursa con paresia de los nervios oculomotores, de etiología idiopática, asociadas con dolor y que remiten con corticoides. El dolor precede a la oftalmoplejía. En el caso original de E. Tolosa, la anatomía patológica demostró un tejido inflamatorio de etiología desconocida. Por analogía se supone que esa inflamación en la región del seno cavernoso o de la fisura esfenoidal es la causa en todos los casos. La RM detecta una señal anormal en esas estructuras que se realza con gadolinio. El síndrome puede ser alternante de lado y recidivante. Hay que extremar los estudios a la búsqueda de una etiología demostrable (enfermedad sistémica como enfermedad de Wegener, sarcoidosis, infiltración linfomatosa, etc.). El diagnóstico final de este síndrome es por exclusión de las otras etiologías y por la recuperación con los corticoides.









Síndrome de C. Miller Fisher


Combina la oftalmoplejía con ataxia y arreflexia, se presenta de manera aguda con elevación de las proteínas en el líquido cefalorraquídeo (LCR), y por su evolución benigna se considera de naturaleza inflamatoria, próxima al síndrome de Guillain-Barré. De hecho hay formas intermedias entre ambos síndromes. De manera muy específica se han detectado anticuerpos antigangliósido (GQ1b) en este síndrome (ver Capítulo 24).









Síndrome del seno cavernoso


Se caracteriza por la afectación posible de los tres nervios oculomotores más la primera rama del trigémino (oftálmica). En las lesiones más posteriores se puede afectar también la segunda. El estado de la pupila es variable (puede haber una pupila de Horner, una pupila parética por lesión parasimpática del III par o una combinación de ambas). Si el retorno venoso de la órbita está comprometido se añade exoftalmos (más frecuente en las lesiones más anteriores). Las causas principales son los aneurismas de la carótida, las fístulas carotidocavernosas, los meningiomas, otros tumores y las trombosis venosas.









Síndrome de la fisura esfenoidal


Es similar al del seno cavernoso por la afectación de los nervios oculomotores y la primera rama del trigémino. Puede haber incluso exoftalmos dependiendo de la causa (tumor). Si la lesión se extiende hacia el vértice de la órbita hay una baja de agudeza visual por lesión del nervio óptico.





















Parálisis de la mirada


Las parálisis de la mirada no producen, en general, diplopía y muchas veces el paciente no es consciente del defecto, que sólo se encuentra en la exploración. Tienen un gran valor diagnóstico neurológico tanto para la topografía lesional como, a veces, para la etiología del cuadro clínico.


Son diferentes si la lesión está en los centros (o núcleos del tronco) que si está en la corteza o en los ganglios basales (tabla e6.3).






Parálisis nuclear de la mirada horizontal


El centro de la mirada horizontal está situado en la formación reticular pontina paramedial (FPPM) próxima al núcleo del VI par (fig. e6.6). Los centros pontinos están conectados entre sí y con el núcleo del III par (vía fascículo longitudinal posterior o medial) para activar o inhibir los músculos que intervienen en la mirada horizontal a uno y otro lado. Cada FPPM de la mirada lateral produce los movimientos rápidos-sacádicos hacia el mismo lado. Si se conservan las neuronas motoras del núcleo del VI par que recibe aferencias directas de los núcleos vestibulares, puede conservarse el reflejo oculovestibular.


La parálisis de los movimientos horizontales suele acompañarse de paresia facial y trigeminal del mismo lado y de déficit motor y/o sensitivo del hemicuerpo contralateral (síndromes alternos protuberanciales).









Parálisis nuclear de la mirada vertical


El centro de la mirada vertical se encuentra en el tegmento del mesencéfalo (tras el polo superior del núcleo rojo). Las neuronas fásicas se encuentran en el núcleo irFLM (fig. e6.7). El integrador neural de los movimientos verticales es el núcleo intersticial de Cajal. La lesión de los dos núcleos irFLM produce parálisis de la mirada vertical tanto hacia arriba como hacia abajo, y tanto para los movimientos voluntarios como automáticos (p. ej., la orientación a un ruido) y para los movimientos reflejos en los reflejos oculocefálico y oculovestibular. En infartos o lesiones de esclerosis múltiple diminutas es posible observar lesiones unilaterales de un solo núcleo irFLM. Dado que este núcleo inerva los músculos depresores unilateralmente y los elevadores bilateralmente, una lesión única produce una paresia homolateral de la mirada hacia abajo pero bilateral en la mirada hacia arriba. En los infartos más extensos, las parálisis de la verticalidad de la mirada pueden ser difíciles de observar por la disminución del nivel de consciencia y otros defectos neurológicos asociados.


Las neuronas que producen los movimientos verticales hacia arriba y abajo están entremezcladas en el núcleo irFLM, sin formar estructuras separadas. Por ello, los casos clínicos descritos con disociación de la parálisis de la verticalidad, sólo hacia arriba o sólo hacia abajo, se deben probablemente a la lesión selectiva de las vías eferentes de los núcleos irFLM hacia los núcleos del III y IV pares. Así, las lesiones de la comisura posterior producen parálisis de la mirada vertical hacia arriba, pues es por donde decusan las fibras implicadas en ese movimiento, mientras que las fibras para la mirada hacia abajo van más ventrales próximas al núcleo rojo, y por eso las parálisis aisladas de la mirada hacia abajo suelen ser por pequeñas lesiones prerrúbricas.












Síndrome dorsal del mesencéfalo


Incluye la paresia nuclear de los movimientos verticales asociada a pupilas dilatadas con reflejos fotomotores perezosos o ausentes, retracción de los párpados superiores, nistagmo vertical y nistagmo retractorio o de convergencia, desviación forzada hacia dentro de los ojos (seudoparesia del VI par) (fig. 6.4) y desviación oblicua de los ojos (fig. 6.4).









Síndrome pretectal (o de Parinaud)


Se debe a una compresión extrínseca de la región de la comisura posterior y produce una parálisis de los movimientos verticales de tipo supranuclear, además de nistagmo vertical, alteraciones de la convergencia retracción palpebral y una disociación en los reflejos pupilares. Dado que las fibras del reflejo fotomotor son más superficiales se lesionan antes que las del reflejo de acomodación (disociación luz-acomodación). Lo contrario puede ocurrir con las lesiones intrínsecas del mesencéfalo.


















Parálisis de la convergencia-divergencia


La parálisis de la convergencia es difícil de apreciar porque muchas personas no saben hacer el esfuerzo correspondiente, y se necesita reforzar el estímulo y la orden para que la intenten. Esto es más frecuente en las personas de más edad. Se asocia habitualmente con otros síntomas y signos del síndrome dorsal del mesencéfalo. Cuando es aislada, sin asociarse con alteraciones pupilares ni con paresia de la mirada hacia arriba, se debe sospechar un origen psicógeno.


La parálisis de la divergencia es discutida en la clínica ordinaria y se observa en lesiones traumáticas o de hipertensión intracraneal. Una situación similar a la parálisis de la divergencia se observa en la evolución de las parálisis del VI par bilateral o en el síndrome de Miller Fisher.









Parálisis supranucleares de la mirada


Se producen cuando la lesión afecta a las estructuras diencefálicas o corticales por encima de los centros del tronco y de los núcleos de los pares craneales. Se alteran los movimientos rápidos voluntarios de origen frontal (fig. e6.8) o los de origen parietal desencadenados por estímulos visuales (fig. e6.9), pero se conservan los movimientos reflejos vestibulooculares. Las parálisis supranucleares de la mirada horizontal de origen cortical se deben a lesiones del área frontal de la mirada y pueden ser unilaterales o bilaterales; las parálisis de la mirada vertical de tipo supranuclear se deben a lesiones de los ganglios basales y región subtalámica, y acompañan a muchas enfermedades degenerativas como la parálisis supranuclear progresiva y otras.









Parálisis internucleares


Son trastornos debidos a la interrupción de la conexión entre los núcleos oculomotores.






Oftalmoplejía internuclear anterior (OIA)


Se debe a la lesión del fascículo longitudinal posterior (o medial) que conecta el núcleo del VI par y la FPPM de un lado con el núcleo del III par contralateral para activar el recto interno en la mirada horizontal (fig. e6.10). La OIA puede ser unilateral o bilateral. Cuando es unilateral, la lesión está en el lado hacia el que se observa la OIA. Ésta se manifiesta por la lentitud o ausencia de sacadas en el ojo aductor (como si fuera una paresia del recto interno), mientras que el ojo abductor tiene sacudidas que simulan un nistagmo (vídeo 6.1). Pero esas sacudidas son en realidad sacadas dismétricas. Si el paciente puede hacer el movimiento de convergencia se disipa la duda de que pueda ser una paresia del recto interno. Puede haber otros trastornos asociados, como desviación oblicua (skew), nistagmo vertical o rotatorio, etc. La causa más frecuente de OIA, sobre todo si es bilateral, es la esclerosis múltiple, pero se puede observar en cualquier lesión del tronco (isquemia, tumor, encefalitis, etc.).









Oftalmoplejía internuclear posterior


Es muy rara y de difícil diagnóstico. Se debe a lesiones rostrales de la protuberancia y sus manifestaciones son las inversas de la OIA. Las sacadas son lentas en el ojo abductor y el aductor tiene sacudidas nistágmicas.









Síndrome de la una y media


Resulta de la combinación de la parálisis de la mirada en un sentido (una) y de la oftalmoplejía internuclear en el otro (y media) (fig. e6.11). Puede ocurrir tanto en el plano vertical, por lesiones en el mesencéfalo, como en el plano horizontal, por lesiones en la protuberancia, que son mucho más frecuentes. En el síndrome en el sentido horizontal el paciente sólo puede abducir un ojo. En el síndrome en el sentido vertical, uno de los ojos no asciende ni desciende y el otro conserva uno de los dos movimientos.












Apraxia ocular


Es una modalidad de paresia ocular en la que los pacientes no pueden desencadenar voluntariamente los movimientos sacádicos de refijación a un nuevo estímulo visual. Sería más correcto denominarla parálisis congénita de la mirada voluntaria. Es más frecuente en el plano horizontal que en el plano vertical. El síntoma característico de la parálisis en el plano horizontal es la sacudida brusca de la cabeza cuando el niño quiere fijar un nuevo objeto. El giro de la cabeza hacia el objeto se acompaña de un cierre de los párpados; los ojos se desvían en sentido contrario por efecto del reflejo oculocefálico. Tras abrir los párpados y con una o dos maniobras de giro de la cabeza en un sentido y otro consiguen fijar el objeto en la mácula.


La apraxia ocular puede ser idiopática, congénita, en niños sin lesiones cerebrales conocidas. Más a menudo se asocia con hipoplasia del cuerpo calloso o del vermis o con lesiones corticales, y se acompaña de estrabismo, retraso psicomotor y otras anomalías neurológicas. Entre ellas se encuentran la ataxia-telangiectasia y otros síndromes (Aicardi, Joubert, Pelizaeus-Merzbacher, etc.). La parálisis en el plano vertical es sobre todo sintomática de las neurolipidosis y de encefalopatías perinatales.


Se conoce la base genética de dos síndromes de ataxia con apraxia ocular. El tipo 1 se debe a mutaciones en el gen APTX (aprataxina) y cursa, además, con polineuropatía. El tipo 2 se debe a mutaciones en el gen SETX (senataxina) y produce un síndrome neurológico multisistémico.


Entre las causas adquiridas de apraxia ocular destacan las encefalitis autoinmunes con anticuerpos anti-Ma o anti-NMDA.


Los niños con la variedad idiopática de esta parálisis pueden mejorar con el desarrollo. En los demás casos el trastorno es estable o empeora si la enfermedad es progresiva.












Apraxia de los párpados


Se denomina así a la incapacidad de los pacientes para abrir los ojos a la orden, sin que exista debilidad (ptosis) ni cierre forzado (blefarospasmo). Se observa en la enfermedad de Parkinson y otras enfermedades degenerativas de los ganglios basales. Los pacientes presentan períodos prolongados de cierre no forzado de los ojos y son incapaces de abrirlos. Aunque se denomina «apraxia de los párpados», algunos autores opinan que se debe a una inhibición del músculo elevador. En ocasiones este fenómeno de la inhibición del elevador del párpado coexiste con auténtico blefarospasmo y con otros movimientos oculares anormales como desviaciones tónicas («crisis oculógiras»), y también con parálisis supranucleares de la mirada.












Movimientos oculares anormales involuntarios






Nistagmo


El nistagmo se debe a una mala función de los sistemas que ayudan a mantener las imágenes estables en la retina (sistema de fijación, reflejo oculovestibular o integrador visual).


Se distinguen dos tipos principales de nistagmo: «en resorte» (o sacudida) y pendular. El nistagmo «en resorte» o con sacudida rápida es un movimiento ocular anormal con una fase lenta primaria y una fase rápida de compensación; la dirección de la fase rápida sirve para denominar, por convención, al nistagmo. El nistagmo pendular es una oscilación a la misma velocidad en los dos sentidos.






Nistagmo «en resorte»


Puede ser aparente ya en la posición primaria de la mirada, pero en general es más amplio y evidente cuando se desplaza la mirada en el sentido de la fase rápida y se aumenta, por tanto, la excursión del ojo en la fase lenta o primaria. El nistagmo «en resorte» es propio de las lesiones del sistema vestibular periférico o central. Las lesiones del aparato vestibular periférico producen con frecuencia un nistagmo horizontal y rotatorio con una dirección fija y una velocidad constante de la fase lenta, además de un vértigo rotatorio intenso y manifestaciones vegetativas (ver Capítulo 7). Las lesiones vestibulares centrales (vestibulocerebelosas) producen nistagmo variable con la mirada y con una velocidad creciente o decreciente de la fase lenta o primaria. Los nistagmos por lesiones centrales pueden ser «puros» horizontal, vertical o rotatorio.


Algunos tipos de nistagmo son muy indicativos del origen de la lesión. Las lesiones en el mesencéfalo producen un nistagmo vertical o un nistagmo retractorio (el ojo parece que entra y sale ligeramente de la órbita). También suele ser de origen mesencefálico (aunque puede aparecer con otras localizaciones lesionales) el nistagmo «en dientes de sierra», en el que un ojo sube y otro baja (o see-saw). Las lesiones en los núcleos vestibulares del bulbo producen un nistagmo rotatorio puro. Las lesiones expansivas en el agujero occipital que lesionan el flóculo provocan un nistagmo que bate hacia abajo.









Nistagmo pendular


Siempre es de origen central y hay dos tipos principales: el congénito y el adquirido. El nistagmo pendular congénito es, en unos casos, horizontal (la mayoría de las veces) y en otros, vertical. El nistagmo puede cambiar con la mirada (p. ej., es claramente sinusoidal en la posición primaria y con sacudidas más rápidas en las posiciones excéntricas). Aunque puede ser aislado e «idiopático», suele asociarse a trastornos congénitos de la visión, como acromatopsia, hipoplasia del nervio óptico o de la fóvea, albinismo y enfermedad de Down, entre otras muchas causas. A pesar del nistagmo, muchos pacientes tienen una buena visión.


El nistagmo pendular adquirido se observa casi siempre en fases avanzadas de la esclerosis múltiple o en algunas leucodistrofias. Se atribuye a la lesión del haz centro tegmental y de las otras vías del tronco cerebral que conectan los núcleos oculomotores con las vías olivocerebelosas. Por ese motivo se asocia al síndrome del temblor velopalatino, que también se debe a lesiones en las vías cerebeloolivares. Es muy variable y puede cambiar el plano del penduleo, e incluso un ojo puede ir en desfase del otro, con movimientos caóticos (pero son lentos, no rápidos como el opsoclono).












Miorritmia oculomasticatoria


En este síndrome coexisten contracciones rítmicas continuas de la mandíbula síncronas con oscilaciones oculares disociadas de vergencia. Se ha descrito como patognomónico de la enfermedad de Whipple cerebral (ver Capítulo 15).









Mioquimia del oblicuo mayor


Está producida por descargas oscilatorias rápidas de baja amplitud que causan un movimiento de torsión de un ojo. Duran menos de 10 segundos y producen una sensación de diplopía intermitente, borrosidad visual o tremulación del ojo. Se diagnostica al comprobar el movimiento del ojo cuando mira hacia abajo y adentro, bien con el oftalmoscopio o con la lámpara de hendidura. Es un trastorno idiopático y benigno que responde a carbamazepina o gabapentina. Si no hay respuesta se puede intentar un tratamiento quirúrgico (tenectomía del oblicuo superior y miectomía del oblicuo inferior ipsilateral) o infiltración con toxina botulínica. Algunos autores sostienen que este síndrome se puede deber a compresiones del nervio a su salida del mesencéfalo por bucles de la arteria cerebral posterior y que puede mejorar con la descompresión quirúrgica.









Bobbing y otros movimientos oculares rápidos anormales






Bobbing



Consiste en sacudidas verticales conjugadas con la fase rápida hacia abajo y la lenta hacia arriba (vídeo 6.2). Son periódicos y de frecuencia variable, pero, en general, baja (alrededor de uno por segundo). Se han descrito variantes de este movimiento en las que la sacudida inicial hacia abajo es lenta y la recuperación rápida (inverse bobbing) o bien con dirección hacia arriba de la fase rápida en lugar de hacia abajo (reverse bobbing). Pero el significado semiológico de todos ellos es similar, indicativo de una lesión aguda protuberancial. Se han descrito algunos casos en comas tóxicos y en la encefalitis por anticuerpos anti-NMDA. Los pacientes pueden tener, además, otros tipos de parálisis de los movimientos horizontales, nistagmo pendular vertical, parálisis facial, disminución del nivel de consciencia, rigidez de descerebración y otros signos de la lesión del tronco.









Dismetría ocular


Los movimientos sacádicos pasan o no llegan al punto de fijación (sacadas hipermétricas o hipométricas). Suelen deberse a lesiones del vermis del cerebelo y de los núcleos fastigios.









Flúter ocular


Aparecen unas oscilaciones rápidas y breves al término de cada movimiento sacádico en el plano horizontal. Son sacadas de refijación y se deben a que la disfunción de las neuronas «pausa» lo mismo que el opsoclono.









Opsoclono


Consiste en movimientos conjugados de los ojos, rápidos y caóticos en todas direcciones (vídeo 6.3). Empeora con la fijación. Con frecuencia se asocia a mioclono generalizado y ataxia cerebelosa. La etiología es muy variada. Hay una variedad idiopática probablemente inflamatoria postinfecciosa que puede responder a los tratamientos inmunomoduladores (corticoides, inmunoglobulinas) y a otros tratamientos sintomáticos como clonazepam o pirazetam. En casos postinfección estreptocócica se han detectado anticuerpos antineuroleucina. En los niños se asocia con frecuencia a neuroblastoma (50% de los casos). En los adultos alrededor del 20% de los síndromes de opsoclono-mioclono son paraneoplásicos. La mayoría de estos síndromes paraneoplásicos se asocian con un anticuerpo (anti-Ri) y con neoplasias de mama con degeneración cerebelosa. En estos casos, la evolución tras el tratamiento del cáncer y la inmunoterapia es variable. También se ha descrito en pacientes con anticuerpos anti-NMDA. Otros casos se deben a diferentes trastornos tóxicos (tricíclicos, opiáceos, antiepilépticos, neurolépticos, etc.), metabólicos (estados hiperosmolares), tumores y hemorragias de tronco y tálamo. Entre las infecciones se ha descrito en encefalitis por citomegalovirus y virus West Nile.









Crisis oculógiras


Son movimientos conjugados más a menudo en el sentido vertical hacia arriba. Son movimientos rápidos pero no sacádicos, y su principal característica es el carácter tónico, espasmódico, que sostiene los ojos en esa posición durante varios segundos o minutos. El paciente puede interrumpir o no el movimiento anormal transitoriamente. A menudo los ojos se desvían no sólo hacia arriba sino a un lado, y se acompañan de otros espasmos distónicos de los músculos del cuello o de la mandíbula. Estas crisis eran características de las secuelas de la encefalitis letárgica. Pueden ser una manifestación precoz de la enfermedad de Wilson. Actualmente se observan, sobre todo, como efecto secundario de los fármacos antidopaminérgicos, incluso de los débiles que se usan como antieméticos (metoclopramida) o antivertiginosos (sulpirida). También se han descrito por cetirizina y oxcarbazepina. En estos casos son espontáneamente transitorias, pero si son intensas se debe administrar, para aliviarlas, un anticolinérgico por vía parenteral (biperideno). Si se hacen crónicas como secuela de la encefalitis o como parte del síndrome de la distonía tardía por neurolépticos, pueden ser resistentes a todos los fármacos.















Trastornos de las pupilas


Las pupilas reciben inervación pupilodilatadora simpática y pupiloconstrictora parasimpática (fig. 6.5). El tamaño pupilar depende del equilibrio entre ambas. El defecto de una de ellas o el exceso de la otra tienen efectos similares sobre el tamaño de la pupila, aunque no sobre sus reacciones reflejas o químicas. El brazo aferente de los reflejos pupilares tanto a la luz como a la acomodación es la vía visual, mientras que para el reflejo cilioespinal es el trigémino o el haz espinotalámico.
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Figura 6.5 Esquema de las vías anatómicas de los reflejos fotomotor en A y de acomodación en B. A. Para el reflejo fotomotor, la vía aferente procede de la retina (trazo amarillo) y sin hacer sinapsis en el ganglio geniculado alcanza la región pretectal donde hace sinapsis con interneuronas que proyectan a ambos núcleos de Edinger-Westphall de donde parte la vía pupilo-constrictora parasimpática (trazo rojo). B. Para el reflejo de acomodación, la vía aferente (trazo amarillo) procede de la retina, hace sinapsis en el ganglio geniculado y alcanza el área visual primaria de donde se proyecta hacia el área pretectal para hacer sinapsis con interneuronas que se proyectan de manera bilateral hacia el núcleo de Perlia, de donde parte la vía eferente (en trazo rojo).




Las anormalidades pupilares (excluidas las debidas a una patología local del globo ocular) son secundarias bien a una lesión estructural en las vías pupilares, o bien a un trastorno funcional, a menudo por fármacos. Lesiones intraoculares (p. ej., el glaucoma agudo) producen midriasis.


Los fármacos que causan miosis intensa más a menudo son los opiáceos, los anticolinesterásicos (en el tratamiento de la miastenia), la nicotina, alfa-metil-dopa y los colirios de pilocarpina o similares (glaucoma crónico). Los que producen midriasis (extrema y arreactiva) son los colirios de atropina o fenilefrina y la ingesta importante de fármacos como anticolinérgicos, antidepresivos tricíclicos, antihistamínicos o efedrina. La cocaína, la intoxicación por setas y el botulismo también producen midriasis.


Ocasionalmente pueden verse midriasis intensas en los pacientes con descargas adrenérgicas agudas, Las anormalidades pupilares que pueden encontrarse en el coma están descritas en el capítulo correspondiente (ver Capítulo 10). Las de más interés clínico general son las que se describen en la tabla 6.2. A pesar de su gran valor semiológico, las alteraciones de las pupilas rara vez son sintomáticas. Sólo las dilataciones paralíticas de las pupilas suelen ser percibidas por los pacientes bien por la fotofobia (porque las pupilas no se cierran para reducir la iluminación excesiva) o por la borrosidad visual para la visión cercana (leer) por la pérdida de la acomodación.




Tabla 6.2 Principales anomalías pupilares
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Síndrome de Horner (fig. e6.12)


Es la asociación de miosis, ptosis palpebral leve y enoftalmos (aparente). Puede haber disminución de la sudoración en la hemicara correspondiente. La miosis nunca es en punta de alfiler. La ptosis tampoco llega a tapar la pupila e impedir la visión y se acompaña de una discreta elevación del párpado inferior. Los dos datos básicos de la pupila de Horner es que no se dilata en la oscuridad (lo que sí ocurre en la anisocoria fisiológica) ni tampoco reacciona al colirio de cocaína al 4%.


Se debe a una interrupción de la vía simpática ipsilateral a cualquier nivel de su trayecto. Para distinguir las lesiones preganglionares de las posganglionares se requiere la práctica de una prueba con colirios (tabla e6.4). La anhidrosis de la hemicara se observa en las lesiones proximales a la bifurcación de la carótida.


Las causas de un síndrome de Horner son numerosas y dependen de la topografía (tabla e6.5). En casi todos los casos la pupila de Horner se acompañará de otros síntomas y signos que orientarán el diagnóstico y las pruebas complementarias a realizar. Cuando la pupila de Horner se presenta aisladamente casi nunca se encuentra una lesión en las exploraciones complementarias (fig. e6.13). Por ello algunos autores ante una pupila de Horner aislada proponen simplemente descartar un tumor del vértice pulmonar. La lesión del centro ciliospinal en la médula o de las raíces C8-D1 se debe sobre todo a tumores, traumatismos y siringomielia. En el cuello se observa por adenopatías, bocio, trombosis o disección de la carótida y, a veces, después de cualquier intervención quirúrgica en esa región. En la región paraselar-sifón carotídeo se puede observar en aneurismas, disecciones de la carótida, granulomas y tumores diversos. En el tronco cerebral es frecuente en los infartos de la región lateral del bulbo, siringobulbia y otras lesiones intraaxiales.









Pupila de Adie


Se debe a la denervación parasimpática del esfínter del iris y de los músculos ciliares por una lesión ganglionar o posganglionar dentro de la órbita. Inicialmente suele ser unilateral. En la fase aguda, la pupila está dilatada y responde apenas a la luz y la acomodación está paralizada. Luego se produce una reinervación anómala y fibras destinadas a los músculos ciliares alcanzan el iris. En la luz ambiental normal la pupila anómala está más dilatada, y frecuentemente es de perfil irregular (discórica). La acomodación a la visión cercana provocará una miosis lenta y persistente (tónica) (fig. e6.14). La instilación de una solución colinérgica débil (pilocarpina al 0,125%) provoca una intensa contracción pupilar sólo en la pupila desnervada. Con el paso del tiempo, la pupila de Adie puede hacerse miótica.


La pupilotonía de Adie es más frecuente en las mujeres entre los 20 y 40 años. Muchas veces es asintomática y se descubre casualmente. La molestia más habitual es el deslumbramiento con luz brillante por el retraso de la reacción a la luz. Suele asociarse con una abolición de alguno de los reflejos osteotendinosos (síndrome de Holmes-Adie). La etiología es desconocida. Puede observarse como secuela o asociada con algunas polineuropatías. La asociación, muy rara, de los síndromes de Adie y de Horner se denomina síndrome de Ross, y se supone que es debida a la degeneración de las dos proyecciones posganglionares, simpática y parasimpática.









Pupilas de Argyll Robertson


Ambas pupilas están mióticas y a menudo son irregulares. No responden o apenas a la luz, pero el reflejo de acomodación está conservado (fig. e6.15). Esta disociación entre la respuesta a la luz/acomodación es el dato cardinal. Un prerrequisito fundamental es la conservación de la agudeza visual. Se debe a una lesión de la vía del reflejo pupilar a la luz rostral a los núcleos oculomotores, desde el techo del mesencéfalo a una lesión selectiva de algunas fibras dentro del III par o de los nervios ciliares. Es típica de la neurosífilis, pero también se presenta en la diabetes, alcoholismo, amiloidosis, linfomatosis, lepra, neuritis hipertrófica, enfermedad de Refsum, enfermedad de Lyme y esclerosis múltiple.









Pupila de Marcus Gunn


Las lesiones completas del nervio óptico interrumpen el brazo aferente del reflejo fotomotor. En tal caso, la estimulación del ojo ciego no provoca reflejo fotomotor ipsilateral ni contralateral, mientras que la iluminación del ojo sano produce una miosis intensa en ambos ojos, ya que el brazo eferente del reflejo pupilar (III par) está conservado. En los pacientes con una afectación parcial del nervio óptico, o en los que se recuperan de una completa, la iluminación de cada ojo pasando lentamente de uno a otro lado produce un reflejo fotomotor normal. No obstante, si se iluminan las pupilas alternativamente de forma rápida, con un ritmo aproximado de un segundo en cada ojo, se observa que cuando se pasa del lado sano al patológico, la pupila del lado patológico se dilata en lugar de mantenerse contraída (sin anisocoria). Esto se conoce como fenómeno de Marcus Gunn o defecto pupilar aferente relativo (DPAR) (vídeo 6.4). El DPAR es muy específico de las lesiones del nervio óptico. No se observa en las pérdidas de visión por lesión macular-retiniana ni en los pacientes simuladores o con pérdida de visión psicógena.












Exoftalmos


Se denomina exoftalmos a la protrusión del globo ocular respecto del plano coronal de la órbita. Se puede medir mediante los milímetros que separan el borde de la córnea (limbo) del borde de los párpados. El exoftalmómetro permite medir más exactamente la distancia entre la superficie corneal y el borde orbitario lateral, que oscila entre 21 y 24 mm (depende de la edad y raza). No debe haber más de 2 mm de uno a otro ojo. La misma distancia se puede medir bien en las pruebas de imagen. Hay exoftalmos desde la infancia en personas con anomalías de conformación del cráneo y de la órbita (p. ej., en el síndrome de Crouzon) que pueden empeorar durante el crecimiento y en la edad adulta.


Las causas de exoftalmos adquirido se resumen en el cuadro 6.1. Muchas lesiones orbitarias producen dolor, especialmente las de naturaleza inflamatoria, como la miositis orbitaria, el seudotumor orbitario, la granulomatosis de Wegener o la tromboflebitis del seno cavernoso. Otros síntomas asociados al exoftalmos y al dolor, como parálisis oculomotora y pérdida de agudeza visual, enrojecimiento ocular, edema, etc., son comunes y muy importantes para orientar clínicamente el diagnóstico, que depende, esencialmente, de la neuroimagen.





Cuadro 6.1 Principales causas de exoftalmos









Tumores y procesos expansivos


Glioma del nervio óptico


Neurofibroma del nervio óptico y de los nervios oculomotores


Linfangioma


Hemangioma capilar y venoso


Sarcomas (Ewing, granulocítico y otros)


Leucemias y linfomas


Meningioma


Metástasis


Tumores de las glándulas lagrimales









Procesos inflamatorios y vasculitis


Celulitis orbitaria


Miositis y seudotumor orbitario idiopático


Oftalmopatía hipertiroidea (enfermedad de Graves)


Mucocele


Granulomatosis de Wegener


Tromboflebitis del seno cavernoso









Otros procesos


Fístulas carotidocavernosas


Quistes dermoides


Fracturas de la órbita


Displasias óseas















Seudotumor orbitario o inflamación orbitaria idiopática


En algunos pacientes que consultan por exoftalmos y dolor ocular, las pruebas de neuroimagen no demuestran un tumor, de ahí el nombre de «seudotumor», sino un engrosamiento de los músculos (fig. 6.6) de la grasa y de las fascias de la órbita. Cuando se afectan sólo los músculos se habla de miositis orbitaria. La base histológica es una inflamación de tipo crónico linfoplasmocitario de origen desconocido que afecta a todos los tejidos de la órbita y en particular a la grasa y músculos, pero también puede extenderse a las meninges del fondo de la órbita y del seno cavernoso.





[image: image]

Figura 6.6 A. Exoftalmos e inyección conjuntival. B. Miositis orbitaria. Los músculos extraoculares, principalmente los rectos externos y el recto inferior derecho, están engrosados y con hiperseñal en la RM.




Es obligado descartar focos infecciosos de vecindad, alteraciones tiroideas y enfermedades sistémicas, en particular granulomatosis de Wegener y panarteritis nudosa. Algunos casos son secundarios a herpes zóster oftálmico. En caso de duda está indicada la biopsia diagnóstica. Rara vez la extensión de la inflamación puede producir reacción meníngea con anomalías en el LCR, o bien estenosis de la carótida intracavernosa y signos de isquemia cerebral. La respuesta al tratamiento corticoide (prednisona 1 mg/kg) es espectacular, y los pacientes notan casi inmediatamente el alivio del dolor y la regresión del exoftalmos. En 1 o 2 meses se puede retirar progresivamente el tratamiento. En los casos rebeldes se debe recurrir a la azatioprina o a la radiación (2.000 g).









Oftalmopatía tiroidea


Es una variedad de enfermedad inflamatoria de la órbita. Se observa en el curso de la enfermedad de Graves-Basedow, más a menudo en mujeres de mediana edad. La oftalmopatía puede ser el primer signo de la enfermedad tiroidea. Tiene un curso subagudo e indoloro, pero hay casos malignos con una evolución muy rápida que pronto pone en peligro la integridad del globo ocular. La restricción de la movilidad ocular es mayor hacia arriba. Puede haber diplopía, enrojecimiento e irritación ocular, sequedad conjuntival, baja de agudeza visual y retracción palpebral. En la TC y en la RM se aprecia el engrosamiento fusiforme de los músculos. Esta miositis se debe a una reacción inmunológica mediada por anticuerpos contra el músculo y otros tejidos de la órbita, debido a la proliferación de células B a su vez debida a la reducción de células T supresoras. El tratamiento de la oftalmopatía tiroidea no es sólo la corrección del hipertiroidismo sino el tratamiento corticoide. Cuando éste falla y la agudeza visual está amenazada se recurre a la radioterapia o a la cirugía descompresiva.


El resto de las causas de exoftalmos como tumores, malformaciones vasculares, histiocitosis X, osteomielitis, metástasis, etc., se diagnostican por las pruebas de imagen y la biopsia, y se tratan de acuerdo con su naturaleza.
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Fluencia verbal Descripcion de su trabajo o de sus
aficones

Fluencia verbal por Palabras que emplezan por P u otras

categorias letras

Animales, frutas, colores, flores
Cosas de la casa, herramientas

Comprension Una, dos, tes Grdenes suceswas

Denominaciony Los objetos de la mesa, las partes de

reconodmiento visual un elo] o de las gafas, una escena o
fotografia

Repeticion De palabras o frases

Abstracciones Explcar un refran. Qué son una pera

y semejanzs y una manzana, el ojo y el azul, una
pesetay un euro

Memoria inmediata Repetir la direccion de una persona
yal cabo de 1 minuto

Memoria diferida Del contenido de un texto o de tres
noticias al cabo de unos minutos

Informacion personal Domicllo, teléfono, namero y nombre
de hijos y nietos

Informacion general Captal de Espania o Francia, nombre del

rey, eina, papa, presidente del goblerno

Calculo elemental Sumay resta de dos cifras
Un problema aritmético sendillo
Sustracciones seriadas (100 menos 7, 20
menos 3)

Praxia ideomotriz Pantomima del uso de las tieras, el
peine o el saludo milftar
Hacer |a sefal de la cruz
Imitar gestos no simblicos de las manos
del explorador

Praxia constructiva Copiar un cubo, dibujar la esfera
de un reloj

Fundiones ejecutivas Sequir una secuencia motora

(pruebas motoras) (palma-purio-borde de la manc)

Pruebas de «go-no-go»
Movimientos oculares antisacédicos
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Queja del paciente

Trastornos probables

Signos de apoyo o comprobacién

Subo malIas cuestasy las escaleras

Paresia piramidal
Enfermedad neuromuscular

Hiperreflexa, signo de Babinski
Hiporreflexi, atrofia muscular

Bajo peor las escaleras que subirlas

Ataxia cerebelosa
Ataxia sensorial

Dismetria
Signo de Romberg +alteraciones de Ia sensibilidad profunda en los pies
Arteflexia aquiea y rotuliana

Me caigo cuando cierto los ojos, s me
tapola cara con la toalla, o me levanto
aoscuras

‘Ataxia sensorial

Disfuncion vestibular

Signo de Romberg +alteraciones de Ia sensibilidad profunda en los pies
Arteflexia aquiea y rotuliana

Vértigo, nistagmo, desviacion de los Indices o del tronco en la prueba
de Romberg, abolicion reflejo oculovestibular

‘Ando como borracho

Ataxia cerebelosa

Dismetria. Signo de Romberg ()

Me voy a un lado al andar

Disfuncion vestibular

Vertigo, nistagmo, desviacion de los Indices o del tronco en la prueba
de Romberg

Voy por la clle como flotandoy me
mareo al mover la cabeza

Disfuncion vestibular

Ansiedad

Vertigo, nistagmo, desviacion de los Indices o del tronco en la prueba
de Romberg
Exploracion normal

“Artasto los ples

Paraparesia piramidal
sindrorne rigido-acinético

Hiperreflexa, signo de Babinski
Amimia, igidez muscular, temblor, acinesia

Topiezo con las puntas de Ios ples
y me hago esguinces de tobillo

Enfermedad neuromuscular

‘Atrofia de los musculos anteriores de la plera. Abolicion de los refljos
aquleos. Pes cavos
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Velocidad de

Denominacién Didmetro Miclinizacién conduccién Modalidad sensitiva
lao Aalfa 13200 Gruesa 80-120ms Propiocepcion

oA beta 6125 Mediana 3575 ms Tacto, pesion, vibracion
o Adehta 151 530 ms Tacto, fio, dolor

NoC 021,50 Ninguna 052ms Temperaturay dolor
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Queja o trastorno observado

Incongruencia

Anosmia Tampoco huele un agente iitante (que estimula el trigémino)
No percibe un aroma (café) en la nariz pero sfen la boca que en realidad estimula a misma via
Diplopla Sigue viendo doble (o multile) con cada ojo por separado (descartada una causa intraocular)

Espasmo de convergencia del VI par

Se acompania de la miosis pupilar reflfa fisiclogica (seudoparesia bilateral
Altapar un ofo el otro tiene movimientos de abduccion normales

Ceguera total biateral

Conserva el reflejo de amenaza, el refleo fotomotor y el nstagmo optocinético

Ceguera monocular total

Conserva el reflejo de amenaza, el refleo fotomator directo y el consensual del otro ojo

Ojo semicerrado

‘Ausencia de la contraccion compensadora del frontal (seudoptosts)

Sordera total

Parpadea ante un ruido Imprevsto (con los ojos cerrados)

Afonla

l paciente habla en un cuchicheo constante, sin altibajos, pero pued toser normalmente

Pardlisis de la lengua para los
movimientos voluntarios

Mueve bien los alimentos y la saliva en la boca al comer y tragar

Pardliis de un brazo o de una pierna

Mueve bien la extremidad en un gesto (mimica), al vestirse o andar

Sise e sostiene el brazo o la pierna y s defan caer lo hacen lentamente (incluso no caen)

Puede contraer el masculo parético al pedirle otro movimiento. Por eemplo, flexiona un brazo al pedirie
que extienda el otro

No extiende una pierna contra resistencia pero ko hace i se le pide que flexione la otra (signo de Hoover)

Pardliis 0 anestesia totales de las plemas

Conserva otras funciones que suelen estar abolidas en una lesicn organica como el tono, s refleos o
los esfineres
No mueve la plerna a a orden enla cama pero se sostiene de pie

Pérdida de la sensibilidad en cualquier
zona del cuerpo

Pérclida de todas las modalidades sensitivas, especialmente anestesia dolorosa total

Pérdida de la sensiilidad en una
extremidad o en un hemicuerpo

Uimites netos del defecto (p. ], justo enla lnea media) o que no corresponden a un terrtorio anatomico

Temblor o movimientos anormales

Mo siguen los patrones habituales y disminuyen con la distraccion (se requiere mucha experiencia para el
diagndstico de movimientos anormales psicogenos)

Inconsciencia (apariencia de suefio
fiologico)

No reacciona en absoluto a ningun estimulo, i al dolor, pero no hay ateraciones pupilares, vegetatvas
i del resto de Ia exploracion neurologica (especialmente ocular, . e}, parpadea a un ruido o al roce de
las pestarias)

Crisis convulsiva

No se defa explorar, chirta los dientes, gita, llora, muerde, agarra o pega, contorsiona la pelis o el
tronco (opisttonos) y pedalea o patalea sin ritmo convulsivo. Estos sintomas pueden estar presentes en
algunas criss frontales «hipermotoras».

‘Ataxia de la marcha

Hace gestos exagerados con los brazos para mantener el equilbrio (como aletear)
Notiene otros trastoros asociados como dismetria de las plemas, nistagmo o temblor

Calda en la prueba de Romberg

No mefora si se e da un apoyo. Por elemplo, cogiéndole los dedos que tiene extendidos al frente hace
fuerza en contra del explorador






OEBPS/OEBPS/images/B9788480867504000016_aa005.png
Sindrome

Queja subjetiva

Hallazgos en la exploracion

Astenia global

Agotamiento general y permanente antes de cualauier
esfuerzo
El paciente se sente incapaz de hacer nada

Ninguno (el paciente puede tener caguexia o signos de una
enfermedad debilitante general)

Respuestas paraddjicas (un adolescente agotado pued sali
disparado a hacer deporte 0 a la discoteca)

De fatiga conica

Se siente agotado con cualquier minimo esfuerzo

Dolor muscular generalizado (fbromialgia)
Otros sintomas asociados (cefalea, mareo, insomnio,
alteraciones de memoria, ansiedad, depresion, etc)

Nohay atrofias musculares ni otras anomalias en la
exploracion

Muchos puntos dolorosos en los misculos o sus nsefciones
Resto dea exploraion normal

Miastenia

Fatigabilidad con el esfuerzo norma en tareas precisas
(masticar, leer, sostener los brazos, andar, tc) que se
recupera con el reposo

Fuerza inicial normal que decae con las contracciones
repetidas

Debilidad neuromuscular

Incapacidad o dificultad en tareas o gestos concretos

El defecto es congruente con los hallazgas de la exploracion
(debilidad, atrofla muscular, alteracion de os reflejos)






OEBPS/OEBPS/images/B9788480867504000041_f04-01a-9788480867504.jpg





OEBPS/OEBPS/images/B9788480867504000053_t0020.png
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(atrofia (enfermedad

Normal multisistémica) _de Parkinson)
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Receptor

Estimulo

Localizacién

Sensacién

Mecanorreceptor Fuerza mecénica Piel, tefido subcuténeo (Merkel, Meissner)  Tacto, presidn, cosquilleo
Aparato vestibular Cinestesia
Misculos (husos), tendones (Golgi) Propiocepcion*
y articulaciones
Céclea Audicién
Visceras Distension
Vasos PresiGn arterial**
Fotorreceptor Electromagnético (uz) Retina Vision
Termorreceptor Termico il (Krause) Calory frio
Quimiorreceptor Sustancias quimicas Mucosa olfatoria Olfato
Papilas gustativas Gusto

Arterias

PO, PCO,, pH**

Nociceptor (fbras terminales)

Mecanicos, quimicosy térmicos (lesionales)

Piel, visceras, musculos, articulaciones, vasos

Dolor
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Reposo Fotomotor directo Fotomotor consensual Acomodacién
Lesion del nevio 6ptico Normal Abolido Normal Normal
Lesion del l par Midriasts Abolido Abolido Abolido
Argyll Robertson Miosisiregular  Abolido Abolido Normal
Adie Midriassligera Muy lento o abolido Muy lento o abolido Normal (tnica)
Recuperacion lenta
Horer Miosis Normal Normal Normal
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Nommal

Estimulo
izquierdo

Estimulo
derecho

Estimulo
izquierdo’

Estimulo
derecho

Estimulo
izquierdo

Estimulo
derecho

Respuestas y latencias

~10m seg

Rt
lzqda, === 4= ===

A1
Dcha. - ——4----

nervio facial derecho (brazo eferente dal refisjo)

A2
s

Re (ratrasada
_{ oausente)

Rc
b
R2(ambas

-} retrasadas
o ausentes)

A1 R2

i
Ao
Foz
Ao (rotrasada
- + o ausente)
A1 Ra(ambas
- ¥ retrasadas

o ausentas)
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Sintomas y signos

sindromes hipermetabolicos _Desencadenante principales Tratamiento*

A. Inducidos por farmacos o drogas

Sindrome maligno de los Antpsictticos Rigidez muscular progresiva, Bromociptina, dantroleno,

neurolépticos Supresion de dopaminérgicos mutismo, disautonormla amantadina, relajantes musculares

Hipertermia maligna Gases anestesicos, succinicolina  Comienzo subito, igidez muscular,  Enfriamiento drastico (agua
Miopatia de base hipertermia extrema helada), dantroleno

Sindrome serotoninérgico Inhibidores de la recaptacion dea  Comienzo progresivo, ‘Antagonistas de la serotonina,
serotonina (solos o asociados) hiperreflexia, miodonias, propranolol, benzodiazepinas

alteraciones de la conducta,
confusién, coma

Sindrome anticolinérgico Antidepresivos tricclicos, Alucinaciones, confusion, delito,  Fiscstigrina, benzodiazepinas
antiparkinsonianos, coma, plel secaoja-caliente,
anthistaminicos, atropina midiasis

Sindrome simpaticomimetico Cocalna, éxtasks, anfetaminicos  Hipertermia, hipertension, Simpaticolficos, enfriamiento

taquicarda {tormenta
disautondmica), convulsiones,
hemorragia cerebral infarto de
miocardio, CID, MO

B. No debidos a farmacos

Catatonia letal Episodios psicdticos o afectivos  Acinesia,rigidez cérea, mutismo,  Benzodiazepins
graves rechazo de la comida TEC

Golpe de calor Eferccio o exposicion a amblente _ Hipertermia, deshidratacion, FRA,  Enfriamiento, rehidratacion
calurosoy humedo (alcohol) MO

Infeccion del SNC Meningoencefalits viral Signos meningeos, convulsiones,  Antibioticos, aciclovir
bacteriana signos focales, HIC

Tetanos Herida, puncion “Trsmo, espasmos musculares, Inmunoglobulinas, antibiotcos,

opistetonos, hipersensibiidada  benzodiazepinas

estimulos
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Principales

Neurona
preganglionar _ Ganglios ___ Nervio Organo diana___ Funcién
Colurna
intermedio lateral
de la médula
a1 Cenvical Pl crotideo  Ooyglindulas  Dilatar pupila Signo de Homer
superior del sudor Sudoracion cara (miosis, enoftalmos
anhidrosis)
0204 Paravertebrales  Plexo Corazén, pulmén  Aumento Alteracion del ritmo
ganglio cenvicobraquial  Extremidad dela contracddn, de aardiaco
estrellado superior Ia frecuenda cardiaca Alteraciones vaso
y del flujo coronario motoras y sudor en
Broncodiatadén el brazo
D511 Paravertebrales  Plexo celaco Visceras Disminuir peristalsis Gastroparesia
y celiacos abdomino-péhvicas y secrecién
Contraccién esfinteres
[ExT) Paravertebrales  Plexo celaco Vejgay brganos  Disminuye tono vejiga  Dilatacion vesical
sexuales. Contraccion esfinteres  Retenddn de orina
Contraccién itero
Eyaculadén en hombres
5315 Paravertebrales Plexo lumbosacro _ Extremidades Vasoconstriccién Hipotension
inferiores Piloereccion ortostética
Sudoracién Anhidrosis
Parasimpético  N.adyacentes  Cilar Wpar,nervios s Contraer pupila Midriasis
pares araneales ciliares
Esfenopalatino VI, nenios clares_ Glandula lagrimal _ Secrecion Sequedad del ooy
y dtico sublingual mucosas
y submaslar
Submandbular X par Gléndula parétida  Secrecion Falta saliva
Intaviscerales X par, nervio Aorta, corazén,  Disminuye contraccien,  Alteracin del rivmo
vago pulmon, visceras frecuendia cardiacayy flujo  cardiaco
abdominales coronario
Aumenta peristalsis
y secrecién en érganos
secretores
Segmentos S2-34 _ Inraviscerales  Nervios Vejga, recto Micdén Retencion de orina
esplacicos y érganos Disminuye tono esfiter anal y heces, impotencia
intrapebvianos  genitales Defecacién sexual

Ereccitn
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Retraso Esfuerzo Espasticidad

Movimientos en espejo No No No

Sincinesias 51(100-300 ms) si si
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Distribucién Sintomas y signos asociados
Nivel cortical Heniparesia (de predominio  aresia facial con disociacion automatica voluntaria
faciobraquial o crural) Paresia facial de tipo central (predominio inferior)
Otros trastomos de origen cortical (afasia, apraxia, mioclonias o ariss convulsivas
Trastornos sensitivos en la misma localizacien
Hermianopsia homonima
Nivel capsular Hemiparesia propordonada  Ninguno (hemiparesia pura)

Alteaciones sensitivas d tipo talamico (hemicorporal o quelro-oro-podaD
Movimientos anormales (hemicorea o hemidistonia)

Nivel mesencéfalo

Hemiparesia propordonada

Sindrome alterno con paréliss del I par homolateral a la lesion y hemiparesia contralateral
Ternblor tipo Holmes (nicleo rojo)

Nivel protuberancial

Hemiparesia propordonada

Sindrome alterno (paraisis de Ia mirada conjugada latera, OIA, pardlss facial de tipo
perifrico dellado de la lesion y hemiparesia contralateral)

Nivel bulbar Hemiparesia propordonada  Sindrome alterno (pardlss de la hemilengua homolateral a la lesion y hemiparesia
contralateral)
Alteraciones sensitivas propioceptivas

Nivel medular Paraparesia o tetraparesia  Alteraciones sensitivas con un nivel

(hemiparesia o monoparesia
excepconales)

Alteraciones de esfinteres

I cftamoplfa intemuiear anterior
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Sistema

Funcion u objetivo

Prucha o maniobra

Valorar

Pares craneales  Oftalmicolagudeza visual Lectura de tarjeta de bolsilo con cada ojo Baja agudeza visual con su correccién
Fondo de ojo Atrofia o edema de la papila
Hemorragias o exudados
Oculomotores Refleos pupilres ala luz y convergendia Asimetria franca de las pupilas
Arteflexia alaluz
Disociacion luz/convergencia
Defecto pupilar aferente.
Mirar hacia ariba, abajoy a ambos lados Estrabismo.
Paresia de algin movimiento
monocular o conjugado
Nistagmo u otros movimientos
anormales
Tiigémino Sensibilidad tactily dolorosa de la cara Asimetria o disminucién en una zona
Abriry cerrar a boca Asimetria
Fadial Artugar la frente, cerrar los ojos, ensefar Debildad global o asimetria
los dientes Signo de Bell
Adistico Vibracién de un diapason Asimetria 0 ausencia
Hipogloso Sacary mover la lengua Paresia, atrfia y fasciculaciones
Motor Fuerza proximal Levantr o brazos, fleoncentender Graduar deiidad conta
los codos a resistencia
Levantarse de cuclilas o de a sila Describir
Fuerza distal Extender y flexionar las mufecas. Abrir y cerrar  Graduar debilidad contra
los dedos de las manos Ia resistencia
Extender y flexionar los tobillos
Reflejos Brazos: biipital, triipial, pronador,supinador  Abolidos, presentes o exaltados (donus)
Piernas: rotuliano, aquiko
Reflejo plantar Flexor, indiferente, extensor (signo
de Babinski)
Sensitivo Sensibiidad tacti (algodén), dolorosa  Manos y pies Normal o disminuida
(tocolpincho), propioceptiva (diapassn)
Cerebelo Coordinacin Dedo-nariz, talon-rodill Normal 0 alterada
Equilibrio Estética pies juntos ojos abiertos Normal o alterada
Estética ojos cerrados (signo de Romberg) Negativo o positivo
Respuesta al empuion Resiste, se desplaza o cae
Marcha Espontinea Normal o anormal (se describe)

Contando pies (en téndem)

Posible, dificl, imposible
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Area

Funcion fisiologica

Semiologia

Motora primaria

Movimientos simples repetidos

Alteracion de los movirientos finos de la mano
Paraliss selectvas eseudoperiféricas»

Corteza premotora

Movimientos proximales
Coordinacion entre extremidades
Movimientos manuales complejos

Apraxia
Alteracion de los movirientos guiados sensoriaimente
(desconexion visuomanua)

Motora suplementaria

Potencials pre-movimiento

Patrones motores complejos
Programacion de los movimientos

Pobreza motora (como acinesia)

‘Afasia transcortical motora (tendencia al mutismo)






OEBPS/OEBPS/images/B9788480867504000065_f06-04-9788480867504.jpg





OEBPS/OEBPS/images/B978848086750400003X_aa002.png
Elemento de la unidad motora

Enfermedad tipica

Signos o sindromes de hiperexcitabilidad

Neurona motora inferior

Poliomielis aguda
‘Atrofia muscular espinal
Enfermedades de las motoneuronas

Fasciculaciones
Calambres
Seudomiotonia

Axon

Neuropatias pertféricas

Denervacion: fibrilaciones y ondas lentas positivas
Fasciculaciones
Tetania (dobletes, rpletes, multipletes)

Mioquimia
Neuromiotonia

Unlon newromuscular Mistenia grave Ninguno

Fibras musculares Distrofias musculares Miotonla

Miopatias nflamatorias

Descargas repetidas complefas
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Tipos de lesién
Misculo  Neuronamotora  Neuronamotora  Via

normal espinal (aguda) espinal (rénica)  corticoespinal  Miopatia Miotonia  Polimiositis
Hallazgos en el EMG
Actividad de  Normal  Aumentada Aumentada o normal - Normal Normal Descarga  Aumentada
insercion mioténica
Actividad  No Fibrilacicn No No No No Fibrlacion
esponténea Ondas. (ibriaciones y Ondas
lentas ondas lentas lentas.
positivas en algunos positivas
casos) Descargas
seudomioténicas
Potencial  Normal  Nomnal Aumentado en Normal Disminuido en  Normal Disminuido en
de unidad Redutamiento  amplitud y poifésicos Redutamiento  amplitud amplitud
motora disminuido Reclutamiento disminuido Redlutamiento
disminuido facl (precoz)
Pawénde  Completo Pobre Pobre Pobre Completo Nomalo — Completo
interferenda Frecuenciade  Frecuencia de Frecuendade  Bajaamplitud  baja amplitud  Baja amplitud

descarga descarga descarga
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Presion de salida

60-200 mmH,0

Células
o Leucoditos
« Eritrocitos

< S/mm?
Ninguno

Glucosa

50-80 mg/dl 0 60-80% de la glucosa
plasmética

Proteinas totales

o Lumbar 15-45 mg/dl
« Cisternal 10-25 mg/dl
« Ventricular 6-15 mg/d
Albrmina 10-35 mg/dl
IgM 37374 ng/ml
196 <84mg/dl
findice de lgG <077

Gammaglobuina

6-13% de proteinas totales

Bandas oligodlonales  0-1 bandas
Proteina 14-3-3 Negativa
LDH =10% de LDH plasmatico
ADA <10uUl

Marcadores tumorales

< 1-29% de los marcadores tumorales
plasmticos
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Dermatomas

Demarcacien esquemtica do os

dermatomas (segin Keegan y Garret,

presentadas en forma de segmentos.
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