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RESUMEN 

Nuestro propósito al realizar este trabajo es ofrecerle fundamentalmente a los estudiantes de  medicina, así como a los residentes de medicina interna un material de consulta, además encontrarán orientaciones claras y precisas sobre el diagnóstico diferencial de los síndromes del sistema nervioso, lo cual le facilitará o  ayudará a la hora de realizar las discusiones diagnóstica en las salas de medicina o áreas de salud. En este material abordamos los síndromes del sistema nervioso más frecuentes en la práctica clínica, y de ellos revisamos el concepto, clasificación, cuadro clínico, diagnóstico etiológico y diferencial. Es el resultado del esfuerzo de varios especialistas que han puesto su experiencia y conocimientos a su disposición; estamos seguros que también le serán de mucha utilidad a otras especialidades afines.  

INTRODUCCIÓN

Ya que la medicina clínica comienza con reconocer los síntomas y signos del enfermo, luego se plantean el síndrome o los síndromes que presenta el paciente, para poder orientar la discusión diagnóstica y finalmente  llegar a detectar la enfermedad que lo aqueja y su etiología; sin embargo, este proceso no siempre es fácil y requiere de conocimientos que el estudiante o médico debe dominar antes de ver a los pacientes. 

El diagnóstico ha sido, es y será siempre un reto intelectual fascinante para los médicos, y una fuente inagotable de satisfacciones en su vida profesional, siempre y cuando se dominen sus bases y procedimientos. El diagnóstico es una de las tareas fundamentales de los médicos y la base para una terapéutica eficaz. En sí mismo no es un fin sino un medio, e indispensable para establecer el tratamiento adecuado. Hay quienes lo señalan como la parte más importante del trabajo médico, pero a pesar de eso conlleva muchas dificultades cuando se explica y se enseña cómo realizarlo. Se ha planteado que “en los programas y planes de estudios no se brindan conocimientos detallados de cómo se efectúa el razonamiento diagnóstico y los estudiantes lo aprenden empíricamente viéndolo hacer y copiando de residentes, especialistas y profesores.” Como el diagnóstico es, sin duda, la piedra angular de la medicina, dominarlo y conocerlo tiene que ser la finalidad esencial de todo médico. El diagnóstico –derivado etimológicamente del griego, día: a través; gnignoskein: conocer– es la identificación o el conocimiento de la enfermedad, es decir, el juicio por el que se afirma la existencia de un determinado proceso morboso que se distingue de otros procesos morbosos con los que puede guardar analogía, es decir que al plantear o pensar en un diagnóstico, hay que hacer el diagnóstico diferencial, en que el médico compara los síntomas del enfermo con los de aquellas enfermedades más similares, precisando mentalmente las analogías y diferencias, hasta diagnosticar aquella enfermedad cuyos síntomas coinciden casi exactamente con los del paciente que se estudia. 

Mientras que el término síndrome (de la palabra griega syndrome "simultaneidad") se definió originalmente como estado caracterizado por un conjunto específico de signos, luego se amplió para designar las complejidades especiales y, en ocasiones, indefinidas (¿características del síndrome?) de enfermedades ya designadas. La utilización de la palabra solía tener un carácter provisional, con la esperanza de que una vez confirmado ese estado, se remplazaría por un término más preciso. En la actualidad entendemos por síndrome un grupo de síntomas y signos que se presentan formando un conjunto clínico que le da individualidad, pero que puede obedecer a múltiples causas. Por ejemplo el síndrome ictérico, el síndrome hemolítico, etcétera. No debemos confundirlo con enfermedad o entidad nosológica en la cual el conjunto sintomático se debe a una sola causa.

Este material parte de los síndromes que aparecen en el inventario de habilidades diagnosticas del sistema de habilidades del Medico General Básico de la Carpeta Académica para Jefes de Departamentos Docentes (ISCM-H / CECAM/2002)  y del libro de Propedéutica clínica y semiología médica de Raimundo Llanio Navarro y colaboradores (2007). Nuestro propósito al realizar este trabajo es ofrecerle fundamentalmente a los estudiantes de  medicina, así como a los residentes de medicina interna un material de consulta, además encontrarán orientaciones claras y precisas sobre el diagnóstico diferencial de los síndromes sistema nervioso, lo cual le facilitará o  ayudará a la hora de realizar las discusiones diagnóstica en las salas de medicina o áreas de salud. En este material abordamos los síndromes más frecuentes del sistema nervioso en la práctica clínica, y de ellos revisamos el concepto, clasificación, cuadro clínico, diagnóstico etiológico y diferencial. Es el resultado del esfuerzo de varios especialistas que han puesto su experiencia y conocimientos a disposición de estos estudiantes; estamos seguros que también le serán de mucha utilidad a otras especialidades afines.  
Debo agradecer a todos aquellos que de una forma u otra colaboraron en la realización de este trabajo, especialmente a mi esposa Leonor M. Oliveros Fonseca; por su preocupación, entrega y ayuda incondicional.

DESARROLLO

SÍNDROMES NEUROLÓGICOS: 

SÍNDROMES MOTORES

ALTERACIONES DE LA MOTILIDAD

· Parálisis. Es la imposibilidad de realizar activamente el movimiento que corresponde a un músculo o grupo de músculos y se debe a una alteración funcional u orgánica en un punto cualquiera de la vía piramidal, desde la corteza cerebral hasta el músculo.

· Monoplejía: sí la parálisis alcanza un miembro sea superior o inferior (braquial, en el miembro superior y crural en el miembro inferior). 

· Hemiplejía (derecha o izquierda): si toma medio cuerpo, que se denomina de acuerdo con el lado afectado. 

· Paraplejía (braquial o crural); si se afectan dos miembros homólogos. 

· Cuadriplejía: Si los cuatro miembros están afectados se dice.

· Paresia. Del griego parens: pereza. Es un grado de incapacidad menor que la parálisis; en ella es posible realizar parcialmente el movimiento de un músculo o grupo de músculos; en este caso, el movimiento es más lento, o menos armonioso. Su causa es la misma, pero la alteración no lesiona totalmente el conjunto neuromotor.

· Impotencia funcional. Es lo mismo que la parálisis o paresia, pero la causa es un proceso osteoarticular que impide el movimiento mecánico. Ejemplo: quien tenga anquilosis (soldadura de las superficies articulares) de la rodilla, no podrá realizar la flexión de la pierna sobre el muslo, pero esa falta de movimiento de la extremidad no es una parálisis, sino una impotencia funcional.

SÍNDROMES HEMIPLÉJICO 

 La forma de comienzo súbito constituye el llamado ictus apoplecticus, que con frecuencia se acompaña de alteraciones del nivel de vigilia y a menudo llega al coma.

Síndrome de piramidalismo: El conjunto de síntomas: hipertonía, hiperreflexia, clonus y presencia del signo de Babinski, así llamado por considerarse que es característico de una lesión en la vía motora piramidal.

Reconocimiento de la hemiplejía durante el coma

1. Pérdida total de la conciencia (coma): la cabeza y los  ojos mirando hacia la lesión cerebral, es decir, desviados en sentido contrario al lado paralizado. Puede faltar en algunos casos.

2. Asimetría facial: la cara parece más amplia del lado  paralizado, en el cual se ve que la mejilla se eleva en cada movimiento espiratorio y se deprime en cada movimiento inspiratorio constituyendo el signo del “fumador de pipa”.

3. Miosis de la pupila del lado paralizado.

4. Ausencia del reflejo corneano del lado paralizado.

5. Al comprimir el borde posterior de la rama ascendente del maxilar inferior, lo cual produce dolor, se observa que solo se contraen los músculos del lado sano de la cara. Es la maniobra de Pierre-Marie-Foix.

6. Si se levantan simultáneamente las dos extremidades inferiores o las superiores y se dejan caer sobre el lecho, la que cae más rápida y pesadamente corresponde al lado paralizado.

7. Reflejos osteotendinosos: se observará arreflexia o  hiporreflexia del lado paralizado.

8. Reflejos cutaneoabdominales: estarán ausentes del lado paralizado.

9. Signo de Babinski: se presentará en el lado paralizado; con menor frecuencia es bilateral.

Características de la hemiplejía fuera del coma. Podemos encontrar tres variedades:

· Hemiplejía fláccida.

· Hemiplejía espástica.

· Hemiplejía larvada.

Hemiplejía fláccida. Presentará:  

1. Una parálisis facial de origen central, es decir, parálisis facial tipo inferior en la que los músculos de la frente, el superciliar y el orbicular de los párpados están afectados pero menos que los del territorio inferior del nervio facial que están totalmente paralizados.

2. El paciente puede ocluir el ojo del lado paralizado (que es el opuesto a la localización cortical de la lesión), simultáneamente con el del lado sano pero no aisladamente. 

3. Si ordenamos al enfermo que abra la boca y saque la lengua, observaremos que la punta está desviada hacia el lado paralizado por la acción del músculo geniogloso del lado sano. 

4. Hay una parálisis fláccida de la extremidad superior e  inferior del mismo lado que la parálisis facial.

5. Existe abolición o disminución de los reflejos  osteotendinosos del lado paralizado.

6. Hay disminución o abolición de los reflejos cutaneoabdominales.

7. Se comprueba el signo de Babinski en el lado paralizado. 

Hemiplejía espástica

1. Los músculos del lado paralizado tienen sus relieves más marcados, y comprobamos la existencia de una hipertonía o contractura.

2. Existe hiperreflexia de los reflejos osteotendinosos o profundos del lado paralizado. 

3. Se mantiene la abolición o disminución de los reflejos cutaneoabdominales.

4. Aparece clonus del pie y de la rótula del lado paralizado.

5. Se mantiene presente el signo de Babinski. 

Hemiplejía larvada

También llamada síndrome piramidal deficitario. A veces precede durante algún tiempo a un síndrome piramidal propiamente dicho pero de tipo destrucivo. Se requieren entonces determinadas maniobras para evidenciar el déficit motor, las cuales no son necesarias generalmente en la hemiplejía bien constituida. (Maniobras de Barré y Mingazzini.)

CLASIFICACIÓN DE LAS HEMIPLEJÍAS

Total: sí están afectados la cara y los dos miembros.

Simétrica o directa: sí la cara y los dos miembros afectados están del mismo lado.

Proporcional: sí la cara y los dos miembros están afectados en una intensidad más o menos igual.

Alterna: sí la cara afectada corresponde a un lado del cuerpo y los dos miembros al otra.

CUADRO CLÍNICO  Y ETIOLOGÍA

Para el diagnóstico de estos pacientes reviste especial interés valorar la edad, la forma de inicio del cuadro, los antecedentes patológicos y las enfermedades asociadas. 

· Las hemiparesias en personas mayores de 60 años suelen deberse a un proceso cerebrovascular. 

· En los pacientes menores de 45 años debe descartarse la lúes, vasculitis, tuberculosis, esclerosis múltiple, tumores y cardiopatías embolizantes. 

· Las hemiparesias o hemiplejías de instauración aguda suelen ser de etiología vascular y sólo raramente son secundarias a tumores, traumatismos craneales, hematomas (ancianos, alcohólicos o pacientes tratados con anticoagulantes) o esclerosis múltiple. 

· Las causas de hemiplejía o hemiparesia de instauración subaguda o crónica incluyen los tumores cerebrales primarios o metastásicos, abscesos cerebrales piógenos, hematoma subdural e infecciones parasitarias. 

· En los pacientes con sida una hemiparesia subaguda debe sugerir una toxoplasmosis o un linfoma cerebral primario. 

DIAGNOSTICO TOPOGRAFICO DE LAS HEMIPLEJÍAS:

Ciertos síntomas son muy útiles para establecer la localización de la lesión. Así: 

a) la presencia de convulsiones, trastornos cognitivos, afasia de comprensión o de expresión sin disartria o estereoagnosia sugiere la presencia de una lesión cortical; 

b) los defectos campimétricos homónimos indican la existencia de una lesión hemisférica cortical o subcortical; 

c) la parálisis del nervio facial de tipo central e ipsilateral a una hemiparesia proporcionada orienta hacia una lesión de la cápsula interna; 

d) la paresia de un par craneal del lado contrario a las extremidades afectas define una hemiplejía alterna, y la lesión se localiza en el tronco cerebral; en función de los pares craneales afectos se definen diferentes síndromes neurológicos (Weber, Millard-Gubler, Avellis, Jackson) cuya identificación permite precisar con exactitud el lugar de la lesión. 

e) la ausencia de signos de afección de los nervios craneales sugiere que la lesión se localiza en la parte superior de la médula espinal. En estos casos, la hemiplejía se suele acompañar de un síndrome de hemisección medular. 

LOCALIZACIÓN:

 a)  Corticales: No toma toda la corteza, la parálisis no es proporcional (una parte del cuerpo está más intensamente afectada que otra), pudiendo llegar a producir una monoplejía. Pocos trastornos de la sensiblidad (no se lesiona la vía sensitiva). Frecuente crisis de epilepsias focal (tipo Jaksoniana). Alteraciones  de las funciones cerebrales: Afasia: trastornos intelectuales para la comprensión y expresión de la palabra  oída o escrita. Apraxia: trastornos o dificultad para realizar más o menos automáticamente, pero ordenada y sucesivamente, ciertos actos habituales   como peinarse y cepillarse los dientes.

b)  Subcortical: Son raras las monoplejías. Faltan las crisis convulsivas tipo epilepsias Jaksonianas. 

c)  Capsular: es posiblemente la localización más frecuente en la clínica. Según el tiempo de evolución las hemiplejías pueden ser:

· Fláccida: Hipotonía muscular.  Parálisis facial más o menos evidente y siempre de tipo facial inferior o central. La fuerza muscular segmentaria es nula en los miembros e inferiores del lado paralizado. Parálisis fláccida de la extremidad superior e inferior del mismo lado que la parálisis facial. Abolición o disminución de los reflejos osteotendinosos del lado paralizado. Disminución o abolición de los reflejos cutaneo-abdominales. Babinski positivo en el lado paralizado.

· Espástica: Hipertonía o contractura muscular. Hiperreflexia de los reflejos osteotendinosos o profundos del lado paralizado. Abolición o disminución de los reflejos cutaneo-abdominales. Clonus del pie y de la rotula del lado paralizado. Babinski positivo en el lado paralizado. Síndrome de piramidalismo: hipertonía, hiperreflexia, clonus y presencia de Babinski. 

d) Talámica: (todo en el sitio opuesto a la lesión). La lesión se encuentra en el tálamo en sus inicios y luego lesiona el haz piramidal. Hemiparesia y dolores intolerables en toda la mitad afectada. - Hemianestesia.

e)  Piramidal o extrapiramidal: Se extiende hasta el cuerpo estriado. Rigidez, temblor y otros síntomas extrapiramidales.

SÍNDROMES PIRAMIDALES TRONCULAR Y BULBAR (S. Del Tallo Cerebral)
Se trata de un grupo de síndromes descritos por neurólogos y clínicos del siglo  XIX y comienzos del XX. Las características de estos síndromes son:

1. Existen manifestaciones clínicas del mismo lado de la lesión que obedecen a lesiones a nivel de los núcleos o de los pares craneales o de ambos, que “van señalando como con un dedo el sitio anatómico de la lesión”.

2. Al mismo tiempo se presentan manifestaciones clínicas del lado opuesto a la lesión, por daño a las vías largas que conducen la motilidad o la sensibilidad, o ambas a la vez.

3. Su etiología obedece en la mayor parte de los casos a lesiones vasculares (vinculadas al sistema vertebrobasilar y cerebral posterior), tumorales, tóxicas o infecciosas; y menos frecuentemente degenerativas.

Estos síndromes clínicos pueden incluirse en las llamadas hemiplejías alternas:

a) Toda hemiplejía alterna está constituida por parálisis de uno o más pares craneales del mismo lado de la lesión  y hemiplejía del lado opuesto a la lesión, pudiendo estar afectadas otras estructuras del tallo, que producirán, a veces, síndromes clínicos complejos (ver síndromes del tallo cerebral: peduncular, protuberancial y bulbar);

b) Las variedades clínicas dependen del sitio donde se produzca la lesión, abarcando en ese lugar los pares allí comprendidos (de ahí su valor topográfico para situar la altura de la misma);

c) Que para que se produzca una hemiplejía alterna de cualquier variedad es requisito indispensable que la lesión se encuentre localizada en el tallo cerebral, es decir, por debajo de la cápsula interna;

d) Que toda lesión situada en la cápsula interna o por encima de la misma producirá una hemiplejía directa.

Localización topográfica de los síndromes piramidales troncular y bulbar: 

I- Pedunculares:

a)- Síndrome de Weber: Parálisis del III par craneal del lado de la lesión. Hemiplejía completa del lado contrario. 

b)- Síndrome de  Benedikt: Parálisis del III par craneal del lado de la lesión. Hemiataxia, hemihipotonia y hemiasinergia.  Hemianestesia parcial. Hemitemblor y  Hemiparesia del lado opuesto a la lesión.


c)- Síndrome de Foville Peduncular: Parálisis de la mirada lateral hacia el lado opuesto de la lesión (mira su lesión).

II- Protuberancial:

a)- Síndrome de Millard-Gübler (Protuberancial inferior): Parálisis facial periférica del mismo lado de la lesión. Hemiplejia del lado contrario. 

b)- Protuberancial superior: Hemiplejía total del lado opuesto de la lesión. Parálisis de la mirada lateral del lado de la lesión.

III- Bulbares:

a)- Anterior: Hemiplejía del lado opuesto a la lesión. Parálisis de la mitad de la lengua con hemiatrofia del mismo lado.

b)- Posterior:

· Síndrome de Avellis. Caracterizado por hemiplejía contralateral que no afecta la cara y parálisis de la cuerda vocal y del velo del paladar homolaterales. Corresponde a una lesión de la vía piramidal aún no cruzada y de las fibras procedentes del núcleo ambiguo.

·  Síndrome de Schmidt. Se trata de una hemiplejía de tipo bulbar (no afecta la cara) contralateral, con parálisis del esternocleidomastoideo y del trapecio homolateral, por lesión del XI par.

·  Síndrome de Jackson. Hemiplejía velopalatofaringolaríngea asociada a parálisis de los músculos esternocleidomastoideos, el trapecio y la mitad de la lengua, todos del mismo lado de la lesión hemipléjica  del brazo y pierna del lado opuesto que no afecta la cara.

c)- Síndrome de Babinski y Nageote: Hemiplejía mas hemianestesia del lado opuesto, hemiataxia cerebelosa.  Ocasionalmente puede encontrarse nistagmo y analgesia ipsolateral en la cara; otras veces, adiadococinesia, lateropulsión y  dismetría. Es posible observar también,  síndrome de Horner  asociado (enoftalmía, ptosis del párpado superior, miosis,  secreción lagrimal aumentada con ausencia de sudación en el lado ipsolateral de cara y cuello, hemiatrofia facial  e  hipotonía ocular).

Clasificación evolutiva de las enfermedades cerebrovasculares.

I. Ataque transitorio de isquemia cerebral. Regresa completamente en menos de 24 h.

II. Defecto neurológico isquémico reversible. Déficit neurológico de más de 24 h y menos de 3 semanas.

III. Infarto isquémico en evolución o progresión. Déficit neurológico que empeora, o aparición de nuevos síntomas.

IV. Infarto cerebral estable o completo. No hay progresión o modificación del cuadro clínico.

DIAGNOSTICO ETIOLOGICO:
I- Enfermedades cerebrovasculares.

A. Asintomática

B. Disfunción cerebral focal

1. Ataques isquémicos transitorios (ATI)

a) Sistema carotídeo

b) Sistema vertebrobasilar

c) Ambos

d) Localización incierta

e) Posible ATI

2. Ictus

a) Perfil temporal

1) Mejoría

2) Empeoramiento

3) Ictus estable.

b) Tipos de ictus

1) Hemorragia cerebral

2) Hemorragia subaracnoidea (HSA)

3) Hemorragia Intracraneal asociada a malformación arteriovenosa (MAV)

4) Infarto cerebral

• Mecanismos: Trombótico, Embólico, Hemodinámico

• Categorías clínicas: Aterotrombótico, Cardioembólico, Lacunar, Causa inhabitual, Origen indeterminado

• Síntomas y signos según la localización (Arteria): carótida interna, cerebral media, cerebral anterior, vertebral, basilar, cerebral posterior.

C. Demencia vascular

D. Encefalopatía hipertensiva   
II- Mal formaciones Vasculares: Aneurismas, angiomas y fístulas arteriovenosas.

III- Causa tumoral. Signos de hipertensión endocaraneana.

IV- Hematoma subdural espontáneo. Cuadro clínico de un pseudotumor cerebral.

V- Hematomas epidural y subdural. Antecedentes de traumatismo.

VI- Causas infecciosas: Meningoencefalitis y absceso cerebral.

Por el mecanismo etiopatogénico
a. Trombosis aterosclerótica
b. Embolismo
c. Hemorragia hipertensiva
d. Aneurisma o malformación vascular
e. Vasculitis infecciosas y no infecciosas
f. Trombosis venosas y tromboflebitis
g. Disecciones y traumatismos vasculares
h. Mecanismos hemodinámicos
i. Trastornos hematológicos con hiper o hipocoagulabilidad
j. Migraña
k. Latrogénico (arteriografía, radioterapia….)
l. Causas poco frecuentes (malformaciones, enfermedades hereditarias del metabolismo..)
m. Causa indeterminada 

	CORRELACIÓN ENTRE TIPO DE INFARTO ISQUÉMICO, CLÍNICA Y CAUSAS

	Tipo de infarto
	Síntomas y signos
	Territorio
	Causas

	Infartos completos en territorio anterior
	Disminución cerebral cortical 

Hemianopsia homónima 

Déficit motor y/o sensitivo en por lo menos dos regiones 
	Territorio superficial y profundo de ACM y ACA
	Cardioembólico 

Ateromatoso (vaso grande) 

Por estenosis 

Por embolia arterio-arterial 

	Infartos parciales de la circulación anterior
	Dos o tres compoenetes del subtipo TACI 

Disfunción cerebral cortical 

Déficit sensitivo-motor en una extremidad 
	Porción superior e inferior de la ACM
	Cardioembólico 

Ateromatoso (vaso grande) 

Por estenosis 

Por embolia arterio-arterial 

Hemodinámico 

	Infartos lacunares
	Hemisíndrome motor puro 

Hemisíndrome sensitivo puro 

Hemisíndrome sensitivo- motor 

Ataxia-hemiparesia 

Disartria-mano torpe 
	Arterias perforantes
	Lipohialinosis 

Microateromas 

	Infartos de circulación posterior
	Parálisis de nervios craneales con déficit uni o bilateral 

Alteraciones oculomotoras 

Síndrome cerebeloso 

Hemianopsia homónima aislada 

Déficit motor/sensitivo 
	Territorio vertebrobasilar
	Aterotrombosis 

Cardioembólico 


CAUSAS DE TROMBOSIS CEREBRAL

1. Aterosclerosis (se agrava con):

a. Hipertensión arterial.

b. Diabetes mellitus.

c. Hiperlipemia.

d. Hábito de fumar.

2. Arteritis.

a. Poliarteritis nudosa.

b. Arteritis temporal.

c. Arteritis reumática.

d. Lupus eritematoso diseminado.

e. Arteritis infecciosa.

3. Otras causas.

a. Displasia fibromuscular.

b. Radiaciones.

c. Disección carotídea.

d. Enfermedad de Moya-Moya.

e. Compresiones extrínsecas del vaso (tumores, osteofitos, otros).

f. Infiltraciones de las paredes (neoplasias).

g. Vasospasmo (crisis hipertensiva, hemorragia subaracnoidea, manipulación, etc.).

4. De causas no demostrables.

CAUSAS DE EMBOLIA CEREBRAL

I. Causas cardíacas.

  1. Infarto del miocardio.

  2. Trastornos del ritmo.

• Fibrilación auricular.

• Nódulo sinusal enfermo.

• Bloqueo auriculoventricular.

• Fibrilación ventricular (cardioversión).

• Otras.

  3. Enfermedades valvulares.

• Valvulopatía reumática (mitral).

• Prolapso de la válvula mitral.

• Prótesis valvular.

• Estenosis y calcificación aórticas.

• Otras.

  4. Otras afecciones estructurales.

• Mixoma auricular.

• Endocarditis (infecciosa o no infecciosa).

• Aneurisma ventricular.

• Cardiopatía congénita (émbolo paradójico).

• Miocardiopatías.

• Otras.

  5. Cirugía cardíaca.

II. Causas vasculares.

  1. Trombos arteriales (émbolo arteria-arteria).

• Carótidas.

• Aorta.

• Vertebrobasilar (infrecuente).

  2. Trombosis venosa pulmonar.

III. Otras causas (infrecuentes).

1. Cirugía (complicadas). Cuello (tiroides). Torácica.

2. Grasa.

3. Tumor.

4. Aire.

5. Burbujas de nitrogéno (en los buzos).

6. Otras.

IV. Origen indeterminado (frecuente).

CAUSAS DE HEMORRAGIA CEREBRAL
I.- Traumática

II.- Espontánea: 

1. Hemorragia intraparenquimatosa del hipertenso. 

2. Ruptura de aneurisma sacular. 

3. Ruptura de malformación arteriovenosa. 

4. Angiopatía amiloide cerebral. 

5. Tumores cerebrales: primarios y metastásicos. 

6. Trastornos de la coagulación y anticoagulantes orales. 

7. Consumo de drogas simpático-miméticas y narcóticas. 

8. Arteritis primarias y secundarias. 

9. Infarto hemorrágico arterial o venoso. 

10. Otras. 

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL sobre todo de los ATI.  

Los ATI se subestiman por ser breves y rápidos, y porque raramente causan incapacidad. Deben investigarse en individuos predispuestos,  pues indican un desastre inminente pero evitable. El inicio súbito y la resolución gradual sugieren un origen vascular.  Los ATI vertebrobasilares deben distinguirse de los carotídeos porque su pronóstico y tratamiento son distintos.
Con el ictus establecido (isquémico o hemorrágico), descubierto solamente por su evolución clínica y TAC.

El hematoma subdural asociado a confusión y signos neurológicos mínimos debe descartarse, si hay antecedentes de traumatismo. 
Los síntomas premonitorios a la ruptura del aneurisma pueden ser indistinguibles, pero la evolución ulterior aclara el diagnóstico: confusión, ataxia, somnolencia y estupor.

El inicio súbito con estupor o coma rápido sugiere la hemorragia cerebral.  

Los embolismos hemisféricos causan inconciencia inicial,  pero la recuperación es más rápida; puede  haber una enfermedad cardíaca causal y sangre en el LCR o la TAC; se asocian a convulsiones.  

Cuando el inicio de una cefalea es súbita y severa debe pensarse en HSA o migraña; cuando precede en semanas o meses al ictus debe descartarse un tumor cerebral. 

Los tumores pueden simularlo por un mecanismo de "robo" sanguíneo desde los vasos normales en fase de contricción a los vasos tumorales. 

Epilepsia. La esclerosis cerebrovascular es causa reconocida de epilepsia tardía con crisis generalizadas o parciales, pero en ocasiones las crisis epilépticas generalmente no convulsivas son interpretadas como ATI. La historia clínica, el electroencefalograma y la terapéutica aclararán las dudas.

Síndrome de Ménière. Se plantea ante el síndrome vertiginoso recidivante, rebelde a la terapéutica. El examen neurológico cuidadoso tratará de poner de manifiesto la disfunción del tallo cerebral o del cerebelo. La audiometría será decisiva en el diagnóstico del síndrome de Ménière. A veces es la evolución la que permite hacer el diagnóstico diferencial, aunque ambas afecciones pueden coexistir.

Migraña. El diagnóstico diferencial del ATI se plantea especialmente con la variedad de migraña arracimada, de debut tardío en la vida (más de 40 años), con síntomas visuales (hemianopsia), oculomotores (oftalmoplejía), motores (hemiparesia, monoparesia), sensitivos (hemiparesias), etc., sin cefalea acompañante o sólo discreto dolor de cabeza. El diagnóstico de migraña es difícil en estas circunstancias y sólo la historia clínica permite descubrir la instalación y progresión sucesiva de los síntomas migrañosos en un período de 5 a 20 min, lo cual no ocurre en los ATI.

Hipoglicemia. Sobre todo en ancianos que no tienen antecedentes de diabetes, que generalmente por las mañanas, después de un sueño prolongado o ante períodos interalimentarios extensos, presentan cuadros bruscos de disartria, parestesias, relajación esfinteriana, e incluso déficit motor; se acompañan de sudor frío y viscoso. Su rápida recuperación después de la administración de dextrosa hipertónica y las cifras bajas de glicemia confirman el diagnóstico.

Encefalopatía hipertensiva. En ocasiones el diagnóstico se hace muy complejo porque ambas afecciones coexisten, pero el hecho de ser más duraderos los síntomas, la presencia de convulsiones, vómitos, edema de la papila y la recuperación con la regresión de las cifras tensionales, ayudan a excluir clínicamente esta entidad.

Meningoencefalitis. Muy rara vez una infección del encéfalo y sus cubiertas plantean el diagnóstico diferencial con los accidentes vasculares encefálicos, pues el cuadro toxinfeccioso con que evoluciona y las alteraciones del LCR son muy característicos. Las pruebas imagenológicas permiten el diagnóstico diferencial. 

El síndrome de Stokes-Adams, el síndrome del seno carotídeo hipersensible, la hipotensión postural, las crisis acinéticas con caída del anciano, etc., son otras raras situaciones que plantean el diagnóstico diferencial.

El síncope, ocurre la pérdida brusca de conocimiento, de breve duración que se recupera espontáneamente. El presíncope es una sensación de pérdida inminente de conciencia sin llegar a perderla. La etiología del síncope es múltiple, pero los más frecuentes son el síncope vasovagal y el ortostático. El síncope vasovagal suele presentarse en personas sanas y en relación con algún factor desencadenante (dolor, estrés, bipedestación prolongada, micción, hambre…). Suele haber síntomas premonitorios como sofocos, calor, náuseas o molestias abdominales. El síncope ortostático ocurre con cambios bruscos de posición de la cabeza (sobre todo al incorporarse, levantarse o agacharse…) suelen aparecer en gente sana, pero en ocasión puede ser expresión de procesos subyacentes: depleción de volumen, insuficiencia autonómica…

Estado confusional y delirio: Es un cuadro, habitualmente de inicio agudo, caracterizado por la aparición fluctuante y concurrente del nivel de conciencia y de la atención, así como del pensamiento, memoria, percepción, ciclo sueño-vigilia. Como en otras ocasiones, la anamnesis y la exploración física son imprescindibles para un correcto diagnóstico, no obstante, habitualmente se requiere completar el estudio con pruebas complementarias (hemograma, bioquímica, ….). Estos cuadros son especialmente importantes en ancianos, pues los cuadros infecciosos pueden pasar desapercibidos inicialmente, pueden estar afebriles y habitualmente recibiendo politerapia, por lo que frecuentemente las únicas manifestaciones de un cuadro infeccioso pueden ser disminución del nivel de conciencia, desconexión del medio, sin ser ello reflejo de enfermedad vascular cerebral. 

Esclerosis múltiple: La aparición del déficit neurológico no suele ser tan aguda en la EM como en la enfermedad cerebral vascular, no obstante, en todo paciente joven con cuadro de focalidad neurológica de inicio brusco hay que considerar la EM. La historia clínica previa del paciente puede ser muy útil para el diagnóstico. 

Abscesos cerebrales: Es fundamental interrogar sobre fiebre, viajes al extranjero, y forma de instauración de la focalidad neurológica, que habitualmente no es de forma aguda. 

Parálisis de Bell: La parálisis facial periférica es una neuropatía del séptimo par craneal que se caracteriza por debilidad facial unilateral (dificultad para el cierre palpebral completo, desviación de la comisura bucal, alteración del músculo frontal con disminución de los pliegues…) también afecta al lenguaje y a la masticación y a otras actividades que afectan a la musculatura facial. Suele ocurrir en pacientes sanos y en el 85 por ciento de los casos la recuperación es muy satisfactoria de forma espontánea en varias semanas. 

Neuropatías: La paresia o la afectación de la sensibilidad en miembros, si es aguda, puede llegar a confundirse con una enfermedad vascular cerebral. En estos casos, la exploración de la sensibilidad, fuerza y reflejos miotáticos correspondientes a una determinada localización nerviosa o radicular son orientativos para el diagnóstico.

La hemiparesia histérica puede confundir,  a menos que se evidencie  por el tono y los reflejos del miembro paralizado.
Por último, cuando el ATI se presenta con amaurosis fugaz, se debe diferenciar de procesos como glaucoma, neuritis retrobulbar, oclusión de la arteria central de la retina, desprendimiento de retina, algunas intoxicaciones, que aunque tienden a dura más tiempo, deben ser descartadas por exámenes oftamológicos especializados.

SINDROME PARAPLÉJICO

Paresia: del griego parens - pereza. Es un grado de incapacidad menor que la parálisis, es posible realizar parcialmente los movimientos de un músculo o grupo de músculos, el movimiento es más lento, o menos armonioso.

Paraplejía: sí se afectan dos miembros homólogos (braquial o crural).

Se llama paraplejía (paraplejía crural o inferior) a la parálisis de ambas piernas, de causa neurológica. En un porcentaje considerable de enfermos la parálisis de las piernas no es total, y en esos casos se habla de paraparesia. La paraplejía se puede establecer de dos maneras: en forma brusca o en forma lenta; el interrogatorio debe precisar este modo de comienzo, que como veremos es importante para diagnosticar su localización y causa. Las paraplejías se dividen en flácida, espástica y  flascospástica.

1.- Flácidas: Se divide en central o periférica según el sitio de la lesión: 

Cuadro Clínico: Parálisis casi siempre completa. Flacidez en miembros inferiores y aumento de los movimientos pasivos. Reflejos todos abolidos.  Trastornos vasomotores en las zonas paralizadas y  Astenia e hipoestesia.

Central: Signo de Babinski positivo.

Periférica: Signo de Babinski negativo. Atrofia muscular precoz y No existen trastornos esfinterianos (siempre que no halla lesión del cono terminal de la Medula Espinal.

2.- Espástica: Siempre son periféricas. 

Cuadro Clínico: De instalación lenta y progresiva. Parálisis menos marcada. Clonus de pie y rotula. Hiperreflexia (triple flexión).  Astenia superficial y profunda. Trastornos esfinterianos menos marcados y  Signo de Babinski (FALTA). 

Puede ser por compresión o por mielopatías.

· Por compresión: Signos de compresión radicular: Dolor fijo en uno o ambos lados de la columna en forma de latigazos que pueden ser intensos. Primero hiperestesia cutánea y luego hipoestesia, siempre en banda. Signos de automatismo medular: Reflejo en triple flexión. Reflejo en masa.

· Por Mielopatías: No hay signos de compresión medular y aun más rara los de automatismo medular.

3.-  Flascospástica: la forma más típica de esta paraplejía es el llamado síndrome de sección medular completa o síndrome de Bastián, que reconoce más a menudo una etiología traumática. La paraplejía en estos casos es total; todo movimiento es imposible por debajo de la sección y existe anestesia total y flaccidez. Hay arreflexia, signo de Babinski y trastornos esfinterianos marcados. Los trastornos tróficos son intensos, se acompañan de las llamadas úlceras de decúbito o escaras.

	Caracteres generales de las dos formas principales de paraplejía

	Paraplejía fláccida
	Paraplejía espástica

	1. Pérdida de la fuerza muscular
	1. Pérdida de la fuerza muscular

	2. Hipotonía y atrofia muscular         
	2. Hipertonía (espasticidad muscular)

	3. Hiporreflexia o arreflexia osteotendinosa      
	3. Hiperreflexia osteotendinosa

	4. No Babinski  
	4. Babinski

	5. No clonus
	5. Clonus


Además, se describe un tercer tipo de paraplejía, la llamada paraplejía flascospástica, que no presenta hipertonía muscular, pero en la cual hay signo de Babinski presente y a veces hiperreflexia. En realidad se trata de una paraplejía espástica que presenta al inicio (a causa de su comienzo brusco) una etapa de flaccidez muscular.

DIAGNOSTICO ETIOLOGICO:

PARALISIS FLACIDA PERIFERICA:

1- Polineuritis: Manifestaciones sensitivas: parestesias o dolores (objetivas o subjetivos), dolor a la presión en la pantorrilla. Este tipo de parálisis puede ser (tóxica, por alcoholismo o por diabetes).

2- Poliomielitis anterior aguda o enfermedad de Heine-Medin (afección inexistente en Cuba).Enfermedad de comienzo agudo, concomita con síndrome meníngeo, la instalación total de la parálisis no se acompaña de trastornos objetivos de la sensibilidad. Existe una noción epidémica.

3- Radiculitis: Se caracteriza por dolores radiculares, en ocasiones muy intensos, se exacerban con la tos y los esfuerzos, trastornos de la sensibilidad en banda y descartar (Radiculitis lúpica, polineuroradiculitis de Guillian-Barré, parálisis facial y alteraciones del LCR (disociación albumino-citológica).

4- Enfermedad de Charcot-Marie-Tooth (atrofia muscular peronea progresiva).

PARALISIS FLACIDA CENTRAL:

1.- Traumas de la columna vertebral (tener en cuenta antecedentes).

2.- Compresión medular aguda o subaguda no traumática:

a)- Tumor (metastásico). 

b)- Absceso Póttico (interrumpe el canal raquídeo).

c)- Colapso brusco de varias vértebras (Mal de Pot o Mieloma Múltiple).

3.- Mielitis Aguda (en el curso de una enfermedad infecciosa conocida o de origen Luético).

PARAPLEJIA ESPÁSTICA: 

I.- Por Compresión: 

1- Tumores Medulares:

a)- Nitidez de los reflejos de automatismo medular.

b)- Precisión del limite superior de los trastornos de la sensibilidad.

c)- En sus inicios puede evolucionar de forma discontinua y en ocasiones con un síndrome de Brown-Sequard: Parálisis del lado de la lesión. Anestesia del lado opuesto.

   Nota: Precisar si es intramedular o extramedular. Intramedular: Existe menor precisión del limite superior de la sensibilidad, con progresión rápida de los síntomas de doble línea festoneada en la melografía. Es menos frecuente en el extramedular.

2- Tumores Vertebrales: Son generalmente secundarios, se presenta en paciente mayores de 50 años, gran dolor, al Rx vértebras aplastadas en cuña, hallazgo de tumor primitivo fundamentalmente en próstata.

3- Linfomas Hodgking: Representado por un síndrome febril prolongado con adenopatias. Ver síndrome adénico.

4- Mal de Pott: Instalación progresiva de paraplejía dolorosa (sintomatología de la compresión) y puntos dolorosos en el raquis, contractura muscular segmentaria. Rx vértebras decalcificada o aplastadas.

II-Por Mielopatías: 

- Esclerosis Múltiple o en placa: Tetrada de Charcot: Paraplejía con marcha cerebelosa espastica, temblor intencional, nistagmo y palabra escandida (asociación de un síndrome cerebeloso con parálisis espastica).

-  Paraplejía Espinal de Erb:

a)- Fase prodrómica: Claudicación intermitente de la médula, ausencia de signos de compresión radicular y automatismo medular (una vez instalada la paraplejía).

b)- Examen General: Antecedentes de un chancro y estigma de Lúes, signos oculares y neurológicos y pruebas serológicas positivas.

-  Esclerosis Lateral Amiotrófica: Paraplejía de aparición tardía, amiotrofia en miembros superiores del tipo de Aran-Duchenne, fibrilaciones musculares y parálisis labioglosofaringeas 

-  Esclerosis Combinada de la Medula o Mielosis Funicular: anemia perniciosa.

- Siringomielia: Paraplejía tardía, disociación termoanalgésica de la sensibilidad y amiotrofia del tipo Aran- Duchenne en miembros superiores.

- Anemia perniciosa:

PARAPLEJÍA FLASCOSPÁSTICA:

1. Sección medular completa.

2. Shock medular traumático.

3. Compresión medular aguda o subaguda no traumática.

4. Mielitis transversa aguda.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

Cuando el inicio de la paraplejía es agudo puede ser difícil diferenciar las enfermedades de la médula espinal de las que cursan con afección de los hemisferios cerebrales. En general, cuando la paraparesia es debida a una afección de neurona motora superior a nivel medular se acompaña de incontinencia urinaria y fecal, junto a una hipoestesia de extremidades inferiores y tronco hasta un área concreta (nivel sensitivo). En la fase aguda existe hipotonía y ausencia de reflejos osteotendinosos secundarios a un shock medular, compresión por traumatismos, aplastamientos vertebrales, hemorragia o infarto medulares, absceso o neoplasia epidural o una mielitis transversa aguda. 

Cuando la paraparesia se acompaña de somnolencia, confusión, convulsiones u otros signos corticales, sin un nivel sensitivo en el tórax, debe sospecharse un origen hemisférico de la lesión por isquemia de la arteria cerebral anterior, trombosis del seno longitudinal superior o hidrocefalia aguda. 

Cuando la paraparesia forma parte de un síndrome de la cola de caballo debe pensarse en un traumatismo en la zona lumbar, una hernia discal central o una metástasis intraespinal lumbar. Rara vez las paraparesias se deben a una polineuropatía desmielinizante aguda (síndrome de Guillain-Barré) o a una miopatía aguda. 

Los cuadros subagudos o crónicos suelen ser secundarios a espondilosis cervical, tumores medulares, enfermedades heredodegenerativas, esclerosis múltiple, aracnoiditis, siringomielia y degeneración combinada subaguda. En estos casos la paraparesia se acompaña de hipertonía, hiperreflexia y signo de Babinski bilateral. 

SINDROME CUADRIPLÉJICO 

Tetraparesia o pérdida de fuerza generalizada,  al  tomar las cuatro extremidades.

ETIOLOGÍA

· Las formas de inicio agudo son clásicas en el síndrome de Guillain-Barré u otras formas de polirradiculoneuritis aguda (porfiria, difteria, panarteritis nodosa), y más raras en la polimiositis aguda, rabdomiólisis, parálisis periódicas hipo o hiperpotasémicas y formas generalizadas de miastenia grave. 

· Las formas crónicas suelen deberse a enfermedades musculares congénitas y adquiridas, o neurológicas como polineuritis, espondilosis cervical, esclerosis lateral amiotrófica y lesiones neoplásicas o compresivas del tronco cerebral o la médula cervical. También puede ser debido a lesiones del tronco encefálico o médula espinal por anoxia, isquemia, traumatismo o mielinólisis pontina. 

Mediante la exploración neurológica deberá determinarse si las alteraciones son debidas a una lesión de la neurona motora superior o inferior. 

· Las manifestaciones clínicas de afección de la primera motoneurona orientan hacia una tetraplejía de origen troncular o medular cervical. 

· Los cuadros que cursan con lesión de la neurona motora inferior sugieren un síndrome de Guillain-Barré o una polineuritis crónica. 

SINDROME EXTRAPIRAMIDAL (MOVIMIENTOS INVOLUNTARIOS)
Síndromes neurológicos en los cuales existe alteración del movimiento sin paresia, ya sea por:

· Movimientos inapropiados (discinéticos) 

· Disminución (hipocinéticos)

· Incoordinación (ataxia)

· Secuenciación (apraxia)

Características

· Hipocinesia; caracterizado por la disminución y lentitud de la movilidad: Parkinson  y Otros cuadros:  Cataplejía, Catatónias, Hipotiroidismo y Síndrome de hombre rígido 

· Discinesias o Hipercinesias; se manifiesta por movimientos motores involuntarios anormales: Temblores, Mioclonías, Movimientos coreicos, Distonocinesias, Espasmos musculares, Tics, Hemibalismo, Fasciculaciones y fibrilaciones, Convulsiones, Hipercinesias psicógenas, Menos frecuentes: Piernas inquietas, la acatisia, el hemiespasmo facial,  las mioquimias, y las estereotipias 

· Velocidad: 
Rápidos / Lentos.

· Amplitud:
Grandes / Pequeños.

· Ritmicidad: 
Rítmicos / Arrítmicos.

· Duración: 
Mantenido / No Mantenido

· Localización: Cabeza, Tronco, Miembros

· Distribución:
Focal / Multifocal / Segmentaria / Generalizada.

· Tipos:

Estereotipados / fluido / continuo / intermitente.
· Complejidad:
Simples / Complejos.

· Atenúan: 
Reposo / Postura / Acción / Stress/ Trucos sensoriales.

MIOCLONÍAS

Son movimientos rápidos, breves, súbitos, de amplitud e intensidad variable. Los cuales están causados por contracciones simultáneas de músculos antagonistas y agonistas. Se originan en el SNC (cortical, subcortical y espinal). En muchos casos son originadas por estímulos luminosos y auditivos (mioclonias reflejas).

CLASIFICACIÓN

     Localización 

· Focales

· Segmentarias

· Multifocales

· Generalizadas

Regularidad:

· Arrítmicas

· Rítmicas

· Oscilatorias

Actividad

· Reposo

· Acción o reflejas

Lugar de origen: 

· Corticales. Corteza sensorimotora, es la más común de las mioclonías, tiene movimientos arrítmicos, focales o multifocal, espontáneos o inducidos por reflejo o la acción. 

· Subcorticales. Tálamo y tallo cerebral, son generalizado y  estímulo sensible. Hipoxia o trastornos metabólicos (IRC, IH)

· Espinales. Lesión medular focal poca extensa, dura más, es rítmico y no es estímulo sensible. Esclerosis múltiple, siringomielia, trauma

· Periféricas. Se localiza en nervios periféricos aferentes, es arrítmico ni estímulo sensible y persisten durante sueño.

ETIOLOGÍA: 

a) Procesos fisiológicos, como las mioclonías del sueño o el hipo; 

b) Esenciales, sin causa conocida ni otras manifestaciones neurológicas asociadas, como en la enfermedad mioclónica esencial; 

c) Epilépticas, como las que se observan en la epilepsia mioclónica de Unverricht-Lundborg, las lipoidosis y la enfermedad de Lafora, en la que se puede observar cuerpos de inclusión (cuerpos de Lafora) en las células cerebrales, hepáticas, cardíacas y piel;

 d) Sintomáticos, cuando forman parte de una encefalopatía más amplia, como ocurre en la encefalomielitis vírica, hipoxia cerebral, encefalopatía hepática o urémica, tétanos, intoxicación por estricnina, neuroblastomas, enfermedades por depósito de lípidos, enfermedad de Creutzfeldt-Jakob y panencefalitis esclerosante subaguda.

COREA

Se trata de movimientos que son: involuntarios, inútiles, irrefrenables, incoordinados y, además, rápidos, breves, explosivos. Se presentan durante el reposo y aumentan en las actividades voluntarias y la emoción, desapareciendo durante el sueño.

CLASIFICACIÓN ETIOLOGÍCA

1. Coreas hereditarias.

•Enfermedad de Huntington.

•Coreoacantocitosis.

•Corea hereditaria benigna.

•Coreoatetosis paroxística familiar.

•Enfermedades metabólicas hereditarias.

2. Coreas secundarias.

• Fármacos (neurolépticos, antiparkinsonianos, anticonvulsivantes, etc.).

• Tóxicos (alcohol, monóxido de carbono, manganeso, etc.).

• Enfermedades metabólicas adquiridas (hipoglicemia, hiperglicemia no cetósica, hipo e hipernatremia, insuficiencia renal y hepática, etc.).

• Enfermedades nutricionales (beriberi, pelagra, deficit de vitamina B12 en el niño, enfermedad de Wernicke, déficit de vitamina D).

• Enfermedades endocrinológicas (hipertiroidismo, hipo, seudohipo e hiperparatiroidismo, enfermedad de Addison).

• Embarazo.

• Infecciones y parasitosis del SNC (escarlatina, fiebre tifoidea, endocarditis bacteriana, encefalitis letárgica, sífilis, meningoencefalitis virales [varicela, sarampión, parotiditis, infuenza, ECHO, etc.], toxoplasmosis, SIDA, tuberculosis, etc.).

• Enfermedades autoinmunes (LED, artritis reumatoidea, síndrome antifosfolípido primario,  etc.).

• Enfermedades autoinmunes parainfecciosas (Corea de Sydenham, tosferina, posvacunas, etc.).

• Neoplasias (tumores cerebrales, linfomas primarios del SNC, paraneoplásicas, leucemias,  etc.).

• Coreas asociadas a enfermedades neurológicas:

• Enfermedades cerebrovasculares.

• Enfermedades neurocutáneas.

• Enfermedades degenerativas (atrofias multisistémicas, atrofia olivopontocerebelosa,  etc.).

3. Coreas del desarrollo y del envejecimiento.

• Senil o crónica del anciano.

4. Misceláneas (holoprosencefalia, parálisis cerebral infantil, esclerosis múltiple, migraña, traumatismo craneal, anemias hemolíticas, quemaduras, descarga eléctrica, corea poscirugía cardíaca, otras).

Enfermedad de Huntington

Es una enfermedad descrita por George Huntington en 1872, que se define como un trastorno progresivo, con un inicio insidioso de movimientos coreicos, alteraciones cognitivas y psiquiátricas, y una historia familiar hereditaria positiva. El primer síntoma en presentarse es torpeza en el movimiento, y al avanzar se hacen evidentes los movimientos coreicos que el enfermo es incapaz de suprimir y que aumenan el trastorno de la marcha; aparecen otras alteraciones motoras como apraxia orolingual (dificultad para poner la lengua en el carrillo, protruir la lengua, inflar las mejillas y realizar movimientos linguales rápidos), apraxia palpebral (dificultad en la apertura y cierre de los ojos a la orden, guiñar un ojo alternativamente), disfagia y disartria. Hay, además, demencia (subcortical) y alteraciones psiquiátricas (personalidad antisocial, depresión, ansiedad con ideas suicidas); menos frecuentes son la esquizofrenia paranoide, los trastornos obsesivo-compulsivos y muy raras las alucinaciones.

Corea de Sydenham “mal de San Vito״
Fue reconocida por Thomas Sydenham en 1686. Está por encima de todas las enfermedades infecciosas en las que se plantea una patogenia autoinmune demostrada tras la fase aguda, y es un criterio mayor de Jones de fiebre reumática. Es más frecuente en las niñas, generalmente aparece entre los 6 y 15 años de edad, y el comienzo es insidioso, varias semanas o meses después de la infección estreptocócica; al inicio hay trastornos del comportamiento y después de una o varias semanas se presentan los movimientos coreicos; los problemas psíquicos persisten durante toda la enfermedad y hay gran heterogeneidad de las formas clínicas, desde las frustres hasta las malignas con confusión, hipertermia y coma.

DISTONÍAS O  DISTONOCINESIAS.

Se trata de movimientos que aparecen en ocasión de  un movimiento voluntario o durante el mantenimiento de una actitud; son involuntarios, imprimen a sectores del cuerpo o a todo él nuevas actitudes que serán mantenidas durante un tiempo variable (segundos o minutos) para disminuir después hasta que aparentemente, todo entra en orden, aunque un nuevo movimiento anormal se produce, y así en forma continuada. Como estos movimientos aparecen al efectuar un movimiento voluntario o al adoptar una actitud, los llaman distonías de actitud. 

Se caracteriza por la presencia de movimientos involuntarios de torsión breves (movimiento distónico) o relacionados con una contracción muscular mantenida (postura distónica); aumenta con la ansiedad y la fatiga, y mejora con el sueño y el reposo a veces disminuyen también con estímulos propioceptivos o táctiles, ejemplo: poner el dedo sobre el párpado en el blefarospasmo. Se relaciona con lesiones del putamen.

CLASIFICACIÓN

1.- Según su extensión:

· Distonía focal: Blefarospasmo, Distonía oromandibular, Distonía laríngea, Tortícolis, Calambre del escribiente.

· Distonía segmentaria: Craneal, Axial, Braquial, Crural

· Distonía multifocal 

· Hemidistonía 

· Distonía generalizada

2.- Según la etiología en:

· Primaria (distonía de torsión idiopática)

· Secundaria: a traumatismos craneal, lesiones cerebrovasculares, asfixia perinatal, trauma perinatal, encefalitis, tumores o malformaciones vasculares, enfermedad de Wilson, enfermedad de Hallervorden-Spatz, tratamientos farmacológicos (distonía tardía por neurolépticos) o tóxicos (manganeso).

A continuación explicamos algunos  cuadros clínicos de distonocinesias.

1. Blefarospasmo y distonía oromandibular (Síndrome de Meige). Se caracteriza por la aparición en pacientes de edad adulta de espasmos distónicos de la musculatura orofacial. Predominan el blefarospasmo, ya sea aislado o asociado a espasmos de apertura o cierre involuntario de la boca, protrusión de la lengua y retracción de los ángulos de la boca. El blefarospasmo se manifiesta por espasmos involuntarios de cierre de los ojos que interfieren con la visión y dificultan en forma variable con actividades como leer, mirar la televisión, conducir. Los espasmos y la ceguera funcional resultante son con frecuencia incapacitantes tanto desde un punto de vista ocupacional como social. En pacientes con distonía oromandibular prominente puede existir disartria y grandes dificultades para masticar y tragar. Estos movimientos se agravan por actividades como hablar, caminar o leer y desaparecen durante el sueño; con frecuencia se los cataloga erróneamente de psicógenos. 

2. Tortícolis espasmódica. Los movimientos y posturas distónicas afectan la musculatura del cuello, en especial de los músculos esternocleidomastoideos, trapecio y esplenio, lo que lleva a una desviación constante de la cabeza hacia un lado (tortícolis), acompañada de movimientos distónicos giratorios lentos y también con frecuencia de elevación de un hombro. La desviación tónica de la cabeza puede ser, aunque más raramente, hacia atrás (retrocollis) o hacia adelante (antecollis). La enfermedad es más frecuente en el sexo femenino (2/1), se inicia entre los 39 y 50 años de edad y sigue un curso variable.

3. Distonía laríngea (disfonía espasmódica). La distonía puede localizarse en la musculatura laríngea y ocasionar espasmos incontrolables de cierre de las cuerdas vocales (disfonía espasmódica en abducción) que originan un habla entrecortada, con altibajos, como estrangulada. En raras ocasiones los espasmos distónicos afectan los músculos cricoaritenoideos posteriores, lo que provoca una voz hipofónica susurrante (disfonía espasmódica en aducción). Muchos pacientes afectos de disfonía espasmódica tienen también un temblor laríngeo y no es raro que la distonía laríngea aparezca en pacientes con distonía orofacial. En las fases iniciales la disfonía aparece al hablar, pero no es evidente al cantar y no es raro que estos pacientes sean etiquetados, desafortunadamente, de disfonía psicógena. 

4. Calambre del escribiente. La distonía focal del brazo más frecuente es el llamado calambre del escribiente. El paciente con este síndrome se queja de dificultad para escribir porque la presión que ejerce sobre el lápiz es exagerada o porque se producen movimientos anormales de los dedos, como por ejemplo hiperextensión de los dedos, que impide coger el lápiz correctamente. Durante la escritura la muñeca puede también hiperextenderse o adoptar posturas de supinación o pronación forzadas. La escritura se hace laboriosa debido a la contracción muscular excesiva y a las sacudidas del brazo y se acompañan de una sensación de tensión e incomodidad y a veces de dolor. Con frecuencia el paciente se ve forzado a dejar de escribir al poco de comenzar. 

5. Distonocinesias extendidas o generalizadas. Se trata de pacientes en quienes los movimientos anormales van más allá de la tortícolis espasmódica, ya que, en forma simultánea, se presentan movimientos anormales en la lengua, los músculos de la cara, los hombros, los miembros o el tronco. En general se deben a lesiones de los núcleos grises de la base. En este grupo se incluye el cuadro siguiente: distonía o espasmo de torsión de tipo Ziehen-Oppenheim (llamado también disbasia lordótica progresiva). Alguien ha dicho que la vista de un enfermo de este tipo es inolvidable. Según André-Thomas y Ajuriaguerra, los fenómenos se presentan en dos formas: el espasmo de torsión intermitente, que imprime al eje corporal movimientos de rotación y que se nos ocurre comparar al de un tornillo cuando “va entrando en una madera”, acompañado de actitudes de inclinación, anteflexión y retroflexión, y la distonía permanente, que se presenta cuando el paciente pretende adoptar la actitud bípeda, la marcha, la actitud de sentarse o el reposo en decúbito dorsal.

6. Enrmedad de Hallervorden-Spatz.Se trata de un trastorno hereditario (autosómica recesiva) poco frecuente que se caracteriza por depósitos de hierro en forma de lipopigmento, particularmente en núcleos de la base, junto a atrofia cerebral, neuropatía óptica y neuropatía periférica. 

Clínica: un cuadro de lenta instauración en las dos primeras décadas de la vida, consistente en un síndrome piramidal (espasticidad, hiperreflexia, signo de Babinski), seguido de déficit intelectual y un cuadro pseudobulbar (disartria intensa, llanto y risa espasmódicos). En el 50% de los casos se observan movimientos involuntarios (coreoatetosis, distonía generalizada o focal, temblor). En algunos casos se observa retinitis pigmentosa o atrofia óptica, ataxia, mioclonías y crisis epilépticas. 

Diagnóstico diferencial: La enfermedad de Wilson, La enfermedad de Huntington, La neuroacantocitosis y Otros trastornos neurometabólicos. 

· La enfermedad de Wilson o degeneración hepatolenticular obedece a una mutación de un gen (ATP7B) que codifica para una ATPasa que interviene en el transporte de metales pesados. Se caracteriza por un depósito de cobre en tejidos, particularmente en hígado y cerebro, lo que da lugar a una hepatopatía crónica que evoluciona a cirrosis y una degeneración de los ganglios de la base del cerebro que desemboca en necrosis. También se afecta la córnea, donde aparece un depósito denominado anillo de Kayser-Fleischer, y el riñón. En el plano bioquímico existe un descenso del cobre en suero y orina; asimismo, está disminuida la ceruloplasmina, que es una proteína que liga al cobre por lo que en un principio se pensó erróneamente que en ella radicaba el defecto primario. Clásicamente se distinguen dos formas clínicas de la enfermedad. La juvenil aparece antes de los 16 años con síntomas de afección hepática, generalmente en forma de hepatitis aguda o hepatitis crónica activa. En las formas tardías suelen predominar los síntomas neurológicos, destacando las discinesias tipo temblor, rigidez y distonía. El temblor puede ser rápido y alternante o adoptar una forma más grosera en forma de aleteo; se acentúa con la actitud, y suele ser asimétrico. La rigidez puede ser pakinsoniana. Sin embargo, el dato más característico son las anomalías distónicas: facies con peculiar risa sardónica, disartria que puede llegar a la anartria, disfonía y disfagia, tortícolis, tortipelvis y coreoatetosis de extremidades. En ocasiones emergen síntomas cerebelosos o aparecen trastornos de conducta y manifestaciones psiquiátricas. Raramente se presentan convulsiones y episodios transitorios de coma.

· La enfermedad de Huntington es de herencia autosómica-dominante y de penetrancia progresivamente mayor en función de la edad. Se caracteriza fundamentalmente por movimientos coreicos, rigidez y demencia, con pródromos de tipo psicótico. Se cita también depresión mayor, con tendencias suicidas. La edad de inicio tiene una amplia variación que va desde la primera a la septuagésima décadas, con la moda situada entre los 30-40 años. Es una enfermedad de curso progresivo, sobreviniendo la muerte a los 15-20 años del inicio de los síntomas.

ESPASMOS MUSCULARES

Se definen como una serie de contracciones de un músculo o grupo de músculos; a menudo, casi todos aquellos inervados por determinado nervio. El espasmo es rápido en su comienzo y breve en su duración, y puede recordar la contracción muscular inducida por un estímulo eléctrico. Los espasmos son habitualmente de origen reflejo, como resulado de una irritación producida a cualquier nivel, desde la corteza hasta el músculo. En muchos casos son de origen periférico, ya sea a nivel del nervio o del músculo.

En el espasmo tónico la contracción es más prolongada o continua, puede provocar una posición alterada o limitarse a un pequeño movimiento. El espasmo que limita el movimiento puede ser defensivo o de protección. Una contracción espasmódica tónica, dolorosa, habitualmente se denomina calambre, lo que puede provocar rigidez defensiva del músculo. 

A continuación veamos algunos tipos de espasmos.

1. Espasmo facial. Puede ser, y es lo más frecuente, secundario a una parálisis facial de tipo periférico que no curó, por falta de regeneración de las fibras nerviosas, por un lado, y por el otro, de un  “error” en la dirección de los cilindroejes del nervio que iban hacia la regeneración. Hemos hablado de parálisis facial periférica y también hemos dicho que el espasmo del facial puede ocurrir como secuela de la misma, pero en otras circunstancias el presunto espasmo del facial habrá que interpretarlo como una forma de convulsión jacksoniana.

2. Hipo. Se trata de un espasmo breve o de una contracción refleja del diafragma asociada a la aducción o aproximación de las cuerdas vocales y acompañadas de una fuerte inspiración. Hay una brusca detención de la respiración por cierre de la glotis, lo que produce un peculiar sonido respiratorio. Puede ser provocado por irritación en un área extensa vinculada al neumogástrico y al nervio frénico. Así encontramos hipo (por irritaciones de la parte terminal del esófago), distensión gástrica, irritaciones pleuropulmonar, mediastinal o intratorácica, aneurisma de la aorta y también, irritación y distensión abdominal. Igualmente puede originarse por alteraciones del medio interno (acetonemia, uremia) o ser una manifestación de encefalitis. En ocasiones su origen es psicógeno.

TICS

Movimiento involuntario, rápido, reiterado, arrítmico, carentes de objetivo, que pueden ser motores y/o fonatorios (vocal) que afecta la cara, cuello y miembros superiores.

Estos movimientos pueden ser relativamente simples, aunque por lo general son complejos, como sacudidas de cabeza, distorsiones faciales, saltos o gestos obscenos. Desaparecen con el sueño y su intensidad puede fluctuar o mantenerse sin cambios en el tiempo. Además de los fenómenos motores, ciertas vocalizaciones, como la expresión de obscenidades (coprolalia) o repetición de palabras (ecolalia), pueden ser manifestaciones de un tic.

Pueden, hasta cierto límite, ser controlados por la voluntad del paciente. Exagerados por las emociones y tensiones, se acompañan de un estado anímico particular.

TIPOS DE TICS
	Sencillos
	Complejos

	Motores

	· Guiños de los ojos

· Muecas

· Giros del cuello

· Elevar los hombros
	· Autoagresiones

· Saltos

· Brincos 



	Vocales

	· Carraspeos

· Ruidos guturales

· Inspiraciones nasales 

· Siseos 
	· Coprolalia

· Palilalia

· Ecolalia




Causas orgánicas de tics: El síndrome de Gilles de la Tourette,  la enfermedad de Lesch-Nyhan, estados postencefalíticos, intoxicación por CO y tratamientos con estimulantes o antipsicóticos.

Síndrome de Gilles de la Tourette se define por la presencia de un amplio espectro de tics y de trastornos conductuales. El inicio ocurre antes de los 21 años. 

Los tics consisten en contracciones musculares involuntarias, rápidas y bruscas (tics motores) o vocalizaciones involuntarias (tics vocales). Pueden ser simples (guiño, parpadeo, gruñido) o complejos (alisarse el pelo, toqueteo). Los pacientes experimentan también sensaciones disfóricas (presión, calor o frío en la cara) que intentan aliviar con movimientos repetidos (tics sensitivos). Puede haber, además, coprolalia (emisión involuntaria de palabras obscenas), copropraxia (actos como "cortes de manga"), ecopraxia (imitación gestual del prójimo), ecolalia y palilalia. Los trastornos conductuales incluyen conducta obsesivo-compulsiva, a veces con signos de autoagresión, hiperactividad con reducción de la capacidad de concentración y otras alteraciones neuropsicológicas, como fobias o dislexia.

En la mayoría de los casos existe transmisión autosómica dominante con penetrancia incompleta en mujeres.  

Se deben diferenciar de los tics transitorios de la infancia y de los tics motores crónicos.

BALISMO

Se trata de un movimiento anormal brusco, rápido y violento de la parte proximal de una extremidad e incluso de todo un hemicuerpo.

Se caracteriza por movimientos amplios, bruscos, coreiformes, como de lanzamiento de toda una extremidad, con predominio proximal. 

Puede afectar a un hemicuerpo (hemibalismo), una extremidad (monobalismo), las extremidades inferiores (parabalismo) o las cuatros extremidades (bibalismo). En general son unilaterales, pero por su intensidad mueven todo el cuerpo. Pueden respetar la cara y el tronco. Desaparecen con el sueño.

Suele deberse a lesiones del núcleo subtalámico de Luys contralateral de origen vascular, pero también en las enfermedades de Sydenham y de Huntington.

· Vasculares: Hemorragias, Infartos, Malformaciones arteriovenosas, Angioma venoso
· Infecciosas: Encefalitis, Abscesos, Criptococosis, Tuberculosis, Toxoplasmosis, Sífilis, 
· SIDA
· Neoplásicas: Gliomas, Metástasis 
· Autoinmunes: Lupus ES, Corea de Sydenham, Esclerodermia, Síndrome de anticuerpos antifosfolipidos, Esclerosis múltiple
· Inducida por fármacos: Anticonceptivos orales, Anticonvulsivantes, Levodopa, Ibuprofen, Flumazenil, Sertralina, Bupropion 
· Metabólicas: Hiper o Hipoglicemia, Hipertiroidismo
· Traumáticas

· Neuroquirúrgicas: Derivación ventriculoperitoneal, Lesión o estimulación talamica, Lesión o estimulación subtalamica

FIBRILACIONES Y FASCICULACIONES

Durante largo tiempo se confundían ambos términos o se hacían sinónimos: 

· Fibrilación. No visible a través de la piel; contracciones independientes y rítmicas de fibras musculares individuales, captadas por electromiografía. Se presenta en músculos denervados, cuando la lesión está ubicada en las astas anteriores de la médula.

· Fasciculación. Visible a través de la piel; sacudidas contráctiles de sectores de  músculos, breves, arrítmicas, limitadas a un fascículo muscular, incapaces de producir movimientos. Representan la contracción espontánea de una unidad motora.

Si bien las fasciculaciones pueden encontrarse en procesos degenerativos del asta anterior, al igual que en lesiones radiculares y tronculares, no tienen por ello un valor topográfico definitivo de lesión del asta anterior y debe ser completado su estudio con los hallazgos clínicos y electromiográficos asociados.

Dentro de las fasciculaciones se incluyen las miocimias, contracciones musculares ondulantes que pueden aparecer en la tetania, la uremia, la tirotoxicosis, las compresiones nerviosas, después de un esfuerzo muscular y estados tensionales, localizándose, en este último caso, a nivel del orbicular de los párpados y que tanto preocupa a los enfermos. Recuerdan al blefarospasmo, pero son más suaves, menos intensas y se repiten con menos frecuencia.

ATETOSIS

La atetosis, del griego "cambiante", es un trastorno caracterizado por una imposibilidad de mantener los dedos de las manos o de los pies, la lengua u otra parte del cuerpo en una misma posición.

Se trata de movimientos ondulantes o reptantes, de ritmo algo lento, que predominan en las porciones proximal o distal de las extremidades, aunque también toman el tronco, cabeza, cara, lengua; suelen aumentar si el paciente intenta realizar un movimiento voluntario (overflow) o hablar. Según la duración serán breves (coreoatetosis) y sostenidos (distonía-atetósica).

Las causas más frecuentes son las enfermedades de Huntington y de Wilson, kernicterus, hipoxia cerebral, encefalopatía hepática, AVC o intoxicación crónica por fenotiazina o haloperidol.

CONVULSIONES

Las convulsiones o ataques convulsivos, manifestadas por contracciones musculares que envuelven a todo el cuerpo, pueden incluirse dentro de los movimientos  anormales, pero serán descritos en detalle al hablar del síndrome convulsivo. 

HIPERCINESIAS PSICÓGENAS

Dentro de estas se pueden incluir dos grupos:

1. De origen histérico. En estas hipercinesias no es posible encontrar ninguno de los movimientos antes descritos, pero sí su imitación. Los mismos se caracterizan por ser singulares, cambiantes de tiempo en tiempo e influibles por la sugestión.

      Los más frecuentes, son los tics y los espasmos. Muchos son compulsivos y obsesivos. Aparecen bajo la influencia de un factor afectivo emocional. Algunos autores incluyen aquí al “calambre profesional”,  hecho sumamente discutido por muchos otros. Caen dentro de los calambres profesionales los de los escribientes, violinistas, etc., y se manifiestan por la aparición de una contracción muscular, al iniciar o una vez iniciado el acto, que impide su ejecución. Si bien algunos pueden ser psicógenos, no cabe duda alguna de que otros son orgánicos. 

2. En pacientes mentales. Al lado de los movimientos anormales funcionales, se encuentran otros. En este caso se halla la llamada paracinesia, en la que existe una perversión del  movimiento, que resulta extraño, pues el paciente lo distorsiona, remedando una mezcla de corea, atetosis o dispraxia psicomotora (olvido de los pasos para la ejecución de un movimiento previamente conocido), sin que exista parálisis o trastornos de la sensibilidad.

OTROS TRASTORNOS DEL MOVIMIENTO

· Síndrome de piernas inquietas. Sensación molesta no dolorosa, displacetera en las piernas durante el reposo (Noche). Obliga al paciente mover las piernas. Sin otros síntomas neurológicos acompañantes. En la mayoría de los pacientes no existe causa, se puede asociar a: Diabetes, embarazo, parkinson, déficit vitamínico y de hierro, IRC, mala absorción, cáncer, EPOC, y PNP sensitiva.
· Acatisia.  Actividad motora producida por una necesidad de mejorar sensaciones no confortables, se expresa con cambios de posición, con imposibilidad a permanecer sentado. Mejoría durante la marcha o la estancia de pie. Se asocia con frecuencia al uso de neurolépticos.
· Hemiespasmo facial. Contractura muscular hemifacial, de tipo clónico, a veces con sensación de tirantes en la hemicara afectada, en la cual se produce cierre de la apertura ocular, con elevación de la comisura labial ipsilateral

· Hiperekplexia. Sobresalto producido por estímulos auditivos, sensitivos o visuales, facilitados por el estrés, y la fatiga.
· Síndrome de persona rígida. Se caracteriza por contracciones isométricas de los músculos somáticos, en los cuales se registra actividad continua.

SÍNDROME PARKINSONIANO

Es un síndrome extrapiramidal que se caracteriza por cuatro signos cardinales: temblor en reposo, bradicinesia, rigidez muscular e inestabilidad postural.

Otros síntomas y signos: Festinación y freezing, Disfagia y Disartria, Trastornos autonómicos, Demencia y trastornos cognitivos y Trastornos oculomotores.

ACINESIA/BRADICINESIA /HIPOCINESIA

· Acinesia: Dificultad para iniciar y ejecutar tareas motoras, en ausencia de paresia

· Examen: Disminución de la amplitud de los movimientos repetitivos

· índice y pulgar

· prono-supinación

· abrir y cerrar las manos

· movimientos alternativos  

· Bradicinesia: Lentitud en el inicio y ejecución de los movimientos

· Hipocinesia: Disminución en la amplitud y frecuencia de los movimientos espontáneos 

Generales

· Retardo en el inicio del movimiento

· Pobreza y lentitud de los movimientos

· Fatiga rápida a los movimientos repetitivos.

· Dificultad para ejecutar acciones secuenciales y simultáneas.

· Disminución de la destreza.

Específicos

· Facie inexpresiva

· Trastornos del habla

· Movimientos sacádicos hipométricos.

· Sialorrea.

· Micrografia.

· Disdiadococinesia.

· Marcha a cortos pasos

· Disminución del braceo.

TEMBLOR

Se caracterizan por una serie de movimientos involuntarios, oscilatorio rítmico, de toda o una parte del cuerpo, alrededor de su posición de equilibrio. Es el resultado de contracciones alternantes y rítmicas de músculos que tienen funciones opuestas.

Tipos

· Reposo

· Postural

· Acción o intencionales

· Cinético

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL de los Movimientos rítmicos (no son temblor)

· Movimientos Coreicos

· Convulsiones

· Nistagmo

· Mioclonias segmentarias 

· Asterixis

· Fasciculaciones

· Clonus

· Escalofríos

· Espasmo nutans

· Temblor histérico

RIGIDEZ

Es una alteración del tono muscular, en la cual existe una resistencia a un movimiento de estiramiento pasivo  

RIGIDEZ / ESPASTICIDAD

Rigidez

· Los movimientos lentos son más adecuados se detecta en todo el rango del movimiento. 

· Está asociada a signos parkinsonianos

Espasticidad

· Interfiere la velocidad del movimiento, fenómeno de la hoja de navaja. 

· Está asociada a piramidalismo

DIAGNÓSTICO ETIOLÓGICO DEL SÍNDROME PARKINSONIANO

1. Parkinsonismo idiopático o enfermedad de Parkinson.

2. Parkinsonismo secundario o sintomático.

a) Inducido por tóxicos: manganeso, MPTP, cianuro, monóxido de carbono.

b) Inducido por fármacos: nerulépticos.

      c) Infecciosos y posinfeccioso.

d) Posencefalítico (encefalitis letárgica) y posvacunal.

e) Postraumático. (Síndrome de los boxeadores)

      f) Vascular: infarto subcorticales.

      g) Hidrocefalia normotensiva.

h) Lesiones ocupantes de espacio (tumores, abscesos, hematomas subdurales).

i) Trastornos metabólicos (enfermedad de Wilson, enfermedad de las paratiroides, etc.).

j) Degeneración hepatocerebral crónica.

k) Enfermedad causada por priones.

3. Parkinsonismo asociado a enfermedades neurodegenerativas.

a) Parálisis supranuclear progresiva.

b) Atrofia multisistémica.

c) Degeneración corticobasal gangliónica.

d) Enfermedad difusa de los cuerpos de Lewy.

e) Complejo ELA-Parkinson-demencia de la isla de Guam.

f)  Enfermedad de Alzheimer con parkinsonismo.

g) Enfermedad de Huntington (variante rígida de Westphal).

h) Enfermedad de Hallervorden-Spatz.

i)  Enfermedad de Machado-Joseph.

j) Atrofias palidales primarias.

k) Parkinsonismo con amiotrofia.

l) Distonía-parkinsonismo.

m) Parkinsonismo con demencia de herencia autosómica dominante asociada a degeneración palidonígrica.

4. Otras.

a) Síndrome hemiparkinsonismo-hemiatrofia.

b) Calcinosis estriopálido-dentada bilateral.

c) Parkinsonismo psicógeno.

	DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL DE LA ENFERMEDAD DE PARKINSON

	Parkinson-plus o parkinsonismos
• Parálisis Supranuclear Progresiva (PSP)
• Degeneración corticobasal  (DCB)
• Demencia fronto-temporal con parkinsonismo
• Atrofia de Múltiples Sistemas (AMS)
• Síndrome de Shy-Drager
• Degeneración estrio-nígrica
• Atrofia olivo-ponto-cerebelosa (OPCA)
• Parkinson-ELA-Demencia de Guam
• Enfermedad con cuerpos de Lewy difusos
• Síndrome Alzheimer/Parkinson
• Variante rígida de la enfermedad de Huntington
• Enfermedad de Hallevorden-Spatz

Parkinsonismos secundarios
• Tóxicos
• Metil-4-fenil-tetrahidropiridina (MPTP)
• Manganeso
• Monóxido de carbono
• Inducido por drogas:

Neurolépticos

Ciclosporina

Metaclopramida

Cimetidina

Proclorperazina

Disulfiran

Reserpina

5-fluoracilo

Amiodarona

Meperidina

Antagonistas de calcio

Perhexilina

Litio

Inhibidores de la recaptación de serotonina

Interferon-alfa

Ácido valproico

• Vasculares
• Infartos lacunares de los ganglios basales
• Encefalopatía de Binswanger
• Infartos estratégicos en ganglios basales o sustancia negra
• Hidrocefalia
• Tumores o quistes
• Endocrino/Metabólicos
• Disfunción paratiroidea
• Degeneración hepatocelular crónica
• Enfermedad de Wilson
• Infecciosos
• Postencefalítico y postvacunal
• Síndrome de inmunodeficiencia adquirida
• Panencefalítis multifocal progresiva
• Enfermedad de Creutzfeldt-Jakob y Gerstmann-Sträussler-Scheinker
• Enfermedad de Whipple


Los parkinsonismos sintomáticos más comunes son los producidos por fármacos con propiedades antidopamínicas: neurolépticos antipsicóticos (fenotiazinas, butirofenonas, ortropamidas como el tiapride y el sulpiride), antieméticos (clebopride, metoclopramida), hipotensores (reserpina y alfametildopa), la tetrabenazina, fármaco utilizado con frecuencia en el control de las coreas y otras disquinesias, y ciertos antagonistas del calcio (cinaricina, flunaricina). Los parkinsonismos inducidos por fármacos son prácticamente siempre reversibles, pero pueden pasar varias semanas, y más raramente meses, una vez suprimido el agente inductor, antes de que desaparezcan todos los síntomas extrapiramidales. 

Lesiones isquémicas subcorticales múltiples pueden en ocasiones ser causa de parkinsonismo (parkinsonismo vascular). La causa más frecuente de parkinsonismo tumoral es el meningioma frontal que probablemente distorsiona la vía dopaminérgica nigrostriada. En general, los parkinsonismos sintomáticos asociados a una alteración de la parte presináptica del sistema dopaminérgico (p. ej., inducida por la reserpina, el MPTP, postencefalíticos) mejoran con l-DOPA. Ello no ocurre en los parkinsonismos en los que los receptores dopaminérgicos postsinápticos están alterados (p. ej., por neurolépticos o por lesiones vasculares en el estriado). 

La parálisis supranuclear progresiva se distingue de la EP por la aparición precoz de inestabilidad y dificultad para la marcha, una mala respuesta al uso de L-dopa, ausencia de temblor, y las características alteraciones oculares pueden ser tardías o no aparecer nunca.

La atrofia multisistema se diferencia de la EP por una aparición precoz de trastornos autonómicos severos, alteraciones de la marcha y signos cerebelosos.

Se debe pensar en la enfermedad de los cuerpos de Lewy difusos, cuando hay signos precoces de demencia, aparición de alucinaciones visuales en pacientes no tratados, fluctuaciones cognitivas y  ausencia de temblor con predominio de la bradicinesia. De todas formas, el único diagnóstico de certeza en vida es la biopsia cerebral.

Muchos autores consideran al parkinsonismo vascular equivalente al “parkinsonismo de la mitad inferior del cuerpo”; aquí no hay alteración de los miembros superiores y presentan marcha a pequeños pasos, titubeo y una respuesta mala (o no respuesta) a la levodopa; además, en la RMN aparecen alteraciones típicas en la sustancia blanca.

En los síndromes parkinsonianos plus, la clínica extrapiramidal se acompaña de otras manifestaciones neurológicas (demencia, ataxia, discinesias, amiotrofia, piramidalismo). Deben considerarse en este apartado la parálisis supranuclear progresiva, la atrofia multisistémica, la hidrocefalia con presión normal, la enfermedad de Alzheimer y otras enfermedades degenerativas de los ganglios de la base (enfermedades de Hallervorden-Spatz y de Huntington). En general, el diagnóstico diferencial no ofrece grandes dificultades excepto en el caso de la atrofia multisistémica que engloba la degeneración nigrostriada, la atrofia olivopontocerebelosa y el síndrome de Shy-Drager. La degeneración nigrostriada es un modelo de parkinsonismo presináptico y postsináptico en el que, a diferencia de la enfermedad de Parkinson, raramente hay respuesta a la terapéutica con l-DOPA. En la atrofia olivopontocerebelosa predominan los síntomas cerebelosos y la RM revela atrofia del tronco cerebral y del cerebelo. Tanto en la enfermedad de Parkinson como en el síndrome de Shy-Drager, el cuadro clínico puede circunscribirse a la semiología extrapiramidal y disautónoma, siendo imposible, por tanto, el diagnóstico diferencial; sólo la aparición de síntomas adicionales o la demostración neurorradiológica de atrofia cerebelosa o del tronco cerebral orientarán hacia el síndrome de Shy-Drager

SINDROME CONVULSIVO

Conjunto de manifestaciones clínicas que tienen como elemento central un tipo de movimiento involuntario llamado convulsión. Las convulsiones son sacudidas bruscas y rítmicas de grandes grupos musculares. Se presentan súbitamente; se acompañan a menudo de pérdida del conocimiento, y su final es también más o menos rápido.

DIAGNOSTICO ETILÓGICO:

1- Causa Traumáticas: Los hematomas epidural o subdural y las cicatrices cerebromeningeas pueden ser causa de un foco epileptógeno.

2- Causas Perinatales: Por traumatismos obstétricos, hemorragias cerebromeningeas, exposición a radiaciones, infecciones virales (Rubéola) durante el embarazo, toxemia gravídica, anoxia fetal y prematuridad. 

3- Causas Infecciosas: 

a)- Meningoencefalitis: Cefalea intensa (frontooccipital), que en ocasiones le arranca gritos de dolor al paciente, rigidez de nuca, signos meningeos, vomito central, fiebre en gatillo de escopeta, convulsiones (generalizadas o Parkinsonianas) y constipación.

b)- Neumosífilis: Se caracteriza por trastornos pupilares (pequeñas hemorragias y no reacción a la luz) y existe además combinación de parálisis nerviosas.

c)- Convulsiones Febriles: Durante los procesos infecciosos se presentan convulsiones que cursan con cuadro febril.

4- Causas Tóxicas:

a)- Alcoholismo: Antecedentes de alcoholismo, sobre todo la supresiòn.

b)- Saturnismo: Se produce por ingestión de plomo. El paciente presenta cefalea, cólicos abdominales, somnolencia, delirio y manifestaciones hematológicas con anemia de grado variable. Es mas frecuente en niños. 

c)- Por CO2: Antecedentes de exposición a ese gas. 

d)- Uremia: Aparece en la fase final y concomita con Insuficiencia Renal Crónica (IRC), estupor, intranquilidad, escarcha y aliento urémico, vómitos, dirreas, prurito intenso, edemas e HTA. 

e) – Inducida por medicamentos: Isoniacida, imepenem, teofilina, lidocaina, meperidina, ketamina, halotano, enfumano, metohexital, amitriptilina, imipramina, maprotilina, fluxetina, clorpromacina, trifluoperacina, haloperidol, efedrina, fenilpropanolamina, terbutalina, metrotrexate, aspariginasa, ciclosporina, cocaina, crack, fenciclimina, anfetaminas.

5- Causas Metabólicas:

     a) Hiponatremia < 120 mEq/L

     b) Hipernatremia > 145 mEq/L

     c) Hipoglicemia < 2.2 mmol/L

     d) Hiperglicemia > 20 mmol/L

     e) Hiperosmolaridad > 300 mosm/L

     f) Hipocalcemia < 7 mg/dL

6- Causas Degenerativas:

a)- Esclerosis Múltiple: Se caracteriza por la tetráda de Charcot (paraplejía espástica con mielopatía, marcha espastica, palabra escondida y nistagmo).

b)- Esclerosis Tuberculosa: Es rara y aparece asociada a retardo mental, adenoma cebaceo de la piel, es familiar y se ve en el periodo de lactancia o en la niñez.

c)- Enfermedad de Alzheimer: Es la causa más frecuente de demencia presenil, se observa después de los 45 años, pérdida de la memoria, de la capacidad intelectual, afasia y su aparición es insidiosa.

d)- Enfermedad de Pick: Es la causa más rara presenil, aparece en la vida adulta, puede provocar pérdida de la voz, hay apatía profunda y generalmente se acompaña de demencia.

7- Causas Vasculares:

a)- Hemorragia Cerebro Meningea: paciente hipertenso que presenta pródromos: cefalea, zumbido de oídos, somnolencia súbita, cae en estado de coma, deficiencia motora, con desviación conjugada de la cabeza y os ojos hacia el lado de la lesión cerebral, trastornos esfinterianos y convulsiones clonicas generalizadas o no.

b)- Artritis: cursa con enfermedades del colágeno como: LES, fenómeno de Raymond, ausencia de pulso.

c)- Mal formaciones Vasculares:

· Aneurisma: Cefalea brusca, brutal cuando se rompe el paciente cae en coma profundo.

· Fístula Arteriovenosa: Cursa con cardiopatía congénita, soplo en barra sistodiastolico y cianosis.

  d) -   Isquemia Cerebral Transitoria: cuadro neurologico variable, pero que solo dura pocos minutos y desparece en 24 horas, sin dejar secuelas.

  e) – Encefalopatia hipertensiva: cuadro neurologico variable, que desaparece al controlar la presiòn arterial elevada. 

8-Causa Tumoral: cursa con síntomas de largo tiempo de evolución los cuales dependen de la naturaleza y localización del tumor, cefalea crónica,, intensa , brusca, mas frecuente en las mañanas, aumenta con la tos y los esfuerzos, signos de hipertensión endocraneana y manifestaciones neurológicas (trastornos motores, sensitivos y sensoriales y convulsiones).

9- Esencial: Comprende todos los casos de ausencia y la mayoría de las formas de pequeño y gran mal, es la más frecuente, el cuadro comienza antes de los dos años y después de los 39, hay alteraciones psíquicas, torpeza, manifestaciones demenciales y disminución de la tensión arterial.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

1- Histeria: Es la gran simuladora de todas las enfermedades, durante las crisis frecuentemente aparece temblor fibrilar de los párpados, el paciente no puede hablar, esta con las manos cerradas.

2- Sincope y arrtimia cardiaca: Se caracteriza por pérdida total de la conciencia y las funciones, ausencia de ruidos cardiacos y el pulso, sudoración intensa, palidez. La recuperación es rápida.

3- Hipoglicemia: Hay ansiedad, perdida de peso, taquicardia sudoración profusa, viscosa, piel fría, debilidad y sensación de hambre.

4- Isquemia Cerebral Transitoria: Aparece con mayor frecuencia en personas con más de 60 años, con antecedentes de HTA ligera, se caracteriza por manifestaciones neurológicas (trastornos cinéticos, sensoriales y motores) que dependen de la localización de la oclusión.

5- Tetánia: Se caracteriza por contracturas musculares tónicas, con orden de aparición típico comienza por la cara con trismo y termina en las falanges, es simétrica, hay actitudes viciosas, las convulsiones duran entre 5-15 segundos, son breves y dolorosas, hay además cianosis, disnea, sudoración, sialorrea, broncorrea, estreñimiento y micciones retardadas.

6- Migraña: cefalea intensa, conciencia conservada.

7- Vèrtigo paroxìstico: conciencia conservada, fases monosintomàtica, anomalias auditivas y vestibulares.

8- Narcolepsia y apnea del sueño: Cataplejía, adecuada conducta en los ataques de sueño.

9- Estado confusional agudo: amnesia alcohólica.

SÍNDROMES EPILÉPTICOS
Es un trastorno cerebral caracterizado por un conjunto de síntomas y signos que se presentan habitualmente de manera conjunta y que pueden tener etiologías diversas. 
Epilepsia: trastorno paroxístico y recurrente de la función cerebral caracterizada por crisis breves y repentinas de alteración de la conciencia acompañada de actividad motora, fenómenos sensitivos o conducta inapropiada y causada por una descarga neuronal excesiva. 

Crisis epiléptica: Manifestación clínica presumiblemente originada por una descarga excesiva de neuronas a nivel cerebral. Ésta consiste en fenómenos anormales bruscos y transitorios que incluye alteraciones de la conciencia, motora, sensorial, autonómica, psicológica, que son percibidos por el paciente o un observador. 

FORMAS CLINICAS:

· Crisis parcial: aquellas en las que las manifestaciones clínicas y electroencefalográficas responden a la activación de un área cerebral determinada. 

· Crisis generalizada: las manifestaciones clínicas responden a la activación de ambos hemisferios cerebrales. 

· Crisis simple: cuando durante la crisis se conserva el nivel de conciencia. 

· Crisis compleja: cuando existe alteración del nivel de conciencia.

A- Crisis generalizadas: 

1- Crisis del Gran mal: el paciente puede presentar pródromos, pierde el conocimiento y cae; los globos oculares se desvían hacia un lado o hacia arriba. 

· Fase Tónica: dada por contracciones tónicas prolongadas de todos los grupos musculares, cianosis.

· Fase Clónica: movimientos bruscos, rápidos y generalizados, mordedura de la lengua con espuma por la boca y relajación de esfinteres. 

· Fase Estuporosa: Paciente yace dormido, hay Babuinski positivo, midriasis, la lesión se localiza en la formación reticular, despierta con cefalea, dolor muscular y sin recordar lo sucedido.

2- Crisis del Pequeño Mal: Son frecuentes en la infancia y se pueden presentar de varias formas:

· Crisis de Ausencia: de instalación brusca(5-15 seg.), abolición brusca de las funciones psíquicas, alteraciones de la conciencia, movimientos rítmicos o irregulares de los ojos, la cabeza inclinada hacia delante o hacia atrás, puede haber parpadeo y contracción de la comisura labial, las crisis terminan bruscamente y al paciente no recuerda lo sucedido.

· Crisis Mioclónicas: sacudidas musculares intensas y extendidas, pueden ser generalizadas, bilaterales, con flexión brusca de la cabeza y los brazos hacia delante, pueden localizarce en el miembro superior o músculo orbicular de los párpados y son muy rápidas.

3- Epilepsia Fotosensible: Predomina en mujeres menores de 30 años, se desencadena con la exposición a la luz intermitente, centelleo o de la televisión, se presenta fundamentalmente como crisis de ausencia.

B- Crisis Parcial o focal:

1-Crisis Somatomotriz: Presenta tres fases: 

· Tónica: Afecta a los miembros superiores, con flexión del pulgar y del índice, luego al resto, de los dedos, el antebrazo y el brazo.

· Clónicas: Contracciones clónicas que duran de 1- 2 minutos.

· Resolutiva: Parálisis o paresia del miembro afectado, desaparece rápidamente aunque puede durar horas o días.

2- Crisis Somatosensitiva: Precede o acompaña a la somatomotriz, hay percepción súbita de sensaciones exteroceptivas: hormigueo, estreñimiento, frío, calor, etc.

3-Crisis Adversiva: Desplazamiento conjugado de la cabeza, ojos y tronco hacia el lado opuesto del foco que descarga, hay elevación del brazo y la pierna contralateral.

4- Crisis Psicomotriz o Epilepsia Temporal: Alucinaciones auditivas (zumbido de oídos, palabras, ruidos etc.), percepción de sabores desagradables y olores nauseabundos, movimiento de chapoteo de los y la lengua. Estas crisis alucinatorias se acompañan de miedo, angustia, etc.

C- Otros de clasificación incierta o mixta:

   1- Convulsiones neonatales

   2- Convulsiones febriles.

   3- Epilepsia refleja

   4- Otras no especificadas.

CLASIFICACIÓN DE LAS EPILEPSIAS Y DE LOS SÍNDROMES EPILÉPTICOS.  

Según las causas:

· Idiopáticos: No existe una lesión cerebral estructural subyacente, u otros síntomas o signos neurológicos. Por lo general son dependientes de la edad y existe una fuerte  predisposición genética.

· Criptogénicas: Su causa está oculta. Se presupone que sean sintomáticos, pero se desconoce la causa. 

· Sintomáticos: Son el resultado de una o más lesiones cerebrales estructurales, que son de causa prenatal, perinatal o postnatal.

A. Factores causales prenatales:

1. Malformaciones debida al desarrollo cortical anormal: Agiria/paquigiria, Heterotopia nodular  periventricular, Heterotopia focal, Polimicrogiria unilateral, Hemimegalencefalia, Esquizencefalia.

2. Otras malformaciones cerebrales: Síndrome de Arcardi, Síndrome de PEHO (Encefalopatía progresiva con edema subcutáneo, hipsarritmia y atrofia del nervio óptico.) y Otras.

3. Síndromes neurocutáneos: Complejo de la esclerosis tuberosa, Neurofibromatosis, Hipomelanosis de Ito, Síndrome del nevo epidérmico, Síndrome de Sturge-Weber.

4. Anomalías cromosómicas: Síndrome de monosomía parcial 4p, Trisomía 13p, Síndrome de duplicación-inversión 15, Cromosoma 20 en anillo, Síndrome de cromosoma X frágil, Síndrome de Algeman y Otras.

5. Errores innatos del metabolismo: Hiperglicemia no cetósica, Acidemia propiónica, Deficiencia de sulfito oxidasa, Deficiencia de piridoxina, Trastornos en el metabolismo de los aminoácidos, Trastornos en el ciclo de la urea y Otras.

6. Infecciones prenatales: Toxoplasmosis, Citomegalovirus, Rubéola, Herpes simple.

7. Insulto hipóxico-isquémico: Poroencefalia, Leucomalacia periventricular.

B. Factores causales perinatales:

 1. Encefalopatía hipóxico-isquémica: Poroencefalia, Leucomalacia periventricular.

 2. Traumatismo al nacimiento.

 3. Hiperbilirrubinemia. 

C. Factores causales postnatales:

  1. Enfermedades infecciosas: Meningoencefalitis viral, micótica, parasitaria y protozoarias.

     2. Traumatismo craneales.

     3.  Accidentes vasculares encefálicos.

     4. Tumores intracraneales y metastásicos

     5. Encefalopatía hipóxico-isquémica.

     6. Lesiones resultantes de las convulsiones febriles

Relacionados con la localización (focales o parciales)

Idiopáticos (relacionados con la edad de comienzo)

· Epilepsia infantil benigna con paroxismos centrotemporales (“epilepsia rolándica”)

· Epilepsia infantil benigna con paroxismos occipitales

· Epilepsia primaria de la lectura

Sintomáticos

· Epilepsia parcial continua crónica y progresiva (síndrome de Kojevnikov)

· Síndromes con modalidades específicas de provocación

· Epilepsias del lóbulo temporal

· Epilepsias del lóbulo frontal

· Epilepsias del lóbulo parietal

· Epilepsias del lóbulo occipital

Criptogénicas

Epilepsias y síndromes generalizados

Idiopáticos (relacionados con la edad de comienzo)

· Convulsiones neonatales familiares benignas

· Convulsiones neonatales benignas

· Epilepsia mioclónica benigna de la infancia

· Epilepsias infantil y juvenil de ausencias

· Epilepsia mioclónica juvenil

· Epilepsia con crisis de “gran mal” del despertar

· Otras epilepsias generalizadas

· Epilepsias con crisis provocadas por estímulos específicos

Criptogénicas o sintomáticas

· Síndrome de West

· Síndrome de Lennox-Gastaut

· Epilepsia con crisis astatomioclónicas

· Epilepsia con ausencias mioclónicas

Sintomáticas

· Encefalopatía mioclónica precoz

· Encefalopatía mioclónica precoz con brotes de supresión

· Otras

Epilepsias y síndromes epilépticos indeterminados (localizados o generalizados)

Con crisis focales y generalizadas

· Crisis neonatales

· Epilepsia mioclónica grave de la infancia

· Epilepsia con punta-onda lenta continua durante el sueño lento

· Afasia epiléptica adquirida (síndrome de Landau-Kleffner)

· Otras

Síndromes especiales (Crisis relacionadas con situaciones especiales)

· Convulsiones febriles

· Crisis o estados aislados

· Crisis provocadas por factores metabólicos o tóxicos agudos

Convulsión benigna neonatal: Es una enfermedad a la que no se le conoce causa, que se presenta en niños normales entre el segundo y sexto días de nacidos. Las convulsiones son tónicas o clónicas, a veces se presentan crisis de apnea y duran días o semanas. Una parte de los enfermos tiene una forma hereditaria (convulsión neonatal benigna familiar), y algunos casos tienen una mutación en el cromosoma 20. Cerca del 14 % de los pacientes desarrollan epilepsia posteriormente.

Epilepsia benigna de la infancia con espigas centrotemporales. Las crisis son focales y afectan a infantes, por lo demás normales, entre los 3 y 13 años de edad; desaparecen casi siempre alrededor de los 15 años. Los ataques son breves, motores o sensitivos, de una hemicara, y tienden a extenderse a los miembros y generalizarse. Son muy frecuentes durante el sueño Predomina en el sexo masculino y hay predisposición genética (herencia autosómica dominante) y familiares asintomáticos tienen anormalidades electroencefalográficas. El EEG muestra un patrón característico de espigas de alto voltaje u ondas agudas  en la región centrotemporal, que cambia su topografía de un lado a otro. La medicación antiepiléptica es efectiva.

Epilepsia mioclónica juvenil La causa no se conoce, aparece en la adolescencia y se expresa por sacudidas mioclónicas bilaterales irregulares, únicas o repetidas, con predominio en los brazos. Son más frecuentes en la mañana, al despertar, y la privación del sueño las precipita. Son comunes las convulsiones tonicoclónicas asociadas y también las crisis de ausencia. El EEG intercrisis y durante ellas muestra puntas y ondas, y polipuntas y simples o parciales complejas, y pueden generalizarse. Con regularidad hay ataques reflejos a la luz e historia familiar de epilepsia. Los estudios genéticos sugieren una causa poligénica. Las crisis responden bien a la medicación antiepiléptica.

El Síndrome de West: Se caracteriza por la asociación de espasmos mioclónicos masivos, retraso o deterioro psicomotor e hipsarritmia en el EEG. Aparece a la edad de 3-6 meses, casi siempre antes de los 12 meses. Los espasmos pueden ser muy ligeros o de gran violencia y se presentan en forma de salvas, sobre todo al despertar o provocados por estímulos sensoriales. El 60%  de los niños ya tiene retraso psicomotor antes de empezar con los espasmos, debido a una encefalopatía metabólica, malformaciones cerebrales, secuelas de meningoencefalitis, anoxia perinatal o facomatosis. En este grupo el pronóstico es muy desfavorable y los niños quedan con un grave deterioro psicomotor y con frecuencia son epilépticos crónicos rebeldes. En el 40% restante, la etiología del síndrome de West es desconocida y raramente familiar, y en estos casos el pronóstico es algo mejor.

Síndrome de Lennox-Gastaut: Aparece entre los 2 y los 8 años con un pico máximo entre los 2 y los 4. Se caracteriza por: a) la altísima frecuencia de las crisis y de status de mal; b) la combinación de diferentes tipos de crisis, como ausencias atípicas, crisis astatomioclónicas y crisis tónicas, con retraso mental, y c) descargas en el EEG de complejos de punta-onda lenta difusos y multifocales con presencia de ritmos rápidos reclutantes a 10 Hz durante el sueño. Algunos niños con este síndrome han presentado previamente el de West. Puede, sin embargo, aparecer en niños sanos, aunque lo habitual es que los pacientes sufran alguna encefalopatía del mismo tipo que las mencionadas en el síndrome de West. El pronóstico es mejor en los casos idiopáticos que comienzan después de los 2 años y que muestran una buena respuesta inmediata al tratamiento. En las otras condiciones, en especial cuando se producen frecuentes estados de mal convulsivo o de ausencia, el pronóstico es desfavorable.

Epilepsia temporal medial (epilepsia hipocámpica, epilepsia límbica mesiobasal, epilepsia psicomotora rinencefálica) Este síndrome comprende del 70 al 80 % de las epilepsias del lóbulo temporal. Las crisis son parciales ondas generalizadas irregulares. Los síntomas son muy variados: sensaciones extrañas, alucinaciones auditivas, gustativas y olfatorias; interrupción del movimiento, automatismos (especialmente orofaciales). Los enfermos presentan trastornos en el aprendizaje y la memoria. El EEG entre los ataques es normal o tiene ondas agudas temporales anteriores, sobre todo durante el sueño, y durante la crisis, aplanamiento unilateral inicial en el lóbulo temporal, además de ondas agudas de 4 a 6 ciclos/s. El estudio estereoelectroencefalográfico muestra puntas de alta frecuencia y bajo voltaje que se originan en un hipocampo y se propagan a la amígdala ipsilateral, a la circunvolución cingulada y a las estructuras mediobasales contralaterales.

Convulsiones febriles: Son convulsiones propias de la infancia, más frecuentes en los varones, de 1 a 4 años de edad, provocadas por la fiebre debido a una predisposición genética. Las convulsiones febriles no implican el diagnóstico de enfermedad epiléptica y son un fenómeno transitorio dependiente de la edad. Las convulsiones febriles son extraordinariamente frecuentes y afectan alrededor del 3% de la población infantil. 

FACTORES QUE PUEDEN DESENCADENAR UNA CRISIS:

1. Alteraciones del ritmo sueño-vigilia. Especialmente la privación de sueño altera de manera significativa la actividad eléctrica cerebral. 

2. Alcohol: Bien sea debido al daño cerebral consecuencia de su consumo crónico, o bien por un efecto agudo como liberador de focos epileptogénicos silentes. 

3. Menstruación: como consecuencia de los cambios hormonales que tienen lugar en el ciclo femenino, o también por la retención hídrica que la acompaña. 

4. Estrés físico (infecciones, quemaduras graves, cirugía mayor, traumatismo severos,...) o psíquico (ansiedad). 

5. Fármacos: Antidepresivos tricíclicos, barbitúricos, benzodiacepinas, antihistamínicos, etc. En relación con la utilización de dosis elevadas o por su supresión brusca. 

6. Enfermedad cerebrovascular: lesiones isquémicas y lesiones hemorrágicas son epileptogénicas. 

7. Tumores cerebrales primarios y secundarios. 

8. Epilepsias reflejas: estímulos luminosos o acústicos muy intensos pueden desencadenar este tipo de crisis. 

ETIOLOGÍA  DE LAS EPILEPSIAS SEGÚN LA EDAD

Epilepsias neonatales y de la primera infancia

· Agresión cerebral perinatal (Encefalopatía hipóxica-isquémica)

· Anomalías congénitas (Errores innatos del metabolismo.)

· Niños nacidos de madres drogadictas (cocaína, heroína, alcohol).

· Traumatismo perinatal.

· Trastornos metabólicos (hipoglucemia, hipocalcemia, piridoxina-dependientes)

· Infección del sistema nervioso central (Meningoencefalitis)

· Convulsiones neonatales benignas (familiares o no)

· Espasmos infantiles (síndrome de West)

En la infancia (6 meses a 3 años)

· Convulsiones febriles

· Agresión cerebral perinatal

· Infecciones

· Otros traumatismos

· Tóxicos y defectos metabólicos

· Enfermedades degenerativas cerebrales

Niños y adolescentes

· Epilepsias idiopáticas

· Agresión cerebral perinatal

· Infecciones del sistema nervioso central.

· Enfermedades degenerativas cerebrales

· Síndromes neurocutáneos (facomatosis)

· Traumatismo craneoencefálico

· Tumor cerebral.

· Drogadicción.

· Alcoholismo y síndromes de supresión alcohólica.

Adultos jóvenes

· Traumatismos

· Tumores

· Epilepsias idiopáticas

· Agresión cerebral perinatal

· Infecciones

· Enfermedades degenerativas cerebrales

· Drogadicción.

· Alcoholismo y síndromes de supresión alcohólica.

Adultos mayores y ancianos

· Enfermedades vasculares cerebrales

· Tóxicos (alcoholismo)

· Tumores

· Enfermedades degenerativas cerebrales 

· Traumatismo craneoencefálico.

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL

	
	Crisis epiléptica  

convulsiva parcial
	Crisis epiléptica  

tonicoclónica compleja
	Crisis 

psicógena

	Comienzo
	Paroxístico
	Paroxístico
	Gradual



	Aura
	Breve o ninguna
	Breve
	Prolongada

	Confusión o sueño 

 poscríticos
	Intenso
	Variable
	No

	Molestias

poscríticas


	Cefaleas, mialgias
	Variables
	Ninguna; 

llanto, 

agotamiento

	Sugestionabilidad
	Ninguna
	Muy rara
	Frecuente

	Memoria durante  

la crisis
	Ninguna
	Mínima, parcial
	Detallada

	Conducta agresiva
	No
	Rara y no 

dirigida
	Frecuente 

y dirigida


GENERAL

Cardiovasculares

· Apneas emotivas 

· Síncopes 

· Síndrome del prolapso de la válvula mitral 

· Arritmias cardiacas 

Eventos relacionados al sueño nocturno

· Terrores nocturnos 

· Pesadillas 

· Narcolepsia 

· Sonambulismo 

Cuadros migrañosos

· Migraña común 

· Migraña clásica 

· Migraña complicada (oftalmopléjica, hemipléjica) 

· Variantes de migraña (vértigo paroxístico, migraña confusional, migraña de la arteria basilar, tortícolis paroxística) 

Enfermedades de movimientos

· Coreoatetosis paroxística 

· Enfermedad de Tics 

· Spasmus nutans 

· Hiperreflexia 

· Ataques de temblor 

Enfermedades psicológicas

· Pseudo-convulsiones 

· Rabia episódica 

· Síndrome de Munchausen (por proyeccion) 

· Síndrome de deficit atencional 

· Hiperventilación 

Enfermedades gastrointestinales

· Reflujo gastroesofágico 

· Dolor abdominal recurrente 

· Vómitos cíclicos 

POR GRUPOS DE EDADES

En la infancia

· Espasmos del sollozo

· Vértigo paroxístico benigno

· Parasomnias: terror nocturno, pesadillas, sonambulismo, enuresis nocturna, somniloquia.

· Tics y movimientos repetitivos

· Jaqueca basilar

En adolescentes y adultos jóvenes

· Síncopes vasodepresores

· Narcolepsia-cataplejía

· Jaquecas clásicas y basilares

· Crisis de inconsciencia psicógena: rabietas, ataques de pánico, crisis de hiperventilación psicógena, pseudocrisis o pseudoconvulsiones.

· Movimientos anormales paroxísticos

En adultos mayores y ancianos

· Drop-attacks 

· Vértigo de Ménière

· Crisis de isquemia cerebral transitoria

· Síncopes cardiogénicos y del seno carotídeo

· Amnesia global transitoria  

A cualquier edad

· Hipoglucemia

Los espasmos de sollozo ocurren en niños pequeños; durante el llanto o una rabieta, el niño queda en apnea con cianosis e inconsciente hasta que rompe a llorar y respira de nuevo. En las crisis de vértigo paroxístico benigno, el niño no pierde el conocimiento, grita como asustado, tiene tienden  a agarrarse a un mueble o a una persona mayor ocultan  la cara, se pone algo pálido e inmediatamente después reanuda su juego con normalidad. 

Las parasomnias (terrores nocturnos, sonambulismo, somniloquio, enuresis primaria) tienen incidencia familiar, con frecuencia se asocian entre sí aparecen preferentemente en el primer tercio de la noche y rara vez plantean problemas difíciles de diagnóstico diferencial, que se solventan con el registro poligráfico del sueño nocturno. Algunos niños hacen movimientos repetitivos en la  cama poco antes o después de dormirse, como rechinar los dientes, balancear la cabeza o el tronco, y las niñas frotan  los muslos con movimientos rítmicos y pueden quedar aparentemente inconscientes y con rubor facial.

En la jaqueca basilar, tras los pródromos de vértigo, fosfenos, escotomas y ataxia, aparece la cefalea con alteraciones vegetativas y obnubilación a veces intensa; el desarrollo progresivo de las crisis y el enlentecimiento del EEG sin anomalías paroxísticas ayudan a establecer el diagnóstico correcto. 

Las crisis de jaqueca con aura, los pródromos visuales o somatosensitivos pueden confundirse con las crisis epilépticas focales. En las jaquecas suele haber una historia familiar, puede existir el antecedente de otras jaquecas sin pródromos, la frecuencia de las crisis es baja (aparición esporádica) y, sobre todo, el desarrollo de los síntomas visuales o sensitivos es muy lento y progresivo durante varios minutos antes de la cefalea, mientras que en las crisis epilépticas focales son muy breves y rápidos en su difusión. En la jaqueca, las parestesias suelen comenzar por el dedo meñique o por la palma de la mano y afectan en forma “parcheada” la mano, la boca, la lengua y, a veces, el pie; por el contrario, en las crisis epilépticas las parestesias suelen ser dolorosas,  comienzan por el dedo pulgar y se extienden muy rápidamente por todo el hemicuerpo. Si en un enfermo se asocian crisis epilépticas y cefaleas jaquecosas, no puede descartarse, dada la frecuencia de ambos procesos, que sea una coincidencia fortuita; no obstante, en tales casos es obligado sospechar que una lesión, como fístula arteriovenosa, meningioma o enfermedad de Sturge-Weber, explique los dos síntomas.

Los síncopes vasovagales (vasodepresores) y ortostáticos son frecuentes en adolescentes y adultos jóvenes, sobre todo en las chicas; en los adultos, los síncopes más frecuentes son miccionales o tusígenos y en las personas ancianas son cardiogénicos o por hipersensibilidad del seno carotídeo. Los síncopes vasodepresores (lipotimias o desmayos) ocurren en ambientes cerrados y calurosos y también son provocados por estímulos dolorosos o impresiones psíquicas desagradables; tras un pródromo más o menos breve con sensación de desgana, aturdimiento, zumbido de oídos, calor o frío y flojedad general, el enfermo queda inconsciente, hipotónico y pálido (“como muerto”), con sudor frío y pulso débil. Al despertar suele notar náuseas, vómitos, escalofríos y un gran cansancio general. Los síncopes tusígenos ocurren tras un acceso de tos quintosa, por lo común en fumadores obesos, por la mañana, sentados en el borde de la cama o en una silla baja. Los síncopes miccionales se desencadenan por el estímulo vagal de vaciar la vejiga de pie y ocurren casi siempre de madrugada en un paciente febril o con una enfermedad debilitante o que ha consumido un exceso etílico esa noche. Hay que destacar que en cualquier variedad de síncope puede producirse una anoxia cerebral que ocasione convulsiones (síncope convulsivo). Esto sucede con mucha frecuencia en los síncopes cardiogénicos por bloqueo auriculovenricular (crisis de Stokes-Adams). Las convulsiones de los síncopes siempre suelen ser muy breves: una extensión tónica o, más a menudo, unas pocas sacudidas clónicas de la cabeza y los brazos en flexión; en ese momento, el enfermo se puede morder la lengua, pero, detalle importante para el diagnóstico diferencial, se morderá la punta y no la parte lateral o el carrillo como en las crisis epilépticas.

En el síndrome de la narcolepsia-cataplejía el enfermo presenta, por un lado, crisis de sueño irresistible y, por otro, crisis de hipotonía muscular desencadenadas por estímulos sorpresa, por la cólera o la risa, en las que puede caer al suelo, inmóvil, pero consciente y sin trastornos respiratorios: un tipo similar de episodios de hipotonía e inmovilidad con conservación de la conciencia ocurre en las parálisis del despertar que forman parte, aunque son menos frecuentes, del mismo síndrome narcoléptico.

Las crisis de inconsciencia psicógena pueden dividirse en dos grandes tipos, que con frecuencia se alternan en el mismo individuo. Unas cursan con inercia e hipotonía, suelen empezar lentamente, el paciente se ensimisma, queda silencioso y por fin cierra los ojos y no responde a los estímulos ambientales; la apariencia del enfermo es de sueño fisiológico, sin trastornos de la respiración, y la exploración ocular proporciona unos datos valiosísimos para el diagnóstico  diferencial: si se intenta abrirle los párpados, el paciente se resiste y, si no lo hace y se le levantan los párpados, éstos caen luego rápidamente y no con lentitud como en los enfermos en coma; los ojos están en posición primaria, sin movimientos pendulares ni de ningún otro tipo y los reflejos pupilares son normales. Otras crisis psicógenas cursan con agitación psicomotora: suelen comenzar de forma brusca después de un contratiempo emocional; el enfermo se tira al suelo, grita, se rompe la ropa, patalea e intenta agredir o morder a los que lo sujetan. Los movimientos no son convulsivos, sino semi-intencionales, por lo que el enfermo brega duramente con quienes intentan sujetarle hasta que queda exhausto y termina la crisis llorando.  (Ver tabla) Diagnóstico diferencial  entre crisis epilépticas y crisis psicógenas

Las pseudoconvulsiones no son raras en adolescentes y son de difícil diagnóstico. En un 10% se asocian a epilepsia y generalmente se acompañan de trastornos psiquiátricos o del comportamiento, como es la histeria. Son más frecuentes en mujeres y se caracterizan por ocurrir en momentos específicos o en la presencia de determinadas personas, ser de comienzo gradual, sin lesiones o relajación de esfínteres, sin sueño post ictal y presencia de movimientos convulsivos atípicos. Las crisis son espectaculares, con movimientos desordenados o ritmicos, generalmente asociados a una hipernea y a párpados que ofrecen resistencia al tratar de abrir. La duración es variable, pero en general prolongada (15 a 30 minutos) y las situaciones de stress las desencadenan. El EEG es normal. Se pueden inducir y mientras más temprano se haga el diagnóstico, el pronóstico es mejor.

Los movimientos anormales paroxísticos tienen un parecido sólo superficial con las crisis epilépticas. El espasmo carpopedal o facial de la tetania se distingue por su duración, su localización y por ser fácilmente reproducible con la hiperpnea y la isquemia. Las distonías agudas son espasmos musculares abigarrados de cara, cuello y tronco, producidos muchas veces por fármacos antidopaminérgicos. Hay una variedad de coreoatetosis familiar paroxística que se desencadena por el ruido o el movimiento brusco.

Con el término de drop-attacks se denominan unas crisis de caída al suelo por flojedad de las piernas, sin pérdida del conocimiento ni ningún otro síntoma neurológico acompañante. Una variedad benigna de estos ataques de caída al suelo inexplicados se observa en mujeres de  mediana edad  en las que no se siguen, pasado el tiempo, de ninguna manifestación patológica grave. Otra variedad de drop-attacks se observa en personas mayores ateromatosas o con bajo gasto cardíaco por isquemia vertebrobasilar.

Las crisis de isquemia cerebral transitoria del territorio carotídeo pueden cursar con convulsiones del hemicuerpo contralateral, pero lo habitual es que produzcan un cuadro deficitario con paresia e hipotonía. Ocurren en personas afectas de cardiopatía embolígena o con factores de riesgo de enfermedad arteriosclerótica. A veces, el diagnóstico diferencial es muy difícil porque tras una crisis epiléptica focal motora, aunque sea muy breve, puede quedar una parálisis transitoria (parálisis de Todd) que remeda la paresia de una isquemia, y porque, por otro lado, un enfermo que ha tenido un ataque isquémico previo puede presentar más tarde crisis epilépticas si la zona infartada se convierte en un foco crónico (epilepsia postinfarto).

Las crisis hipoglucémicas pueden llegar a producir convulsiones; esto es más frecuente cuando la hipoglucemia sucede por la noche, dado que el paciente no advierte los síntomas iniciales de la hipoglucemia.

La amnesia global transitoria se caracteriza por la ausencia de otros síntomas, como alucinaciones, disfasia, confusión o convulsiones, que suelen acompañar a los fenómenos amnésicos de las crisis epilépticas parciales complejas.

SÍNDROMES DE LA MOTONEURONA

En este grupo se incluye un extenso número de síndromes, esporádicos o familiares, cuyo sustrato neuropatológico es una degeneración de las neuronas motoras de la médula espinal, el tronco cerebral o la corteza motora. 

En función de la topografía del proceso atrófico, se distinguen:

· Síndromes de la motoneurona superior, 

· Síndromes de la motoneurona inferior y 

· Síndromes con afección de ambas motoneuronas. 

SÍNDROMES DE LA NEURONA MOTORA INFERIOR 

Comprenden enfermedades hereditarias (atrofias musculares espinales y parálisis bulbares) y adquiridas (atrofia muscular progresiva, síndrome pospoliomielitis y amiotrofia monomiélica). Cuadros degenerativos de la motoneurona inferior pueden ocurrir, además, como complicación de la enfermedad de Hodking, de la irradiación de la médula espinal y de diversas enfermedades víricas. 

Síntomas y Signos
· Debilidad muscular.

· Atrofia muscular

· Hiporreflexia o arreflexia.

· Hipotonía o flacidez.

· Fasciculaciones.

· Calambres musculares.
DIAGNÓSTICO ETIOLÓGICO.
· Enfermedades hereditarias: Atrofias musculares espinales,  Atrofia Muscular bulboespinal unida al X (Enfermedad de Kennedy), parálisis bulbares.

· Enfermedades adquiridas: Atrofia muscular progresiva, Poliomielitis Anterior Aguda, Síndrome pospoliomielitis y Amiotrofia Focal Benigna. 

· Cuadros degenerativos: complicación de la enfermedad de Hodking, Síndrome de la Neurona motora inferior post radiación y de diversas enfermedades víricas. 
Atrofia Muscular Espinal. (AME) Es un síndrome de debilidad y atrofia muscular progresiva que resulta de la degeneración selectiva de las neuronas motoras de la médula espinal.

Tipos de Atrofia Muscular Espinal (AME) 
	AME
	Edad Inicio
	Pronostico de supervivencia
	Diagnóstico Clínico



	Tipo I Infantil  
	RN- 6 m   
	2 años                   
	Forma infantil aguda o enfermedad de Werdning-Hoffmann. No sostienen la cabeza, causa de niño   hipotónico (Síndrome de niño flácido o floppy baby),   fasciculaciones, arreflexia o hiporreflexia, debilidad severa de los miembros y trastornos respiratorios.

	Tipo II

Intermedia    
	Antes 18 m

	No superviven

 la niñez    
	Forma infantil tardía y juvenil; forma intermedia; enfermedad de Wohlfart-Kugelberg-Welander. Debilidad progresiva, insidiosa,  durante el 1er año de vida, temblor fino de las manos, es más moderada y lenta  que la tipo I                                 

	Tipo III

Juvenil  
	Después  18 m
	Después  

20 años                 
	Forma juvenil. Dificultad para caminar, Maniobra de Gowers, Debilidad de los  MMII > MMSS, Fasciculaciones +, Temblor fino de las manos, reflejos disminuidos.

	Tipo IV

Adulto
	Después  

20 años                 
	Progresión

Lenta
	Forma adulto. Curso relativamente benigno, pocos casos necesitan sillón de rueda a los 20 años, debilidad de los miembros progresiva,  fasciculaciones ++,  deformidades  ósea y   escoliosis son infrecuentes.


Enfermedad de Kennedy o  Atrofia Muscular bulboespinal unida al X

Es un síndrome con transmisión recesiva ligada al cromosoma X, cuyo defecto molecular es una expansión variable de la secuencia CAG en el primer axón del gen del receptor de los andrógenos. El cuadro clínico se inicia entre los 20 y los 40 años y se caracteriza por una amiotrofia bulbospinal progresiva, con frecuentes fasciculaciones linguales y periorales. No hay afección de los músculos oculomotores ni signos piramidales. Posteriormente se añaden ginecomastia, oligospermia y diabetes. El curso clínico es lento, con una supervivencia de 5 a 35 años desde el momento del diagnóstico.
Las parálisis bulbares.

Son enfermedades poco frecuentes. Se distinguen formas juveniles (enfermedad de Fazio-Londe y Síndrome de Vialetto-Van Laere) y del adulto (parálisis bulbar progresiva hereditaria). 

· La enfermedad de Fazio-Londe se transmite con un patrón autosómico dominante y cursa con disartria y disfagia progresivas que conducen inexorablemente a la muerte en pocos años después del inicio. 

· El síndrome de Vialetto-Van Laere combina sordera de percepción y parálisis bulbar. 

· La parálisis bulbar progresiva herediaria se transmite con un patrón autosómico dominante y clínicamente no difiere de la parálisis bulbar esporádica. Afecta predominantemente a los músculos inervados por los pares craneales y a las vías corticobulbares, por lo que se produce una dificultad creciente para tragar, masticar y hablar. Puede aparecer un síndrome emocional seudobulbar, con reacciones afectivas lábiles e inapropiadas. La disfagia, en particular, es un signo de mal pronóstico; es frecuente el fallecimiento en 1 a 3 años (generalmente por complicaciones respiratorias).

Atrofia muscular progresiva

La herencia es autosómica dominante en aproximadamente el 10% de los casos. La afectación de las células del asta anterior supera la afectación corticospinal y la progresión es más benigna. Existen debilidad muscular y atrofia marcada de comienzo en las manos y progresión a los brazos, hombros y miembros inferiores, haciéndose generalizada en algunos casos. Las fasciculaciones pueden ser la manifestación más precoz. El trastorno puede aparecer a cualquier edad y los pacientes pueden sobrevivir 25 años o más. Se considera una variante de la esclerosis lateral amiotrófica (ELA). Ver más adelante. 

Poliomielitis anterior o Enfermedad de Heine-Medin

Se lesionan las neuronas del asta anterior de la médula y del tallo cerebral, con aparición de parálisis medulares en la mayor parte de los casos y también bulbares y protuberanciales.  Las parálisis motoras se distribuyen en forma asimétrica, con ausencia de trastornos de la sensibilidad y parestesia. Intervienen en su etiología 3 virus: 

I.- Brunilda,  II.- Lansing y III.- León.

Atrofia Muscular Progresiva Post Poliomielitis
· Antecedentes de Poliomielitis Anterior Aguda.

· Un curso estable con recuperación de 15 años de evolución.

· Síntomas y signos.

· Fatiga muscular, Debilidad Progresiva, generalmente en los músculos afectados previamente. Atrofia de los mismos.

· Dolores musculares y artralgia.

· Pueden presentar apnea del sueño, intolerancia al frío e inestabilidad vasomotora.

· Diagnóstico de exclusión de otras enfermedades tratables 
Amiotrofia Focal Benigna.
Diagnóstico Clínico
· Inicio entre los 20-30 años.

· Predominio en el sexo masculino.

· Debilidad, atrofia y dolor de una  mano, brazo es la forma más frecuente de inicio, que puede evolucionar rápidamente en 2- 3 años y curso más lento posteriormente.

· Reflejos ausentes o disminuidos.

· Se afecta los miembros superiores en el 75 % de los casos.

· En la mitad de los pacientes la afección se localiza en un hemicuerpo,  puede extenderse hacia el lado contralateral.

· En el 5 % de los casos se generaliza.
Síndrome de la Neurona Motora Inferior Posradiación
· Antecedente de radiación directa en  área de la pelvis y/o abdomen  por enfermedades malignas.

· Debilidad, atrofia, fasciculaciones y arreflexia en las piernas.

· Inicio de los síntomas 2 – 20 años después de la radiaciones.

· Puede existir trastornos esfinterianos por afectación de las raíces de la cola de caballo.
Diversas enfermedades víricas.
Los poliovirus pueden dañar a la médula y dan lugar a la poliomielitis paralítica. Se manifestaba como un cuadro infeccioso con afección selectiva del asta anterior, produciendo debilidad con atrofia asimétrica de grupos musculares, muchos de ellos con secuelas permanentes. 

El herpes simple tipo 2, la varicela-zoster, Epstein-Barr y el citomegalovirus pueden provocar una mielopatía. En el caso del virus varicela-zoster la lesión medular puede ocurrir al mismo nivel que el dermatoma que exhiben las lesiones cutáneas, lo que indica una migración centrípeta del virus desde el ganglio raquídeo a la médula. 

SÍNDROMES DE LA NEURONA MOTORA SUPERIOR  

La vía corticospinal resulta afecta en numerosas enfermedades del sistema nervioso (p. ej., adrenoleucodistrofia, latirismo, síndrome konzo o síndromes espinocerebelosos). 

Síntomas y Signos.

· Debilidad Muscular y Pérdida de la destreza en la realización de los movimientos.

· Espasticidad

· Hiperreflexia y reflejos Patológicos: Signos de Babinski.

· Parálisis Pseudobulbar.

· Incontinencia Emocional.
DIAGNÓSTICO ETIOLÓGICO.

· Enfermedades del sistema nervioso: Adrenoleucodistrofia (Adrenomieloneuropatia), Latirismo, Síndrome konzo o Síndromes espinocerebelosos,  Paraparesia Espástica por HTLV-1.

· Síndromes degenerativos primarios: Paraplejía espástica hereditaria y Esclerosis lateral primaria o esclerosis espasmódica de Charcot-Erb.
Adrenoleucodistrofia 

Es una enfermedad que se transmite ligada al cromosoma X y se caracteriza por un fallo en la oxidación de los ácidos grasos monosaturados de cadena muy larga (C24-C26). Obedece a una alteración de la proteína ALDP que transporta la enzima acil-coenzima A sintetasa. Se expresa bajo dos fenotipos clásicos: 

a) La forma cerebral infantil, que se caracteriza por una leucodistrofia con un componente inflamatorio de predominio en la región parietooccipital. Se presenta entre los 3 y los 10 años de edad con cambios de conducta, trastornos de aprendizaje y pérdida de visión. Progresivamente desarrollan una ceguera cortical, demencia, disartria, disfagia y piramidalismo, no siendo raras las convulsiones. Desemboca en un estado vegetativo crónico y un fallecimiento temprano. Los síntomas de insuficiencia adrenal como melanodermia, astenia y vómitos intermitentes pueden resultar más o menos aparentes, incluso a veces preceden al cuadro neurológico. Existen formas cerebrales de inicio tardío que cursan con demencia o un cuadro psiquiátrico. 

b) La adrenomieloneuropatía se caracteriza por una degeneración axonal distal-proximal que afecta sobre todo a los cordones largos y en particular a la vía piramidal y nervios periféricos. Se inicia en la segunda o tercera décadas y evoluciona como una paraparesia espástica con ataxia y signos de neuropatía periférica. El curso es más prolongado. 

Ambas formas se pueden presentar indistintamente dentro de una misma familia. Asimismo, un porcentaje de mujeres portadoras pueden ser sintomáticas. También se han descrito casos excepcionales que simulan una degeneración cerebelosa. 

La presentación clínica es fuertemente dependiente de la edad, lo cual es importante para su diagnóstico diferencial con otras enfermedades hereditarias.
Síndromes espinocerebelosos. 

Estos síndromes agrupan una serie de procesos cuyas características sobresalientes son ataxia (en ocasiones, paraparesia) y atrofia espinocerebelosa. 

Clasificación clínico-genética (Harding): ataxias congénitas, ataxias progresivas de inicio precoz (ataxia de Friedreich y otras ataxias), ataxias periódicas, ataxias cerebelosas progresivas del adulto con herencia autosómica dominante (conocidas con la sigla anglosajona de ADCA), ataxia progresiva del adulto esporádica e idiopática (ILOCA) y paraplejías espásticas hereditarias. 

Paraparesia Espástica por HTLV-1.

Algunos individuos afectos por el virus desarrollan paraparesia espástica tropical con afección crónica de las vías piramidales en el área dorsal, con vejiga espástica.

Paraplejía espástica hereditaria 

Trastorno hereditario, generalmente autosómico dominante, y poco frecuente caracterizado por debilidad muscular espástica en los miembros inferiores de desarrollo gradual. 

El trastorno puede aparecer en asociación con otras alteraciones neurológicas, incluyendo síntomas espinocerebelosos y oculares (síndrome de Ferguson-Critchley), con síntomas extrapiramidales, atrofia óptica y degeneración retiniana (síndrome de Kjellin) y con demencia o retraso mental y polineuropatía. Los síntomas y signos consisten en dificultades progresivas para la marcha, hiperreflexia, clonus y Babinski. La función sensitiva y esfinteriana suele estar preservada. También puede haber afectación de los miembros superiores. 

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL con esclerosis múltiple, malformación de Chiari y compresión medular en la unión craneocervical por un tumor o alteraciones óseas. 

Esclerosis lateral primaria.

Se caracterizan por rigidez muscular y debilidad motora distal que aumentan gradualmente, afectando a los miembros. Las fasciculaciones y la atrofia muscular pueden aparecer muchos años después. Estos trastornos generalmente progresan durante varios años antes de establecerse una incapacidad total.

ENFERMEDAD DE LA NEURONA MOTORA SUPERIOR E INFERIOR.
Esclerosis Lateral Amiotrófica (ELA) o enfermedad de Charcot.

Esclerosis Lateral Amiotrofica. Clasificación
I . Idiopática: ELA forma Esporádica (clásica). ELA forma Familiar.

· Atrofia Muscular Progresiva. (Forma pura de NMI)

· Esclerosis Lateral Primaria (forma pura de NMS) Amiotrofica

· Parálisis bulbar Progresiva (Forma Bulbar pura.).

II. Síndromes similares a la ELA, manifestaciones de la neurona motora en asociación a causa conocida o sospechada, potencialmente tratable

III.  Otras variantes

· ELA  y  demencia

· ELA y parkinsonismo

· ELA y enfermedades  de  sistema nervioso autonómico.

· ELA  y anormalidades sensoriales.

Manifestaciones Clínicas de la ELA

· Debilidad muscular de inicio generalmente focal.

·  Invariablemente la debilidad se extiende a músculo contiguo    de la misma región afectada.

·  Se inicia la debilidad en los miembros inferiores  en el 25 % de los casos.

·  Fasciculaciones es un signo importante, aparece calambres musculares, atrofia muscular e hiperreflexia.

·  Debilidad de los músculos inervados por pares craneales bajos se manifiesta por: sialorres, disfagia, disartria, disfonía, debilidad de los músculos respiratorios.

Síntomas y signos según área comprometida
Nervios craneales                     Síntomas y Signos 

V                                       Debilidad de la apertura/cierre de la mandíbula, clonus

VII                                                  Debilidad facial, generalmente asimétrica.

IX- X                                Disartria, disfonia, debilidad de la elevación del paladar

XII                                                  Atrofia, fasciculación y debilidad de la lengua

Motores                Debilidad de los miembros asimétrica, más distal que próximal.

                                                         Tono muscular:( (NMS), ( (NMI)

                                                         Fasciculaciones

Reflejos                             Hiperreflexia, signos de Babinski, Signo de Hoffman,  clonus, 

                                                   Signos de liberación frontal.

Síntomas  y signos que ponen en duda el diagnóstico de la ELA

1. Trastornos sensitivos importante.

2. Trastornos esfinterianos.

3. Trastornos del sistema autoinmune.

4. Afectación de los movimientos oculares. 

5. Trastornos del movimiento asociado a enfermedad de Parkinson.
Esclerosis Lateral Amiotrofica Autosómica Dominante Familiar
· Se observa entre el 5-10% de los pacientes con ELA.

· Hereditaria AD.

· En el 15-20% de los pacientes con ELA Familiar,  localizada en el cromosoma 21q21.

· El diagnóstico se establece cuando existen otros familiares afectado por la enfermedad.

· El inicio por los miembros inferiores es más frecuente que en la forma esporádica

· Inicio generalmente entre los 35 a 65 años, edad promedio 46 años.

· La relación entre sexo femenino-masculino es de 1:1.

· Progresión rápida de la enfermedad.
Síndromes similares a la ELA

· Hereditaria     Defecto enzimático: Hexosaminidasa A.

· Adquiridas     Daño Físico: Siringomielia, postrauma y Radiaciones.

· Endocrinas                            Tiroides, Paratiroides.

· Posinfecciosa                         Sínd. Pospolio.

· Inmunológicas                       Disproteinemia.

· Tóxicas                                  Mercurio. Plomo.

· Tumores                                 Linfoma.

Variantes de ELA

  a) Variantes Geográficas: 

· Guamanian

·  Kii

  b) Degeneración del asta anterior de la Médula en:

· Creutzeldts Jakob

· Shy drage

· Parkinsonismo.

  c) ELA con:

· Trastornos sensitivos.

· Parkinsonismo

· Demencia

· Disautonomía.

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL. 

I.- Cuando hay afectación de los miembros
1. Compresión radicular cervical o lumbosacra.

2.  Plexopatía, Amiotrofia diabética, neuropatía  del plexo braquial.

3.  Polineuropatía: motoras pura

4.  Enfermedades neuromusculares.

5.  Miopatías: polimiositis, Miositis por cuerpo de Inclusión

6.  Entidades que cursan con fasciculaciones: fasciculaciones benigna.
II.- Cuando predominan los síntomas de la neurona motora superior
1. Esclerosis Múltiple.

2. Mielopatía por HTLV1.

3. Paraparesia Espástica Hereditaria.

4. Ictus con hemiparesia espástica. 

5. Paraparesia Espástica Tóxica: Latirismo

6. Atrofia Muscular Espinal

7. Enfermedad de Kennedy’s o Neuropatía Bulboespinal recesiva  ligada X.

III.- Cuando predominan los síntomas de la neurona motora inferior

1. Polineuropatía Motora Multifocal,

2. Enfermedades de la Neurona motora inferior paraneoplásica,

3. Neuropatía por atropamiento,

4. Plexopatía,

5. La tirotoxicosis,

6. El saturnismo, 

7. Tumores del agujero occipital y medulares, 

8. Siringomielia,

9. Espondilosis cervical, 

10. La esclerosis múltiple, 

11. La paraparesia tropical,

12. La parálisis espástica hereditaria. 

IV.- Cuando tienen signos de la NMI y NMS (ELA).  
1. Fasciculaciones benignas. Ausencia de debilidad, atrofia o anormalidades electromiográficas (EMG).
2. Toxicidad `por plomo o mercurio. Valores elevados de plomo o mercurio.
3. Amiotrofia focal  benigna. Inicio en la juventud, estrictamente focal, sin signos de neurona motora alta.
4. Atrofia Muscular Progresiva Post Poliomielitis. Antecedente de poliomielitis, evolución lenta, sin signos de neurona motora alta.
5. Neuropatía motora subaguda del linfoma.  Meseta en algunos meses,  posteriormente mejoría.

6. ELA en el cáncer pulmonar o discrasias de células B. Mejoría cuando se trata el tumor.

7. Atrofia Muscular Espinal hereditaria. Simétrica, evolución lenta, sin signos de neurona motora alta.
8. Miopatía tirotóxica con fasciculaciones. EMG miopático.
9. Mielopatía compresiva por espondilosis cervical o tumor extramedular. Síntomas sensoriales, sin signos de neurona motora baja en piernas, compresión medular en imágenes de resonancia magnética o mielografía.
10. Neuropatía motora multifocal  de mediación inmunológica. Bloqueo multifocal de la conducción nerviosa, títulos muy elevados de anticuerpos antigangliósidos. 

SINDROMES SENSITIVOS:

Por alteración de la sensibilidad

Los síndromes sensitivos se deben a la alteración de la sensibilidad por lesiones del nervio periférico, raíces espinales, médula espinal, tronco cerebral, tálamo, radiaciones subcorticales y corteza:

I. S. de disociación de la sensibilidad: Disociación siringomiélica, Disociación tabética y Disociación periférica.

II. S. Medulares: S. sensitivo parapléjico, S. de Brown-Sequard,  S. de sección medular completa, S. de los cordones posteriores medulares o S. de las fibras radiculares largas de Dejerine y S. sensitivo de los cordones anterolaterales

III. S. Radiculares. S. de la cola de caballo

IV. S. Periféricos: S. sensitivos por lesiones de los nervios y S. sensitivos por lesión total de un plexo.

 V.- S. del tronco cerebral: S. de Wallenberg.

VI.- S. talámicos, S. de  Déjerine-Roussy o S. de anestesia talámica.

VII.- S. por lesiones corticales o subcorticales 

I.- SÍNDROMES DE DISOCIACIÓN DE LA SENSIBILIDAD

1. Disociación siringomiélica. Existe abolición de la sensibilidad térmica y dolorosa (termoanestesia y analgesia) y se hayan conservadas las sensibilidades táctil y profunda (disociación siringomiélica de la sensibilidad).

DIAGNOSTICO ETIOLOGICO:

· Siringomielia, enfermedad que lesiona la sustancia gris medular en su parte central, atravesada, como se ha visto, por las vías de la sensibilidad térmica y dolorosa. 

· Lesiones del puente, cuando se afectan solamente los haces de fibras que conducen los estímulos térmicos y dolorosos: traumatismos, tumores o hemorragias intramedulares periependimarias.

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL

· Hematomielia. Provoca un cuadro similar al de la seringomielia, por extravasación hemática intramedular consecutiva a un traumatismo. Se establece en forma aguda y evoluciona hacia la regresión con una deficiencia estacionaria, no progresiva.

· Tumor intramedular. En algunos casos simula una siringomielia, de la que se distinguirá, entre otros datos evolutivos, por la presencia de un bloqueo de a circulación del líquido cefalorraquídeo, que se pone en evidencia por la prueba de Queckenstedt y el síndrome de Froin, aunque en ocasiones la siringomielia produce estos mismos hallazgos.

· Lepra. Los trastornos sensitivos no son radiculares, sino tronculares. Los nervios suelen palparse engrosados (el cubital, por ejemplo) y el bacilo se aisla en la linfa.

2. Disociación tabética. Consiste en la pérdida de la sensibilidad al tacto y de la sensibilidad profunda, con conservación de la sensibilidad térmica y dolorosa. 

      DIAGNOSTICO ETIOLOGICO:

· Lesiones de los cordones posteriores medulares que, como se sabe, están constituidos por las fibras que conducen la sensibilidad profunda y son atravesados por las fibras de la sensibilidad táctil, al penetrar estas en la médula y dirigirse a la columna gris medular. 

· Tabes, aunque no con el carácter tan absoluto que podría desprenderse de esta definición, es decir, que ciertas formas de la sensibilidad profunda están solo disminuidas, en lugar de abolidas. 

· En algunas polineuritis (pseudotabes polineurítica).

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL: Úlcera péptica, cólico saturnino, mielosis funicular, polineuropatía diabética, porfiria aguda intermitente, enfermedad de Friedreich, etc. El examen atento de estos casos con estudio radiológico contrastado gastrointestinal, estudio hematológico y los antecedentes personales y familiares, conducirán al diagnóstico.

3. Disociación periférica. Se caracteriza por la anestesia superficial con conservación de la profunda.     

      DIAGNOSTICO ETIOLOGICO: Lesiones que afectan los nervios cutáneos que conducen solamente fibras táctiles, térmicas y dolorosas.

II.- SÍNDROMES SENSITIVOS MEDULARES

1. Síndrome sensitivo parapléjico. Se observará una anestesia absoluta, es decir, pérdida de todas las formas de sensibilidad, cuyo límite superior alcanza una altura variable, según el lugar de la sección. Si la lesión radica a la altura de la médula cervical, pueden observarse trastornos sensitivos en la cara, a nivel del territorio del trigémino, porque la lesión abarca las fibras de la raíz, descendente del V par, que como se sabe, llegan hasta el IV segmento medular cervical. Existe también una pérdida de la motilidad (paraplejía), hipotonía y arreflexia.

      DIAGNOSTICO ETIOLOGICO: Lesiones que interesan toda la anchura de la médula, es decir, que realizan la sección medular, completa: heridas, traumatismos, mielitis transversas, tumores, mal de Pott.

2. Síndrome de Brown-Sequard. (Hemisección de la médula). Sinonimia: S. de hemiparaplejía. S. de hemiplejía espinal.

La lesión se localiza en una mitad de la médula espinal. En el lado de la lesión se observan paresias de tipo espástico con hiperreflexia y signos piramidales (lesión del haz piramidal), supresión de la sensibilidad vibratoria, posicional y discriminatoria táctil (lesión del cordón posterior) y trastornos vasomotores y tróficos (lesión del asta lateral), con conservación de la sensibilidad térmica y dolorosa. En el otro lado de la lesión hay abolición de la sensibilidad térmica y dolorosa, ya que las fibras que las transportan se decusan al entrar en la médula y ascienden por el lado opuesto. 

DIAGNOSTICO ETIOLOGICO: 

· Compresiones medulares por: fracturas vertebrales, procesos inflamatorios, degenerativos o tumorales. 

· Lesión de arma blanca, siringomielia, esclerosis en placa, etcétera.

3. Síndrome de sección medular completa. La lesión transversal completa de la médula se acompaña de una abolición de todas las sensibilidades por debajo del nivel de la lesión. Acompaña al cuadro una parálisis motora, flácida e hipotónica en un inicio y espástica después, abolición de los reflejos osteotendinosos en un primer momento y exaltación posteriormente, alteraciones vegetativas y retención de orina y heces. 

DIAGNOSTICO ETIOLOGICO: 

Los síndromes de sección medular de aparición aguda (shock medular) suelen tener un origen traumático (fractura o luxación vertebral). 

Las formas crónicas se deben a tumores, hematomas, abscesos epidurales, mielitis postinfecciosas o enfermedades desmielinizantes. 

4. Síndrome de los cordones posteriores medulares o síndrome de las fibras radiculares largas de Dejerine. Aparece por lesión de los cordones posteriores y cursa con una pérdida de las sensibilidades táctil epicrítica y propioceptiva que da lugar a una ataxia de las extremidades inferiores de tipo tabético (ataxia cordonal posterior), mientras que las sensibilidades táctil y dolorosa están conservadas. 

DIAGNOSTICO ETIOLOGICO: La lúes, diabetes mellitus, el déficit de vitamina B12,  neoplasias y traumatismos limitados a los cordones posteriores, tabes y esclerosis combinadas del tipo del síndrome de Lichtheim en la anemia perniciosa.

5. Síndrome sensitivo de los cordones anterolaterales. Se afectan los ganglios raquídeos posteriores, las raíces dorsales y posteriormente los cordones posteriores de los segmentos lumbar y sacro de la médula. Cursa con pérdida de la sensibilidad artrocinética y vibratoria de las extremidades inferiores y relativa preservación de la sensibilidad táctil y dolorosa. 

DIAGNOSTICO ETIOLOGICO: neurolúes, la diabetes mellitus,  los tumores de la cola de caballo (tumores extramedulares), lesiones meníngeas o lesiones óseas, tuberculosas o tumorales.

6. Síndrome espinotalámico o medular lateral. Se caracteriza por una hipoestesia contralateral infralesional de las sensibilidades térmicas y dolorosas. Si se lesionan los haces piramidales puede añadirse una paraparesia espástica homolateral a la lesión. La causa más frecuente es una compresión medular. 

7. Síndrome del cono medular. La lesión del cono medular determina una anestesia en silla de montar, además de trastornos esfinterianos y genitales.

El cono medular es el extremo inferior de la médula, que precede al fillum terminalis; corresponde al cuerpo de la segunda vértebra lumbar; da origen a los tres últimos pares y a los nervios coccígeos que inervan los músculos del periné; reciben la sensibilidad de la piel de la región sacro-coccígea del ano, del periné y de los órganos genitales. En el cono medular se encuentran, además, los centros de inervación de la vejiga y del recto. 

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL

Lesión compresiva por un tumor, especialmente metastásico, traumatismo o un disco intervertebral herniado, por lo que se aconseja practicar una RM medular para excluir esta posibilidad. 

Debe practicarse una punción lumbar con estudio de LCR para descartar una infección bacteriana que haya causado un absceso epidural espinal o intramedular, o una infección vírica, principalmente por el virus varicela-zoster. 

Hemorragia intraparenquimatosa, subdural o epidural espontánea, secundaria a una malformación arteriovenosa, a tratamiento anticoagulante o a un trastorno de la coagulación. 

También se han referido casos de arteritis de células gigantes o de lupus eritematoso sistémico cuya forma de presentación consiste en un cuadro de este tipo. 

Con una polirradiculoneuritis aguda (síndrome de Guillain-Barré), sobre todo al inicio, cuando los síntomas son de carácter ascendente y faltan los signos piramidales

III.- SÍNDROMES SENSITIVOS RADICULARES

Se comprueban alteraciones de la sensibilidad subjetiva (radiculalgias) y trastornos de la sensibilidad objetiva constituidos por anestesia local (de todas las formas de la sensibilidad, en el territorio de distribución de las raíces afectadas; a veces, en lugar de anestesia total, hay disociación de tipo tabético). La distribución de la anestesia se hace por bandas, que en los miembros son paralelas al eje de los mismos y en el tronco son bandas transversales tal como corresponde a la topografía radicular. Recordemos que para observar esta anestesia en banda, deben estar lesionadas tres raíces seguidas, por lo menos (ley de las tres raíces). 

DIAGNOSTICO ETIOLOGICO: Comprenden los síndromes sensitivos originados por  lesiones de las raíces posteriores raquídeas (radiculitis) y alteraciones óseas (tuberculosas, reumáticas o neoplásicas de la columna vertebral) que comprimen las raíces, etc.

SÍNDROME DE LA COLA DE CABALLO

S. del tumor del filum terminal.  S. del tumor de la cola de caballo. S. de la claudicación intermitente de la cola de caballo.  S. de pseudoclaudicación.

Las raíces lumbares y sacras, antes de abandonar el canal raquídeo forman un manojo que discurre por este, desde la segunda vértebra lumbar (donde termina la médula) hasta los respectivos agujeros de salida. Este manojo de nervios se denomina cola de caballo por su similitud.

Lo más característico de este síndrome son los dolores de tipo radicular. Parálisis periférica de los miembros inferiores completa (afectación de las cuatro últimas raíces lumbares y todas las raíces sacrococcígeas). La zona de anestesia puede afectar todo el miembro inferior sin llegar al  pliegue  inguinal, en silla de montar, ano-perineo-escrotal y está respetada la sensibilidad testicular (no se toma la primera raíz lumbar). Esta asociación de anestesia y dolor (anestesia dolorosa) es característica de estas lesiones a  diferencia  de  las lesiones limitadas al cono medular, las cuales no se acompañan de dolor. 

Están presentes  trastornos de los esfínteres, atrofia degenerativa y fibrilación, hipotonía y abolición de los reflejos rotulianos y aquíleos e impotencia genital. Es la única parálisis periférica que se acompaña de trastornos de los esfínteres. No hay signo de Babinski.

DIAGNOSTICO ETIOLOGICO:

· Tumores, traumas, meningitis, tumores u otras causas compresivas en la región de la cola de caballo.  

· Compresión de las raíces nerviosas L2-L5 y todas las raíces sacrococcígeas.

IV.- SÍNDROMES SENSITIVOS PERIFÉRICOS

La afección de los nervios periféricos puede dar lugar a distintos patrones topográficos según se afecte un único nervio (mononeuritis) o varios nervios de forma simultánea y simétrica (polineuritis) o de forma progresiva (multineuritis). También pueden afectarse los plexos (plexopatías) o las raíces raquídeas (radiculopatías). 

1. Síndromes sensitivos por lesiones de los nervios. Si la lesión afecta un nervio cutáneo, habrá solo trastornos de la sensibilidad superficial con conservación de la sensibilidad profunda, esto es, disociación periférica. Si las lesiones afectan troncos nerviosos, como ocurre en las polineuritis o en los traumatismos, la anestesia es completa, pero con topografía periférica, es decir, abarcando el territorio de inervación o distribución de los nervios afectados. En algunos casos, solo existe disminución o retardo en la percepción de las sensaciones superficiales, a veces más para unas que para otras.

2. Síndromes sensitivos por lesión total de un plexo. En este caso existe anestesia total, que se extiende a toda la zona inervada por el plexo.

V.- SÍNDROMES SENSITIVOS DEL TRONCO CEREBRAL 

Las lesiones bulbares producen alteraciones sensitivas cruzadas, es decir, pérdida de sensibilidad en la hemicara ipsilateral y en el hemicuerpo contralateral. 

El más conocido es el síndrome de Wallenberg, causado por la oclusión de la arteria cerebelosa posteroinferior, que provoca un infarto lateral del bulbo. Se manifiesta por hipostesia facial con anestesia de la córnea, síndrome cerebeloso, síndrome de Claude-Bernard-Horner y parálisis del velo del paladar, de la hemifaringe y de la hemilaringe, todo ello en el lado de la lesión. En el lado opuesto hay hemianestesia disociada de tipo siringomiélico, que respeta la cara. En las lesiones tronculares más altas (bulbares superiores, protuberancia y mesencéfalo), las alteraciones sensitivas abarcan el hemicuerpo contralateral y suelen asociarse a parálisis de los pares craneales, ataxia cerebelosa y parálisis motoras. 

VI.- SÍNDROMES TALÁMICOS  S. de  Déjerine-Roussy o S. de anestesia talámica.

Se caracteriza por hemianestesia contralateral más o menos evidente de la sensibilidad superficial (táctil, térmica y dolorosa); más o menos marcada y muy pronunciada de la sensibilidad profunda (propioceptiva): vibración y posición articular (palestesia y batiestesia), el sentido estereognósico está completamente abolido. Estas alteraciones afectan cara, brazo, tronco, pierna y pie; a  veces  sólo un miembro. Hay hemiplejía ligera y rápidamente regresiva contralateral, movimientos coreicos o atetósicos en los miembros con paresia, dolores paroxísticos (dolor talámico), a veces intolerables que varían con las modificaciones del tono afectivo (hiperpatía) que frecuentemente respetan la cara.  Además existe elevación del umbral de las sensaciones.

DIAGNOSTICO ETIOLOGICO:

Es producido por lesiones vasculares de las arterias  cerebrales  posteriores (más frecuente), infartos, hemorragias, tumores talámicos (gliomas), encefalitis y traumatismos.

VII.- SÍNDROMES POR LESIONES CORTICALES O SUBCORTICALES 

Las lesiones subcorticales suelen provocar déficit sensitivos extensos en el lado opuesto del cuerpo. En la cápsula interna, el cuadro es similar a la hemianestesia total observada en las lesiones talámicas. En las lesiones superiores, la cara, el brazo o las piernas pueden afectarse de modo distinto según el área involucrada. En las lesiones corticales se observa, además, una alteración de las pruebas de sensibilidad cortical. 

S. CEFALÁLGICO
Cefalalgia (dolor de cabeza simple, efímero, ungitivo) y cefalea (molestias craneales en forma de pesadez, tensión o simple sensación de presencia, de existencia de una zona de la cabeza); no obstante, en la práctica se manejan estos términos indistintamente. 

La cefalea puede constituir por sí misma un síndrome o formar parte como síntoma de otros síndromes (hipertensión endocraneana, síndrome meníngeo, hipertensión arterial, etcétera).

Hallazgos físicos orientadores en la exploración del paciente con  cefalea:

	Enfermedad
	Hallazgos en la exploración
	Pruebas complementarias

	Hipertensión 

endocraneana
	Edemade papila, paralisis del VI par craneal, ojos en puesta de sol.

Disminución de nivel de conciencia.

Bradicardia, hipertensión, vómitos en proyectil/ nocturnos
	Fondo de ojo

TAC craneo

Punción lumbar 

(Presión de apertura)

	Tumor
	Focalidad de la Hipertensión 

endocraneana 
	TAC craneo

RM craneo

	Menigoencefalitis
	Signos meningeos
	Análitica de sangre

Punción lumbar

	Hemorragia 

subaracnoidea
	Dsiminución de nivel de conciencia
	TAC craneo

RM craneo

	Malfromación vascular fistula arterio-venosa
	Soplo

Exoftalmo pulsatil
	AngioTAC craneo

AngioRM craneo

	Migraña
	Foto y/o sonofobia
	TAC craneo

EEG


Factores precipitantes de las crisis: 

1. De la dieta: alcohol (específicamente los vinos rojos), alimentos que contienen tiramina (quesos, cerveza), alimentos en conserva (enlatados o no), embutidos, chocolates, exceso de condimentación y alimentos horneados con levadura. 

2. La tensión emocional o el estrés, como respuesta a una vida diaria de mucha presión. 

3. El exceso de sueño o la falta de este. 

4. El ayuno prolongado. 

5. La exposición prologada al sol. 

6. El agotamiento físico o mental. 

7. Factores hormonales como el período menstrual y el inicio del embarazo. 

8. Otros factores ambientales como los cambios de temperatura o del estado del tiempo, las luces fluorescentes o intermitentes, las pantallas de las computadoras, los olores fuertes y las alturas. 

Los signos de alarma constituyen una serie de características que, cuando están asociadas a una cefalea obligan a remitir al enfermo al nivel secundario. Dichos signos de alarma son:

1. Cefalea de comienzo reciente en personas > 50 años 

2. Cefalea de intensidad progresiva 

3. Cefalea de carácter gravitatorio que empeora con el sueño, el decúbito o maniobras de Valsalva (tos, estornudos, etc.) 

4. Cefalea de inicio brusco 

5. Aura atípica 

6. Cefalea asociada a fiebre, alteraciones de la conciencia u otras alteraciones en la exploración física 

7. Cefalea asociada a signos de disfunción neurológica 

8. Cambios en el patrón de la cefalea 

9. Cefalea estrictamente unilateral 

10. Falta de respuesta a tratamientos habituales 

La frecuencia, duración, localización e intensidad de la cefalea, los factores agravantes y atenuantes, los síntomas asociados (como fiebre, rigidez de nuca, náuseas y vómitos) así como los datos aportados por algunos estudios especiales son fundamentales para determinar la causa de la cefalea. 

CLASIFICACIÓN

Existen numerosas clasificaciones de las cefaleas. 

De acuerdo con su localización en la clínica:

1. Hemicraneales o migrañosas:

a) Jaqueca común y jaqueca oftálmica.

b) Cefalalgia histamínica de Horton.

2. Cefalalgias no migrañosas:

a) Cefalalgias banales por tensiones psíquicas o musculares.

b) Cefalalgias orgánicas sintomáticas.

En la práctica en: primarias y secundarias. 

1. Las cefaleas primarias son las más frecuentes y comprenden:

· Cefalea de tensión: Cefalea no pulsátil, bilateral, de leve a moderada, su localización puede ser frontal o nucoccipital,  que dura entre 30 min y 7 d, no se agrava con el ejercicio y no se asocia con náuseas, vómitos ni fotofobia, fonofobia o sensibilidad a ciertos olores.  

· Cefalea en racimos: Cefalea de duración entre 15 y 180 min, grave, unilateral, de localización periorbitaria o temporal que aparece más de 8 veces/d y se asocia con uno de los siguientes síntomas como mínimo: lagrimeo, ojo rojo, congestión nasal, sudación facial, ptosis palpebral o miosis del mismo lado. Muestra predilección por el sexo masculino, comienza generalmente en la tercera o cuarta década de la vida.

· Migraña: Cefalea de duración comprendida entre 4 y 72 h, de carácter pulsátil e intensidad entre moderada y severa, bilateral, que empeora con el ejercicio y que se asocia a náuseas y vómitos o susceptibilidad a la luz, los sonidos y los olores. Predominio de la afección en el sexo femenino, con una relación de 3:2. Pueden ser de dos tipos: 

1.  Migraña sin aura. Es la antiguamente llamada migraña común y la forma más frecuente. Consiste en ataques múltiples de cefalea que duran, sin tratamiento, desde algunas horas hasta varios días, y que presentan, además, por lo menos dos de los siguientes caracteres: Ataque unilateral, Carácter pulsátil, Intensidad de moderada a severa, Empeoramiento con la actividad física, Intolerancia a los ruidos y a la luz, Síntomas digestivos acompañantes: náuseas y vómitos. 

2. Migraña con aura. Mucho menos frecuente que la anterior, llamada antiguamente migraña clásica; se caracteriza por la aparición de un aura neurológica antes del inicio del ataque, lo cual le otorga criterio diagnóstico. De forma típica el aura consiste en la visión de luces resplandecientes o de figuras bien formadas, que comienzan en una parte del campo visual y se extienden de forma lenta al resto de éste. Otras variedades de auras visuales comprenden: escotomas centelleantes, visión de llamaradas y, con menor frecuencia, hemianopsia. En ocasiones, los síntomas están precedidos de parestesias de la cara, boca o labio superior, que duran de 15 a 30 min y son sustituidos por una cefalea pulsátil que con frecuencia se acompaña de náuseas y vómitos.

2. Las cefaleas secundarias pueden ser sintomáticas de una lesión intracraneal ocupante de espacio en sentido amplio, de patología de las estructuras pericraneales o de diversas enfermedades sistémicas. 

DIAGNÓSTICO ETIOLÓGICO:

1.- En edad pediátrica:

· Infecciones: Infección ORL (causa más frecuente), menigitis, encefalitis, abscesos cerebral.

· Vascular: migraña, hemorragia, malformaciones vasculares, aneurismas, hipertensión arterial (crisis hipertensivas: enfermedad renovascular, feocromocitoma)

· Traumática: postraumatismo craneoencefálico. 

· Ocular: trastornos de la agudeza visual, glaucoma, uveitis, neuritis óptica.

· Intracraneal: hipertensión intracraneal, hidrocefalea aguda (tumor, malformación, válvula derivación), pseudotumor cerebral, neralgia del trigémino, postpunción.

· Otros: fármacos, tóxicos, hipoglicemia, sincope, ejercicios intensos, estado postcrítico, artritis de la articulación temporo-mandibular.

2.- En adultos:

A- CAUSAS INTRACRANEALES:

1-Por procesos infecciosos:

a)- Meningoencefalitis: Cefalea difusa, intensa, que se exacerba con la luz, los ruidos y los movimientos activos, fiebre de moderada intensidad, vomito central, rigidez de nuca y signos meningeos.

b)- Absceso Cerebral: Cuadro clínico muy grave, caracterizado por fiebre, cefalea intensa, signos y síntomas de hipertensión endocraneana, donde el estado de conciencia varía desde obnubilación hasta coma profundo.

2- Por compresión del sistema nervioso central:

a)- Tumor Cerebral primario o secundario (metástasis): El cuadro clínico es muy variable, dependiendo de la ubicación del tumor. La cefalea es de moderada intensidad constante, profunda, se intensifica con la tos y los esfuerzos. Existe toma progresiva de la conciencia y síntomas y signos de hipertensión endocraneana (vomito central, cefalea y papiledema).

3- Por accidente vascular encefálico:

a)- Hemorragia Subaracnoidea: Antecedentes de hipertensión arterial tiene un comienzo súbito con sensación de estallido de la cabeza (en caso de estallido de una arteria de gran calibre), cefalea sumamente intensa, rigidez de nuca, suele haber vértigos, perdida de la conciencia, respiración de Biot, signos de deserebracion, paro cardiaco y muerte. En caso de fisuramieto aneurismático hay pérdida inicial de la conciencia, cefalea occipital, intensa y brusca, estado febril, Lewinson positivo, Babinsky bilateral, afonía y convulsiones.

b)- Hemorragia Cerebral: Antecedentes de HTA, comienza con pródromos (zumbido de oídos, cefalea y somnolencia). El paciente se encuentra activo y despierto y súbitamente cae en estado de coma a las pocas horas, signos de déficit motor hemilateral, desviación conjugada de la cabeza y los ojos hacia el lado de la lesión. En caso de hemorragias pequeñas el paciente se mantiene consciente y se pone de manifiesto la afasia.

c)- Trombosis Cerebral: Cuadro de instalación lenta y progresiva, que ocurre en horas de la madrugada o de la mañana, el paciente se da cuenta en el mayor de los casos de su lenguaje tropeloso, la perdida de la fuerza asi como torpeza en los movimientos de sus miembros, puede existir hemiplejía y parálisis facial, cefalea difusa (cervical, occipital o frontal).

d)- Embolia Cerebral: Cuadro de comienzo brusco, inesperado, con pérdida de la conciencia (con varios minutos de duración), aunque en ocasiones existen pródromos (cefalea). Posteriormente a la pérdida de la conciencia existe confusión mental o aturdición, cefalea molesta, déficit motor, pérdida de la sensibilidad. Estos pueden ser permanentes o no.

e)- Cefalea por malformaciones vasculares: En algunos pacientes existe el antecedente de cefaleas crónicas de localización diversa, pero por lo general son unilaterales, pulsátiles y con proyección monocular. La HTA es más frecuente en estos enfermos que en la población general. Pueden producir una hemorragia subaracnoidea por la ruptura de aneurismas arteriales encefálicos (congénitos o adquiridos), angiomas o malformaciones arteriovenosas. 

f)- Cefalea migrañosa o Jaquecosa: Tipo especial de cefalea que se supone se produzca por fenómenos vasculares anormales, aunque su mecanismo es desconocido. Suele comenzar con diversas sensaciones prodrómicas como nauseas, perdida de la visión en parte del campo visual y otras alucinaciones sensoriales. (Todo esto aparece 30 min. o 1 hora antes de la cefalea)

4- Por Traumatismos:

a)- Hematoma Subdural, Epidural o Dural: Antecedentes de traumatismo craneal, pérdida de la conciencia, fiebre, cefalea intensa, signos y síntomas de hipertensión endocraneana y relajación de esfínteres.

 b)- Cefalea postraumática crónica: Es un tipo de cefalea que tiene el antecedente obligado de un traumatismo craneoencefálico y que aparece tras un período de tiempo variable, que va desde 2 meses hasta 2 años.

c)- Cefalea postpunción lumbar: Por escape del liquido cefalorraquideo(LCR) al espacio Epidural, puede comenzar de 12-24 horas después de la punción, apárese cuando el paciente se pone de pie y cede al acostarse, desaparece entre dos o tres días después.

5- Otras:

a)- Cefalea Epiléptica: Cefalea paroxística que se acompaña de cambios electroencefalográficos de tipo epiléptico (generalmente se observa en la infancia y en la adolescencia), de comienzo brusco. En ocasiones el dolor adopta la forma de hemicránea y se acompaña de náuseas y vómitos, por lo que es necesario en estos casos diferenciarlo de un ataque de jaqueca. Esta cefalea también se manifiesta después de una crisis tonicoclónicas mantenidas, relajación de esfínteres, mordedura de la lengua y pérdida de la conciencia.

b)- Hipotensión del LCR: Cefalea de moderada intensidad, que se acompaña de palidez, nauseas y vómitos, se alivia momentáneamente con la maniobra de Valsava, la tos, el estornudo. Generalmente secundario a punción lumbar, traumatismos o fracturas craneoespinales, estados toxinfecciosos (fiebre tifoidea), uremia, estados de deshidratación, hipotensión arterial súbita e hipoglicemia.

c)- Cefalea por neuralgia de pares craneales:

· Neuralgia del Trigémino: Apárese en pacientes menores de 50 años, dolor quemante, intenso, localizado en una rama del V par, contractura muscular facial, las crisis pueden ser breves, aparecen en ocasiones al estimular el punto desencadenaste (piel, labios y cavidad bucal.

· Neuralgia del glosofaringeo: Dolor cualitativamente similar al anterior (trigémino), la zona desencadenaste se encuentra faringe y fosa amigdalina, el dolor se difunde hacia el ángulo maxilar y el oído durante las crisis, produciéndose sincope e incluso paro cardiaco.

d)- Cefalea Psicógena: Cefalea no pulsátil, bilateral, de leve a moderada, que dura entre 30 min y 7 días, no se agrava con el ejercicio y no se asocia con náuseas, vómitos ni fotofobia, fonofobia o sensibilidad a ciertos olores. 

e)- Cefalea postalcohólica: Antecedentes de alcoholismo.

f)- Cefalea por estreñimiento: Se piensa que su origen este dado por la absorción de sustancias tóxicas o por cambios en el aparato circulatorio.

B- CAUSAS EXTRACRANEALES:

1- Cefalea asociada a Hipertensión Arterial: Se caracteriza por cefalea fronto-occipital, zumbido de oídos, visión en candelillas, sensación de peso en la cabeza y cifras tencionales elevadas.

2- Cefalea por enfermedades infectocontagiosas:

a)- Fiebre Tifoidea: Cefalea más o menos intensa, que se acompaña de diarreas que se intercambian por constipación, posteriormente la fiebre domina el cuadro, puede verse distensión abdominal y disociación pulso temperatura.

b)- Paludismo: Antecedentes de haber estado en zonas endémicas, se caracteriza por escalofríos intensos, cefalea retroocular, zumbido de oídos, cianosis al nivel de los labios, pulso débil y rápido, piel fría y pálida, vómitos, diarreas, pude haber coma(perdida voluntaria de la sensibilidad y la conciencia, respiración de Kussmaul, hipertermia, ictero, etc.)

3- Cefalea por contracción muscular: Dolor constante no pulsátil, puede ser unilateral o bilateral en las regiones temporales, como tirantez o sensación de contracción en banda alrededor de toda la cabeza, puede durar meses incluso hasta años.

4- Cefalea por Artrosis Cervical: Antecedentes de artrosis cervical.

5- Cefalea por tensión emocional: Tiende a ser bilateral, no pulsátil, poco intensa y embotante; su localización puede ser frontal o nucoccipital. Nada parece agravar esta cefalea, excepto una mayor carga de stress o de fatiga, ni nada beneficiarla, salvo eliminar ambas situaciones.

6- Cefalea por virosis: Difusa, manifestaciones catarrales y fiebre.

7- Arteritis temporal: Se debe pensar en este diagnóstico ante un paciente adulto mayor portador de una cefalea localizada que empeora. La sospecha se incrementa ante la aparición de otros síntomas o signos que sugieran una enfermedad generalizada, como: Fiebre con sudoración, Pérdida de peso, Artralgias, Dolor en hombros y espalda (polimialgia reumática), Eritrosedimentación acelerada, Anemia moderada y leucocitosis.

8- Relacionada con alteraciones de las estructuras nasales o auditivas: 
· Cefalea por otitis media y aguda

· Cefalea por ruptura traumática del tímpano

· Cefalea por sinusitis

9- Otras causas: 
· Cefalea de causa ocular.

· De causa dentaria.
· Cefalea post-orgásmica:

SINDROME CEREBELOSO

Conjunto de síntomas y signos causados por diversas lesiones o trastornos que afectan el cerebelo o sus vías.

Cuadro Clínico: vértigo, cefalea, vomito central. 

Trastornos estáticos: Ataxia cerebelosa: (No signo de Rombert, Traduce lesión vestivular). Catalepsia cerebelosa.  Desviación espontanea. Oscilaciones de la cabeza y el tronco: Trastornos cinéticos: dismetrias (maniobra índice- índice), adiadococinecia.  

Trastornos en los movimientos activos y pasivos: hipotonia muscular, reflejos osteotendinosos pendulares. 

Trastornos de la escritura y el lenguaje: lenguaje monótono, voz de polichinela. 

TOPOGRAFÍA DEL SÍNDROME CEREBELOSO

1.- Síndrome del vermis cerebeloso o estático. Está afectado el paleocerebelo. Corresponde a las lesiones del vermis. Se caracteriza por inestabilidad estática y trastornos de la marcha. Los trastornos antes enunciados son marcados en el tronco y en los miembros inferiores.

2.- Síndrome de los hemisferios o cinético. Está afectado el neocerebelo. Se caracteriza por: dismetría, asinergia, adiadococinesia, discronometría, temblor e hipotonía. Si la lesión hemisférica es unilateral los síntomas se presentarán del mismo lado de la lesión.

3.- Síndrome mixto. Se produce por lesión del vermis y de los hemisferios. En este síndrome se imbrican los síntomas de los dos anteriores.

DIAGNÓSTICO ETIOLÓGICO:

A- Por hipertensión endocraneana: Tumor Cerebeloso o del V, VI, VII, VIII par (Neurioma del acústico)

B- Por infecciones: Meningoencefalitis, Absceso, Tuberculosa, Sífilis

C- Por déficit del riego vascular: Trombosis, Hemorragias, Degeneración del parenquima cerebeloso 

D- Por daño Piramidal: Esclerosis Múltiple, Tumor del ángulo pontocerebeloso 

E- Otras: Intoxicación, Traumas.

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL 

Con las degeneraciones cerebelosas adquiridas, a saber: a) endocrinas (p. ej., hipotiroidismo); b) metabólicas (p. ej., hipoglucemia); c) tóxicas (p. ej., alcoholismo crónico); e) síndromes paraneoplásicos, y d) enfermedades desmielinizantes. 

En cuadros esporádicos y, especialmente, en los que se sospeche una herencia autosómica recesiva deben descartarse las lipoidosis con fenotipo de heredoataxia (p. ej., formas juveniles de las enfermedades de Niemann-Pick y Gaucher). 

En las formas dominantes que cursan con demencia hay que descartar la enfermedad de Gerstamm-Sträussler-Scheinker (una demencia atáxica causada por priones) y las ceroidolipofuscinosis. 

El marco clinicopatológico de la atrofia olivopontocerebelosa puede excepcionalmente ocurrir en una citopatía mitocondrial. 

En fenotipos con clínica extrapiramidal hay que considerar los síndromes parkinsonianos plus e hipercinéticos.
SÍNDROME DE TRASTORNOS DEL  EQUILIBRIO (ATAXIA)

Alteración de la coordinación de los movimientos voluntarios y del equilibrio con incapacidad para ejecutar movimientos finos y rápidos, y para mantener la postura adecuada.

CLASIFICACIÓN SEGÚN LOCALIZACIÓN

Ataxia cerebelosa. Este trastorno aparece en caso de lesión del vermis cerebeloso y consiste en una imposibilidad de mantenerse de pie con los pies juntos, tanto con los ojos abiertos como cerrados. Al andar amplía la base de sustentación y anda en zigzag (marcha de ebrio). Suele acompañarse de los síntomas del síndrome cerebeloso: nistagmo, temblor intencional, dismetría, adiadococinesia, asinergia del movimiento y disartria. No hay signo de Romberg. 

Se observa en:

· Cerebelitis postinfecciosa aguda: tras un proceso infeccioso viral (varicela y otras enfermedades exántematicas) inicio brusco sin disminución del nivel de conciencia, convulsiones ni otra sintomatología nerviosa, Más frecuente en niños de 2 a 6 años.

· Tumores de la fosa posterior:  Clínica más característica de cefaleas matutinas,  que van aumentando en intensidad y números de episodios (curso progresivo)

· Lesiones vasculares: infarto o hemorragía cerebelosa secundarias las últimas a malformaciones arteriovenosas o alteraciones de la coagulación.

· Malformaciones cerebelosas: Dandy, Walter, Arnold-Chiari.

· Enfermedades cerebelosas: Ataxias heredo degenerativas (Friedreich, ataxia telangiectasia, enfermedad de Ramsay-Hunt, atrofia olivopontocerebelosa, krabbe)

· Alcoholismo. 

ETIOLOGÍA DE LA ATAXIA CEREBELOSA

	Signos  de la Simétrica y Progresiva 


	Agudos (Horas o Días)

	Sub-agudo (Días o semanas)

	Crónico (Meses o años)


	Intoxicación: alcohol, litio, fenitoina, barbituricos (historia y toxicología positiva)

	Intoxicación: mercurio, solventes, gasolina, cola; medicamentos citotóxico 

	Sindrome Paraneoplasico

Sindrome  Anticuerpos anti-gliadina

Hipotiroidismo


	Cerebelitis viral aguda (LCR apoya infección viral aguda)

Síndrome post-infección

	Alcoholismo-nutricional (deficiencia de vitamina B1 y B12)

Enfermedad de Lyme

	Enfermedades hereditarias

Tabes dorsal (sifílis terciaria)

Toxicidad por fenitoina


	Signos de la Focal e Ipsolateral 


	Agudos (Horas o Días)

	Sub-agudo (Días o semanas)

	Crónico (Meses o años)


	Vascular: infarto cerebeloso, hemorragia, o hematoma subdural 

Infecciosa: absceso cerebeloso ( lesión de masa en MRI/CT, historia que apoya la lesión)

	Neoplasia: glioma cerebeloso o tumor metastásico (positivo de neoplasia en MRI/TC)

Desmielinizantes: esclerosis multiple (historia, LCR, y MRI son consistentes)

	Gliosis secundaria a lesión plaquetaria vascular estable desmielinizante (lesión estable en MRI/TC vieja de varios meses)


		Relacionado – SIDA.  Leucoencefalopatia multifocal (positivo prueba de HIV y conteo de células CD4+ disminuidas

	Lesion Congénitas: malformación de Chiari o Dandy-Walker (malformación notada en MRI/TC)


	Abreviaturas: LCR, líquido cefalorraquideo; TC, tomografia computarizada; MRI, imagen resonancia magnetica.



	


Ataxia frontal de Bruns. El equilibrio es inestable con lateropulsiones y retropulsiones. La marcha es a pequeños pasos con dificultad para separar los pies del suelo ("apraxia magnética"). De hecho, existe una incapacidad para planificar y ejecutar los movimientos secuenciales. Cambio de la personalidad, adinamia psíquica, nistagmo. Se observa en caso de disfunción frontal bilateral por lesión de las conexiones frontocerebelosas. 

Ataxia medular o espinal. Lesiones de los cordones posteriores de la médula que afectan la sensibilidad propioceptiva (vibratoria y posicional). Característicamente presentan marcha inestable (uso constante del control visual para poder avanzar) con Romberg positivo (sin lateralización), dismetría, no nistagmo. Tanto en la ataxia periférica como en las medulares, está ausente el reflejo rotuliano. Las causas más frecuentes son: neurolúes, déficit de vitamina B12, ataxia heredodegenerativas (incluidas también en las ataxias cerebelosas), ataxia tabética, ataxia de las esclerosis combinadas. 

Ataxia periférica o sensorial. Se denomina así la ataxia originada por lesiones del sistema nervioso periférico. Se trata de un trastorno del equilibrio que empeora de forma significativa al suprimir los estímulos visuales. El paciente es capaz de mantenerse en posición erecta con los ojos abiertos, pero al cerrarlos, se tambalea y cae de forma espontánea en cualquiera de las direcciones (signo de Romberg positivo). Al andar lanza la pierna hacia adelante, levantando demasiado la rodilla y golpeando con el talón en el suelo (marcha taleonante). A la exploración se halla una alteración de la sensibilidad propioceptiva más acusada que la vibratoria. Se observa en: la tabes dorsal, mielonisis funicular (déficit de vitamina B12), esclerosis múltiple o en caso de neuropatía periférica con afección selectiva de las fibras gruesas (pseudotabes diabética). 

Ataxia laberíntica. Es propia de los procesos del laberinto. Se le suelen asociar fenómenos auditivos: vértigos, zumbidos, y el signo de Romberg aparece después de un corto intervalo en que el enfermo se mantiene derecho. Hay nistagmo.

Ataxia vestibular. Se caracteriza por una tendencia a caer en una misma dirección. Durante la marcha, el paciente se desplaza hacia un mismo lado (lateropulsión) y si se le pide que vuelva sobre sus pasos varias veces con los ojos cerrados se desvía siempre en la misma dirección (marcha en estrella). 

Ataxia talámica. En las lesiones del tálamo óptico se presenta hemiataxia del lado afecto. Ciertas lesiones de las cortezas parietal, temporal y frontal pueden originar ataxia, como la denominada ataxia frontal del Bruns, que acompaña a los tumores del lóbulo frontal del cerebro. 

Ataxias mixtas. Dependen de lesiones a la vez periféricas y centrales, como la ataxia observable en la esclerosis en placas y en la ataxia aguda por mielitis de focos diseminados (multifocal).

Ataxia sin localización de la lesión: En este grupo se encuentran las causas más frecuentes de ataxia:

1. Intoxicaciones: la causa más frecuente. Ataxia, disminución de conciencia, alteración del comportamiento y signos propios de cada fármaco (miosis midriasis, etc.). Los más habituales son: etanol, benzodiacepinas, fenobarbital, carbamacepina, antihístaminicos, metoclopamida.

2. Meningoencefalitis.

3. Metabólicas: hipoglicemia

4. Enfermedades metabólicas de expresión intermitente (Refsum, Hartnup, orina con olor a jarabe de arce, acidurias orgánicas) o de curso crónico progresivo (abetalipoproteinemia, Wilson, Leigh…). 

5. Traumática: Síndrome post conmoción, por afe3ctación de sistema vertebrobasilar.

6. Migraña basilar.

7. Síndrome Opsociono-mioclono (Kinsbourne): en lactantes asocia ataxia, mioclonías y opsoclonus (movimientos oculares caóticos). Es una manifestación de encefalitis. Debe descartarse la existencia de neuroblastoma.

8. Esclerosis múltiple.

9. Pseudoataxias: epilepsias (crisis mioclónicas), vértigo paroxístico benigno.

10. Ataxia crónica no progresiva: Congénitas o de origen perinatal, aunque pueden no manifesta5rse hasta después de pasado el primer año, con la marcha. Incluyen hipoplasia cerebelosa y las parálisis cerebral infantil tipo atáxico. Asocia otros síntomas neurológicos.

11. Histérica: reacción de conversión.

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL 

· Alteraciones del equilíbrio de origen laberíntico (Síndrome vestibular)

· Movimientos involuntários (Corea, atetosis)

· Mioclonia de refuerzo intencional

· Epilepsias

· Actitudes histéricas.

SÍNDROME DE DIFICULTAD A LA MARCHA

La marcha es una actividad muy complicada en la que participan casi todas las estructuras neurológicas, desde la corteza a los músculos esqueléticos, además del sistema visual y el aparato locomotor. De ahí que los trastornos de la marcha puedan deberse a lesiones de los sistemas motor (piramidal), del equilibrio y la coordinación (vestibulocerebeloso), de los movimientos asociados (extrapiramidal) y de la sensibilidad y las funciones superiores.

	Tipos de Marchas

Etiología
	Características

	Marcha Espástica

Lesiones medulares.

Hemipléjicos capsulares.


	El miembro afectado parece ser más largo, hay apoyo e inclinación sobre el miembro indemne. Dificultad para ejecutar la triple flexión. Hay lateralización, siendo un mecanismo de defensa la marcha de guadaña, apoyando el borde externo y la punta del pie, desplazando el centro de gravedad hacia el lado sano.

	Marcha Parética 

Lesión del nervio periférico ciático. 

Lesión de la motoneurona del asta anterior de la médula espinal. 

Poliomielitis. 

Guillain-Barré.
	Se arrastra el pie, mira al suelo, eleva de forma exagerada la rodilla para evitar que la punta del pie toque el piso, dejándolo caer de golpe.



	Marcha Atáxica o  Tabética

Síndrome cerebeloso.

Tabes dorsal. 


	Es inestable, con base de sustentación amplia, realiza movimientos laterales y efectúa marcha en zigzag, de modo que en cada paso, la extremidad inferior es levantada con más fuerza que la necesaria y luego el pie cae bruscamente golpeando el suelo con toda la planta. Existe trastorno de la sensibilidad, el paciente mira constantemente al piso, los ojos son las muletas.

	Marcha Cerebelosa

Síndrome cerebeloso.


	Deambula aumentando la base de sustentación, piernas y brazos en abducción y desvía lateralmente su cuerpo hacia el lado donde se encuentra la lesión (lateropulsión que eleva la  rodilla y da pasos en forma asimétrica). Es un deambular vacilante, con una base de sustentación amplia, como lo que se puede apreciar en una persona ebria. 

	Marcha Parapléjica 

Lesiones medulares.


	Cuando la lesión se encuentra en D2 y hasta  L1, marcha pendular trípode. Si la lesión se encuentra entre las vértebras L1 y L5 marcha paso a paso, pero no es normal desde el  punto de vista fisiológico. Inferior a L5 marcha a cuatro pasos con discreta toma del tobillo.

	Marcha del hemipléjico

Hemiplejias.


	Se caracteriza porque el enfermo avanza la extremidad inferior del lado pléjico haciendo un semicírculo arrastrando el borde externo y la punta del pie; su brazo se encuentra en contacto con el costado y el antebrazo y la mano, por delante del tronco, están en semiflexión y pronación. 

	Marcha equina o "steppage".

Polineuritis.

Algunas lesiones medulares.
	Debido a una imposibilidad de efectuar la flexión dorsal del pie por parálisis de los músculos peroneos, la persona debe levantar más la pierna de modo de no arrastrar el pie y luego éste se apoya primero en la punta y luego en la planta. Recuerda el trote elegante de algunos caballos (steppage). 

	Marcha parkinsoniana

Enfermedad de Parkinson.
	Pasos cortos, una postura del cuerpo flexionada hacia adelante, con riesgo de perder la estabilidad, y ausencia de braceo. 

	Marcha coreoatetósica

Enfermedades de Sydenham y de Huntington.
	Presencia de movimientos coreicos o atetósicos intermitentes e irregulares que trastornan la marcha normal. Como se acompañan de movimientos de flexión, extensión o lateralización de la pelvis, al andar parece que bailen.

	Marcha distónica

Distonía muscular deformante
	Inicialmente, los pacientes presentan únicamente una inversión del pie al andar, pero cuando progresa el paciente adquiere posturas patológicas por contracturas intermitentes del tronco y las extremidades (tortícoli, escoliosis, lordosis).

	Marcha anserina o de ganso

Distrofia muscular de Duchenne, 

Miopatía grave que afecte a la cintura pelviana, 

Enfermedad de la unión neuromuscular,  

Atrofia muscular espinal proximal y simétrica.
	Por la debilidad muscular del tronco y cintura pelviana, los pacientes andan con los pies separados y balancean el tronco ("marcha de ganso").

	Marcha histérica
	Existe una total discordancia entre los síntomas y los signos objetivos. También suele acompañarse de una gran teatralidad, con llantos y caídas espectaculares, pero poco traumáticas. La astasia-abasia es un trastorno histérico típico de la marcha en la que el paciente mantiene una coordinación normal de los movimientos de las extremidades inferiores cuando está sentado o en la cama, pero no puede mantenerse en pie, ni andar.


Factores que influyen en la marcha patológica: 

· Enfermedades del Sistema Nervioso Central. 

· Enfermedades metabólicas. 

· Traumatismos craneales. 

· Ausencia parcial o total de miembros. 

· Asimetría esquelética (acortamiento o discrepancia). 

· Afecciones del SOMA.

Causas neurológicas de alteración de la marcha. 

Mielopatía
Parkinsonismo
Hidrocefalia
Infartos cerebrales múltiples
Degeneración cerebelosa
Alteraciones sensoriales
Encefalopatía tóxica o metabólica
Otras
SÍNDROMES ESPINOCEREBELOSOS 

Estos síndromes agrupan una serie de procesos cuyas características sobresalientes son ataxia (en ocasiones, paraparesia) y atrofia espinocerebelosa. 

Clasificación clínico-genética propuesta por Harding: Ataxias congénitas, ataxias progresivas de inicio precoz (ataxia de Friedreich y otras ataxias), ataxias periódicas, ataxias cerebelosas progresivas del adulto con herencia autosómica dominante, ataxia progresiva del adulto esporádica e idiopática y paraplejías espásticas hereditarias. 

Ataxia congénita 

Los síndromes atáxicos congénitos son raros y heterogéneos. Incluyen síndromes malformativos (p. ej., hipoplasia de la capa de granos) y degenerativos. Se presentan con retraso en el desarrollo motor, ataxia, espasticidad y oligofrenia. 

Ataxia de Friedreich 

Es el síndrome espinocerebeloso más frecuente, La enfermedad se inicia casi siempre antes de los 20 años con inestabilidad de la marcha. 

El cuadro clínico establecido incluye manifestaciones neurológicas, esqueléticas, cardiológicas y endocrinológicas. Hay ataxia cerebelosa estática y apendicular con disartria escándida. La abolición de los reflejos miotáticos junto a un inicio sintomático por debajo de los 25 años se consideran criterios diagnósticos esenciales de la enfermedad.

Diagnóstico diferencial, con otros síndromes espinocerebelosos. La miocardiopatía es específica de esta enfermedad, por lo que la detección de alteraciones electrocardiográficas es un excelente marcador. El déficit selectivo de vitamina E (cromosoma 8), que se transmite con un patrón hereditario autosómico recesivo, cursa con un cuadro clínico que remeda la ataxia de Friedreich. El diagnóstico definitivo descansa en la demostración de la expansión dinámica GAA mediante técnicas de la PCR. Esto permite la detección de portadores heterocigotos y, en su caso, el diagnóstico prenatal (v. sección dedicada a Genética). Si no hay mutación dinámica, debe determinarse el nivel sérico de vitamina E para excluir un déficit selectivo de ésta.

Ataxia progresiva y recesiva diferente de la ataxia de Friedreich 

Incluyen una serie de variantes clínicas de heredoataxia con inicio sintomático antes de los 20 años y que en general se transmiten con un patrón autosómico recesivo y, excepcionalmente, recesivo ligado al cromosoma X. Al tratarse de síndromes clínicos con herencia recesiva, suele haber una notable homotipia. A continuación se desarrollan brevemente los síndromes más relevantes. 

· En la ataxia con normorreflexia o hiperreflexia el cuadro clínico evoca la ataxia de Friedreich, pero, a diferencia de ésta, la disfunción neurológica y las deformidades esqueléticas no son tan graves, y la miocardiopatía y la diabetes no forman parte del cuadro clínico. Hay preservación de los reflejos miotáticos en los miembros inferiores, aunque este dato semiológico puede excepcionalmente observarse también en la ataxia de Friedreich. No existe la mutación dinámica GAA característica de la ataxia de Friedreich. El reconocimiento de esta forma de heredoataxia tiene un enorme interés para no atribuir a la ataxia de Friedreich una mayor heterogeneidad fenotípica de la que ya posee. 

· La ataxia con mioclono se conoce con el epónimo de síndrome de Ramsay-Hunt. Este binomio sintomático puede ocurrir con cualquier tipo de síndrome espinocerebeloso. En la descripción prínceps uno de los pacientes padecía ataxia de Friedreich. Posteriormente el síndrome fue descrito en enfermos con degeneración espinodentada, con atrofia olivopontocerebelosa familiar y con la heredoataxia que caracteriza al grupo que nos ocupa. Ataxia y mioclonías pueden ser, además, las manifestaciones cardinales de enfermedades no abiotróficas, como sialidosis y citopatías mitocondriales. 

· En la ataxia con hipogonadismo hipogonadotrópico, junto a la ataxia hay hipogenitalismo secundario a una deficiencia hipotalámica de LHRH (la enfermedad se denomina también ataxia con deficiencia de LHRH) o a un déficit pituitario de gonadotropinas. 

· La ataxia-telangiectasia se estudia clásicamente entre las facomatosis, por lo que sólo haremos una breve referencia a la misma. La herencia es autosómica recesiva y el gen (ATM) se localiza en el cromosoma 11q. Se han descrito más de 50 mutaciones diferenes que incluyen deleciones y mutaciones puntiformes. ATM pertenece a una familia de genes responsables de la codificación de cinasas implicadas en la transducción de señales celulares. Las mutaciones de ATM permiten que el ciclo celular continúe, pese a que existan alteraciones del DNA; la enfermedad es una más entre los síndromes por trastorno en la reparación del DNA. El cuadro clínico se inicia en la infancia e incluye ataxia progresiva, coreoatetosis, hipotonía, arreflexia, polineuropatía axonal, parálisis saccádica y cierto deterioro mental. Son características las telangiectasias oculocutáneas, que inicialmente están circunscritas a las conjuntivas. Puede haber infecciones recurrentes y un pequeño porcentaje de enfermos sufre leucemia o linfoma. Es característico encontrar una elevación de la alfa-fetoproteina y una disminución de inmunoglobulinas. Anatomopatológicamente hay una atrofia de cerebelo e hipoplasia tímica. El curso clínico es comparable al descrito antes para la ataxia de Friedreich. 

· La degeneración espinocerebelosa con herencia recesiva ligada al cromosoma X, suele iniciarse en la primera década de la vida con paraparesia espástica progresiva, a la que se añaden ataxia, disartria y temblor. En el diagnóstico diferencial es obligado mencionar aquí la adrenoleucodistrofia. 

Ataxia periódica 

La ataxia periódica puede ser sintomática de errores innatos del metabolismo (p. ej., hiperamonionemia tipo II) o presentarse sin ninguna alteración metabólica aparente. Estas formas tienen una transmisión autosómica dominante.

Ataxia cerebelosa progresiva con herencia autosómica dominante

Se dividían en tres grandes categorías: 

· Tipo I, con ataxia cerebelosa y un componente plus variable que incluye atrofia óptica, oftalmoplejía, demencia, parkinsonismo o amiotrofia (se engloba aquí la enfermedad de Machado-Joseph); 

· Tipo II, con ataxia cerebelosa, degeneración retiniana y un componente plus comparable al del tipo I, y 
· Tipo III, con ataxia cerebelosa pura. 

Recientes estudios de genética molecular han modificado esta clasificación clinicogenética, dado que se han localizado siete diferentes loci que se designan con la siglas SCA1-7 (spinocerebellar ataxia) y otro adicional para la atrofia dentato-rubro-palido-luisiana (ADRPL).
Ataxia cerebelosa tardía idiopática 

Se incluyen aquí síndromes atáxicos progresivos del adulto (usualmente por encima de los 30 años), esporádicos e idiopáticos. Se distinguen dos grandes categorías clínicas: la primera cursa con un síndrome cerebeloso puro, y la segunda con síndrome cerebeloso-plus comparable al aludido para las ataxias dominantes

Paraplejía espástica hereditaria 

La paraplejía espástica hereditaria puede dividirse en dos grandes grupos. El primero incluye los síndromes puros, es decir, aquellas formas clínicas cuyas manifestaciones prácticamente se circunscriben a la paraparesia espástica. Las formas complicadas constituyen el segundo grupo, que comprende una pléyade de síndromes y en las cuales hay, además, otras manifestaciones clínicas. Las formas complicadas son más heterogéneas y raras que las formas puras. 

Es una enfermedad familiar que se transmite con un patrón autosómico dominante y, con menor frecuencia, recesivo. Hay estirpes aisladas con herencia recesiva ligada al sexo. Recientes estudios de ligamiento genético han demostrado que las formas con transmisión autosómica son heterogéneas dado que se han identificado cuatro loci (cromosomas 2, 8, 14 y 15). 

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL, es sencillo cuando se dispone de una información genealógica adecuada. El diagnóstico de la enfermedad es inaceptable en casos esporádicos. Circunstancialmente, es necesario plantear el diagnóstico diferencial propio de cualquier mielopatía de origen indeterminado. 

SÍNDROME NEUROLÓGICO INFECCIOSO

Estos síndromes clínicos incluyen las diferentes manifestaciones de infecciones en el sistema nervioso central: meningitis, encefalitis, infecciones focales como el absceso del cerebro, empiema  subdural y la tromboflebitis infecciosa. 

Cada uno puede presentarse con un cuadro  inespecífico de fiebre y dolor de cabeza que en un individuo previamente saludable puede pensarse inicialmente que es benigno, (con la excepción de meningitis viral) hasta  que la conciencia se altera, y aparece la toma neurológica focal.

MENINGITIS

Se entiende por meningitis la inflamación de las meninges blandas, es decir, de la  aracnoides y la piamadre, cuya expresión anatómica más asequible se comprueba en el líquido cefalorraquídeo (LCR). La causa es múltiple y casi siempre infecciosa, aunque también las hay no infecciosas, que son mucho menos frecuentes.

CLASIFICACIÓN ETIOLÓGICA  

MENINGITIS INFECCIOSAS

I. Meningitis bacterianas: Neisseria meningitidis, Haemophilus influenzae, Streptococcus pneumoniae, Estreptococos del grupo B, Listeria monocytogenes, Bacilos gramnegativos, Otros (Staphylococcus aureus y S. epidermis).

Muchas bacterias pueden causar meningitis, pero las más frecuentes son Neisseria meningitidis (meningococo) y Streptococcus pneumoniae (neumococo). Algunos factores, como la edad, los antecedentes de traumatismo craneal con fístulas de LCR y el estado de inmunidad, pueden servir de base para predecir cuál es el agente causal. 

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

La meningitis bacteriana debe diferenciarse de la meningitis aséptica (especialmente vírica) y la encefalitis, particularmente el virus herpes simple (HSV), típicamente empieza con dolor de cabeza, fiebre, conciencia alterada, déficit neurológico focal (por ejemplo, disfasia, hemiparesia), y convulsiones focales o generalizadas. Los resultados en los estudios del LCR, neuroimagines, y electroencefalograma (EEG) distinguen la encefalitis por HSV de la meningitis bacteriana. El amplio uso de antibióticos (p. ej., para tratar infecciones respiratorias leves) ha hecho de la meningitis bacteriana parcialmente tratada un problema diagnóstico, ya que la infección puede persistir aunque ya no existan signos meníngeos, el LCR haya vuelto a su estado normal y los cultivos del líquido sean negativos. 

La fiebre manchada de las Montañas Rocosas y otras infecciones por rickettsias (p. ej., tifus) pueden causar fiebre, cefalea, exantema macular y petequial y delirio que progresa hasta el coma. Sin embargo, el exantema, al contrario que el de la meningococemia, comienza en las muñecas y los tobillos y el LCR es normal o presenta solamente una leve pleocitosis linfocitaria. 

La leptospirosis produce meningitis aséptica con fiebre, mialgias, cefalea y meningismo, seguidos de exantema y lesiones renales y hepáticas. Un dato clave para el diagnóstico es la exposición a agua o tierra contaminadas por orina de perros, ratas, cerdos o ganado. 

Las amebas de vida libre (especies de Naegleria o Acanthamoeba) pueden producir infecciones en los nadadores en ríos, estanques o lagos de aguas cálidas, causando una meningoencefalitis purulenta muchas veces mortal. El movimiento ameboide puede detectarse mediante la técnica de gota húmeda del LCR, la ameba puede cultivarse o en tejido encefálico.  . 

La endocarditis bacteriana subaguda puede producir fiebre, lesiones cutáneas moderadas, infartos embólicos y pleocitosis del LCR. El comienzo brusco de los síntomas neurológicos sugiere un embolismo más que un infarto venoso, el cual no suele progresar de forma tan abrupta. 

Las inflamaciones o infecciones parameníngeas (p. ej., mastoiditis, absceso epidural) pueden producir fiebre, pleocitosis y en ocasiones aumento de la presión del LCR (p. ej., en la trombosis del seno lateral secundaria a flebitis). Aunque la tinción y los cultivos del líquido son negativos, el tratamiento debe incluir tanto antibióticos como drenaje quirúrgico de la zona infectada. 

El meningismo sin alteraciones del LCR es común en niños pequeños con neumonía o infecciones por Shigella. Las infecciones inespecíficas en los niños causan síntomas también inespecíficos (p. ej., letargia o irritabilidad) con o sin fiebre, por lo que suele ser necesaria una punción lumbar para excluir meningitis. 

La encefalopatía por plomo puede producir un cuadro similar a la meningitis bacteriana, pero el inicio suele ser menos explosivo, la fiebre es infrecuente y la glucosa en LCR generalmente es normal. 

La meningitis química puede aparecer de forma episódica cuando el contenido queratináceo de un tumor epidermoide o un craneofaringioma se abre hacia el LCR; no suele existir fiebre. La quimioterapia intratecal, la anestesia espinal y los medios de contraste para mielografía también pueden irritar las meninges. Siempre debe excluirse una infección. 

La meningitis de Mollaret es una enfermedad rara, autolimitada y recurrente que se distingue por la presencia de grandes células endoteliales en el LCR. Puede existir pleocitosis, inicialmente de PMN que después son sustituidos por linfocitos. Algunos casos pueden ser debidos al virus del herpes simple tipo 1. 

La hemorragia y el infarto cerebeloso agudos pueden producir una herniación de amígdalas con la consecuente rigidez de nuca, seguida de hidrocefalia obstructiva, estupor, coma y muerte. Cuando se acompaña de fiebre, este cuadro puede confundirse con una meningitis. La punción lumbar puede resultar catastrófica. El déficit neurológico referido a la fosa posterior son la clave para el diagnóstico y la TAC o RM lo confirman. 

Meningitis asociada con desórdenes inflamatorios como la sarcoidosis, lupus eritematoso sistémico (LES), el síndrome de Behçet;  la apoplejía pituitaria; y síndrome uveomeningitico (el síndrome de Vogt-Koyanagi-Harada).  

Meningitis subaguda: tuberculosis por Mycobacterium, Cryptococcus neoformans, Histoplasma capsulatum, Coccidioides immitis, y Treponema pallidum.  El diagnóstico diferencial con la meningitis subaguda se basa en los síntomas lentamente progresivos y las características del LCR. 

II. Meningitis aséptica: inflamación meníngea febril caracterizada por pleocitosis mononuclear en el LCR, glucosa normal, elevación moderada de las proteínas y ausencia de bacterias en la extensión y el cultivo del líquido.

      Meningitis asépticas o víricas y afines: 

· Virus: Enterovirus (coxsackievirus, echovirus, y enterovirus humanos), virus Herpes simplex 2,  virus trasmitidos por los artrópodo,  HIV, Varicella zoster virus, Epstein-Barr virus, Virus de la coriomeningitis Limfocitica.

· Leptospira sp. Treponema pallidum, 

· Meningitis bacterianas parcialmente tratadas, 

· Focos supurados parameníngeos, Enfermedades sistémicas (linfoma, leucemia, etc.).

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

El problema más importante en el diagnóstico diferencial de meningitis viral es considerar enfermedades que pueden imitar la meningitis viral:  

1) La meningitis bacteriana no tratada o parcialmente tratada;   

2) Las fases tempranas de meningitis causadas por: hongos, mycobacteria, o Treponema pallidum (neurosifilis) en que una pleocitosis limfocitica es común, las células pueden ser lentamente crecientes o escasas, y la hipoglicorragia no están presentes temprano;   

3) Meningitis causada por agentes como Mycoplasma, spp de Listeria., spp de Brucella., spp de Coxiella., spp de Leptospira., y spp de Rickettsia.;   

4) Las infecciones parameningeas;   

5) Las meningitis neoplasicas;    

6) La meningitis secundario a las enfermedades inflamatorias no infecciosas: la meningitis de  hipersensibilidad, LES y otras enfermedades reumatológicas, sarcoidosis, síndrome de Behçet, y síndrome uveomeningitico.  

III. Meningitis tuberculosa y afines: Mycobacterium tuberculosis, Cryptococcus neoformans, Otros hongos, parásitos, etc.

La meningitis subaguda y crónica puede ser secundaria a infecciones micóticas, tbc, enfermedad de Lyme, SIDA, sífilis y también a trastornos no infecciosos como sarcoidosis, síndrome de Behçet y neoplasias: por ejemplo, leucemia, linfomas, melanomas, carcinoma cerebral metastásico y gliomas (particularmente glioblastoma, ependimoma y meduloblastoma). La meningitis subaguda pude también deberse a una reacción química a ciertas sustancias intratecales. 

Los fármacos inmunosupresores y el SIDA epidémico han incrementado la incidencia de infecciones micóticas del SNC, tanto meníngeas como cerebrales. Las especies de Cryptococcus son la causa más común en pacientes con SIDA, enfermedad de Hodgkin, linfosarcoma y en los tratados con altas dosis de corticoides a largo plazo. Menos habituales son las especies de Coccidioides, Mucor, Candida, Actinomyces, Histoplasma y Aspergillus. 

La meningitis carcinomatosa con afectación leptomeníngea difusa es un problema frecuente en la leucemia linfoblástica aguda, especialmente en niños tratados con antineoplásicos que no atraviesan la barrera hematoencefálica. Es raro que la inflamación meníngea subaguda sea el primer signo de una neoplasia maligna. 

Las manifestaciones son similares a las de la meningitis aguda, pero con evolución más lenta: semanas más probablemente que días. La fiebre puede ser mínima. En la meningitis carcinomatosa son frecuentes la cefalea, la demencia, el dolor de espalda y la parálisis de pares craneales y nervios periféricos. La hidrocefalia comunicante crónica puede ser una complicación. El curso puede ser progresivo y mortal en varias semanas o pocos meses. 

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

La meningitis crónica debe distinguirse de la encefalitis o meningitis agudas, en las que la recuperación es prolongada, y de la meningitis recurrente (p. ej., secundaria a fuga del contenido de un craneofaringioma o a un traumatismo). 

Dado que los síntomas progresan lentamente, el diagnóstico diferencial incluye las lesiones estructurales (p. ej., tumores cerebrales, abscesos, colecciones subdurales).

DIFERENCIAS DEL LÍQUIDO CEFALORRAQUÍDEO EN LAS FORMAS PRINCIPALES 
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ENCEFALITIS

Encefalitis: trastorno inflamatorio agudo o subagudos del cerebro debido a invasión vírica directa o a un mecanismo de hipersensibilidad iniciado por un virus u otra proteína extraña. 

La encefalitis puede producir fiebre y malestar general sin signos meníngeos o bien un síndrome meníngeo (fiebre, cefalea, vómitos, malestar y rigidez de nuca) con disfunción cerebral (alteración de la conciencia, cambios de personalidad, convulsiones y paresias) y alteraciones de los pares craneales. 

Desde el punto de vista anatomopatológico, se distinguen las encefalitis primarias o primitivas y las secundarias.

Encefalitis primarias. Pueden ser:

1. Plurifocales. Las lesiones predominan en el tronco cerebral y en los núcleos grises de la base, pero a veces se extienden a la corteza y a la sustancia blanca. Comprenden la encefalitis letárgica epidémica y las formas altas de poliomielitis.

2. Difusas. Las lesiones se generalizan en todo el cerebro y adoptan distintas variantes.

a) Lesiones predominantemente corticales, que se presentan en la encefalitis japonesa, de San Luis y equina.

b) Lesiones predominantemente corticobasales con tendencia a la necrosis, como en las encefalitis herpéticas y necrosantes.

c) Lesiones con predominio axial, como en la leucoencefalitis esclerosante subaguda y otras formas de panencefalitis.

La encefalitis secundaria, generalmente una complicación de una infección vírica, se considera debida a un mecanismo inmunológico. Entre ellas se encuentran la encefalitis secundaria a sarampión, varicela, rubéola, vacunación contra la viruela, vacuna y otras muchas infecciones virales menos definidas. Estas encefalitis parainfecciosas o postinfecciosas (a veces denominadas encefalomielitis aguda diseminada; se desarrollan característicamente de 5 a 10 d después del comienzo de la enfermedad y se caracterizan por una desmielinización perivascular detectada en estudios necrópsicos; el virus raramente se aísla del cerebro. La afectación del SNC en la parotiditis puede ser tanto primaria como postinfecciosa. 

Encefalomielitis: trastorno inflamatorio del cerebro y la médula espinal.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

La encefalitis se distingue de la meningitis aséptica por la extensión y gravedad de la disfunción cerebral, independientemente de los signos de inflamación meníngea. 

Las infecciones víricas deben diferenciarse de otras infecciones (bacterianas, por rickettsias, por espiroquetas y parasitarias) y de trastornos no infecciosos. 

El mayor problema consiste en diferenciar la encefalitis vírica de la meningitis bacteriana aguda parcialmente tratada. El diagnóstico se basa fundamentalmente en las características del LCR, incluyendo una glucosa normal y la ausencia de bacterias en el cultivo. 

Los virus (p. ej., enterovirus) se aíslan ocasionalmente en el LCR y otros tejidos, pero únicamente en la mitad de los casos. Pueden identificarse de forma específica mediante las técnicas de reacción en cadena de la polimerasa, que identifican el ADN vírico en el LCR. Como alternativa, puede detectarse un aumento de los anticuerpos específicos en el suero durante la fase aguda y la de convalecencia, pero no es una técnica práctica para un diagnóstico rápido. Los cultivos (p. ej., nasofaringe o heces) y la atención a los agentes epidémicos en la población pueden ayudar en el diagnóstico. Debido a las implicaciones en la salud pública, el suero debe ser recogido y preservado aun cuando se sospeche como primera posibilidad una meningitis aséptica o una encefalitis de etiología incierta. La información sobre el diagnóstico vírico más preciso puede obtenerse de los departamentos de salud locales. 

Encefalitis por herpes simple. Es clínicamente similar a otras encefalitis víricas, pero debe ser sospechada ante la presencia de convulsiones repetidas de aparición precoz en su evolución y de signos de afectación del lóbulo frontal o temporal. La RM puede detectar la inflamación inferior en el lóbulo frontal y medial en el lóbulo temporal más precozmente que el EEG, la TAC o la gammagrafía cerebral, permitiendo el inicio del tratamiento antiviral antes de que aparezca el deterioro neurológico. La presencia de hematíes en el LCR tras una punción lumbar no traumática también sugiere infección por herpes simple. La reacción en cadena de la polimerasa puede detectar el ADN vírico en el LCR. El virus del herpes simple rara vez se aísla en el LCR y, aunque puede detectarse un aumento de IgM contra el virus en dos muestras de suero separadas 10 o 12 d, los resultados son demasiado tardíos para ser útiles. La RM puede excluir otras patologías que pueden remedar una encefalitis, como absceso cerebral, empiema subdural, hematoma subdural, tumor o trombosis del seno sagital. La biopsia rara vez está indicada y debe reservarse para los pacientes que empeoran, que presentan una lesión no diagnosticada con la TAC o la RM o que no responden al tratamiento con aciclovir. 

ABSCESO CEREBRAL

Colección encapsulada de pus intracerebral. La colonización de gérmenes piógenos en la cavidad craneal suele ocasionar la formación de colecciones purulentas más o menos circunscritas, y que según su localización pueden ser: extradurales, subdurales, subaracnoideas e intracerebrales.

El absceso extradural es secundario a osteomielitis de los huesos del cráneo, generalmente postraumática o causada por infecciones de los senos y cavidades de la pared craneal. La infección pasa a través del hueso, pero queda detenida por la duramadre, lo que origina la acumulación de pus entre ésta y el hueso.

En el absceso subdural, la infección ha penetrado la duramadre y el pus se encuentra entre esta membrana y la superficie cerebral.

El absceso subaracnoideo es raro y el pus está limitado al espacio subaracnoideo, donde se esparce sobre la superficie del cerebro.

En el absceso intracraneal o cerebral, la colección supurada se establece en el seno de la masa encefálica. Es a éste al que se haremos referencia a continuación.

CLÍNICA, Existen cefalea, náuseas y vómitos, papiledema, letargia, convulsiones, cambios de personalidad y déficit neurológicos focales que se desarrollan en varios días o semanas. Antes de la encapsulación de la infección puede existir fiebre, escalofríos y leucocitosis, que suelen remitir una vez delimitado el absceso. Éste debe sospecharse siempre que existan antecedentes de infección o factores de riesgo. 

ETIOLOGÍA

Un absceso cerebral puede ser secundario a:

· La extensión directa de una infección craneal (p. ej., osteomielitis, mastoiditis, sinusitis, empiema subdural), 

· Traumatismos craneales penetrantes o procederes neuroquirúrgicos.

· Extensión hematógena (p. ej., endocarditis bacteriana, bronquiectasias, cardiopatía congénita con cortocircuito derecha-izquierda o abuso de drogas i.v.). 

Entre los gérmenes capaces de producir un absceso cerebral se hallan: Estreptococos, Staphylococcus aureus, enterobacterias (Proteus, Enterobacter, Serratia, etc.) y anaerobios del grupo bacteroides. Las infecciones mixtas de aerobios y anaerobios son comunes. Con menor frecuencia se encuentran abscesos tuberculosos, hongos (p. ej., Aspergillus), protozoos (p. ej., Toxoplasma gondii) y parásitos (p. ej., cisticercos).

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Con los tumores cerebrales primarios o metastásicos, las colecciones subdurales, los trastornos cerebrovasculares (infarto cerebral, hemorragia o hematoma), la meningitis subaguda y crónica y los trastornos degenerativos. Además se hará con toxoplasmosis. 

EMPIEMA SUBDURAL (ESD)

Colección purulenta intracraneal situada entre la duramadre y la aracnoides. 

El cuadro clínico se caracteriza por cefalea, letargia, déficit neurológico focal y convulsiones, que se desarrollan en varios días y que, sin tratamiento, evolucionan rápidamente hasta el coma y la muerte. 

ETIOLOGÍA

La mayor parte de los casos constituyen una complicación de una sinusitis (especialmente frontal o etmoidal), pero otros pueden ser secundarios a infecciones óticas, traumatismo o cirugía craneal y bacteriemia. 

Los microorganismos responsables son similares a los que causan los abscesos cerebrales. Streptococcos aerobio y anaerobio, staphylococco Enterobacteriaceae, y las bacterias anaerobios son los organismos causantes más comúnes de ESD asociado a sinusitis. Staphylococci y los bacilos gram-negativos son a menudo los organismos etiológicos cuando ESD sigue a procedimientos neuroquirurgico o trauma de la cabeza. Un tercio de casos es cultivo-negativo, reflejando la dificultad de obtener los cultivos anaerobios adecuados.  En los niños <5 años el empiema subdural suele ser secundario a meningitis bacteriana (p. ej., por H. influenzae o, en neonatos, por bacilos gramnegativos). 

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Hematoma subdural, meningitis bacteriana, encefalitis viral, absceso del cerebro, trombosis del seno sagital superior, y la encefalomielitis diseminada aguda. La presencia de rigidez de nuca es rara en absceso del cerebro o empiema de la raquianestesia y debe hacer pensar en la posibilidad de ESD cuando esta asociado con signos neurológicos focales significante y fiebre. Los pacientes con meningitis bacteriana también tienen la rigidez de nuca pero no tienen déficit focal de la severidad típicamente vistos con ESD.

TROMBOFLEBITIS  SUPURATIVA

La tromboflebitis Supurativa intracraneal es una trombosis venosa séptica de venas corticales y senos. Esto puede ocurrir como una complicación de meningitis bacteriana; ESD; el absceso de la raquianestesia; o infección en la piel de la cara, senos paranasales, oído medio, o mastoide.  

Manifestaciones clínicas  

La trombosis séptica del seno sagital superior se presenta con dolor de cabeza, fiebre, náusea y vómitos, confusión, y signos focales o generalizados. Puede haber un desarrollo rápido del estupor y coma. Debilidad de las extremidades inferiores con las signos de Babinski bilaterales o hemiparesia están a menudo presente. Cuando la trombosis del seno de sagital superior ocurre como una complicación de meningitis bacteriana, la rigidez de nuca y los signnos de Kernig y Brudzinski pueden estar presentes.  

El diagnóstico de trombosis del seno venosa séptica se sugiere por un flujo ausente o nulo dentro del seno venoso afectado en MRI y confirmado por venografía de resonancia magnética, angiografia de TC, o la fase venosa de angiografía cerebral. El diagnóstico de tromboflebitis  intracerebral y venas meníngeas se sugiere por la presencia de hemorragia intracerebral pero requiere la angiografía cerebral para el diagnóstico definitivo.  

Lesiones no bacterianas del SNC (Focales Infecciosas)

ETIOLOGÍA  

Neurocisticercosis es la enfermedad parasitaria más común del SNC mundial. Los humanos adquieren la cisticercosis por la ingestión de comida contaminada con los huevos del parásito la T. solium. Toxoplasmosis es una enfermedad parasitaria causada por el T. gondii  y adquirido por la ingestión de carne infestada no cocinada o contaminada con excremento de gato.  

SINDROME MENINGEO.

Cuadro clínico causado por la invasión o agresión aguda de las meninges cerebrospinales como consecuencia de algún proceso patológico, generalmente infeccioso.

Muchas veces no se trata de un problema puramente meníngeo, sino que se le asocia un cuadro encefálico, constituyéndose así las meningoencefalitis. Dentro del síndrome meníngeo, el médico general debe distinguir las siguientes circunstancias: 

· Meningitis, cuando al cuadro clínico se le agregan alteraciones de tipo infeccioso en el líquido cefalorraquídeo; reacción meníngea, que puede presentarse después de una punción lumbar aséptica o tras una neumoencefalografía (inyección de aire en el espacio subaracnoideo), y en ella al cuadro clínico se le agregan muy ligeras alteraciones en el líquido cefalorraquídeo; 

· Meningismo, donde solo encontramos un ligerísimo cuadro clínico y la punción lumbar da salida a un líquido normal en los exámenes de laboratorio y  hemorragia meníngea, en la que al cuadro clínico se agrega un líquido cefalorraquídeo con sangre, o bien xantocrómico.

Cuadro clínico: tríada meníngea: cefalea, vómitos y constipación. Signos meningeos positivo (Kernig y de Brudzinski) y rigidez de nuca.

DIAGNÓSTICO ETIOLÓGICO:

A. Meningoencefalitis primarias.

1. Virus filtrables.

a) Arbovirus: Equina oriental, Equina occidental, Venezuela, San Luis, Japonesa.

b) Enterovirus: Poliovirus, ECHO, Coxsackie.

c) Mixovirus: Parotiditis; Influenza.

d) Herpes virus. Herpes simple, Herpes zóster.

e) Rabia.

f) Mononucleosis infecciosa.

2. Bacterias.

a) Piógenas: Neumococo, Meningococo, Estreptococo, Haemophilus influenzae.

b) Tuberculosas.

3. Rickettsias.

4. Hongos: Histoplasma, Coccidioides, Torula.

5. Espiroquetas: Treponema pallidum, Leptospira.

6. Protozoarios: Toxoplasma, Plasmodium, Endamoeba histolytica.

7. Cysticercus.

B. Meningoencefalitis secundarias: Sarampión, Rubéola, Varicela, Tos ferina, Otras infecciones bacterianas y virales.

6. Vacunaciones: Rabia, Viruela, Tos ferina, Tóxicas.

8. Síndrome de Guillain-Barré.

C. Meningoencefalitis de etiología desconocida.

1. Meningoencefalitis subaguda o de cuerpos de inclusión.

I- Causas Primarias: porque estos agentes atacan directamente al sistema nervioso central.

A- Infecciones del Sistema Nervioso Central: 

1-Meningoencefalitis asépticas o víricas y afines: Virus, Leptospira, Treponema pallidum, Borrelia burgdorferi (enfermedad de Lyme), la hepatitis infecciosa, la mononucleosis infecciosa, la neumonía atípica primaria y el SIDA. Meningitis bacterianas parcialmente tratadas, Focos supurados parameníngeos. Cursan con: Cefalea, vómitos, escalofríos, fiebre, mialgias, malestar general, rigidez de nuca, liquido cefalorraquideo claro con aumento de células a predomino de linfocitos, disminución de las proteínas.

2-Meningoencefalitis Bacteriana: Neisseria meningitidis, Haemophilus influenzae, Streptococcus pneumoniae, Estreptococos del grupo B, Listeria monocytogenes, Bacilos gramnegativos y Otros (Staphylococcus aureus y S. epidermis). Mayor toma del estado general, fiebre más elevada, cefalea intensa, signos meningeos positivos, líquido cefalorraquideo turbio, con aumento de células a predominio de polimorfos, disminución de la glucosa y los cloruros.

3-Meningoencefalitis por TB: Hay toma precoz de los pares craneales (VII, IX, III pares), existe una modalidad de la meningoencefalitis bacteriana mayor toma de la conciencia, rash cutáneo generalizado, el paciente puede caer en shock por insuficiencia suprarrenal, liquido cefalorraquideo turbio con aspecto de tela de araña, disminución de la glucosa y los cloruros.

4-Meningoencefalitis por Cryptococcus neoformans, otros hongos y protozoarios (hematozoario de Laverán).

5-Absceso Cerebral: Generalmente existe una evidencia de infección previa, (del oído, mastoides y senos peri-nasales, Septicemias y Metástasis de supuraciones pulmonares) o antecedente de Fracturas del cráneo, Fiebre elevada, signos de hipertensión endocraneana (cefalea intensa, vomito central y papiledema), lo que permite sospechar el diagnóstico.

B- Causas No Infecciosas:

1-Hemorragia Subaracnoidea: Por traumatismo importante, líquido cefalorraquideo hemorrágico.

2-Hemorragia Subaracnoidea por HTA: Ruptura de un aneurisma, se ve en personas jóvenes, cefalea intensa e irreversible, se conserva el estado de la conciencia o puede haber somnolencia, rigidez de nuca, Kernig y Brudsinky positivos y liquido cefalorraquideo como agua de melón.

3-Hemorragia Cerebromeningea: Se ve en ancianos hipertensos, diabéticos(es mas grave que la anterior), toma del estado de conciencia, signos meningeos positivos, déficit motor, liquido cefalorraquideo francamente hemorrágico, arritmia respiratoria(Cheyne-Stokes), fiebre constante y mantenida.

4-Meningismo post Punción Lumbar: Cefalea irreversible e intensa, que se alivia al acostarse y exacerba al ponerse de pie o al sentarse. Antecedentes de punción lumbar. 

5- Invasión neoplásica de las meninges, como leucemia, linfomas y carcinomas. En estos casos de meningitis tumoral existe con frecuencia un descenso importante del contenido de glucosa del líquido.

II- Causa Secundaria: Cuando el agente etiológico no ataca primariamente al encéfalo y el factor alérgico o de hipersensibilidad es el mecanismo fundamental, se utiliza este término. Dentro de ellas estan las  meningoencefalitis secundarias: el sarampión, la varicela y las posvacunales (rabia, viruela, etcétera).

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL

Agentes causantes más frecuentes de meningitis aguda:

Causas infecciosas:

Bacterias y espiroquetas:

- Neisseria meningitidis (50% de los casos)

- Streptococcus pneumoniae

- Haemophilus influenzae (2ª causa de meningitis bacteriana aguda en la edad pediátrica)

- Streptococcus (fundamentalmente del grupo B), listeria monocytogenes, leptospiras, staphylococcus aureus, pseudomona aeruginosa, bacilos entéricos gram negativos, staphylococcus epidermidis, propionibacterium acnes...

Virus:

- Virus de la parotiditis

- Enterovirus

- Virus del herpes simple I y II, Epstein-Barr, HIV, varicela-zóster, citomegalovirus. 

Parásitos: Naegleria

Infecciones que remedan una meningitis aguda

Ricketsiosis

Absceso cerebral

Absceso epidural o subdural

Tuberculosis, criptococosis y otras formas de meningitis crónica

Encefalitis víricas

Meningitis fúngicas. Los hongos más a menudo responsables son Cryptococcus neoformans, y mucho más raramente, Coccidiodes immitis. La histoplasmosis y la blastomicosis sólo producen meningitis en casos excepcionales. De cualquier forma, la meningitis fúngica origina un cuadro clínico biológico indiferenciable de otras meningitis, aunque sirve de pista diagnóstica la concomitancia con síntomas de hipertensión intracraneal. En ocasiones, este tipo de meningitis presenta remisiones espontáneas y produce un cuadro clínico de años de duración. Se presenta de manera exclusiva en personas con enfermedades subyacentes, tales como linfomas, leucemias, diabetes o bajo tratamiento corticoideo. El  diagnóstico de la meningitis criptococócica se basa en la tinción con tinta china del LCR, cultivos del líquido en sangre y orina en medio de Sabouraud, y pruebas serológicas (antígeno criptococócico). Éste aparece positivo en el LCR en más de 90 % de los casos comprobados por estudios microbiológicos. La presencia del factor reumatoideo puede causar falsos positivos de este antígeno en la sangre, pero no en el LCR. La meningitis por Coccidioides immitis, histoplasmosis y blastomicosis sólo se ve en áreas endémicas.

Meningitis bacteriana parcialmente tratada es la que con más frecuencia se confunde con una meningitis viral; otros organismos no piógenos, como Mycobacterium tuberculosis y Cryptococcus neofromans, causan cuadros de meningitis que se confunden con las de tipo viral. 

Otras infecciones bacterianas intracraneales situadas en la proximidad de las meninges, como las otitis, mastoiditis, osteomielitis vertebral y el absceso cerebral, son capaces de confundirse con este cuadro.

Causas no infecciosas:

Meningitis relacionadas con quistes dermoides/epidermoides

Meningitis químicas

Meningitis por fármacos: cotrimoxazol, anticuerpos monoclonales, azatioprina,

AINES...

Meningitis neoplásicas

Meningitis de Mollaret

Síndrome de Behcet

Enfermedad de Vogt-Koyanagi-Harada

Sarcoidosis

Lupus eritematoso diseminado

Síndrome de irradiación aguda

Entre las causas no bacterianas hay que tener en cuenta que ciertas sustancias y fármacos pueden producir reacciones meníngeas estériles, como sucede con el trimetoprim-sulfametoxazol, algunos AINE y los inmunosupresores; a ello se suman algunas infecciones tóxicas, enfermedades de índole vascular y tumores situados en la proximidad de los ventrículos cerebrales. El LCR ayudará en estos casos de manera precisa a establecer el diagnóstico de una reacción meníngea de carácter aséptico.

Existen otros grupos de enfermedades capaces de producir una reacción meníngea de tipo linfocitario o mononuclear aparentemente estéril:

a) Focos piógenos parameníngeos, como sinusitis, mastoiditis crónica y absceso cerebral.

b) Ciertas infecciones meníngeas específicas en las que es difícil aislar el microrganismo, como la sífilis, la tuberculosis y la criptococosis.

c) Invasión neoplásica de las meninges, como leucemia, linfomas y carcinomas. En estos casos de meningitis tumoral existe con frecuencia un descenso importante del contenido de glucosa del líquido.

Hay otros grupos de enfermedades de etiología oscura, capaces de producir una reacción leptomeníngea del tipo de las meningitis asépticas, como son: 

a) Las denominadas uveoneuroaxonitis, que incluyen la enfermedad de Behçet, la enfermedad de Vogt-Koyanagi y la enfermedad de Harada.

b) La meningitis multirrecurrencial de Mollaret.

c) Las meningitis inmunoalérgicas, que aparecen en la enfermedad del suero y en el curso de afecciones del tejido conectivo, como el lupus eritematoso diseminado.

La leucoencefalopatía multifocal progresiva (LMP) es una afección rara, que se presenta en pacientes con linfomas, leucemias, sarcoidosis o carcinomatosis. Afecta a los adultos de ambos sexos, tiene una duración de 3 a 4 meses a partir de los síntomas iniciales y termina con la muerte del enfermo. Desde el punto de vista clínico es común la hemiplejía, hemianopsia, afasia o disartria y alteraciones mentales orgánicas. Puede presentarse una mielitis transversa completa o incompleta.

La actuación en urgencias, que además requiere no demorar el tratamiento, conlleva realizar una aproximación diagnóstica rápida que nos permita realizar un tratamiento empírico precoz, siendo de especial importancia el valor obtenido con el análisis del LCR en laboratorio para establecer un diagnóstico diferencial aproximativo inicial y sin demora, por lo tanto ante la duda diagnóstica hay que realizar la punción lumbar.

Características del LCR:

En las meningitis bacterianas agudas: 

LCR con proteínas elevadas, hipoglucorraquia y pleocitosis con predominio de PMN.

En las meningitis víricas:

Líquido claro con predominio linfocitario (puede haber segmentados en los primeros días), glucosa normal y Ag bacterianos y cultivos negativos. Hay que descartar una meningitis bacteriana tratada.

En la meningitis tuberculosa:

El LCR es claro y muestra la triada de hipercelularidad de predominio linfocitario, proteínas superiores a 100 mg/dl e hipoglucorraquia puede faltar en un número considerable de casos.

El examen microbiológico del LCR tiene una rentabilidad limitada y la tinción de Ziehl- Neelsen es positiva entre el 10 y el 85% de los pacientes y el cultivo en el 30-65%. La determinación de la enzima ADA posee una sensibilidad del 65-100%.

En las meningitis fúngicas:

En caso de cándidas:

El LCR es claro, 500 o más células, tanto PMN como linfocitos, proteínas de 30-500 mg/dl y cultivo (+) 90%.

En caso de cryptococcus neoformans:

Existe una hipoglucorraquia y proteínorraquia, tinta china (+) 60%, cultivos positivos de sangre (<30%) y LCR (>90%), Ag cryptocócico en sangre > 90% y en LCR > 60% títulos bajos.

En las meningitis por protozoos:

El LCR es purulento con componente hemorrágico y destaca la presencia de trofozoitos (tinción en fresco).

Estos datos diferenciales requieren una valoración con unas precauciones obligadas que vienen dada por la posibilidad de que la glucorraquia puede ser normal al principio de una meningitis purulenta, que en ocasiones como la inmunosupresión una meningitis purulenta puede cursar con pocas células, que en la meningitis por virus y TBC puede haber inicialmente un predominio polinuclear que puede requerir repetir la punción transcurridas 8-24 horas, que los procesos parameningeos pueden cursar con pleocitosis moderada sin que ello conlleve una meningitis y que en la hemorragia subaracnoidea es posible encontrar pleocitosis con glucorraquia baja sin que tampoco ello indique meningitis.

SINDROME DE HIPERTENSION ENDOCRANEANA:

Es el aumento de la presión del líquido cefalorraquídeo dentro de la cavidad del cráneo. Este síndrome se caracteriza por un conjunto de manifestaciones subjetivas u objetivas (o ambas a la vez) que resultan de la perturbación en el equilibrio que normalmente existe entre la caja craneana (continente) y el encéfalo (contenido), incluyendo en este último los vasos y el LCR.

Cuadro clínico: Dado por la tríada clásica: cefalea, vómitos centrales y papiledema. 

1. Cefalea. Tiene un carácter particular. Se inicia de forma paroxística y más tarde de  forma  continua. Es intensa, persistente, va acompañada de sensación de peso (gravativa) y no se alivia con analgésicos comunes, empeora con el de cúbito. Se alivia con la posición de pie o  sentada  y  se exagera bajo cualquier circunstancia que varíe  la  tensión del líquido cerebrospinal (tos, estornudo, defecación, etcétera). La cefalea puede extenderse a toda la cabeza o tener  carácter localizado (frontal, temporal, parietal, etcétera).

2. Vómitos. Se producen por la compresión de la médula oblongada y excitación de sus centros. Son espontáneos, no precedidos de náuseas,  en  pistoletazos (vómitos  cerebrales), aunque no siempre es así, pueden adoptar otras modalidades y presentar los mismos caracteres que en las  afecciones  gástricas.

3. Edema papilar. Constituye un signo de capital  importancia. Se presenta en el 80 % de los pacientes, y se traduce por trastornos visuales (moscas volantes, ambliopía y ceguera intermitente).

Otros síntomas: constipación, bradicardia, elevación de la TA, vértigos, afasia transitoria, convulsiones epileptiformes generalizadas, somnolencia y alteraciones síquicas, signos de localización neurológica.

Causas de aumento de la presión intracraneana.

	Proceso patológico
	Ejemplos



	Lesiones de masa localizadas
	Hematomas traumáticos (extradural, subdural, intracerebral)

Neoplasias (gliomas, meningioma, metástasis)

Abscesos

Edema focal secundario a trauma, infarto, tumor

	Disturbios de la circulación del LCR
	Hidrocefalia obstructiva

Hidrocefalia comunicante

	Obstrucción del drenaje venoso
	Fracturas deprimidas sobre los senos venosos mayores

Trombosis venosa cerebral

	Edema cerebral difuso
	Encefalitis, meningitis, injuria axonal difusa, hemorragia

subaracnoidea, Síndrome de Reye, encefalopatía por plomo,

intoxicación acuosa, ahogamiento

	Idiopático
	Hipertensión intracraneal benigna

	Secundario
	Aumento de la presión intraabdominal

Empleo de PEEP


DIAGNOSTICO ETIOLÓGICO:
I- Causas Infecciosas:

a)- Meningoencefalitis: se caracteriza por cefalea intensa, difusa aunque puede predominar en la región fronto-occipital, a veces provoca el llamado grito hidroencefalítico, rigidez de nuca(con signos de Lewinson, Brudzinky, Kernig positivos), signo del "trípode de Arnosa", actitud en gatillo de escopeta u opistótonos; además de vómitos centrales, fiebre, convulsiones generalizadas o jacksonianas.

b)- Absceso Cerebral: En ellos existe el antecedente de una infección vecina (vías de contigüidad) como otitis, mastoiditis, sinusitis, o la presencia de un absceso hepático, subfrénico, apendicular o pulmonar (vía hematógena) o fracturas del cráneo. Síntomas Generales de infección: en los casos agudos aparece fiebre irregular y en los crónicos la temperatura sola esta ligeramente elevada o puede ser normal, además hay astenia, anorexia, perdida de peso, constipación. Síntomas de HTEC: cefalea que puede localizarse en el mismo lado del absceso, o ser generalizada. (Además de los otros síntoma de HTEC) Síntomas focales neurológicos: varían en relación con la localización del absceso y no difieren de los producidos por los tumores intracraneales.

c) Tuberculomas. Estas tumoraciones inflamatorias son poco frecuentes y cuando se sospeche es conveniente buscar un antecedente de tuberculosis pulmonar, ganglionar u ósea.

II - Causas no Infecciosas:

a) - Accidentes vasculares encefálicos de tipo hemorrágicos:

1- Hemorragia cerebral Intraparenquimatosa: se caracteriza por: paciente generalmente hipertenso, que ha tenido síntomas prodrómicos en las horas o días antes del suceso tales como: vértigos, zumbido de oídos, cefalea, somnolencia, cambios de carácter, parestesias: Casi siempre el paciente esta despierto, activo y súbitamente cae en estado de coma con facie vultuosa, congestionada y resolución muscular completa. A las pocas horas se detectan signos de deficiencia motora hemilateral del cuerpo y desviación conjugada de la cabeza y los ojos hacia el lado de la lesión, trastornos esfinterianos de incontinencia.

2.Hemorragia Subaracnoidea: antecedentes de cefalea de diversa localización (unilateral, pulsátil, y con proyección monocular).Ocurre generalmente en pacientes hipertensos; el cuadro se instala de forma súbita, con cefalea brutal y sensación de estallido en la cabeza, vértigos y perdida de la conciencia, puede haber coma profundo, ritmo de respiración de Biot, signos de descerebración, paro respiratorio y muertes; es importante la aparición de rigidez de nuca y los signos meníngeos como uno de los signos fundamentales.

3- Hemorragia Cerebro meníngea: se presenta de igual forma que los dos anteriores pero e l paciente que cae en el estado de coma con déficit motor importante y demás síntomas también tiene rigidez de nuca y los otros signos meningeos.

b)- Traumatismo Craneoencefálico: se recogen antecedentes del accidentes mas los síntomas propios de la HTEC.

c)- Seudotumor Cerebral : signos de instalación gradual y progresiva causado por la administración de algunos fármacos en especifico como la tetraciclina, ácido nalidíxico y otros ,se produce abobamiento de las fontaneras en niños recién nacidos.

d)- Encefalopatía hipertensiva: se presenta en pacientes con hipertensión maligna, constituye una urgencia medica, se presentan cifras tensionales muy elevadas, con toma de la conciencia y los signos físicos de HTEC.

III – Causas Tumorales: 

Tumores Intracraneales: las manifestaciones estarán dadas por la localización del tumor según estén por encima de la tienda del cerebelo o por debajo de la misma.

a)- Tumores supratentoriales:

Tumores del lóbulo frontal: producen trastornos intelectuales y de la personalidad de tipo afectivo, euforia (moria), tendencia erótica y actos inmortales; apatía y desinterés por el mundo exterior, amnesia anterograda y trastornos de la atención; puede haber afasia motora, convulsiones jacksonianas o generalizadas pero precedidas de una aura motora, convulsiones motoras focales contralaterales. Afasia expresiva (del lado dominante). Se puede presentar el síndrome de Foster-Kenedy que esta dado por anosmia, atrofia óptica homolateral y papiledema contralateral. Demencia y trastornos de la marcha.

Tumores del lóbulo temporal: se presentan trastornos visuales del tipo de la hemianopsia homónima; afasia sensorial de tipo auditivo, amnesia, cacosmia, convulsiones parciales complejas (psicomotoras), o generalizadas, auras olfatorias y visuales complejas; alteraciones conductuales.

Tumores del lóbulo parietal: manifestaciones de tipo sensitivo, esterognosia, pérdida del sentido de posición y de las actitudes segmentarias, palestesia normal o alterada, discriminación táctil perturbada, las alteraciones se encuentran en el hemicuerpo opuesto a la lesión; hemiparesia o hemiplejía, apraxia y afasia visual (el enfermo no entiende la palabra escrita y tiene dificultad para leer), agnosia visual y táctil de su esquema corporal. Se puede presentar un síndrome de Gerstman dado por: agnosia digital, perdida del sentido de lateralización o desorientación derecha izquierda, agrafia y acalculia (se presenta en las lesiones del hemisferio izquierdo parieto occipital). Afasia receptiva del lado dominante, disfunción sensorial cortical contralateral; hemianopsia contralateral.

Tumores del lóbulo occipital: se presenta hemianopsia homónima o perdida brusca de la visión, convulsiones jacksonianas muy pocas veces pero con pocas auras visuales, alucinaciones visuales generalmente de objetos deformes (macropsia, discromatopsia), visión de manchas oscuras, puntos y rayos.

Tumores del tercer ventrículo: se presentan síntomas de HTEC intensa o intermitente en los lóbulos frontales que se desencadena por los cambios de posición, sensaciones parestésicas bilaterales, visión borrosa.

Tumores hipofisiarios: producen síntomas endocrinos tales como acromegalia, gigantismo, síndrome de Cushing.

b)- Tumores infratentoriales:

Tumores del cerebelo: producen un síndrome cerebeloso dado por: ataxia cerebelosa (estática y dinámica), dismetria (índice–nariz y talón rodilla), asinergia, adiadococinesia, nistagmo, temblor (amplio e intencional), hipotonia, alteraciones de la marcha con aumento de la base de sustentación.

Tumores del ángulo pontocerebeloso: afectan al VII par craneal produciendo sordera unilateral progresiva(ipsolateral), zumbido de oídos unilaterales y trastornos del equilibrio, nistagmo, vértigo, parálisis facial periférica y del recto externo, ausencia del reflejo corneal homolateral y posteriormente asinergia, dismetria, temblor, perdida de la sensación facial (ipsolateral), debilidad facial(ipsolateral).

Tumores de la línea media: producen un síndrome de HTEC precoz y severo, sin otros signos, ataxia, no nistagmo, de pie hay oscilación constante y tendencia a la lateropulsión con aumento de la base de sustentación.

Tumores del Cuerpo Cayoso: demencia y alteraciones conductuales.

Tumores de los Ganglios Basales: hemiparesia contralateral, trastornos del movimiento muy raro.

Tumores del Tálamo: perdida sensorial contralateral, alteraciones conductuales y trastornos del lenguaje (del lado dominante).

Silla Turca y nervio óptico: hemianopsia bitemporal, deficiencias visuales monoculares.

Protuberancia y bulbo: ataxia, nistagmo, debilidad, perdida sensorial, disfunción de nervios craneales y espasticidad.

Cerebro medio y glándula pineal: pubertad precoz (niños varones), perdida de los movimientos oculares verticales, anormalidad pupilar.

Diagnóstico del síndrome de hipertensión endocraneana

El paciente con aumento de la PIC puede presentar cefaleas, vómitos, diplopía, letargia o visión borrosa. Cualquier déficit neurológico focal preexistente se puede agravar. El examen del fondo de ojo demuestra la presencia de edema de papila en la mayoría de los casos. En respuesta a un aumento agudo y severo de la PIC (hemorragia subaracnoidea, ciertos casos de trauma craneoencefálico) se pueden observar hemorragias en el fondo de ojo.

En la forma maligna, tal como el que se produce en el trauma encefalocraneano grave, el hematoma cerebral o tumores de rápido crecimiento, el aumento de la PIC genera un síndrome de herniación cerebral (ver más adelante). Cuando la lesión es más crónica, lo cual es característico de los tumores y en algunos casos de los abscesos cerebrales, la elevación gradual de la PIC y los cambios clínicos asociados, tales como las cefaleas, progresan en severidad con el tiempo, aparecen manifestaciones neurológicas focales o ceguera progresiva.

Un deterioro progresivo en el nivel de conciencia, evaluable a través de la escala de coma de Glasgow, habitualmente acompaña a los aumentos de la PIC, y probablemente sea a consecuencia del desplazamiento caudal del diencéfalo y del mesencéfalo. Otro signos asociados con el aumento de la PIC, tales como la dilatación pupilar, la ptosis bilateral, la alteración de los movimientos conjugados de los ojos, los movimientos de flexión y extensión, y las irregularidades respiratorias, están más relacionados con la herniación tentorial o tonsilar que con el valor absoluto de PIC (ver más adelante).

SÍNDROME  DE  HIPERTENSIÓN  ENDOCRANEAL BENIGNA.  S. de pseudotumor cerebral. S. de Nonne.

Clínica

Se observa más frecuentemente en adolescentes obesas. Está caracterizado por cefalea, papiledema, parálisis del  par VI (n. abductor), provocando un estrabismo convergente y  pérdida progresiva de la visión.

Etiología

Por lo general, la causa  es desconocida, aunque está asociada a embarazo, administración de corticosteroides, empleo de hormonas sexuales, trastornos de origen suprarrenal y paratiroideos, trombosis de los senos venosos, consumo de vitamina  A,  tetraciclina o ácido nalidíxico.

SÍNDROME COMATOSO.

Son derivados de la alteración de la conciencia que motiva una incapacidad de respuesta a estímulos externos o necesidades internas. Es un estado grave y frecuente, que puede deberse a variadas causas tanto intracraneales como extracraneales. Se conoce como coma (del griego Kóoma: letargo, sueño profundo)

Entre el estado de conciencia normal y el coma profundo existen distintos niveles graduales de conciencia:
1. Obnubilación. Constituye una de las primeras manifestaciones de lo que se ha convenido en llamar “disolución del estado de conciencia”. El paciente yace en cama, moviliza los globos oculares. “Entreabre perezosamente los párpados”, pero no muestra ningún interés por lo que le rodea. Para obtener alguna respuesta es necesario interrogarlo repetidas veces, lo que demuestra entre otras cosas que hay una disminución de la atención. Las respuestas obtenidas son breves, vacilantes, pero a menudo correctas.

2. Estupor (algunos hablan de coma vígil). Se manifiesta en el enfermo por un aumento del sueño (hipersomnia). Sin embargo, con ciertas excitaciones es posible despertarlo. Su tono de voz es bajo, por estímulos intensos puede respondernos, aunque tales respuestas son erróneas e interrumpidas por prolongados y repetidos bostezos. El paciente no es capaz de cumplir órdenes. A veces pretende hacerlas pero son equivocadas.

3. Coma. El paciente presenta una depresión profunda de la conciencia; con la boca entreabierta, por la que a veces se deslizan algunas secreciones o, por el contrario, la mantiene cerrada. Sus ojos están cerrados. Ante excitaciones muy intensas, el enfermo puede respondernos con algún monosílabo o una excitación. No podemos comunicarnos con el enfermo. Existe pérdida de la motilidad, sensibilidad, pero se conservan las funciones vegetativas, aunque a veces con alteraciones.

4. Coma carus. Es un grado mayor que el anterior. El paciente yace inerte, con la boca entreabierta. Es insensible a todo estímulo. No podemos comunicarnos con él.

5. Coma sobrepasado (depassé). La sobrevida del paciente solo se mantiene mientras se aplican las técnicas de reanimación. Todo está abolido, acabado; incluso las funciones vegetativas.

DIAGNÓSTICO:

La historia clínica de los pacientes en coma sigue siendo el elemento fundamental de su diagnóstico. 

El inicio del cuadro puede ser súbito (paro cardíaco, hemorragia o embolias cerebrales) o progresivo (intoxicaciones, tumores, trombosis cerebral, meningoencefalitis, encefalopatía hepática, encefalopatía urémica). 

Un traumatismo craneoencefálico reciente puede sugerir un hematoma epidural o una contusión cerebral. Un traumatismo antiguo orienta hacia un hematoma subdural crónico. 

El antecedente reciente de cefalea puede orientar hacia una masa expansiva intracraneal (tumor, hematoma, absceso); el de epilepsia, a un coma poscrítico, y la existencia de focalidad neurológica, a un tumor o un AVC. 

El conocimiento del consumo de medicamentos con acción sobre el SNC, drogas o alcohol, así como el antecedente de enfermedad hepática (encefalopatía hepática), renal (encefalopatía urémica) o pulmonar (encefalopatía hipercápnica), diabetes (hipoglucemia, coma hiperosmolar), hipertensión arterial (hemorragias cerebrales, encefalopatía hipertensiva) y cardiopatías (AVC), procesos febriles (meningoencefalitis) y diátesis hemorrágica (hemorragia cerebral) pueden ser de gran ayuda diagnóstica. 

EXPLORACIÓN NEUROLÓGICA EN EL COMA. 

	Nivel

lesional
	Nivel de

conciencia
	Actividad

motora
	Patrón 

respiratorio
	Globos 

oculares
	Pupilas

	Corteza
	Letargia
	Agitada
	Cheyne-stokes
	Movimientos variables orientados
	Normales

	Diencéfalo
	Obnubilación, estupor
	Rigidez de decorticación
	-
	Posición intermedia ó desviación conjugada ROV y ROC (+)
	Miosis moderada poco reactiva

	Mesencéfalo
	Coma
	Rigidez de descerebración
	Kussmaul
	Corneal  (+)

ROV y ROC asimétricos
	Midriasis media fija

	Protuberancia
	Coma
	Extensión EES y flexión EED
	Apneica
	Corneal

ROV y ROC

(-)
	Miosis intensa arreactiva

	Bulbo
	Coma
	Flácidez
	Atáxica de Biot
	Corneal y cilioespinal (-)
	Midriasis intensa arreactiva


Leyenda: ROC – reflejo oculocefálico,  ROV – reflejo oculovestibular.

A.- Nivel o grado de conciencia.

En lesiones difusas de los hemisferios cerebrales se producen inicilamente  letargia que puede evolucionar a coma profundo en etapas posteriores.

En lesiones a nivel del hipotálamo se produce obnubilación.

En lesiones (directas o indirectas por compresión) a nivel del tronco cerebral se produce estupor ó coma profundo.

Para valorar la profundidad del coma se utiliza la ESCALA DE GLASGOW,  que valora el grado de afectación del estado de conciencia por las respuestas verbales y motoras a estímulos verbales, táctiles y dolorosos. Existe una escla para adulto aplicable a niños mayores y otra escala adaptada a niños menores de 5 años. La puntuación varía en el adulto y niño mayor entre 3 (coma profundo) y 15 (alerta orientada). En niños pequeños la mayor puntuación es de 9 (< 9 meses), 11 (de 9-12 meses), 12 (1-2 años) y 15 (> 5años). Una puntuación < 8 indica coma profundo.

	ESCALA DE GLASGOW
	 GLASGOW MODIFICADA NIÑOS

	APERTURA DE OJOS

	Espontanea
	4
	Espontanea
	4

	Al hablarle
	3
	Al hablarle
	3

	Al dolor
	2
	Al dolor
	2

	Ausencia
	1
	Ausencia
	1

	VERBAL

	Orientado
	5
	Balbuceo
	5

	Confuso
	4
	Irritable
	4

	Palabras inadecuadas
	3
	Llanto al dolor
	3

	Sonidos inespecíficos
	2
	Quejidos al dolor
	2

	Ausencia
	1
	Ausencia
	1

	MOTORA

	Obedece ordenes
	6
	Movimientos espóntaneos
	6

	Localiza dolor
	5
	Retirada al tocar
	5

	Retirada al dolor
	4
	Retirada al dolor
	4

	Flexión al dolor
	3
	Flexión anormal
	3

	Extensión anormal
	2
	Extensión anormal
	2

	Ausencia
	1
	Ausencia
	1


B.- Actividad motora

La rigidez de decorticación (hiperextensión de los miembros inferiores y flesión de los superiores) se produce en lesiones hemisfericas bilaterales con tronco cecebral intacto.

La rigidez de descerebración (hiperextensión de la cuatros extemidades) cuya expresión más grave es ña postura de opistotóno, se produce en daño interno a nivel mesencefálico.

La flácidez generalizada con nula respuesta estímulos sugiere lesión bulbar. En esta situación pequeños estímulos puden producir movimientos expresión de reflejos espinales.

Los movimientos de abducción de hombro y cadera son mivimientos que idnican siempre integración cortical de respuesta, puesto que no obedecen a ningún reflejo.

C.- Patrón respiratorio

· Respiración de Cheyne-stokes: periodos de apnea alternando con periodos de hiperpnea. Es típica de afectación bilateral de hemisferios  ó diencefálica. 

· Respiración de Kussmaul: es una hiperpnea rápida y profunda, indica daño mesencefálico, siempre que no exista hipoxia ó acidosis metabólica que la justifique. 

· Respiración Apneica: con  pausas respiratorias prolongadas indica lesión protuberancial.

· Respiración Atáxica de Biot: desorganizada, implica lesión bulbar.

D.- Posición de los globos oculares

La determinación de la posición de los globos oculares espontánea y de su respuesta a distintos estímulos, es muy útil para localizar la lesión (excepto en situaciones de uso  ó intoxicaciones por barbitúricos, bloqueadores maculares ó  laberínticos).

Se valoran los siguientes reflejos:

· Reflejo corneal: al estimular la cornéa con algodón, se produce un parpadeo y desviación del ojo hacia arriba. En este reflejo participan los pares craneales III (motor ocular), V (trigémino) y el VII (facial),  cuyos núcleos son mesencefálicos (III) y bulbo protuberanciales (V y VII). 

· Reflejo oculocefálico o de los ojos de muñeca: se realiza efectuando un  giro lateral de la cabeza. Cuando el tronco cerebral está intacto ambos ojos se desplazan en dirección contraria al giro realizado. Está containdicado su exploración si existe riesgo de traumatismo cevical.

· Reflejo oculovestibular: al instilar lentamente agua fría en el conducto auditivo externo, los ojos se desvian hacia ese lado. En el participan, además de los pares oculomotores (III), el VIII par.

En las lesiones hemifesrica difusas, durante la fase estuporosa, los ojos mantienen una posición intermedia con movimientos lentos y errados y los reflejos anteriores están intactos, ya que dependen de porciones inferiores. Si estas lesiones evolucionan con hipertensión intracranel y se llega a producirse herniación cerebral, estos reflejos se alteran debido a la compresión del tronco cerebral.

· La posición de reposo de los globos coulares en coma: con vías extraoculares intactas es con la mirada hacia delante conjugada ó levemente divergente, si existe desviación conjugada de la mirada indica lesión estructural. Si es hemisférica, los ojos se desvian hacia el lado de la lesión y si es talámica ó pontina hacia el lado contrario.

· Movimentos oculalares característicos: ¨Roving¨ movimientos erraticos conjugados en el plano horizontal que indica disfunción  disfusa del SNC; ´nistagmos de convergencias¨en lesiones mesencefálicas y ¨Bobing¨ movimientos rápidos hacia abajo seguidos de retorno a la posición primitiva que refleja lesión pontina.

E.- Posición y tamaño de las pupilas.

El centro simpático pupilo dilatador está en el hipotálamo. El centro parasimpático pupilo constrictor estáen el mesencefálo, muy cercano al núcleo del III par.

En comas diencefálicos las pupilas están mióticas y escasamente reactivas.

En lesiones mesencefálicas hay midriasis media fija.

En lesiones protuberanciales hay miosis intensa y en lesiones bulbares midriasis intensa arreactivas.

En general las lesiones estructurales anulan totalmente la reactiviad pupilar, mientras que las lesiones tóxicas ó metabólicas permiten una reactiviad aunque sea mínima  a la luz (excepto en casos en que han recibido mioplejicos como atropina).

Cuando existe hernia del uncus o lobulo temporal, se afecta por vecidad el mesencefalo y con él el III par y el pupiloconstrictor. Por ello, aparece parálisis periférica unilateral y anisocoria con midriasis fija de la pupila del lado afectado. (Ver hipertensión intracraneal: hernias cerebrales)

Hipertensión intracraneal: hernias cerebrales:

· Hipertensión intracraneal global: herniación central (a través del agujero tentorial), se produce deterioro progresivo de la conciencia (de letargo a coma), las pupilas se hacen mióticas y  aparece la respiración de Cheyne-Stokes. Si no se  remedia las situación habrá progresión rostrocaudal con afectación mesencefálica (pupilas midriáticas fijas, rigidez de descerebración) y posteriormente bulboprotuberancial.

· Hipertensión intracraneal localizada (hemorragias ó tumores en un hemisferio): herniación del uncus ó lobulo temporal. La parte inferointerna  del lobulo temporal se introduce entre la tienda del cerebelo y el pedunculo cerebral. Es de instalación más brusca  que el anterior, típicamente aparece por compresión del III par y del núcleo para simpático con midriasis fija ipsilateral.

· Las dos estructuras anteriores pueden llegar finalmente a herniación de la amigdalas cerebelosas (a trravés del agujero occipital) y compresión del tronco: respiración atáxica y desaparición de los reflejos corneales y vestibulares.

DIAGNÓSTICO ETIOLÓGICO

En edades pediátricas:

1.- Tóxicos:

· Depresores del SNC: benzodiacepinas, barbitúricos, opiáceos, antidepresivos, antiepilépticos, alcohol.

· Estimulantes del SNC: anfetaminas, cocaína, maríhuana.

· Otros: pesticidas, salicilatos.

2.- Infecciones: menigitis, encefalitis, abscesos cerebrales, infeciones siste´micas, síndrome de Reye.

3.- Hipóxicas: ahogamiento incompleto, parada cardíaca,  hipotensión aguda.

4.- Alteraciones del metabolismo:

· Fallo renal: encefalopatia urémica, síndrome hemolítico-urémico, diálisis, encefalopatia hipertensiva.

· Fallo hepático.

· Alteraciones endocrinas: enfermedad de Addison, fallo hipofisario, alteraciones dela glicemia (hipo e hiper), alteraciones dela osmolaridad.

· Alteraciones de los aminoácidos: aminoaciduria, hiperamonemia.

5.- Traumatismos: contusión cerebral, hemorragias cerebrales (intraparenquimatosas, epidurales y subdurales)  

6.- Procesos expansivos: tumor, hemoragias cerebral, absceso cerebral, hidrocefalia, infiltración meníngea tumoral.

7.- Vasculares: hemorragias (cerebral o subaranoidea), embolia cerebral, encefalopatía hipertensiva, trombosis artéria cerebral, migraña basilar.

8.- Epilepsias: estado de mal epileptico, coma postcrítico.

En el adulto:

I- Afección del S.N.C.:

a)- Hematomas Epidural y subdural.

b)- Accidentes vasculares encefálico: 

1- Trombosis Cerebral: El paciente es capaz de darse cuenta cuando están alterados los movimientos de lasa manos( perdida de la fuerza muscular), generalmente ocurre en horas de la noche, tiene un curso progresivo, el paciente puede perder la conciencia por algunos segundos y volver a la normalidad. Las parálisis son frecuentes (hemiplejías faciales), pero un gran % no dejan secuelas, en algunos casos puede llegar al coma y luego a la muerte.

2-Embolia Cerebral: Cuadro agudo de perdida de la conciencia, el paciente cae inesperadamente al piso como fulminado por un rayo, la perdida de la conciencia puede durar minutos, dejando como secuelas paraplejías, cambios en la personalidad. En muchos casos el paciente se mantiene en un coma profundo y luego sobreviene la muerte.

3- Hemorragia Subaracnoidea: El paciente siente en la cabeza como un pistoletazo, impresión de estallido en la cabeza, cefalea muy intensa que domina el cuadro, rigidez de nuca y signo meníngeos.

4- Hemorragia Cerebro meníngea.
c)- Absceso Cerebral.
d)- Meningo Encefalitis.
e)- Epilepsia: Se recoge el antecedente de epilepsia, caracterizado este por sus comienzos por pródromos como prurito ocular, visión de lucecillas, cefalea y otros, que indican que el ataque se aproxima, cuando es el mal epiléptico se observan contracciones tónico-clónicas. Le continúa un período de resolución donde es característico la relajación de esfínteres y recuperación de la conciencia.

 f)- Tumoral (primitivo o metastásico).

II- Ingestión de Sustancias Tóxicas: Por barbitúricos y otros psicofármacos, Alcohol,  Morfina, Cocaína, Estricnina, Atropina, Por productos Oragnofosforados. Antecedente de la ingestión de alguna droga o sustancia toxica. Cuadro clínico caracterizado por un estado pre-comatoso en dependencia de la cantidad, el tipo y el grado de repleción gástrica. Van a haber cambios en la conducta como euforia, agitación, marcha del ebrio; trastornos respiratorios con cianosis y fallo cardiaco y muerte. 

III- Trastornos Metabólicos:

a)- Coma Hepático: Tiene cuadros variados, se instala rápidamente cuando se complica alguna hepatitis grave, lenta y progresiva o cirrosis hepática. En el estado de pre-coma: Alteración de la psiquis, cambios de la conducta y la personalidad, actos de antisociales, trastornos de la inteligencia, desorientación. En otros casos se agrava el cuadro de una apatía franca, estado estuporoso, convulsiones. El estado de coma: perdida de la conciencia y la sensibilidad, respiración de Kussmaul, hipertermia, taquicardia, ictero.

b)- Coma hiperosmolar. 

c)- Coma de los estados de Hipocalcemia. 

d)- Coma Urémico.

IV- Trastornos Endocrinos: 

a)- Coma Diabético: Antecedente de Diabetes Mellitus, el comienzo puede ser brusco, como el infarto del miocardio, historia de poliuria, polidipsia, perdida de fuerza, prurito, polifagia, manifestaciones cutáneas en las mujeres en la región bulbar, dolor muscular y HTA.

b)- Coma Hipoglicemico: La sintomatología puede ser permanente o temporal, astenia, fatigabilidad, nerviosismo, hipotensión arterial, en algunos la gordura o el adelgazamiento es la regla. El ayuno o periodos pos- prandiales, presenta sensación de hambre, angustia, sudoración, lipotimia, malestar general indefinido, sino se tiene una conducta rápida y precisa sobreviene el estado de obnubilación y luego el coma.

c)- Enfermedad de Addison: Insuficiencia corticosuprarrenal crónica, se manifiesta lenta y progresivamente por astenia o hiperpigmentacion. En ocasiones por comienzos agudos, trastornos digestivos, lumbares, hipoglucemia, adelgazamiento, deshidratación, alteraciones circulatorias: hipotensión arterial, corazón pequeño; trastornos genitales, los cuales permanecen normales en relación al resto del cuerpo (delgado).

d)- Hipertiroidismo: Los síntomas de disfunción tiroidea, el bocio y la oftalmopatia aparecen con frecuencia. El comienzo puede ser lento y fulminante, bocio, taquicardia, adelgazamiento, temblor, exoftalmo, retracción del párpado superior y signo de Von- Graefe(al desviar la mirada hacia abajo el párpado superior no sigue el movimiento del globo ocular y queda al descubierto la esclerótica); tríada de Diamond (exoftalmo, acropatias tiroideas y placas de mixedema pretibial).

e)- Coma Mixedematoso o por Hipotiroidismo: Se instala de forma lenta y progresiva, paciente apático e indiferente, insensible, memoria disminuida, la voz es ronca y monótona. Marcada sensibilidad al frío así como somnolencia diurna, con insomnio, rostro inexpresivo, abotagado, pálido y con rasgos faciales toscos; piel gruesa y fría, amarillenta la cual esta infiltrada por mixedema (no deja Godet). Puede llegar a la obnubilación y luego al coma.

f)- Síndrome de Simón-Sheehan.

V- Enfermedad Infecciosa General:

a)- Neumonía en el Anciano: Patología que puede estar precedida por algún proceso respiratorio alto. Se caracteriza por tos constante que al comienzo es seca y luego húmeda, con expectoraciones blanquecinas, amarillentas y luego verdosas, se acompaña de punta de costado, que generalmente orienta el lugar de infección, fiebre, toma del estado general, luego postración, estado de estupor y coma.

b)- Septicemia. 

c)- Tétano.

VI- Trastornos Respiratorios:

a)- Estado de Mal Asmático.

b)- Insuficiencia respiratoria crónica.

c)- Asfíctico

VII- Causas Físicas:

a)- Traumatismos craneales: Se recogerá el antecedente del traumatismo.

· Conmoción: Grado mínimo de lesión traumática del cerebro o la medula, no se observan lesiones anatómicas evidentes sino alteraciones funcionales. Traumatismo importante, con pérdida de la conciencia en relación con la intensidad del traumatismo. El pronóstico por lo general es bueno, aunque en ocasiones puede conducir al coma y a la muerte.

· Contusión: Es un grado más avanzado y grave de lesión traumática cerebral o medular cuando es muy intensa hay hemorragias en las paredes ventriculares y en las meninges, son frecuentes las petequias a nivel del foco de contusión. El daño medular se debe a fracturas de la columna vertebral, hay pérdida de las funciones de la medula, puede conducir al coma y luego a la muerte.

b) Coma por insolación.

c) Coma por golpe de calor.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

1. Crisis histéricas.  Se puede determinar por los antecentes de los pacientes y su personalidad. 

2. Crisis epilépticas que se acompañan de pérdida de conocimiento.

3. Narcolepsia, enfermedad que provoca un sueño profundo e irrefrenable, por lo que el sujeto puede dormirse en las situaciones más impropias (comiendo, de pie, etc.), pero puede ser despertado.

4. Crisis sincopales de diversas causas (hipotensión ortostática, crisis vagales, síndrome de Stokes-Adams y otras arritmias, síndrome del seno carotídeo), que son por lo general de duración breve.

SÍNDROME CONFUSIONAL AGUDO

Son una serie de disfunciones del SNC, de instalación aguda y potencialmente reversibles, caracterizadas por trastornos de la atención, alteración del nivel de conciencia y en mayor o menor proporción, trastornos cognitivos, perceptivos y de conducta.

Términos utilizados para designar el síndrome confusional agudo: Delirium, Demencia aguda, Delirio febril, Encefalopatía metabólica, Encefalopatía tóxica, Fallo cerebral agudo, Insuficiencia aguda cerebral, Letargia aguda, Locura transitoria, Psicosis oxigena, Psicosis infecciosa, Psicosis orgânica, Psicosis tóxica, Psicosíndrome cerebral agudo, Reacción orgánica aguda, Síndrome cerebral agudo, Síndrome confuso-onírico, Síndrome orgánico agudo.

Cuadro clínico

Su comienzo es agudo o subagudo, con fluctuaciones de los síntomas en el mismo día o incluso en la misma hora; éstas son dos de sus principales características. Existe, además, alteración del estado de alerta, en un amplio margen que va desde el alerta total hasta el coma. Aparece un deterioro global cognitivo expresado por:

• Desorientación temporoespacial.

• Disminución de la atención, memoria y concentración; esto representa para algunos autores el trastorno básico nuclear del estado confusional agudo; el paciente tiene dificultades tanto para mantener la atención como para movilizarla de acuerdo con el estímulo. El juicio y el razonamiento están enlentecidos; el pensamiento está disgregado.

• Existen alteraciones de la percepción de intensidad variable y pueden aparecer ilusiones o alucinaciones, con predominio de estas últimas.

• El lenguaje es pobre y mal articulado, y en ocasiones hay mutismo. Desde el punto de vista emocional hay disforia, y aparecen apatía, ansiedad, irritabilidad, miedo, temor y alteraciones de la conducta.

La hipo o hiperactividad es expresión de las alteraciones psicomotoras. El ciclo vigilia-sueño se deteriora, con hipersomnia diurna, el deterioro del paciente es más marcado en la noche (Sundowner syndrome). Aparece un “síndrome somático” que se une a las alteraciones psíquicas, constituido por trastornos vegetativos (anhidrosis, miosis o midriasis, hipertensión o hipotensión arterial,  taquicardia, hipertermia o hipotermia, diarreas o estreñimiento).

ETIOLOGÍA

I. Enfermedades cerebrales primarias:

a) Infecciones: meningoencefalitis vírica, bacteriana, tuberculosa, por hongos, parásitos, etc. Absceso cerebral.

b) Neoplasias primarias.

c) Traumatismos: contusión, hemorragia subaracnoidea, hematoma subdural o epidural, epilepsia postraumática, síndrome de Korsakoff postraumático.

d) Epilepsia: crisis, estado crepuscular poscrítico, psicosis intercrítica, deprivación barbitúrica.

e) Enfermedad cerebrovascular isquêmica (fundamentalmente témporo-occipital) o hemorrágica.

f) Migraña, aura migrañosa, síndrome de “Alicia en el país de las maravillas”.

II. Enfermedades sistémicas.

a) Cardiopatías: IMA, síndrome de Stokes-Adams, endocarditis.

b) Insuficiencia respiratoria.

c) Infecciones sistémicas: “delirio febril” inespecífico, fiebre tifoidea, neumonía, sepsis generalizada, fiebre reumática.

d) Alteraciones hidroelectrolíticas: deshidratación, hiperhidratación, síndrome de Schwartz-Bartter, hiponatremia e hipernatremia, hipercaliemia e hipocaliemia, hipercalcemia e hipocalcemia.

e) Insuficiencias hepática y renal graves.

f) Endocrinopatías: hipertiroidismo, síndrome de Cushing, enfermedad de Addison.

g) Metabólicas: anoxia, enfermedad pancreática, hiperglicemia e hipoglicemia, porfiria aguda intermitente, avitaminosis (B1, B6, B12, ácido pantoténico o factor PP), hipervitaminosis (A y D).

h) Tóxicos: anfetaminas, antibióticos, anticolinérgicos, antidepresivos, antiparkinsonianos, bromuros, bismuto, cimetidina, clonidina, cocaína, diazepóxido, difenilhidantoína, digitálicos, eritropoyetina, haloperidol, indometacina, interferón, litio, metildopa, prednisona, propafenona, ranitidina. Alcohol: intoxicación aguda, deprivación (delirium tremens). Adicción a drogas: (LSD, mescalina, cocaína, pegamentos). Tóxicos profesionales: bromuro de metilo, organofosforados, plomo, mercurio, sulfuro de carbono. Monóxido de carbono; intoxicación alimentaria (setas).

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL hay que hacerlo con el síndrome demencial.

	Características clínicas
	S. Demencial
	S. Confusional  agudo

	1. Comienzo
	Insidioso 
	Agudo

	2. Duración
	Meses o años
	Horas o semanas

	3. Evolución
	Estable
	Fluctuante

	4. Alerta
	Conservada
	Alterada

	5. Somnolencia diurna
	Ausente 
	Presente

	6. Alucinaciones
	Ausente 
	Presente

	7. Agitación psicomotora
	Ausente 
	Presente

	8. Pensamiento
	Pobre
	Desorganizado

	9. Lenguaje
	Afasia
	Incoherente

	10. EEG
	Normal o leve enlentecimiento
	Enlentecimiento acusado


SINDROME NEUROPÁTICO. 

Síndromes constituidos por déficit sensitivo, debilidad y atrofia muscular, disminución de los reflejos tendinosos profundos y síntomas vasomotores, aislados o en combinación. 

CLASIFICACIÓN: 

1.  Por su forma de comienzo y evolución
 ·   Agudas (progresan en 3 semanas): Síndrome de Guillain- Barré, polineuropatía diftérica, polineuropatía porfírica, amiotrofia neurálgica, polineuropatías de las colagenosis

·    Subagudas (progresan en un mes)

·    Crónicas (progresan en más de un mes en forma recurrente o crónicamente progresiva):    Neuropatía diabética, neuropatía amiloidótica, neuropatía toxiconutricional, neuropatías hereditarias, mononeuropatía diabética

2.     Por el patrón de distribución
       -  Gangliorradiculoneuropatías: Herpes  zoster, síndrome de Guillain-Barré

-   Polirradiculoneuropatías

- Polineuropatías (PNP): Compromiso bilateral, simétrico, de un nervio de ambas 
extremidades

-   Mononeuropatías simples: Compromiso unilateral de troncos nerviosos individuales.

-  Mononeuropatías múltiples: Compromiso de un nervio de una extremidad de un lado y otro  de la otra, para de forma indistinta en el tiempo, irse sumando nervios al proceso.

3.   Por los síntomas (Fibras afectadas)
-    Trastornos de la célula del ganglio posterior: Neuropatía radicular sensitivohereditaria,        neuropatía sensitiva congénita, neuropatía sensitiva carcinomatosa, insensibilidad congénita al dolor, degeneración progresiva de células ganglionares de la raíz posterior, sin carcinoma; ataxia de Friederich, herpes zoster

-  Trastornos de nervios periféricos, con síntomas predominantemente motores:       Síndrome de Guillain- Barré, polineuropatía subaguda y crónica, con hiperproteinorraquia; polineuropatía crónica recurrente, porfiria intermitente aguda,  enfermedad de Refsum, neuropatía saturnina, neuropatía diftérica, neuropatías hipertróficas (enfermedad de Charcot - Marie- Tooth y enfermedad de Dejerine-Sottas), CIDP, neuropatía motora multifocal

-       Trastornos de nervios periféricos con síntomas predominantemente sensitivos: Lepra,      déficit de vitaminas B1, medicamentosas, por arsénico, en el desarrollo de amiloidosis, en la evolución del mieloma múltiple, diabetes sacarina, polineuropatía isquémica, polineuropatía diabética, polineuropatía urémica

4.   Por el tipo de lesión nerviosa 
-    Degeneración axonal: Beriberi, pelagra, déficit de vitaminas B12  y E, neuropatías inducidas por drogas, metales pesados y toxinas, neuropatía alcohólica,  neuropatía por infección de VIH, neuropatía sensitivomotora hereditaria (enfermedad de Charcot-Marie- Tooth de tipo II)

-    Degeneración mielinica: Síndrome de Guillain- Barré, CIDP, lepra, enfermedad de Charcot- Marie- Tooth de tipo I, enfermedad de Dejerine- Sottas, enfermedad de Refsum, leucodistrofias

-    Degeneración axonomielínica: Neuropatía diabética, neuropatía urémica, neuropatías hipotiroidea e hipertiroidea

5.   Por las causas
-       Genéticas: Enfermedad de Charcot- Marie- Tooth (HMSN de tipo I desmielinizante y de tipo II axonal), enfermedad de Dejerine- Sottas (HMSN de tipo III),             neurofibromatosis de Recklinghausen, heredopatía atáxica polineuritiforme o enfermedad de Refsum, neuropatía familiar recurrente, neuropatía amiloidótica  familiar, neuropatía de la leucodistrofia metacromática

-       Traumáticas (mononeuropatías simples o múltiples, generalmente unilaterales):            Parálisis braquial obstétrica, sección o laceración de nervio, atrapamiento de nervios:

            a) Del mediano a nivel del carpo y del codo

            b) Del cubital a nivel del carpo y el codo

            c) Del supraespinoso a nivel del hombro

            d) Del peroneo en la cabeza del peroné

            e) Neuropatías por choque eléctrico, quemaduras o radiaciones

-  Isquémicas (mononeuropatías simples o múltiples): ononeuropatía de la periarteritis nodosa, mononeuropatía de la diabetes mellitus, mononeuropatía de la enfermedad vascular periférica, mononeuropatía posradiación, mononeuropatía disproteinémica

-   Tóxicas
 A.  Drogas: Nitrofurantoína, isoniacida, cloroquina, estreptomicina, cloranfenicol,  vincristina, difenilhidantoína, metales pesados (arsénico, oro, plomo, mercurio, magnesio, litio, fósforo), dapsone

      B.  Sustancias orgánicas: Anilina, bisulfuro de carbono, dinitrobenzol, pentaclorofenol, tricloroetilo, tricloroetano, triortocresil, fosfato, sustancias organocloradas y  organofosforadas

C.   Toxinas bacterianas: Botulismo, tétanos, difteria

    -    Inflamatorias (mononeuropatías simples, múltiples o PNP)

A. Infecciosas: Lepra, parotiditis, sífilis, varicela, brucelosis, fiebre tifoidea, malaria, sepsis puerperal

B. Postinfecciosas (alérgicas): Viruela, hepatitis infecciosa, sarampión. Mononucleosis infecciosa

       C.  De causa desconocida: Síndrome de Guillain- Barré, polineuropatía crónica progresiva,
polineurorradiculopatía subaguda o crónica recurrente.

        D. Neuropatía en trastornos del colágeno: Púrpura trombocitopénica trombótica, artritis reumatoide, periarteritis nodosa, esclerodermia, sarcoidosis

-    Metabólicas
        A.  Nutricionales: Alcoholismo, beriberi, pelagra, déficit de ácido fólico, hiperemesis gravídica, síndrome del pie ardiente

        B.   Endocrinas: Diabetes mellitus, hipertiroidismo, hipotiroidismo, neuropatía urémica,   hiperinsulinismo orgánico

         C.   Discrasias sanguíneas: Policitemia vera, disglobulinemia, leucemias, porfiria

       -   Neuropatías en las enfermedades malignas: Carcinomatosis, reticulosis, mielomatosis

CUADRO CLÍNICO 

Dependerá del nervio dañado y su localización anatómica: 

· Mononeuritis, cuando está afecto un solo nervio;

· Mononeuritis múltiples o multineuritis, cuando hay lesión de múltiples nervios no contiguos; 

· Polineuritis, cuando la afección es difusa, a menudo distal y simétrica, de los nervios. En este caso el déficit sensitivo a menudo se distribuyen en calcetín y en guante, con predominio de las piernas sobre los brazos. 

Síntomas sensitivos
Positivos: Sensación de hormigueo y quemadura, frialdad, adormecimiento, dolor e
hipersensibilidad.

Negativos: Incapacidad para reconocer objetos por el tacto, inestabilidad y desvanecimiento

Síntomas motores: Debilidad, atrofia distal y disminución de los reflejos

Síntomas autonómicos: Hipotensión arterial postural, impotencia, anhidrosis e incontinencia esfinteriana

Las mononeuropatías o neuropatías focales son un numeroso grupo de afecciones del SNP, que se diferencian claramente de otras neuropatías periféricas porque afectan un solo nervio, plexo o raíz y, por tanto, cursan con síntomas y signos limitados a la zona de inervación correspondiente.

LESIONES DEL MIEMBRO SUPERIOR

Radiculopatías cervicales 

Las lesiones radiculares cervicales, acostumbran a ser causadas por degeneración espondiloartrósica, con uncartrosis y osteofitosis, en pacientes de edad avanzada. 

La lesión radicular puede ser de instauración subaguda o crónica, con relativamente pocos síntomas. La degeneración artrósica puede producir estrechamiento progresivo no sólo de los agujeros de conjunción intervertebrales, sino también del canal medular; en este caso, los signos de radiculopatía cervical pueden ir acompañados de signos de afección de vías largas de la médula espinal, con piramidalismo, trastornos sensitivos y alteraciones de los esfínteres. 

La radiculopatía cervical puede ser también de instauración aguda, debida a una protrusión discal o a una fractura vertebral traumática o patológica. En estos casos, los pacientes suelen manifestar dolor irradiado que, a veces, se provoca con la rotación del cuello, y sensación de adormecimiento o acorchamiento en algunos dedos de la mano u otras zonas de la extremidad superior. El déficit motor no acostumbra a ser relevante, pero puede advertirse en una exploración sistematizada, afectando los músculos más representativos de la raíz afecta. Las lesiones radiculares se observan con mayor frecuencia en las raíces C6 y C7. 

Cervicobraquialgia 

Se caracteriza por dolores cervicales, periescapulares y braquiales, generalmente asociados a rigidez de la musculatura paravertebral. Estos síntomas pueden corresponder a una radiculopatía cervical, aunque en muchas ocasiones no se logran poner de manifiesto signos objetivos de lesión radicular. Frecuentemente, las cervicobraquialgias se acompañan de manifestaciones sensitivas en la mano; el electrodiagnóstico puede poner de manifiesto signos de atrapamiento del nervio mediano en el túnel del carpo o del nervio cubital en el codo, sin que pueda establecerse con certeza la relación entre estas alteraciones y el dolor cervicobraquial.

Lesiones del plexo cervical y de sus colaterales 

Los ramos del plexo cervical más importantes son la raíz espinal del XI par craneal y el nervio frénico. La raíz inferior del nervio accesorio o espinal se origina en los segmentos C2 a C4. El nervio espinal puede sufrir lesiones por estiramiento en el curso de una sobrecarga en el hombro, que dará lugar a una debilidad de los músculos esternocleidomastoideo y trapecio. El nervio frénico se genera en la raíz C3 e inerva el diafragma. Puede sufrir lesiones por compresión en el mediastino, provocando una paresia o parálisis de un hemidiafragma. 

Parálisis braquial traumática 

La etiología más común de las lesiones del plexo braquial es el traumatismo, sea en un accidente de tráfico, en las maniobras del parto (parálisis braquial obstétrica) o en el curso de un acto quirúrgico. 

Los estiramientos traumáticos que suceden al proyectarse la cabeza lateralmente con respecto al hombro afectan la parte superior del plexo braquial, produciendo un síndrome en el que predomina la parálisis de la abducción del brazo y de la flexión del antebrazo sobre el brazo (parálisis de Duchenne-Erb). 

Las lesiones traumáticas del plexo braquial inferior suceden cuando la extremidad superior es proyectada en abducción. Esto da lugar a un síndrome en el que predomina la parálisis de la musculatura de la mano sobre la del hombro (parálisis de Klumpke-Déjérine) y puede acompañarse de un síndrome de Claude-Bernard-Horner por afección del ganglio estrellado, en la cadena simpática laterocervical, en estrecho contacto con el tronco primario inferior. Las lesiones derivadas de traumatismos acostumbran a cursar con axonotmesis y se resuelven con un grado variable de secuelas funcionales tras recuperación parcial. 

Síndrome de Parsonage-Turner o  neuralgia amiotrófica del hombro

Cursa con lesión del plexo braquial superior. Se trata de una neuritis idiopática, que en algunas ocasiones aparece tras vacunación o una enfermedad vírica intercurrente. Cursa con dolor intenso localizado en un hombro, que dura 7-10 días, y se sigue de pérdida de fuerza en la musculatura proximal. El síndrome de Parsonage-Turner predomina en los varones y es bilateral en el 25% de los casos. A pesar de la atrofia muscular, habitualmente se obtiene una buena recuperación en el curso de 1-3 años. 

Síndrome de Pancoast 

Es secundario a una infiltración del plexo braquial inferior por un tumor. Generalmente se trata de un carcinoma apical del pulmón, pero también se ha descrito en carcinomas de mama, esófago, pleura y linfomas. 

Clínicamente cursa con dolor en el hombro, cara interna y borde cubital del brazo y antebrazo, y paresia y amiotrofia de la musculatura hipotenar e interósea. Los reflejos tricipital y cúbito-pronador pueden estar abolidos. Con frecuencia el paciente presenta un síndrome de Claude-Bernard-Horner.

Síndrome del desfiladero costoclavicular 

Es más común en mujeres que en varones, se debe a la compresión o angulación del plexo braquial y la arteria subclavia por una serie de estructuras tales como una costilla cervical accesoria, una banda fibrosa anómala o una hipertrofia o inserción anómala del músculo escaleno; en este último caso recibe la denominación de síndrome del escaleno. 

En su forma completa, provoca un cuadro caracterizado por debilidad y atrofia de la musculatura intrínseca de la mano, trastornos sensitivos predominantes en el territorio cubital y un síndrome de Claude-Bernard-Horner ipsilateral. Las formas incompletas probablemente son más frecuentes y cursan sólo con dolor y parestesias de localización imprecisa.

Lesiones de nervios colaterales del plexo braquial 

El nervio torácico largo o inferior (nervio de Bell) se origina en las raíces C5-C7 e inerva el serrato mayor; su lesión impide la elevación del brazo hacia delante por encima de la horizontal y, además, provoca una escapula alata al apoyar los brazos elevados y rectos hacia delante contra una pared. 

El nervio supraescapular se origina en las raíces C5 y C6 y contiene únicamente fibras motoras. Inerva los músculos supraespinoso e infraespinoso; su lesión provoca dificultad para la abducción y la rotación externa del brazo. Un mecanismo relativamente frecuente de lesión es la sobrecarga repetida de pesos sobre el hombro, pero también puede haber una lesión por atrapamiento en la incisura estiloglenoidea de la escápula. En estos casos, el único déficit se observará en el músculo infraespinoso. 

LESIONES DE LOS NERVIOS DE LA EXTREMIDAD SUPERIOR

Nervio circunflejo o axilar 

Puede lesionarse en las luxaciones de la articulación escapulohumeral, dando lugar a parálisis de la elevación horizontal del brazo y una zona de hipostesia en la región externa del hombro. 

Nervio musculocutáneo 

Su lesión aislada (infrecuente) puede ser debida a traumatismos con objetos punzantes, y produce una imposibilidad de flexionar el codo, especialmente en posición de supinación pasiva del antebrazo. El reflejo bicipital está abolido y se puede detectar un déficit sensitivo en la cara anteroexterna del antebrazo. 

Nervio mediano 

El cuadro clínico más frecuente es el síndrome del túnel carpiano. Este síndrome puede ser idiopático (50% de los casos) o secundario a compresión por un ganglión o por tejido conjuntivo en la artritis reumatoide, depósito de mucopolisacáridos en el hipotiroidismo, infiltración local por amiloide en el mieloma múltiple o crecimiento óseo en la acromegalia. Se presenta frecuentemente en las embarazadas y también puede estar asociado a neuropatías periféricas secundarias a diabetes, lepra o vasculitis. 

El síndrome clínico se inicia típicamente con parestesias y dolor en la zona de distribución del nervio mediano en la mano, de predominio nocturno. El déficit motor aparece más tardíamente y se limita a debilidad y atrofia de los músculos de la vertiente externa de la eminencia tenar, típicamente el abductor corto del pulgar. 

El nervio mediano es muy rico en fibras del sistema nervioso autónomo, por lo que su lesión se ha implicado en el origen de fenómenos causálgicos locales (distrofia simpática de la mano), que a veces siguen a la inmovilización en las fracturas de muñeca.

Nervio cubital 

La lesión más frecuente ocurre en la corredera epitrocantérea del codo (túnel cubital) y puede ser debida a microtraumatismos repetidos al apoyar los codos en una superficie dura. Las fracturas antiguas de codo dan lugar a una estrechez progresiva del túnel cubital, que llega a causar una lesión por atrapamiento (parálisis cubital tardía). El nervio cubital también puede afectarse en la muñeca (canal de Guyon) y en la palma de la mano (arco palmar). La lesión del nervio cubital provocará una atrofia y debilidad de la musculatura interósea de la mano y puede dar lugar a la denominada garra cubital. A causa de la parálisis del aductor del pulgar, existe dificultad en sostener una hoja de papel entre los dedos pulgar e índice; para conseguirlo, el paciente debe recurrir a la flexión del pulgar (signo de Froment). 

Nervio radial

La lesión del nervio radial ocurre frecuentemente por compresión extrínseca en el canal de torsión humeral, donde es relativamente vulnerable (parálisis del sábado noche). Se produce paresia o parálisis de los extensores del brazo, de los supinadores del antebrazo y de los extensores de la muñeca y de los dedos, y déficit sensitivo en la piel del primer espacio interóseo dorsal. El reflejo tricipital acostumbra a estar preservado si la lesión es distal a la emergencia de la rama de inervación del músculo tríceps. En lesiones más distales puede incluso respetarse el supinador largo o la inervación sensitiva, a pesar de observarse una parálisis completa de la extensión de los dedos. 

LESIONES DEL MIEMBRO INFERIOR

Síndromes radiculares lumbosacros

Acostumbran a ser causados por la compresión de las raíces por una hernia o prolapso discal, aunque también pueden deberse a neoplasias primitivas (neurofibromas, neurinomas, ependimomas, metástasis vertebrales). Los fenómenos artrósicos degenerativos pueden llevar a una disminución progresiva de la luz de los agujeros intervertebrales y dar lugar a compresión multirradicular. Las raíces que se afectan más a menudo son la L5 y la S1, por lesión de los discos L4-L5 y L5-S1, respectivamente. 

Estas raíces pueden afectarse en el agujero de conjunción intervertebral a causa de fenómenos artrósicos locales o dentro del canal raquídeo debido al prolapso discal. Malformaciones vertebrales que cursan con lumbarización de la primera vértebra sacra o sacralización de la última vértebra lumbar predisponen al prolapso discal en estos segmentos. 

Síndrome ciático, ciatalgia o ciática 

Los pacientes suelen referir dolor lumbar en la nalga, con irradiación hacia la parte posterior del muslo, la cara externa de la pierna y el dorso del pie. El dolor es en puñalada, aumenta al sentarse, con la marcha, con las maniobras que elevan la presión intrarraquídea (toser, defecar) y también al estirar la raíz nerviosa, circunstancia que se pone de manifiesto mediante las maniobras de Lasègue y Bragard. El paciente mantiene una postura antiálgica con flexión discreta de la pierna, contractura refleja de la musculatura paravertebral y escoliosis de convexidad hacia el lado doloroso. El reflejo aquíleo, vehiculizado por la raíz S1, estará disminuido o abolido en el caso de lesión de dicha raíz. Pueden observarse grados variables de hipotonía, debilidad muscular y déficit sensitivo, cuya distribución varía según la raíz afecta y el tiempo de evolución.

La mayoría de los casos se deben a la compresión de las raíces lumbares por el material de un disco prolapsado (hernia discal), aunque también pueden responder a otras causas, como espondilólisis con espondilolistesis o neoplasias intrarraquídea (neurinomas o ependimomas), o extrarraquídeo (metástasis). Más raras veces está ocasionado por lesiones del plexo lumbosacro o del propio nervio ciático. Cuando está causado por una hernia discal, se asocia de forma casi constante a cambios artrósicos de la columna, con degeneración de los discos y del ligamento longitudinal posterior. El disco hace prominencia a través del anillo fibroso y produce una compresión de una o más raíces nerviosas. Aproximadamente en el 90% de los casos las raíces comprimidas son L5 y/o S1.

Lumbalgia crónica 

Muchos pacientes refieren dolor lumbar sin irradiación a las extremidades inferiores. Ello podría corresponder a un dolor referido, relacionado con una radiculopatía lumbosacra en la cual solamente se afecta la primera colateral radicular, destinada a los músculos paravertebrales; no obstante, en muchas ocasiones no es posible objetivar signos de lesión radicular. El dolor lumbar puede ser de gran intensidad 

Estenosis del canal lumbosacro 

La causa más común es la degeneración espondiloartrósica de los discos intervertebrales; en estos casos puede existir una lesión radicular múltiple. Se trata de un proceso que afecta sobre todo a individuos de edad avanzada. La forma de presentación más común consiste en molestias en nalgas, muslos y piernas que se desencadenan con el ejercicio y la bipedestación y ceden al sentarse. 

Estas manifestaciones clínicas recuerdan a la claudicación intermitente de origen vascular, pero en ésta la sintomatología cede al detenerse, mientras que en la claudicación intermitente neurógena por canal estrecho el paciente debe sentarse para aliviar las molestias (síndrome del canal estrecho). 

Plexopatía lumbosacra 

La neuritis idiopática de plexo lumbosacro es el equivalente en la extremidad inferior de la plexopatía braquial idiopática, aunque es mucho menos frecuente. 

Meralgia parestésica 

Se caracteriza por disestesias en la cara anteroexterna del muslo que pueden aumentar con la bipedestación.

Nervio glúteo inferior o ciático menor 

Después de inervar el músculo glúteo mayor, se distribuye por la cara posterior del muslo hasta el hueco poplíteo, zona en la que los pacientes con síndrome del canal estrecho refieren los trastornos sensitivos. 

LESIONES DE LOS NERVIOS DE LA EXTREMIDAD INFERIOR

Nervio obturador 

Inerva los aductores y la piel de la cara interna del muslo. Sus lesiones obedecen a fracturas de pelvis, luxación de cadera y complicaciones obstétricas. 

Nervio crural 

Inerva los músculos psoas ilíaco, cuádriceps y sartorio y proporciona la sensibilidad de la cara anterointerna del muslo y de la cara interna de la pierna (nervio safeno interno). Cuando se lesiona es imposible flexionar la cadera y extender la rodilla, y el reflejo rotuliano desaparece. El déficit motor es normalmente notable, con una gran limitación para subir pendientes o escaleras, o incluso para caminar. Las lesiones pueden estar causadas por fracturas y luxaciones de la cadera e intervenciones quirúrgicas. 

Nervio ciático mayor 

Es el nervio más largo y voluminoso del organismo. Una axonotmesis o neurotmesis del nervio ciático (por traumatismos pélvicos, inyección intramuscular) es muy incapacitante, con limitación funcional grave de la flexión de la rodilla y el control de los músculos de la pierna y el pie. La alteración de fibras autónomas provoca trastornos tróficos con hiperqueratosis plantar y úlceras de decúbito. Tiene dos ramas terminales: el ciático poplíteo externo o peroneal común y el ciático poplíteo interno o tibial posterior. El nervio peroneal común puede sufrir un síndrome de compresión en la cabeza del peroné, lo que causará una paresia o parálisis de la dorsiflexión del pie, con la típica marcha en estepaje, y alteraciones sensitivas en la cara anteroexterna de la pierna y dorso del pie. Las lesiones del nervio tibial posterior en el hueco poplíteo son raras; en cambio, puede sufrir una lesión por atrapamiento al atravesar el ligamento anular interno del tarso, conocido como síndrome del canal tarsiano (parestesias de la planta del pie y debilidad de la flexión plantar de los dedos)

Dado que las polineuropatías tienen características específicas según la causa que las produzcan, se explicarán en particular algunas de las más frecuentes e importantes. 

SINDROME DE GUILLAIN-BARRE-STROHL 

Es una polirradiculoneuropatía autoinmune, caracterizada clínicamente por la presencia de una parálisis flácida con arreflexia, trastorno sensorial variable y elevación de las proteínas en el LCR. El síndrome afecta a personas de cualquier edad, sexo y raza, aunque algunos autores han reportado una incidencia mayor entre la tercera y cuarta décadas de la vida, así como un ligero predominio por el sexo femenino y la raza blanca. 

Etiología (Procesos que anteceden al síndrome de Guillain-Barré)

1.    Infecciones virales: Citomegalovirus, virus de Ebstein-Barr, herpes virus, VIH y otros  menos frecuentes (hepatitis B, A y C, Sincitial respiratorio, Echovirus, Coxsackie, influenza A y B, adenovirus, parvovirus B19, sarampión, rubéola).

2.     Infecciones bacterianas: Por Campylobacter jejuni, Mycoplasma pneumoniae y otras menos frecuentes (Salmonella typhi, Listeria, Brucella, Clamydia, Leptospira, Toxoplasma, Plasmodium del paludismo y Mycobacterium tuberculosis)

3.   Cirugía

4.       Drogas: Zimelidina, sales de oro, D-penicilamina

5.       Enfermedades malignas: Linfoma de Hodgkin

6.       Vacunas: Antirrabia, antiinfluenza, anticolérica, antisarampión, antirrubéola, antihepatitis B, antipoliomielitis

7.    Otros antecedentes: Alcoholismo con alteraciones hepáticas, embarazo, puerperio, hipertiroidismo, insuficiencia adrenal

Cuadro clínico: Debilidad simétrica en los músculos proximales y distales de las extremidades, principalmente las inferiores, que progresa y puede conducir a la muerte por fallo respiratorio; parestesias, hipo o arreflexia, hipotonía, alteraciones del sistema nervioso central, no atrofia muscular.

Formas clínicas 
Han sido descritas distintas variantes del síndrome de Guillain-Barré-Strohl, tales como: 

· Parálisis faringo-cérvico-braquial. 

· Parálisis facial bilateral con parestesias e hiporreflexia. 

· Polineuropatía lumbar bilateral. 

· Polineuritis craneal. 

· Síndrome de Miller-Fischer. (variante atáxica): Es una de las variantes más conocidas. Representa 5 %  de los pacientes con el síndrome de Guillain-Barré. Sus criterios diagnósticos son: oftalmoplejía externa (usualmente completa y a veces con ptosis), ataxia y arreflexia. Es relativamente benigna. Las razones para que sea aceptada como un subtipo de Guillain-Barré son su evolución y la frecuencia de aparición de la oftalmoplejía en los casos  típicos de dicho síndrome. Puede haber o no debilidad en las extremidades, tronco, cuello, faringe o faz y a veces no es posible demostrar la pérdida sensitiva. Comienza con diplopia, seguida de ataxia, arreflexia y parestesias; un tercio de los pacientes puede evolucionar hacia la debilidad profunda y el fallo respiratorio. La recurrencia es rara.

· Parálisis ascendente de Landry. Se presenta cuando la parálisis asciende y afecta, además de los miembros inferiores, el tronco, los miembros superiores y la cara. Es, a la vez que una forma clínica, una complicación grave capaz de dar al traste con la vida del paciente por parálisis respiratoria secundaria al daño de los núcleos bulbares. 

Los signos que orientan hacia la existencia de compromiso respiratorio son los siguientes: 

1. Ansiedad e intranquilidad. 

2. Tos débil con expectoración dificultosa. 

3. Dificultad para contar en alta voz durante la fase espiratoria después de una inspiración forzada. Normalmente debe llegarse hasta 20 o más. Si el paciente no pasa de 15, se calcula que la capacidad vital ha disminuido en un 25 % de lo normal. 

4. Trastornos de conciencia. 

POLINEUROPATÍA INFLAMATORIA DESMIELINIZANTE CRÓNICA 

Es un tipo de polineuropatía desmielinizante adquirida, de comienzo insidioso y evolución crónica, que alcanza su máxima gravedad en meses o al año, es más frecuente en hombres que en mujeres y suele aparecer entre la segunda y tercera décadas de la vida, con un antecedente menos común de infección.
En la actualidad existen criterios de diagnóstico que se resumen a continuación: 

· Trastorno motor y sensitivo progresivo en más de una extremidad, de instauración en 2 o más meses. 

· Hiporreflexia o arreflexia osteotendinosa. 

· Afectación de fibras sensitivas mielinizadas, de calibre mayor que las amielínicas, con signos de mielinización y remielinización. 

· Edema peri o endoneural, infiltrado de células mononucleares y formación de "bulbos de cebolla". 

· Menos de 10 células/mm3 en el LCR. 

· Reacciones serológicas en el suero para VDRL y VIH negativas. 

· Proteinorraquia elevada. 

· Estudios neuroelectrofisiológicos característicos. 

El intervalo entre el comienzo y el déficit neurológico máximo es de unos 6 meses o más, las fluctuaciones son habituales y se ha notado asociación con HLA, A1, B8 y DRw3. 

NEUROPATÍA MOTORA MULTIFOCAL 

Es un síndrome caracterizado por la aparición progresiva de un déficit motor asimétrico (mononeuropatía múltiple), con una distribución troncular (aunque puede ser radicular), sobre todo distal y en extremidades superiores, que predomina en el sexo masculino y suele comenzar entre los 25 y 45 años de edad.  

Los síntomas son preponderantemente motores y se identifica por manifestaciones de debilidad en aumento y atrofia muscular acentuada distalmente. Los nervios más afectados pueden ser dolorosos a la palpación, con signo de Tinel positivo en puntos de su recorrido y ausencia de engrosamiento. De evolución lenta y progresiva en brotes, los calambres son frecuentes y pueden haber fasciculaciones y reflejos disminuidos o abolidos. No hay signos piramidales, pero es posible que se afecten los pares craneales.

El LCR es normal. Con las pruebas neuroelectrofisiológicas se detectan bloqueos de conducción focales sobre las fibras motoras. Se han observado cifras altas de anticuerpos anti-GM1 y anti-aGM1, del tipo IgM. 

El estudio histológico muestra desmielinización segmentaria. 

El examen clínico y el estudio neurofisiológico permiten diferenciar esta entidad de la esclerosis lateral amiotrófica de inicio espinal, lo cual es muy importante, ya que con inmunoglobulina EV se logra a veces la remisión del cuadro clínico de la neuropatía, aunque por tiempo limitado. 

NEUROPATÍA DIABÉTICA 

Esta complicación de la diabetes generalmente es de instalación lenta, simétrica, casi siempre de predominio distal; se inicia con disminución de la sensibilidad en los pies y ocurre con preferencia en diabéticos de largo tiempo de evolución. 

      Cuadro clínico 

La neuropatía diabética tiene dos formas de presentación: mononeuropatía y polineuropatía diabética. 

Mononeuropatía diabética 

La lesión nerviosa tiene traducción clínica sensitiva, motora o mixta. La mononeuropatía representa la insuficiencia vascular o el infarto del nervio. De manera típica tiene un comienzo súbito y en muchas oportunidades dolorosas, va seguida de una evolución rápida, en picos y por saltos, con una regresión total en un período de tiempo que oscila entre varias semanas y algunos meses. El dolor y la parálisis son los síntomas más importantes. Los nervios que con mayor frecuencia se afectan son: peroneo, ciático, cubital, mediano, torácicos largos, III y VI pares craneales y en menor cuantía el II y VII pares craneales. La toma del III par se manifiesta por una oftalmoplejía e imposibilidad para abrir el párpado, pero se respeta la pupila, ya que las fibras del nervio que a ella corresponden se encuentran en la periferia. 

Otra forma clínica de la mononeuropatía diabética es la plexopatía lumbosacra, la cual se presenta con dolor en la cadera y debilidad de los músculos proximales de la pierna, que se desarrolla a lo largo de días o semanas. La exploración cuidadosa muestra compromiso de los músculos que inerva el plexo lumbosacro, incluyendo los músculos del hueco poplíteo y los glúteos. Los escasos datos patológicos que existen, sugieren que este cuadro es consecuencia de la enfermedad de los pequeños vasos del plexo lumbosacro, amplificados por la arterosclerosis concomitante en la bifurcación aórtica. 

Por último, otra variante de mononeuropatía diabética es la llamada neuropatía diabética "truncal", en la cual los pacientes aquejan dolor en la distribución de uno o más nervios intercostales, a menudo asociado con hiperestesia y entumecimiento. Tanto en la plexopatía lumbosacra como la neuropatía diabética "truncal", la regla es la recuperación después de varios meses. 

Polineuropatía diabética o neuropatía diabética simétrica 

Es la variedad más común de neuropatía diabética. En sus estadios iniciales generalmente es asintomática, pero ya las alteraciones en la sensibilidad y reflejos se detectan en la exploración rutinaria. La fase sintomática tiene un inicio insidioso, evolución progresiva, distribución simétrica y toma la porción distal de varios nervios periféricos. 

A diferencia de la mayoría de las otras neuropatías, es típico que en la diabetes disminuya la sensibilidad de las fibras pequeñas por las cuales transitan las sensaciones térmicas, vibratorias y dolorosas superficiales. A menudo la disfunción de las fibras pequeñas se traduce por dolor neuropático espontáneo, que incluye molestas disestesias consistentes en sensaciones desagradables desencadenadas por estímulos inocuos, como el roce de las sábanas con los dedos de los pies. Es posible que haya dolor pulsátil o urente continuo; con frecuencia la marcha es molesta y se producen dolores fulgurantes en piernas y pies. Por lo común hay trastornos funcionales del sistema nervioso autónomo, como enfriamiento exagerado ante la exposición al frío, disminución de la sudoración, cambios tróficos en pies y uñas, hipotensión ortostática, impotencia sexual y la diarrea diabética. 

NEUROPATÍA ASOCIADA AL VIH 

En el curso de la infección por VIH es frecuente la presentación de la neuropatía sensitiva del SIDA. Es típico que el paciente aqueje dolor plantar y molestias a la marcha. El dolor neuropático es de intensidad variable, puede llegar a ser muy severo y se asocia con lesiones de las fibras pequeñas y grandes; el daño motor que se produce es de grado variable, aunque por regla general tiene poca magnitud. 

El examen físico demuestra hiperreflexia patelar con pérdida de los reflejos en los tobillos. Los estudios anatomohistológicos de esta neuropatía demuestran degeneración axonal no inflamatoria, de predominio distal en las fibras sensitivas. 

Otras diversas enfermedades nerviosas, como el síndrome de Guillain-Barré-Strohl y la neuropatía periférica inflamatoria crónica, pueden presentarse al comienzo de la infección por VIH y se piensa que traducen la disregulación inmunológica inicial. 

En caso del SIDA, también a veces se asocia la infección de un nervio por el citomegalovirus, capaz de ocasionar una mononeuropatía múltiple o polirradiculopatía, trastorno grave caracterizado por dolor súbito en la espalda y piernas con paraparesia y arreflexia de progresión rápida. En el LCR se encuentra pleocitosis con predominio de polimorfonucleares e hiperproteinoraquia, y en ocasiones se identifican las inclusiones del citomegalovirus. 

NEUROPATÍA URÉMICA 

Está asociada a la insuficiencia renal crónica; se detectan alteraciones electrofisiológicas cuando la depuración de creatinina está por debajo del 10 % de lo normal y es extremadamente frecuente en pacientes que se encuentran en régimen de hemodiálisis o diálisis peritoneal por largo tiempo. 

La patogenia no está bien definida, pero es probable que se relacione con la retención de moléculas tóxicas. 

Casi siempre el síndrome se presenta como una polineuropatía sensitiva y motora, simétrica y distal, en la cual es posible encontrar predominio motor traducido por debilidad de las piernas y pie péndulo, o por el contrario, existe predominio sensitivo traducido por parestesias y disestesias urentes. Al examinar la reflectividad, es característica la pérdida de reflejos tendinosos, que se inicia por el tobillo. 

NEUROPATÍA DE CUIDADOS INTENSIVOS 

Con la aparición de las UCI se diagnostica, cada vez con mayor frecuencia, una variedad de neuropatía que se presenta en pacientes con sepsis, cuya estadía en estas unidades es prolongada y en la cual predomina el daño motor. La causa no está esclarecida y parece que el mecanismo patogénico subyacente es la degeneración axonal. La mayoría de las personas se recuperan por completo. 

POLINEUROPATÍA CARCINOMATOSA 

Se caracteriza por un cuadro subagudo con toma sensitiva distal importante y motora proximal, y dolores lancinantes, que en ocasiones se acompaña de signo de Babinski y disfunción cerebelosa, y que aparece como consecuencia de neoplasias malignas. El cuadro neurológico puede presentarse 1 año o más antes de que el cáncer sea descubierto; de ahí la importancia de realizar un examen clínico amplio y exhaustivo ante una polineuropatía sensitivomotora subaguda, ya que permite descubrir una neoplasia oculta que generalmente se encuentra en el pulmón, las mamas o los ovarios. Con menor frecuencia, otras neoplasias producen este cuadro clínico. 

La etiopatogenia de la afección es desconocida y se ha atribuido a reacciones de tipo autoinmune, tóxicos secretados por el tumor, infecciones virales, defectos nutritivos, etc. 

El cuadro clínico siempre es progresivo, pero remite cuando se extirpa el tumor. 

POLINEUROPATÍA SATURNINA 

Se presenta como complicación de la intoxicación por plomo, ya sea por ingestión o por inhalación de vapores del metal. Se ve en campesinos que utilizan insecticidas a base de sales de plomo (arseniato de plomo, por ejemplo) o en pintores que no emplean medios adecuados de protección. También en niños que se llevan a la boca pintura de la cuna o paredes y en trabajadores de fábricas de acumuladores. 

La polineuropatía saturnina es motora y asimétrica, y comienza casi siempre por las extremidades superiores con caída de la muñeca y debilidad de los músculos extensores de los dedos. 

NEUROPATÍA EPIDÉMICA CUBANA 

Formas clínicas 

La neuropatía epidémica presenta dos formas clínicas: 

A. Forma óptica.

B. Forma periférica. 

Forma óptica 
En ella hay disminución progresiva de la agudeza visual, deterioro de la visión de colores y escasas alteraciones en los reflejos pupilares y en el fondo de ojo. Los pacientes acuden al médico fundamentalmente por la disminución de la agudeza visual, la que afecta tanto la visión de cerca como la lejana; se intensifica entre 3 días y 1 mes de haber sido notada por el enfermo; es peor a la luz del día y se acompaña de sensación de deslumbramiento. 

El déficit visual se clasifica en leve, moderado y severo. Un aspecto sobresaliente es que la afección óptica es bilateral, simétrica y que el déficit visual es peor mientras más tiempo de evolución tiene el paciente. 

En algunas oportunidades las manifestaciones ópticas se ven acompañadas de alteraciones neuropáticas periféricas con predominio sensitivo, hipoacusia y, en ocasiones, trastornos mielopáticos. 

Forma periférica 
Como cualquier otra polineuropatía, esta forma clínica se caracteriza por presentar síntomas sensitivos y motores. 

Los síntomas sensitivos irritativos están dados por parestesias, sensación de pinchazos y de adormecimiento, etc., en las extremidades. El enfermo se queja además de otros síntomas, tales como: fatigabilidad fácil ante pequeños esfuerzos, hipoacusia perceptiva, dificultad para la concentración, insomnio e irritabilidad, así como déficit de memoria y desorientación. 

En la esfera genitourinaria el paciente aqueja polaquiuria, poliuria, nicturia y con alguna frecuencia se encuentra micción imperiosa; además, impotencia y anorgasmia. 

El examen físico demuestra dolor a la presión en los trayectos nerviosos en la fase irrtativa y, además, puede presentarse dolor mioarticular. 

El examen de la sensibilidad muestra toma de ésta en "botas y guantes", traducida por hipo o apalestesia cuando se explora la sensibilidad profunda, e hipoestesia o anestesia al analizar la sensibilidad superficial. Las alteraciones de la marcha se ven con alguna frecuencia. 

Criterios diagnósticos 

Los criterios para el diagnóstico han sido divididos en dos grupos: 

A. Criterios mayores. 

1. Síntomas sensitivos irritativos: hormigueo, parestesias, adormecimiento, sensación de calor y otros. 

2. Alteraciones de la sensibilidad: hipopalestesia o apalestesia acompañada de hipoestesia o anestesia para la sensibilidad superficial. 

3. Alteraciones de la reflectividad: aumento o disminución bilateral de los reflejos patelar y aquiliano. 

B. Criterios menores. 

1. Alteraciones de la micción: poliuria, polaquiuria, nicturia, urgencia miccional, incontinencia urinaria. 

2. Alteraciones neurovegetativas: taquicardia, frialdad, sudoración profusa de manos y pies. 

3. Otros: hipoacusia, ataxia, disfonía, irritabilidad, disfagia, constipación, diarreas, impotencia sexual, pérdida de peso inexplicable, adinamia, fatiga y cansancio fácil. 

Para realizar el diagnóstico, el paciente debe reunir 3 criterios mayores o 2 criterios mayores y 1 menor. Dentro de los mayores siempre estarán presentes el número 1 y el 2. El diagnóstico debe estar apoyado por los estudios de conducción nerviosa. 

Clasificación 

La neuropatía epidémica cubana en su forma periférica se ha clasificado en: ligera, moderada y severa. 

Forma ligera: En ella el paciente presenta: 

· Síntomas sensitivos irritativos: sensación de hormigueo, calambres, ardentía, adormecimiento y sensación de calor. 

· Alteraciones de la sensibilidad: hipopalestesia e hipoestesia. Ambas alteraciones son distales. 

· Alteraciones de la reflectividad: hiperreflexia bilateral patelar y aquiliana. 

· Cualquiera de los criterios diagnósticos menores antes expuestos, menos los que reflejan participación de pares craneales (hipoacusia, disfagia, disfonía), ataxia ni impotencia sexual. 

Forma moderada: En ella el enfermo presenta: 

· Síntomas sensitivos irritativos: los mismos de la forma ligera. 

· Alteraciones de la sensibilidad: las mismas de la forma ligera. 

· Alteraciones de la reflectividad: hiporreflexia o arreflexia aquiliana bilateral, con hiperreflexia rotuliana o sin ella. 

· Cualquiera de los criterios diagnósticos menores antes expuestos, menos ataxia ni aquellos que reflejan la participación de los pares craneales (hipoacusia, disfagia, disfonía) ni impotencia sexual. 

Forma severa: En ella el paciente presenta: 

· Síntomas sensitivos irritativos: los mismos que en la forma moderada. 

· Alteraciones de la sensibilidad: las mismas que en la forma moderada. 

· Alteraciones de la reflectividad: las mismas que en la forma moderada. 

· Cualquiera de los criterios diagnósticos menores, incluyendo la toma de pares craneales, ataxia, o cualquier otro trastorno de la marcha, disminución marcada de la fuerza muscular e impotencia sexual. 

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

Formas de inicio agudo y asimétrico

Panarteritis nodosa
Churg-Strauss
Wegener
Sarcoidosis
Porfiria aguda intermitente
Mononeuropatías diabéticas
Intoxicación por plomo 
Neuropatía hereditaria con parálisis sensible a la presión
Parsonage-Turner 

Formas de inicio agudo y simétrico

Polirradiculoneuritis

Guillain-Barré
Enfermedad de Lyme
Mononucleosis infecciosas
Infección por HIV
Brucelosis 

Polineuropatía aguda alcohólica
Polineuropatía de los pacientes críticos
Intoxicación por mercurio 

Formas de instauración lentamente progresiva y generalmente simétrica

Enfermedad de Refsum
Charcot-Marie-Tooth
Adrenomielopolineuropatía
Déficit de vitamina B12
Leucodistrofia metacromática
Neuropatía motora con bloqueos de la conducción 

SINDROME VERTIGINOSO

Vértigo: Deriva del latín vertere que significa dar vueltas. Se define como la sensación ilusoria de movimiento del propio cuerpo o de los objetos que lo rodean. Proviene del latín mare o sea mar. Hace referencia a las sensaciones que aparecen en los viajes marítimos. 

El vértigo fisiológico ocurre en personas normales cuando hay un desequilibrio entre los sistemas vestibular, visual y somatosensorial por algunos estímulos externos. En el vértigo patológico hay un desequilibrio entre el sistema vestibular, por una lesión dentro de las vías vestibulares. Teniendo en cuenta la localización de la lesión, el vértigo puede ser central o periférico: 

· Vértigo periférico: Es él más grave y se acompaña frecuentemente de sordera, náuseas, vómitos y tinitus (zumbido de oído). El nistagmo relacionado con el vértigo periférico suele inhibirse por fijación visual.

· Vértigo central: Es menos grave que el periférico y con frecuencia se presenta asociado a otros síntomas del Sistema Nervioso Central. El nistagmo relacionado con el vértigo central no se inhibe por fijación visual y frecuentemente es visible cuando el vértigo es leve o no se presenta.

TOPOGRAFÍA LESIONAL DEL VÉRTIGO:

A. Vértigo periférico: 

· Órgano receptor: Laberíntico, ocular y cérvico-espinal

· Radicular: Afectación del VIII par craneal.

B. Vértigo central: 

· Tronco encefálico

· Cerebelo

· Cortical.

Causas de vértigo:

A. Patología ocular:

B. Patología del sistema vestibular:

C. Patología cervical:

D. Patologóía del sistema nervioso central:

DIAGNOSTICO ETIOLÓGICO:
VÉRTIGO PERIFÉRICO:

a) - Vértigo posicional paroxístico (VPP): Aparece en mayores de 50 años. Consiste en un súbito cuadro vertiginoso intenso pero fugaz en el tiempo. Aparece al extender la cabeza, al acostarse en la cama y sobretodo con los giros de la cabeza en la cama. Tiene una latencia de segundos y fatigabilidad si se reproduce el movimiento desencadenante. Puede durar hasta 20-30 días, cura espontáneamente. No se acompaña de síntomas cocleares ni neurológicos. Se ha relacionado con el fenómeno de canalitiasis y la cupulolitiasis. Puede diagnosticarse con la maniobra de Hallpike (no siempre es positiva) acúmulo de material mineral a nivel de la cúpula. Son fundamentales las maniobras de rehabilitación vestibular. Las maniobras liberadoras de Semont y de recolocación de partículas pueden ser curativas. Es aconsejable evitar denominar a este cuadro como vértigo posicional paroxístico benigno, hasta no conocer con certeza el pronóstico.

b) - Arreflexia súbita vestibular:
Neuronitis vestibular: Cuadro vertiginoso de inicio brusco de horas de duración, autolimitado pero recurrente a lo largo de 20-30 dias con intensidad decreciente. Se acompaña de cortejo vegetativo, muchas veces favorecido por movimientos cefálicos, por lo que los pacientes permanecen inmóviles. No hay síntomas cocleares ni neurológicos. Más frecuente en jóvenes. Parece relacionado con afectación de la primera neurona del ganglio de Scarpa, de etiología infecciosa (respiratoria) y a veces vascular.

Laberintoplejía: Sordera brusca, acúfenos intensos y vétigo rotatorio. Posible etiología vascular o traumática.

c) - Laberintitis aguda: Vértigo cataclísmico (que puede llegar a compensarse) e hipoacusia irreversible. De origen infeccioso (meningitis, mastoiditis, lues, sarampión, parotiditis), infarto del laberinto, o colesteatoma (otitis crónica colesteatomatosa que produce una osteitis con erosión de la pared del laberinto).

d) - Síndrome de Ménière: Vértigo paroxístico recurrente pero irregular en sus apariciones, muy invalidante, que se acompaña de hipoacusia neurosensorial (con fenómeno de reclutamiento: “no te oigo... pero no me chilles”) y acúfenos (siempre). Además se acompaña de sensación de plenitud ótica y cortejo vegetativo. Duración de minutos a horas. Etiología desconocida pero relacionada con aumentos de presión endolinfática (hydrops). Se diagnostica según la clínica y según su evolución (nunca con la primera crisis). En la fase aguda se utilizan sedantes vestibulares. Fármacos como la betahistina son utilizados en la intercrisis. Se intenta retrasar al máximo la cirugía.

e) - Neurinoma del Acústico: Schwanoma de la rama vestibular del VIII par craneal, situado en el ángulo pontocerebeloso. Suele ser unilateral, escepto en la enfermedad de Von Recklinhausen en que es bilateral. Se presenta con hipoacusia neurosensorial sin fenómeno de reclutamiento, acúfenos (no siempre), y vértigo de menor intensidad que otros cuadros descritos. Cuando se manifiesta como inestabilidad puede implicar peor pronóstico por estar muy avanzada la enfermedad. Se diagnostica por TAC y RMN.

f) - Traumatismo cráneo encefálico (TCE): 
Conmoción laberíntica: vértigo periférico autolimitado. 

Fractura del peñasco: (timpano laberíntica) Provoca anulación cocleo vestibular completa irreversible (cofosis), anulación de reflejos vestíbulo oculares y reflejos vestíbulo espinales del lado lesionado. Si hay disminución del nivel de conciencia, puede aparecer solo nistagmo (recordemos que hablamos de TCE). También parálisis facial ipsilateral (por la proximidad física del nervio). 

g) - Ototóxicos: Salicilatos, AINES, Aminoglicósidos (gentaminicina y estreptomicina como vestibulotóxicos, neomicina como ototóxico), Quinina, Litio, Imipramina, Diuréticos como furosemida y ácido etacrínico, Alcohol, Arsénico y el Monóxido de carbono (CO) provoca lesión vestibular central 

h) - Cinetosis: (no implican patología)

De Coriolis: por aceleración 

De las profundidades: la desorientación espacial que ocurre en los submarinistas 

De las alturas 

Instrumental: en el caso de pilotos de avión, se produce por mensajes contradictorios entre los distintos sistemas implicados en el equilibrio. 

Alcohólica: en casos de ingesta aguda importante. 

VÉRTIGO CENTRAL:

a) Enfermedad vascular:
   - Isquemia vertebro basilar: Patología de la columna cervical que puede comprometer el flujo cerebral por compresión hemodinámica sobre las arterias vertebrales, normalmente en relación a movimientos bruscos como hiperextensión cervical (mirada al techo) o bien un giro extremo de la cabeza. Se manifiesta como drop attacks con caída repentina al suelo. Puede coexistir con cervicoartrosis, aunque en su etiopatogenia pueden estar implicadas: placas ateromatosa, enfermedad de Takayasu o malformación de Arnold-Chiari. 

- Aterotrombótica: (vértigo presente en el 75% de ECVA vertebro basilar): 

*Isquemia de la arteria vertebral y cerebelosa posteroinferior (PICA): Corresponde a la región bulbar dorsolateral. Síndrome Wallemberg: Vértigo y nistagmo ipsilateral, Desviación segmentaria ipsilateral y lateropulsión, Disociación siringomiélica de sensibilidad termotáctil de la mitad ipsilateral de la cara y contralateral de extremidades, A veces síndrome cerebeloso ipsilateral (ataxia), Síndrome Horner (ptosis miosis y enoftalmos), acúfenos. No alteración auditiva (aunque puede haber una presbiacusia previa): 

*Isquemia de la arteria cerebelosa anteroinferior (Síndrome protuberancial). Lesión del nervio vestibulococlear con vértigo, nistagmo ipsilateral o vertical, nauseas vómitos, hipoacusia neurosensorial brusca y acúfenos. Ataxia. Oscilopsia. Parálisis conjugada de la mirada hacia el lado de la lesión: 

*Afectación de la arteria cerebelosa: Cefalea, vértigo, náuseas y vómitos, nistagmo ipsilateral y ataxia muy incapacitante. 

- Hemorragia cerebelosa: cefalea occipital y ataxia 

- Migraña basilar: Existe aura previa con diplopía temporal, acúfenos, vértigo y disartria, también hemianopsia homónima y escotoma. A ello sigue cuadro de cefalea occipital de características migrañosas de 5 a 50 minutos de duración. Puede aparecer como equivalente migrañoso en niños 

 b) Esclerosis Múltiple (EM): Enfermedad degenerativa de la sustancia blanca que evoluciona a brotes. De etiología desconocida. Aparece en mujeres jóvenes, normalmente debuta con neuritis óptica retrobulbar, siendo el vértigo frecuente a lo largo de la historia de la enfermedad (solo un 5% como debut). En casos avanzados aparece la tríada: nistagmus, temblor intencional y palabra escandida por afectación cerebelosa. Otra sintomatología posible: diplopía, paresias, etc. El diagnóstico por RMN apareciendo placas desmielinizantes. 

c) Epilepsia del lóbulo temporal: aura o crisis de desequilibrio, acompañado de ausencias, alucinaciones y automatismos.

d) Tumores de cerebelo y troncoencéfalo: Con clínica de ataxia y alteración de los movimientos oculares, aunque las únicas manifestaciones iniciales pueden ser cefalea y vértigo.

e)  Intoxicación por Alcohol: antecedente de ingestión de bebidas alcoholicas. 

f) Síndrome de Ramsay-Hunt (Herpes Soster a nivel del ganglio geniculado): vértigo, sordera con parálisis facial y en ocasiones dolor auricular. Las lesiones típicas del Herpes Zoster pueden presentarse después de los sintamos neurológicos (a nivel de el conducto auditivo externo y paladar).

MAREOS:

a) Síndrome Cervical: Más frecuente en mayores de 45 años en personas que mantienen una postura fija y tensión en el trabajo (por ejemplo mucho tiempo mecanografiando). Se presenta de manera discontinua con remisiones y empeoramiento coincidiendo el mareo con períodos de estrés laboral (contractura). Cursa con mareo, sensación de desequilibrio, molestias y chasquidos cervicales, dolor cervical y en ocasiones cervicobraquial. A la exploración pueden presentar alteración de la motilidad articular y contractura de musculatura. La radiografía mostrará rectificación de la lordosis cervical, y signos de cervicoartrosis.

b) Ortostatismo: El paso de la posición clinostática a ortostática requiere de un proceso de adaptación del sistema circularotio para mantener el flujo cerebral. Si no se produce dicha compensación a tiempo aparece entonces sensación de pérdida de conocimiento, que puede expresarse como mareo. Así ocurre en los cambios bruscos de posición, como al incorporarse bruscamente. Es más frecuente en personas jóvenes, pero también se da en ancianos en tratamiento con hipotensores.

c)  Psicógeno: Es un diagnóstico de exclusión, una vez descartada la patología orgánica. La sintomatología es muy florida, siendo escasos los hallazgos de la exploración. Llanto fácil, postración, incapacidad para mantenerse en pie, mareo permanente. Puede aparecer en: Ansiedad generalizada, Fobias: agorafobia, acrofobia (miedo a las alturas) o claustrofobia y Ataques de pánico y crisis de ansiedad: (mareo, palpitaciones, suspiros, parestesias en manos y peribucales, hiperventilación, sensación de peligro de muerte). Es importante conocer la situación sociofamiliar del paciente. 

d) Síndrome de Insuficiencia Circulatoria Cerebral: El llamado vértigo senil, que se manifiesta con mareos. Es la expresión de un déficit circulatorio en relación a patología vascular senil. El mareo permanece mientras la persona está incorporada. A veces puede coexistir con deterioro cognitivo leve

	DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL

	Vértigo periférico
	Vértigo central
	Otras alteraciones del equilibrio*

	CAUSAS:

· Síndrome de Meniere 

· Vértigo Posicional Benigno 

· Neuronitis Vestibular 

· Laberintitis 

· Otitis 

·  Traumatismo acústico 

· Neurinoma del Acústico 
	CAUSAS:

·  ACV Vertebrobasilar 

· Esclerosis Múltiple 

· Malformación de Arnold-Chiari 

· Migraña Basilar 

· Tumores cerebelosos o troncoencéfalo 

· Encefalomielitis 

· Epilepsia 
	CAUSAS: 

· Psicógeno: ansiedad/ hiperventilación. 

· Hipotensión ortostática. 

· Presbivértigo. 

· Multifactorial. 

· Traumatismo craneal y/o cervical. 

· Endocrinopatías. 

· Infecciones recientes 

· Psicofármacos. 

· Diuréticos. 

· Plomo 

· Antihipertensivos. 

· AINES 

· Antibióticos (sobre todo los Aminoglucósidos). 

· Antidiabéticos orales. 

· Antineoplásicos. 

· Mercurio. 

· Digitálicos. 

· Alcohol. 

· Anilinas. 

· CO. 

	CLÍNICA Y EXPLORACIÓN:

- Giro de objetos rotatorio bien definido.

- Aparición súbita y corta duración.

- Influenciado por los movimientos.

- Alteraciones vegetativas importantes.

- No signos de focalidad neurológica.

· Nistagmo: mixto 

· siempre en la misma dirección proporcional a la intensidad del vértigo 

· fatigable  con la fase rápida al lado contrario a la lesión. 
· Romberg: cae al lado de la lesión. 
· Marcha con ojos cerrados: hacia el lado contrario del nistagmo (hacia la lesión). 
· Prueba de los Índices: 

· desvía los dos al mismo lado. 
	CLÍNICA Y EXPLORACIÓN:

- Giro de objetos rotatorio mal definido.

- Aparición lenta y larga duración.

- No influenciado por los movimientos.

- Alteraciones vegetativas mínimas.

- Signos de focalidad neurológica de aparición común.

· Nistagmo: horizontal,vertical o rotatorio,en varias direcciones  desproporcionado a la intensidad del vértigo 

· no fatigable con la fase rápida al mismo lado de la lesión. 
· Romberg: cae indistintamente a los dos lados. 

· Marcha con ojos cerrados: 

· hacia el lado del nistagmo. 
· Prueba de los Índices: 
· solo se desvía un solo dedo. 
	


*Otras alteraciones del equilibrio

1. Desmayo: consisten en una depresión breve  de la conciencia, es sinonimó de lipotimia.

a) Síncope y ataques súbitos

b) Hipotensión ortostática

c) Arritmias cardíacas

d) Hipersensibilidad del seno carotídeo

e) Síncope vasovagal

f) Síncope por tos y micción

g) Epilepsia (mareo epileptico)

2. Desequilibrio: responde a diversos mecanismos lesionales.

a) Inestabilidad verdadera.

· Aferente o por trastornos de los sistemas receptores: Sistema de la visión, sistema vestibular, sistema propioceptivo.

· Integradora o por trastornos del SNC: Estrcuturas del tronco, cerebelo o vías, ganglios basales y vías, corteza cerebral.

· Eferente o compromisos de vías descendentes: Sistema piramidal, sistema nervioso periférico.

· Patología del aparato locomotor no compensada: Osteoarticular, muscular.

b) Inestabilidad falsa.

· Psicogéna.

· Facticia.

3. Atolondramiento: sensación sugestiva, vaga de malestar y poco precisa. 

a) Hiperventilación

b) Mareos multisensorial

c) Enfermedades psiquiatricas

SINDROMES NEUROCUTÁNEOS O FACOMATOSIS

Las facomatosis son un cuadro de enfermedades neurocutáneas de etiología multifactorial. Se asocian a la presencia de tumores y hamartomas por todo el cuerpo. Algunas de las facomatosis son de carácter dominante y otras no son hereditarias.

Entre las facomatosis tenemos:

· Enfermedad de Von Recklinhausen (Neurofibromatosis tipo 1)

· Neurofibromatosis tipo 2

· Síndrome de Sturge-Weber

· Síndrome de Von Hippel-Lindau

· Ataxia-telangiectasia 

ENFERMEDAD DE VON RECKLINHAUSEN O NEUROFIBROMATOSIS
Las neurofibromatosis son trastornos genéticos del sistema nervioso que afectan principalmente al desarrollo y crecimiento de los tejidos de las células neurales (nerviosas). Estos trastornos ocasionan tumores que crecen en los nervios y producen otras anormalidades tales como cambios en la piel y deformidades en los huesos. Las neurofibromatosis ocurren en ambos sexos y en todas las razas y grupos étnicos y se transmiten a la descendencia de forma autosómica dominante. 

Esta enfermedad posee una variedad de nombres como son: Síndrome de Bourneville Pringle, Esclerosis Tuberosa y Facomatosis, Tuberoesclerosis, Epiloia.

Las lesiones cerebrales de la enfermedad, fueron descritas, por primera vez en el año 1862, por Recklinghausen. Bourneville, años más tarde, hizo publicas las manifestaciones anatomo-clínicas. El nombre esclerosis tuberosa se debe a los crecimientos producidos en el cerebro, en forma de raíz, que se van calcificando con la edad y se vuelven duros.

CLASIFICACIÓN:

Existen 2 tipos de (NF):

- NF 1 ó enfermedad de Von Recklinghausen ó Neurofibromatosis periférica. Que se caracteriza por la aparición de manchas "café con leche" y afectación en el sistema nervioso periférico (Gliomas ópticos), si bien con el paso del tiempo pueden afectarse todos los tejidos y en otros casos la afectación es mínima.

- NF 2 ó Neurofibromatosis central, donde predominan los tumores en nervios craneales (nervios auditivos (VIII par), gliomas, meningiomas, etc.)

SINTOMATOLOGÍA
Manifestaciones cutáneas y mucosas
Manchas hipocrómicas o acrónicas. Se trata de unas manchas que aparecen en la piel, en forma de hoja lanceolada o en hoja de fresno.
Los angiofibromas. Son tumores redondeados de color rojizo que nacen de la dermis protruyendo sobre la epidermis, con un tamaño que oscila entre una cabeza de alfiler a un guisante, suelen aparecer en torno al mentón, mejillas y nariz en forma de alas de mariposa (surcos nasogenianos). Otra localización característica de los angiofibromas son subungueales o periungueales en las manos y los pies.

Piel de naranja. Con una textura irregular como la naranja, generalmente en el dorsal o lumbar.

Manifestaciones neurológicas
Crisis epilépticas. Alrededor del segundo año de vida en un 80-90% de los casos. Si se aparece tempranamente, suele cursarse en forma de sindrome de West o de Lennox-Gastaut.

Otras manifestaciones. Pueden ser las derivadas del aumento de la presión intracraneal (trastorno del sueño, convulsiones, cefaleas, etc.)

Manifestaciones oftalmológicas
Hamartomas retinianos

Los primeros síntomas pueden aparecer en la infancia como las manchas "café con leche" o pecas en la axila, neurofibromas subcutaneos y el crecimiento de las lesiones tiene distintas evoluciones, no se conoce exactamente porqué unos desarrollan la enfermedad muy pronto y otras personas no, incluso en el seno de la misma familia, el desarrollo tiene una velocidad de crecimiento totalmente distinta y los primeros síntomas pueden aparecer a los 40 ó 50 años o incluso más. Se dan familias con hijos poco afectados y padres con gran afectación y al contrario padre solo con manchas y los hijos con mayor afectación, se da el caso de familias con gliomas que se reabsorben con el paso del tiempo y lo llamativo es que le ocurre lo mismo al hijo. Es importante saber que en la adolescencia y en los embarazos las lesiones sufren cambios importantes en cuanto a tamaño y cantidad.
ETIOLOGÍA
En la NF 1 mutación es en el cromosoma 17, mientras que en la NF 2 la mutación se da en el cromosoma 22. La herencia es autosómica dominante, lo que quiere decir que con tener un gen alterado de alguno de los padres aparecerá la enfermedad; así mismo, existe un riesgo del 50% de transmitir la enfermedad a cada uno de los hijos. Hasta el momento se han descrito más de 150 variaciones en la mutación del gen. Existe también la mutación espontánea "de novo" donde los padres no tienen ninguna alteración cromosómica, se conocen casos de mutaciones "de novo" en varios hijos por lo que se habla de mutaciones en células germinales. En el momento actual se considera que el 50% de los casos diagnosticados de NF son de mutación espontánea. Frecuencia de la enfermedad en la Población. La frecuencia de padecer NF es:

- NF1 - 1 de cada 3.000 nacidos. Lo que indica una alta incidencia dentro de las enfermedades hereditarias.

- NF2 - 1 de cada 40.000 nacidos.

Diagnostico
Para diagnosticar un paciente afectado de NF 1 desde el punto de vista clínico debe cumplir unos criterios diagnósticos y está estipulado que deben cumplir DOS o más de los que se detallan a continuación:

1.- Seis o más manchas "café con leche" mayores de 5 mm. de diámetro en personas antes de la pubertad y más de 15 mm. si se miden después de la pubertad.

2.- Dos ó más neurofibromas de cualquier tipo.

3.- Pecas en las axilas y/o en ingles.

4.- Gliomas en vias ópticas.

5.- Dos ó más nódulos de Lisch (hamartomas benignos del iris).

6.- Una lesión ósea característica (como la escoliosis).

7.- Pariente de primer grado afectado de NF 1 (padre o hermano)

Para diagnosticar un paciente con NF 2:

1.- Tumor bilateral del VIII par craneal (N. Vestibulococlear)

2.- Uno de los padres, un hermano o un hijo con NF-2 y un tumor del acústico unilateral.

3.- Uno de los padres, un hermano o un hijo con NF 2 y dos de las condiciones siguientes:

- Glioma. - Meningioma. - Neurofibroma o Schwanoma. - Catarata en edad precoz.

SÍNDROME DE STURGE-WEBER

Es un síndrome no hereditario caracterizado por una marca de nacimiento (usualmente en la cara) conocida como mancha en vino de Oporto, y por problemas neurológicos.

Otras particularidades son: angiomas en diferentes localizaciones, calcificaciones cerebrales, crisis epilépticas y glaucoma.

Este síndrome fue descrito por primera vez por Schirmer en 1860, y fue Sturge quien efectuó su descripción clínica completa en 1879; posteriormente Weber, en 1922, demostró las alteraciones radiográficas típicas de la enfermedad.

Sinónimos: Enfermedad de Dimitri, Angiomatosis Encefalofacial, Angiomatosis Encefalotrigeminal, Angiomatosis Leptomeníngea, Angiomatosis Meníngea Capilar, Síndrome de Sturge Kalischer Weber, Facomatosis de Sturge Weber, Síndrome de Sturge Weber Dimitiri

Síntomas
· Mancha en vino de Oporto (más común en la cara que en el cuerpo)

· Convulsiones

· Parálisis o debilidad en un lado

· Glaucoma

· Dificultades de aprendizaje

Nevo flámeo. (Mancha en vino de Oporto). Lesión plana rosada, roja o púrpura que aparece en el nacimiento. 

Los nevos flámeos son ectasias vasculares, que se producen con frecuencia en el cuello y el cuero cabelludo. Los nevos flámeos de la región del trigémino pueden ser un componente del síndrome de Sturge-Weber. La lesión no suele desaparecer, aunque algunas lesiones maculares pequeñas rojizas sobre la nariz y los párpados pueden hacerlo en pocos meses. 

Causas 

Se desconoce la causa de la enfermedad de Sturge-Weber y no existe un componente hereditario conocido. 

SÍNDROME DE VON HIPPEL-LINDAU

Consiste en el crecimiento anormal de vasos retiniano-cerebelosos, y se cataloga como una enfermedad rara de carácter hereditario autosómico dominante, dentro del grupo de las facomatosis. La enfermedad fue descrita por dos grupos independientes, dirigidos por Eugen von Hippel (en 1894) y Arvid Lindau (en 1926). La causa de la enfermedad es la mutación de ambos alelos del grupo VHL, causada en el uno por factores genéticos y en el segundo tras una mutación de novo. El síndrome se caracteriza por aumentar la predisposición a los tumores de riñón, del sistema nervioso central —en particular el cerebelo— y por afectar a la retina. No existe por el momento un tratamiento médico de cura, pero el conocimiento de su sintomatología y la investigación genética posibilitan que actualmente sea posible establecer diagnósticos precoces antes de la aparición de las complicaciones derivadas de la proliferación de tumores.

También conocida por sus sinónimos: Angiomatosis familiar cerebelorretinal, hemangioblastomatosis, Angiofacomatosis de retina y cerebelo, Angiomatosis familiar y enfermedad de von Hippel.

CLASIFICACIÓN

Hay varios subtipos:

· Tipo 1 (angiomatosis sin feocromocitoma)

· Tipo 2 (angiomatosis con feocromocitoma) 

· Tipo 2A (riesgo bajo de carcinoma de células renales)

· Tipo 2B (alto riesgo de carcinoma de células renales)

· Tipo 2C (Sólo feocromocitoma sin angiomatosis ni carcinoma de células renales)

Síntomas
En los enfermos del síndrome de von Hippel-Lindau se observa la proliferación de tumores, de los cuales lo más esencial -desde el punto de vista clínico- es su localización en el cerebro, la médula espinal, la retina y los riñones. Aparte de esto, muchas otras alteraciones clínicas pueden afectar a otros órganos y sistemas. Los tumores que responden al síndrome de von Hippel-Lindau se caracterizan, por lo general, por sus múltiples focos, y del mismo modo se multiplican más rápidamente en un paciente joven que en la población de edad más avanzada.

Los rasgos del VHL son:

· Angiomatosis - pequeños nodulos de capilares en la retina y otros órganos.

· Hemangioblastomas - tumores del sistema nervioso central (especialmente en el cerebelo, tronco del encéfalo y médula espinal).

· Feocromocitoma - tumores de la médula adrenal que frecuentemente producen catecolaminas.

· Carcinoma de células renales - tumores malignos del riñón.

· Páncreas - cistos y tumores del páncreas, que pueden ser tumores neuroendocrinos.

Sin tratamiento, el VHL puede provocar ceguera y daño cerebral permanente. El fallecimiento sobreviene habitualmente por complicaciones de los tumores cerebrales o renales y enfermedades cardiovasculares secundarias al feocromocitoma. Con una detección temprana y el tratamiento apropiado, hoy en día hay más esperanzas que nunca para las personas con VHL.

Etiología
La enfermedad se manifiesta mediante un patrón autosómico dominante. Está relacionada con una mutación genética en la síntesis del gen supresor tumoral de von Hippel-Lindau (VHL), situado en el cromosoma. Según establece la hipótesis de Knudson, para que se exprese el fenotipo, es necesario que el individuo sea previamente portador de la mutación en uno de los alelos, y posteriormente la mutación somática del segundo. A este mecanismo se le conoce como pérdida de heterocigosidad (abreviado como LOH, por sus siglas en inglés: loss of heterozygosity). En la mayoría de los afectados por el síndrome, la mutación constitutiva del gen VHL es heredada del progenitor, y la mutación de novo es la responsable del 15% de los casos de la enfermedad de von Hippel-Lindau. Muy raramente, la mutación se origina en la etapa embrionaria. En ese momento la presencia del gen es sólo parcial en el embrión aún no formado (mosaicismo). Se ha probado que el polimorfismo en el gen de la ciclina D1 (CCND1) en el locus 11q13 puede verse modificado en fenotipos afectados por la mutación del gen VHL. 

ATAXIA-TELANGIECTASIA 

Un trastorno multisistémico progresivo autosómico recesivo caracterizado por ataxia cerebelosa, telangiectasia de la conjuntiva y la piel, infecciones sinopulmonares recurrentes e inmunodeficiencia variable. 

El comienzo de los síntomas neurológicos y de la inmunodeficiencia son variables. La ataxia suele aparecer cuando el niño comienza a caminar, pero puede retrasarse hasta los 4 años. Su progresión conduce a una incapacidad grave. El habla se hace confusa, se producen movimientos coreoatetósicos y oftalmoplejía y la debilidad muscular suele progresar hacia la atrofia muscular. Puede aparecer retraso mental progresivo. Las telangiectasias aparecen entre los 1 y 6 años de edad, sobre todo en la conjuntiva bulbar, los pabellones auriculares, las fosas antecubitales y poplíteas y las zonas laterales de la nariz. Las infecciones sinopulmonares recurrentes, debido a déficit inmunitarios, provocan neumonía recurrente, bronquiectasias y enfermedad pulmonar obstructiva crónica y restrictiva. 

Pueden aparecer anomalías endocrinas, incluida una disgenesia gonadal, atrofia testicular y una forma inusual de diabetes mellitus caracterizada por una hiperglucemia marcada, resistencia a la cetosis y una respuesta marcada de la insulina plasmática a la glucosa o a la tolbutamida. 

El trastorno se asocia con un alto grado de neoplasias malignas (especialmente leucemia, cáncer gástrico y tumores cerebrales) y un aumento de roturas cromosómicas, probablemente indicativo de un defecto en la reparación del ADN. Se han identificado anomalías genéticas. Los pacientes a menudo carecen de IgA e IgE y tienen anergia cutánea y un defecto inmunitario celular progresivo. La a2-fetoproteína sérica suele estar elevada. 

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL 

Es necesario diferenciarla de los trastornos neurológicos hereditarios progresivos o de los que han de ser tratados con cirugía o con otros métodos específicos. 

Durante la lactancia, rara vez es posible diagnosticar con certeza una Parálisis Cerebral y muchas veces sólo a los 2 años de edad puede establecerse con seguridad el síndrome específico que padece un paciente determinado. Es necesario vigilar estrechamente a los niños con riesgo conocido, es decir, los que sufrieron traumatismos obstétricos, asfixia, ictericia o meningitis en el período neonatal o tienen una historia de convulsiones, hipertonía, hipotonía o ausencia de reflejos. Antes de desarrollar un síndrome motor específico, el niño presentará un retraso del desarrollo motor con persistencia de los patrones de reflejos de la lactancia, hiperreflexia y alteración del tono muscular. Cuando no exista certeza sobre el diagnóstico o sobre su causa, la TC o la RM pueden ser útiles. 

Las formas atáxicas, relativamente raras, son especialmente difíciles de diferenciar y muchos niños atáxicos son diagnosticados de una enfermedad degenerativa cerebelosa progresiva. La atetosis, la automutilación y la hiperuricemia en los varones son signos de un síndrome de Lesch-Nyhan. 

Las alteraciones cutáneas u oculares pueden indicar una esclerosis tuberosa, una neurofibromatosis, una enfermedad de von Hippel-Lindau o un síndrome de Sturge-Weber. 

La atrofia muscular espinal de la lactancia, las degeneraciones espinocerebelosas y las distrofias musculares no suelen ir acompañadas de signos de enfermedad cerebral. 

La adrenoleucodistrofia aparece en etapas más avanzadas de la infancia. 

SÍNDROMES NEUROLÓGICOS PARANEOPLÁSICOS 

En neurología el concepto de síndrome paraneoplásico se reserva para los síndromes que aparecen en relación con un cáncer, generalmente oculto, y cuya causa no es aún bien conocida. 

Los síndromes paraneoplásicos son poco frecuentes, con una incidencia inferior al 1% de los pacientes con cáncer, y pueden afectar diversas partes del sistema nervioso (ver tabla). 

Estos síndromes tienen en común la aparición subaguda del cuadro clínico, generalmente grave, en ausencia de evidencia de cáncer, que no suele manifestarse hasta meses o años después del síndrome neurológico. Dadas la escasa incidencia de estos síndromes y la ausencia del tumor al inicio de la enfermedad, el diagnóstico requiere un alto índice de sospecha. Recientemente se han descrito autoanticuerpos antineuronales muy específicos en alguno de estos síndromes que permiten orientar el diagnóstico (ver tabla). 

Síndromes neurológicos paraneoplásicos 

	Síndromes
	Tumor asociado
	Autoanticuerpos

	Degeneración cerebelosa
	Mama, ovario

pulmón, Hodgkin
	Anti-yo

Anti-Tr

	Encefalitis límbica *
	CCPP
	Anti-Hu

	Encefalitis del tronco *
	CCPP
	Anti-Hu

	Opsoclono/ mioclono
	CCPP, neuroblastoma

Mama
	-

Anti-Ri

	Mielopatía necrótica
	Pulmón, linfoma
	-

	Neuropatía motora
	Linfoma
	-

	Neuropatía sensitiva *
	CCPP
	Anti-Hu

	Neuropatía autónoma *
	CCPP
	Anti-Hu

	Neuropatía mixta
	Pulmón, linfoma
	-

	Multineuritis
	Próstata, riñón
	-

	¨Stiff-person¨
	CCPP
	Anti-CCVD

	Dermatomiositis
	Mama, pulmón
	-


Los síndromes neurológicos paraneoplásicos más frecuentes que afectan el SNC son la degeneración cerebelosa y la encefalomielitis paraneoplásica. La degeneración cerebelosa paraneoplásica se caracteriza por la destrucción aislada de las células de Purkinje del cerebelo, que origina un síndrome pancerebeloso de rápida evolución. Suele asociarse a cáncer de ovario, mama, pulmón y linfoma de Hodgkin. La encefalomielitis paraneoplásica se caracteriza por pérdida neuronal e infiltrados inflamatorios parenquimatosos y perivasculares en diversas localizaciones del sistema nervioso. El cuadro clínico dependerá del área afecta. La encefalomielitis paraneoplásica puede manifestarse por un cuadro de trastorno de la memoria (encefalitis límbica), alteración de pares craneales y cerebelo (encefalitis de tronco) o una neuropatía sensitiva por lesión del ganglio raquídeo posterior o, con frecuencia, por una combinación de los síndromes descritos. El tumor asociado es casi siempre un carcinoma de células pequeñas de pulmón. Además de la neuropatía sensitiva, otros síndromes paraneoplásicos del SNP incluyen el síndrome de Eaton-Lambert, que se asocia hasta en el 50% de los casos a un carcinoma de pulmón de células pequeñas, y la dermatomiositis, que suele asociarse a adenocarcinomas, sobre todo de mama. La incidencia de neuropatías sensitivomotoras paraneoplásicas es muy baja, con la excepción de la neuropatía asociada a mieloma osteosclerótico. Ante toda neuropatía progresiva de origen desconocido, la búsqueda de neoplasia debe sólo incluir la práctica de una radiografía de tórax, una analítica general, incluyendo proteinograma, y una gammagrafía ósea para descartar lesiones osteoscleróticas aisladas. 

La causa de los síndromes neurológicos paraneoplásicos es desconocida. El descubrimiento de autoanticuerpos antineuronales específicos en alguno de estos síndromes ha reforzado la hipótesis autoinmune, en la que una respuesta inmune inicialmente dirigida contra antígenos tumorales afecta el sistema nervioso, que presenta antígenos idénticos o similares. Esta posibilidad sólo se ha demostrado claramente en el síndrome de Eaton-Lambert, en el cual anticuerpos contra los canales del calcio presentes en el tumor y en la presinapsis de la unión neuromuscular desencadenan el síndrome clínico. 

La evolución clínica es variable, ya que algunos síndromes (p. ej., el síndrome de Eaton-Lambert) suelen mejorar con el tratamiento antitumoral e inmunodepresor, mientras que otros (p. ej., degeneración cerebelosa subaguda) se caracterizan por la destrucción neuronal, siendo por tanto el cuadro clínico irreversible, aunque pueden estabilizarse tras el tratamiento del tumor. 
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