,-* ViI. EPILEPSIA

' . - B. CRISIS EPILEPTICA:
1. Sindrome epiléptico y crisis * Episodio provocado por una descarga brusca anomol de
X ! determinada poblacién neuronal.

ep ||e ntica e Cuando una crisis es Unica o se relaciona directaments con

agresiones agudas del cerebro (p ef. fraumatismo o ictus), no se

A. SINDROME EPILEPTICO: . : considera epilepsia.

* Trastorno coracterizado por un conjunto de signos y sinfonas ¢ 1 de cada 10 personas sufriré a lo largo de la vida una erisis
que incluyen |as crisis epilépticas con o sin otros sintomas clini- conwulsiva, esto no significa que ese pacientes sec epilépfico.
Sos. Para diagnosticar epilepsia se precisa que haya crisis epilépticos

o Caoda sindrome tiene unas caracteristicas como: fipe de crisis, de ,epe,;?.,;én no pf:mfdos, é 3 s

etiologia, factores precipitontes, edad de inicio, gravedad...y
sobre todo, prondstico.
¢ Los sindromes epilépticos se clasifican en tres grupos:
1. Idiopéticos (genéticos o de causa desconocida)
2. Sinfométicos (secundarios a una lesién o enfermedad)
3. Criptogénicos (posiblemente secundario a una lesién que
no ha podido demostrarse)
* La prevalencio de la epilepsio en la poblacién general es del
0.,5-1%.

GENERALIZADAS CONVULSIVAS o CON COMPO-
NENTE MOTOR

Mioclénicas
Ténicas
Clénicas
Ténico-clénicas
Espasmos infantiles
TIPOS DE CRISIS NO CONVULSIVAS * Ausencias
e Crisis cténicas
Motoras®
Sensitivas
Sensoriales (ouditivas, olfatorias, visuales)
Vegetativas (sudoracidn, piloereccién)
Vasomotoras
Con sintomas psiquicos {miedo, deja vu, des-
personalizacién)
« COMPLEJAS (MIR) Tiene su origen maés frecuencia en descargas del
(olteracién de lo conciencio, desco-  |6bulo temporal y con menos frecuencia del

nexién con el medio, automatismos:  frontal
chupeteos, deglutir...)

* Después de una crisis motoro puede haber durante un tiempo (minutcs u horas) un déficit neurolégico localizado (Pardlisis post-critica de Todd):
Cualquiera de los tipos de crisis parcicles se puede generalizar secundariamente.

PARCIALES SIMPLES (no pérdida de conciencia)

" O o 0 0

2.1. Crisis generalizadas

¢ Lo descargo excesiva e hipersincrona de neuronas corticales y
subcorticales de ambos hemisferios. La alteracién en el EEG es
difusa y simétrica.

Pueden ser convulsivas o no convulsivas.

¢ No todas las crisis generalizadas cursan con pérdido de con-

ciencia, p.e|. las crisis miodénicas.

CRISIS TONICO-CLONICA GENERALIZADA: FASES
1. Fase ténica
2. Fase cénica
3. Estupor post-critico

e Tros una crisis ténico-clénica generalizada, el pociente con
frecuencia no recuerda nada de lo ocurrido.

* Lo fase post-critica suele coincidir con un periodo més o menes
prolongado en el que el pociente tiene disminuido su nivel de
olerto, contesto de forma confusa, poco coherente y se va re-
cuperando paulatinamente.

e En las crisis tonico-clénicas generclizadas, con frecuencia
hay mordedura lingual lateral y elevacién de la prolaciina
sérica hosta aproximadamente los 30 min tras la crisis.

0 Diwse numln axn
Crists ténico-clénica generalizedo. 19 fase: ténica (con grifo, opistdtonos,
apneo, midriasis, cianosis, incontinencia), 2 fase: cidnica, 39 fase: post-critico

NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA



Mordedura linguol caracteristico de las crisis fénuco-clénucus generalizadas

2.2. Crisis parciales

o Los primeros signos clinicos y/o electroencefalogréficos traducen
una localizacién como origen de la arisis.

e Cualquier tipo de crisis parcial se puede generalizar secunda-
riamente.

¢ En el EEG la adlividad anormal sélo se registra en algunas
zonas, al menos al inicio de la crisis.

Crisis versiva: Los ojos se desvion ol lado contrario o lo descarga

En los crisis parciales complejas hay afectacion del grado de
conciencia con detencién brusca de la actividad y automafismos
(chupetec o posicién disténica de una mano) seguidos de un
cuadro confusional de unos minutos. (3+)

3. Qué hacer tras una crisis

¢ Si presenciamos una crisis, evitaremos que el paciente se dafie,

|e extraeremos cuerpos extrafios de ka boca (prétesis).

Si la erisis es Unica no se fratard.

¢ Sise repite ufilizaremos diacepam i.v. 10mg o 2 mgr de clono-
cepam i.v. Ambos preparados se administran directomente en
vena de forma lenta, en 1 min. También es dtil el diacepam via
rectal.

e Ante un epiléplico en estado confusional post-critico descarta-
remos hipoglucemia, bloqueo A-Y o siatus subclinico. Debe ser
enviado ol hospital para evaluacién,

MIR 01 (7233): Paciente de 45 afigs, troido o Urgencias por su

familia porque escucharon un grito y le encontraron en el suelo,

con gctividod ténica clénica generolizade. Tiene antecedentes de

etilismo crénico, pero en las Glitimas 24 horas no ha bebido y ha

permanecido en casa, por no enconirarse bien. En Urgendias no

se observa focolidad neurolégico, esté orientado y presenta

temblor postural en los manos e intranquilidad. 2Cuél es la

actitud mas correcta?:

1. Observacién en el hospital e iniciar tratamiento con difenil-
hidantoina.

v B ; el hospital

3. TC croneal y alta si éste es normal.

4. Troslado inmediato o un centro de desintoxicacién.

5. Alta con trafamiento ontiepiléptico.

Nota: no precisard trafomiento ontiepiléptico continuado

benzodiacepinas.*

MIR 04 (7820): Un paciente de 40 afios, sin antecedentes rele-
vantes, es fraido a urgencios por haber presentado desviacién
de la cabezo hacia la izquierda, convulsiones que se iniciaron en
miembros izquierdos y se generalizaron enseguida a los cuotro
miembros, con pérdida de conciencia, incontinencia vesical y
estado confusional de una media hora de duracién. Indepen-
dientemente de los hallazgos de la exploracién clinica y la anali-
fica clinica de rutino, deberia reclizarse con premura como pri-
mera medida:

TAC cerebral.*

Determinacién de alcoholemia.

Determinacién de opiGceos en sangre y orina.
Electroencefalogroma.

Puncién lumbar.

MIR 05 (8080): Un episodio caracterizado por sensacién
epigdstrica que asciende hacia el térox, seguido por dificultad
para conectar con el entorno, movimientos de masticacién, dis-
tonfa de una mano y falta de respuesta, de un minuto de dura-
cibn, con amnesia postcritica, es una crisis:

Parcial simple.

Parcial secundariomente generclizada.

Parcial compleja.*

Ausencia tipica.

Ausencia afipica.

Ll o

O A o

MIR 07 (8594): En un periodo de 3 meses, un hombre de 42

afios ha presentado cuatro episodios de desconexién de su en-

torno, asociados con postura disténica de la mano derecha y

movimientos de maosticacién, de un minuto de duracién, que

dando a continuacién confuso y con dificultad para la expresién

verbal durante 10 minutos. Después se recupera con normalidad

pero no recuerda lo que le ha ocurrido. 2Cudl es la actitud més

correcta?:

1. Iniciar trotamiento con clobazam oral y realizor un electro-
encefalograma (EEG).

2. |Inici mi r i i -

i i ¥

3. Realizar un EEG y una RM de forma ambulatoria y esperar

los resultados antes de iniciar el tratamiento.

Ingresar en la Unidad de Cuidados Intensivos e iniciar tra-

tamiento con fenitoina intravenosa.

5. Recomendar observacién por su fomilia y volver a revisién
en fres meses.

>

MIR 08 (8854): Vardn de 18 afios que es traido a Urgencias por
la familia por presentar, mientras estaba comiendo, desviacién
ocular y cefélica a la derecha, seguido de pérdide de conoci-
miento brusca, durante la cual se evidenciaron movimientos
#énico clénicos de los cuatro miembros, de unos 4 minutos de
duracién, quedando posteriormente en suefio profundo durante
unas dos horas. ¢Cudles son el diagnéstico de sospecha?:

1. Sincope vasovagol.

2. Crisis mioclénica.

3. Crisis ténico clénica generalizada.

4. Crisis porcial secundariomente generalizada.*

5. Crisis parcial compleja.

NEUROLOGIA Y NEUROCRUGIA



NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA

VII. EriLEPSIA

4. Causas mas frecuentes de epilepsia seqin la edad

Anoxia perinatal. alteraciones genéficas o del desarrollo, hemorragias, infecciones y en neo-

natos casi cualquier trastorno metabélico salvo huperpofosemlo (ZMIR)

EDAD CAUSA MAS FRECUENTE DE CRISIS EPILEPTICAS
0-2 afios .

2-12 afos ¢ Idiopaticas, crisis febriles(MIR)

12-18afios ¢ |diopdtica, traumdtica

18-35afios ¢ Troumdtica

35-55an0s e Tumeoral(MIR)

Més de 55afos .

5. Crisis febriles

En la actualidad no se consideran epilepsia.

A. EPIDEMIOLOGIA

o 50% de las aisis en los primeros 5 afios.

e Afecton al 2-3% de la poblacién general de nifios. Edad: Entre
los 6 meses y los 5 afios (3MIR). Més en varones.

e Existe una predisposicién genética. (MIR} Hay un patrén de
herencia autosémica dominante con penetrancia reducida.

CRISIS FEBRILES- CF PLUS- GESFS+
FEB1 Cromosoma 8q 13-21
FEB2 Cromosoma 19q 13.3
FEB3 Cromosoma 2q 23-24
FEB4 Cromosoma 5q 14-15
FEBS Cromosoma 6q 22-24
GEFS+1 Cromosoma 19q 13.7(gen SCN1B)
GEFS+2 Cromosoma 2q 21-33(gen SCN1A)
GEFS+3 Cromosoma 5q 34(gen GABRG2)
CF & Cromosoma 2q 23-24(gen SCN2A)

B. CLINICA

o Fiebre mayor de 38°.

e B80% crisis generalizada.

* Pueden ser focales y seguirse de un déficit tronsitorio (peor
prondstico)

C. ELECTROENCEFALOGRAMA

Normal en la mayoria de los casos, en ofros se pueden encontrar
durante unos dios ondas lentas en regiones occipitales, pero a las
dos semanas como maximo se normaliza. (MIR)

D. EVOLUCION
o Se repiten ks crisis en un 20-50% de los casos.
¢ Desaparecen antes de los 5 afios sin secuelas en la mayoria de
los casos.
Factores de riesgo para ser epiléptico en lo edad adulic después
de tener crisis febriles:
1. Retraso psicomotor o alteraciones cerebrales previas
2. Historia familior de ansis no febriles
3. Crisis febriles complejas
o Duracién mayor de 15 minutos.
¢  Repeticién en menos de 24 horas
4. Crisis focales en lugar de generalizadas.

E. TRATAMIENTO

e Medidas antitérmicas.(MIR) y diacepan iv. o via rectal.
(MIR)

« No neceserio tratamiente continuade, solve ansiedad familiar
o que haya alguno de los fadores de riesgo, elegiremos aci-
do valproico. La carbamacepina y la fenitoina son ineficaces
en lo prevencién de crisis febriles.

e Medidas o aplicar: No dejar elevar mucho la temperatura y
que la femilia disponga de diacepam rectal.

Vascular(MIR) alteraciones metabélicas

F. RIESGO DE EPILEPSIA POSTERIOR TRAS CRISIS FEBRILES:
» Si existe alguno de los factores de riesgo un 3%, si no hay
ninguno de estos foclores, el riesgo es del 1% (0,5% es el
riesgo de ser epilépfico de la pobladién general).

16

14 MESES DE EDAD
12 INCIDENCIA CRISIS
» FEBRILES

8

6
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Incidencia de crisis febriles segun la edad del nino.

MIR 01 (7158): Nifio de catorce meses traide a Urgencias por su
madre al observar dﬁiﬂm&n.dimdmdn&nmm

ryci i io de dur:
nolencia pesterior durante cinco mi ngfgg Al Ilegor a Urgencu:s
se observa temperatura de 39°C. Lo explorocién neurolégica es
normal y lo otoscopia muestra signos de ofitis media serosa. La
madre refiere que ¢ lo_edad de seis meses tuvo un episodio
similar, también coincidiendo con fiebre. ¢Cuadl serfa la actifud
mas correcta?:
1. Observacién durante 24 horas e iniciar tratamiente con
carbamacepina.
Realizar TC craneal y puncién lumbar.
TC craneal, puncién lumbar y hemocultivos seriados.
EEGe mlcnor Irotamnemo con Geido valproico.

i itérmico vimienfo_ambu-

;A

latorio.*



6. Epilepsias generalizadas

AUSENCIAS
Infantiles (MIR).
Juveniles

EPILEPSIA
MIOCLONICA
JUVENIL

EPILEPSIA
MIOCLONICA
BENIGNA DE
LA INFANCIA

SD DE WEST

SD LENOX-
GASTAUT

SD DE DRAVET
o EPILEPSIA
MIOCLONICA
GRAVE DE LA
INFANCIA

*R.M: retraso mental

EDAD
INICIO

3-12

9-13a

13-19a

4m-3a

2m-2a

2-10a

TIPO DE CRISIS

Ausencias:
Desconexion
con el medio,
segundos de
duracién. Inicio
y final brusco

Micclonias
breves de
miembros supe-
riores. Con frec
hay alguna
crisis TC gen
Mioclonias
(caida de cabe-
za)

Espasmos en
flexién, exten-
sién o ambos.
En “salvas”.

Polimorfas: T-
clénicas, ténicas
nocturnas,

. aténicas, au-

sencias afipicas

Inicialmente
crisis febriles
afipicas (en <6
meses, focoles
o prolongadas)
Posteriormente
crisis polimorfos

*p.0.: Punta-onda P.P.O.: Polipunia-onda
*ELl: Estimulacién luminosa intermitente
*Crisis T-C: Crisis ténico-clénica

AUSENCIAS TIPICAS

CARACTERISTICAS

Infantiles: Muy nu-
merosas duranie el
dia. No se pierde
tono muscular.
Juveniles: Més espa-
ciadas

Suelen ser al desper-
tar
Desencadenante:
Privacién de suefio y
alcohol

Desarrollo psicomo-
tor: normal

60% encefalopatias
previas a las crisis

Retraso mental. Las

crisis mas caracteris-
ticas son las ténicas

durante el sueho.

85% mutacién del
gen SCN1A

E 23
Hiperventilaciéon 1 segundo

Ausencias fipicas: detencién de la actividad motora y desconexién con el
medio de pocos segundos. EEG: PO 3 Hz

EEG

Act fondo: N
PO* gen 3Hz
desencadenada
por la hiperventi-
lacién

P.O o PPO gene-
ralizada répida.
En 30% desen-
codenada por
ELI*

EEG intercritico:
Normal, durante
lo calda de ca-
beza: PO gene-
ralizada
Hipsarritmia.
Completa des-
organizacién de
la octividad de
fondo en el EEG

Act de fondo
lenta.

P.O difusa

P y PP seguidas o
no de ondas
lentas en regién
frontal

PRONOSTICO

Bueno. 85% des-
aparecen antes
de los 20 o
Juveniles: mas
persistentes

Buena respuesta
al tratamiento. Si
se refira, se repi-
ten los crisis

Bueno desapare-
cenentre 1y5
afios tras el dia-
gnéstico. 10%
mala evolucion
Malo, evolucién a

Sd de Lennox-
Gastaut

Malo, mal control
de las crisis

Malo.

Las crisis se des-
compensan por
aumento de la
temperatura cor-
poral, luz intermi-
fente o excitacion.

JPRRERTE0RRREEREEEY

RM‘

NO

NO

NO

Sl

Sl

TRATAMIENTO

* Valproato
* Valproato +

lamotrigina
Valproato +
Etoxusimide

Valproato (MIR).

e Levetiracetam

Valproato

Vigabatrina (en
casos de e. fube-
rosa)

¢ Valproato

ACTH

Valproato (MIR)
Lamofrigina
Felbamato
(anemia aplési-
ca)

Rufinamida

Topiramato
Valproato

CBZ y lamotri-
gina pueden
agravar las cri-
sis

Estiripentol

Trozado EEG de ausencia tipica. PO generalizada de predominio

Las gusencigs tipicas se asocian en un 80% de cosos a crisis

en regiones frontales a 3Hz

t6nico-clénicos generalizadas y en un 20% a crisis mioclénica.

NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA



NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA

VIl. EPILEPSIA

wssncms ATIPICAS
Clinicamente son muy similares a las fipicas.
Suelen aparecer en pacientes con anomalias cerebrales previos
y refraso mental.
Se asocion con mas frecuencio a automatismos.
En el EEG el inicio y fin de la crisis no es tan brusco y aparece
un patrén de punic-onda lenta (menos de 3Hz). Responden
peor a lo medicacién.

MIR 09 (9227): Nos llega a la consulta un nifio de 7 afios diag-

nosticado de crisis de ausencias tipicas. 2Qué dato dinico de los

abajo expuestos NO esperaria encontrar en el paciente?:

1. Automatismos motores leves en la cara durante la crisis.

2. Confusién riti

3. Descargas generalizadas punta-ondo a 3 Hz en el eleciroen-
cefalograma durante la crisis.

4. Pérdida completa de la conciencia de segundos de duracién.

5. Con maniobras de hiperventilacién podemos provocar las
crisis del nifio

MIR 12 (9835): Nifio de 10 anos con episodios breves de
distracciones (< 1 minuto) en los que no responde o llomadas y
parpadea. Un EEG muestra descargas de punta-onda a 3 ciclos
por segundo. El tratamiento electivo de primera linea lo haria

con:

1. Valproglo.®

2. Carbamacepina.

3. Fenifoina.

4. Gabapentina.

5. Clonazepam.

EPILEPSIA MIOCLONICA JUVENIL

© Curso Miers
Mioclonias sobre fodo en mmbros superiores, mas frecuentes ol desperiar.
Pueden estar desencadenadas por lo falta de suefio, el consoncio, el alcohol
o o la estimulacion luminesa intermitente.

MIR 00 (6773) Varén de 18 afos remitido a la consulia por
haber presentado una crisis generalizada fénico clénica. Refiere

que en los seis meses previos presenta sacudidas musculares
involuntarias que afecian o exiremidades superiores y por lo que

se le caen objefos de las manos. Tiene yn hermano mayor diag-
H il con crisis ralizadas ténico-clénicas. El

EEG _muestra descargas de poli-punta onda generalizada, més

frecuentes duronte la estimulacién luminesa intermitente. 2Cuél

serio el iratamiento mas adecuado?:

1. Carbamacepino.

2. Difenilhidantoina.

3. Acido valproico.*

4, Fenobarbital.

5.  Etosuximido.

MIR 11 (9611): Paciente mujer de 18 aiios, con historia de au-
sencias entre los & y 9 afios, crisis ténico-clénicas generalizadas
de reciente comienzo y salfos violentos de miembros superiores
al desayunar. La clinica empeora con salidas nocturnas de fines
de semana. Un EEG muestra descargas de polipuntas agudos o
6 ciclos/segundo. El diagnéstico més probable es:

Gran mal epilépfico.

Sindrome de Lennox-Gastaut.

Epilepsia sintomética por esclerosis iemporal mesial.
Pequefio mal atipico.

Frilanein mincAnica Lwvanil *

n B WN

MIR 13 (10144) (145): 2Qué férmaco debe recomendarse para
el tratamiento de lo epilepsia mioclénica juvenil?

Fenobarbital.

Acido Valproico. *

Oxcarbacepina.

Difenilhidantoina.

Topiramato.

2ot aalh ks ued

Sindrome DE WEST (ESPASMOS INFANTILES)

Regresion neurolégica. Espasmos en flexion,
Desconexién ambiental, (salvas)
i (2 MIR)

@ Curso Im=nsivo MIR Asnriss ! mmdo

La vigabatrina se ufilize solo en casos muy seleccionados por
producir toxicidad retiniana.

Sindrome DE LENNOX-GASTAUT

EEG: Punta-onda lenta  Ritmo reclutable
(<3 ciclos/seg)

Deterioro mental

Y

© Curvo lnturmteo MIR Aawien

7. Epilepias focales o parciales

* Hablomos de epilepsias focales o parciales cuando las crisis
se inician en una localizacién concreta del cértex. Se aso-
cian a anomalias de la corleza visibles en neurcimogen o
no visibles (criptogénicas).

¢ Las crisis parciales motoras que comienzan por un drea y se
progresan por el resto del hemicuerpo se llaman crisis jock-
sonianas.

7.1. Epilepsia medial (o mesial) del l6bulo
temporal

« Suele haber historia de crisis febriles prolongados y compli-
cadas (no siempre), seguida de unos afos sin sinfomas, para
comenzar en la adolescencia con crisis, en general, parciales
complejas (CPC) que pocas veces se generalizan.

e Los oures (crisis parcial simple que antecede o la CPC) son
frecuentes: viscerales, gustativas, afectivas (p.ej. miedo), au-
tondmicas(sensacién nauseosec...) o psiquicas (episodios de
“deja vu”). Junto a la CPC se producen con frecuencio au-
tomatismos oro-alimentarios o gestucles y o veces cambios
autonémicos como palidez, taquicardia....

» Suele haber confusién o disfasio post-ictal.

Crisis de mdltiples tipos




A. EEG: Foco temporal o fronto-temporal de ondas agudas (en
crisis y ocasionalmente intercrisis). Con frecuencia el foco es
muy profundo, y no se puede regisirar en EEG convencional.

B. RM DE ALTA DEFINICION:Esclerosis del hipocampo (elemento
fundemental en lo fisiopatologio de muchos de estos pacien-
tes).El hipocampo aparece atréfico en secuencia T-2 de RM, y
con hipersenal en secuencia FLAIR.

C. TRATAMIENTO: Con frecuencio la respuesta al trafamiento
médico no es completa, pero responden bien al tratamiento
quirdrgico.

RM craneal, secvencia floir. Atrofia del hipocampo izquierdo tipica de lo
esclerosis medial temporal.

RM craneal, secuencio T2. Atrofia del hipocampo izquierdo tipica de la
esclerosis medial temporal.

MIR 06 (8340): Mujer de 18 afios con antecedentes de meningi-

tis al afo de vida que cursé con crisis convulsivas; a la edad de

16 ofios empieza o presentar episodios de presentacion pluri-

mensual de desconexién del medio precedidos de uno sensocién

epigdstrico_ascendente. Durante lo fase de desconexién realiza

movimienios automdticos con la boca y con miembro superior

derecho y adopta una adlitud disténica del miembro superior

izquierdo, respondiendo de forma incoherente a las preguntas.

Estos episodios duran aproximadamente un minuto y posterior-

mente presenta hipersomnia. Indnque la respuesta correcta:

1. El pociente preseMo crisis_parcial mw
logi m eristicos del lébul | m .

2. Los cuadroes descmos son muy sugestivos de crisis porcnales
complejas de origen frontal.

3. El paciente presenta un sindrome de ausencias juveniles.

4. Las crisis son las carocteristicas de una epilepsia mioclénica
juvenil.

5. El pociente presenta crisis porciales complejas con semio-
logla automotora caracteristicas del lébulo temporal lateral.

7.2. Epilepsia roléndica. (Focal benigna de
la infancia o epilepsia parcial benigna con
puntas frontotemporales)

A. EDAD DE INICIO
Entre los 3 y 12 afos (98%).
Ligero predominio varones.
Ligada a factores hereditarios
Hasta 2-3% de la poblacién general los padece.
CLINICA
Crisis parciales motoras de la regién buco-facial (més frecuen-
fes)
Crisis generclizada de inicio en 18%.
Més frecuentemente nocturnas. (MIR)
Duracién aproximada: 5 minutos.
e Pocos episodios a lo largo de la vida
C. ELECTROENCEFALOGRAMA
* Complejos Punta-Onda, (la punta es més importante) de locali-
zacién centro-temporal.
¢ No es raro que sean bilaterales 0 combien de un lado a ofro en
el registro,
Anomalias fovorecidas por el suefo.
Sélo 1/3 de los nifios portadores de poroxismos en el EEG
fienen crisis epilépticas.
. PRONOSTICO
Excelente. Desoparece en lo pubertad. No alteracién inteleciual.
TRATAMIENTO
Si la fomilia tolera y entiende el problema: Abstencién fera-
péutica. Si no, o en caso de crisis muy frecuentes: Valproato. Se
ha descrito que la carbomacepina puede inducir status eléciricos
durante el suefio en estos pacientes, por lo que no se recomien-
da.

e mep

MIR 03 (7560): En relacién con la epilepsia, es FALSO que:

1. En lo esclerosis mesial del l6bulo temporal suele haber ante-
cedentes de crisis febriles.

En lo fose ténica de una crisis generalizada ténico-clénica
hay cianosis y midriasis.

Las crisis febriles suelen aparecer entre los 3 meses y los
cinco afios de edad.

Las crisis de ausencia tipi
lébulo temporal.*

Los accidentes cerebrovasculares son una cousa frecuente de
crisis en los ancianos.

8. "Status" epiléptico (SE)

* Adividad epiléptica continua o conjunto de crisis epilépticas
repetidos sin recuperacién de la conciencia durante un fiem-
po igual o mayor de 30 min. Esta definicién es Util para
aquellos situaciones con actividad convulsiva evidente, pero
no lo es tanto para los estados de mal epiléptico no convulsi-
vo donde la duracidén no fiene tota implicacién en el pronés-
fico. Otra excepcidn a esta definicién serian las crisis t6nico-
clénicas generalizades ya que aunque no suelen duran mdés
de 1-2 min el riesgo de dafio neurolégico permanente o
complicaciones sitémicas aparece tras 5 min de duracién de

elacionan con logia del
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la crisis.
o Statys epiléptico refractario: Cuando el SE persiste tras tra-

famiento con benzodiacepinas (Bz) + un farmaco antiepilép-
tico (FAE), no hay criterio de duracién.

e Los status no convulsivos son un problema diagnéstico; se
necesita electroencefalograma para ser etiquetados con cer-
teza. El 1,3-16% de los epilépticos pueden desarrollarlo.

A. ETIOLOGIA:

En epilépticos conocidos y en tratamiento con FAE, la causa mds

frecuente de un estado de mal(o estatus epiléptico) es el aban-

dono de la medicacién,

Ofras causas: abuso de alcohol, ACV, fraumatismos, encefalitis,

fiebre...

B. TRATAMIENTO:

Es una urgencia médica: puede llevar a la muerte o dejor secuve-

las permanentes (MIR) (por la anoxia cerebral)

ACTUACION:

NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA
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VI, EPILEPSIA

1. Proteccién de la via respiratoria. (MIR)

2. Coger via venosa

3. Diocepam iv (2MIR) o Clonacepam i.v. Su efecto dura 30
min por lo que al mismo tiempo se debe iniciar perfusién
de Fenitoina, valprooto o levetiracetam.

4. Si a los 30 min no se ha controlado el ataque el riesgo de
secuelas o muerte es muy elevado, debe considerarse la
tratamiento con propofol, midazolom u ofros anestésicos
en UCI.

C. PRONOSTICO

e Tasa de mortalidad del status ténico-clénico > 10% y un 710-
30% con secuelas neurolégicas permanentes (MIR).

e Los sfatus no convulsivos son un problema diagnéstico; se
necesita electroencefalograma para ser etiquetados con cer-
teza. El 1,3-16% de los epilépticos pueden desarrollario,

o El diognéstico de epilepsia es clinico y se basa en el interro-
gatorio, dado que la exploracién y las pruebas de laborato-
rio son con frecuencia normales. Ademds el 50 % de los en-
fermos epilépticos tienen trazados intercriticos normales en el
EEG

9.1. Pruebas diagnosticas

A. EEG

* Sigue siendo el método complementario de eleccion.

¢ Sin embargo, ninguna anomalio paroxistica en el EEG si no
hay sintomas es diagnéstica de epilepsia. El EEG después de
una privacién de suefio, aumente las posibilidades diagnésti-
cas del estudio,

e Ofro posibilidad es la realizacién de video-EEG (MIR) (gold
standar en el diognéstico) prolongados (incluso dias) para
poder filiar correctamente los crisis. Este estudio se conoce
como monitorizacién video-EEG.

GRAFOELEMENTOS EPILEPTIFORMES
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B. NEUROIMAGEN

* Indicado en casi todos los pacienfes con crisis epiléptica de
comienzo reciente. La principal excepcién: nifics con historia
clara y exploracién sugestiva de trastorne epilépfico generali-
zado benigno.

e Lo RM es superior a la TC para demostrar lesiones cerebrales
asociadas a lo epilepsia, (ef pequefios tumores, displasios
corticales, esclerosis medial temporal...)

¢ Neuroimogen funcional: El estudio PET, el SPECT ictal, la
especiroscopia por RM y la RM funcional son dtiles para iden-
fificar la zona epileptégena en pacientes con epilepsia.

9.2. Diagnéstico diferencial

Algunos cuadros transitorios con los que hay que hacer dio-
gnéstico diferencial incluyen:

Sincope

Trastornos psicolégicos: crisis psicdgena, crisis de pénico ...
Trastornos metabélicos: delirium fremens, hipoglucemio ...
Migrafia con cura

AIT

Trastornos del suefio: narcolepsio, cataplejio, terrores noc-
turnos... Induso se pueden presentar crisis ténico-clénicas en

individuos neurolégicomente normales después de haberlos
privado moderadamente de suefio.
e Trastornos del movimiento: fics, mioclonios no epilépticas,
coreoatetosis.
siNcOPE
e Lo distincion de una crisis epiléptica generalizeda y un
sincope es el problema diagnéstico que aparece con mayor
frecuencio. Algunos datos diferenciales son:
®  El sincope, puede estar desencadenado por estrés emodio-
nal, hipotensién. Viene precedido de; debilidad, nauseas,
sudoracién. La pérdida de conciencia es gradual, suele ini-
ciarse con borrosidad visual. Lo durgcién es de segundos.
El aspecto del paciente es pélido y no se acompaofia de mo-
vimientos anormales, en general hay hipotonia muscular.
No suele haber periodo confusional tras lo recuperacién de
la conciencia. En el transcurso de un sincope puede haber
incontinencia urinaric y si es prolongado algunas “sacudi-
das” musculares.

e Los pacientes con sincopes prolongados pueden fener
algunas sacudidas clénicas de caobeza y brazos. Como dato
curioso si se muerden la lengua, lo harén en la punta,
mientras que fras una crisis convulsiva las mordeduras apa-
recen en el lateral de la lengua o en la mucosa de la meji-
lla.

* Los pocientes que tiene "pseudocrisis” o crisis psicogenas,
son a veces complejos de diagnosticar y para ello es nece-
saria la reclizacién de una monitorizacién video-EEG para
registrar estos eventos. (MIR)

MIR 09 (9127): Una mujer de 23 aiios es iraida a urgencias fras
sufrir su primer episodio de pérdida de consciencia. Lo pociente
sélo recuerda que estaba caminando y comenzé a sentir nduse-
as, sudoracién, sensacién de calor oscendente y oscurecimiento
visual. Un testigo afirmé que duranie el episodio, que cpenas
duré 10 segundos, tuvo sacudidas en los brazos y se oriné. La
padiente se recuperd répidamente. ¢Cuél es el diagnéstico mas
probable?:

Crisis epiléptica parcial compleja.

Sincope.*

Histeria.

Crisis epiléptica primariomente generalizada.

Crisis epiléptica parcial, secundariamente generalizada.

th by

MIR 10 (9359): En un paciente diagnosticado de epilepsia que
presenta episodios de falta de respuesta o estimulos externos,
movimientos irregulares de las cuotro exiremidades, ojos cerra-
dos, emisién de llanto y movimientos pélvicos, de cinco a veinte
minutos de duracién y que no responden ol frafamiento con
férmacos ontiepilépticos. 2Cual es el estudic complementario
con mayor probabilidad de adarar el diognéstico?

1. Monitorizacién video-EEG para diagnéstico de pseudocrisis

2. Holter ECG parc diagnéstico de cardiopatia arritmica.

3. EEG de rufina para diagnéstico del fipo de epilepsia (gene-
ralizada o focal).

4. Resonancia mognéfica cerebral pora detectar lesiones
epileptégenas (displasia  cortical tumor, esclerosis tempo-
ral media).

5. Determinocién de
de hipoglucemia.

10. Tratamiento

10.1. Principios generales del tratamiento
con FAES (férmacos antiepilépticos)

1. De ser posible, debe administrarse la dosis més baja de un
solo anticonvulsivo (monoterapia). (MIR)
2. Una 19 crisis en principio no se trata con FAE salvo:
- lesién orgénica cerebral (susceptible de desencadenar
nuevas crisis),
- sd epiléptico definido (por H® familiar y EEG)
3. Crisis repetidas se tratan salvo:
- Factores desencadenantes bien identificados y evitables
(alcohol, (MIR) privacion del suefio)

glucemio capilar para diagnéstico




- Intervalo de intercrisis superior a 4-5 afos

- Epilepsias benignas de la infancia
Todo cambio o supresién de FAE debe hacerse de forma
gradual,

5. Dos precauciones generales para fodo enfermo epiléptico
son: la abstencién del olcohol y mantener el suefic noctur-
no regular.

é. Se utilizarén FAEs en los 3 primeros meses tras un frauma-
fismo créneo-encefélico severo, o tros la cirugia de un tu-
mor, posteriormente si no ha habido crisis se retiraran.

Mecanismos de accion de los farmacos onfiepilépticos

INHIBEN
| | |
Canales de No Conales de Ca Trasmision
glutamatérgica
Fociinen i Inhibiion GABErgIca

Los FAES action sobre canales iGnicos neuronales, canales del sodio, del
calcio, del K y tombién scbre receptores del GABA (neurofransmisor inhibidor)
o del glutamato (neurofransmisor excitodor)

MIR 01 (7233): Paciente de 45 afios, iraide a Urgencias por su
familio porque escucharon un grito y le encontraron en el suelo,
con actividad ténica clénica generalizada. Tiene antecedentes de
etilismo crénico, pero en las Glfimas 24 horas no ha bebido y ha
permanecido en casa, por no encontrarse bien. En Urgencias no
se observa focalidad neurolégica, esté orientado y presenta
temblor postural en las manos e infranquilided. 2Cudl es la
octitud més correcta?:

1. Observocén en el hospital e iniciar fratomiento con difenil-
hidantoina.

f;mmal y alto si éste es normal.
Traslado inmediato a un centro de desintoxicacién.
Alta con tratamiento antiepiléptico.

a0 N

MIR 12 (9988): Todos los anticonvulsivantes que aparecen a
confinuacién, EXCEPTO uno que debe sefalar, bloquean los
canales de sodio dependientes de voltaje:

Lamoftrigina.

Carbamazepina.

Gabapentina.*

Fenitoina.

Acido Valproico.

0.2. Eleccién del FAE

* En general los sindromes de epilepsia generalizada idiopétfi-
co se fratan con : valproato como férmace principal, siendo
también Otiles lomotrigina, topiramato y levetiracetom.

e Cuando el sindrome epiléptico cursa con crisis focales, los
farmacos principales son: Carbamacepina y oxcarbacepina,
fenitoino, o cualquiera de los usados en crisis generaliza-
das.

— oawN -

FARMACOS / TIPOS DE CRISIS

PRMTCR?KKCVPA[!(‘IWM

FPorcicles

e |1 |

Ausencias {
Miockonias ‘
Tonicns

¢ Empeoramiento [N

FARMACOS ANTIEPILEPTICOS:
CBZ: Carbomacepina

VPA: Yolproato

OXC: Oxcarbazepina

LTG: Lomotrigina

LEV: Levetiracetam

TPR: Topiramato

PHT: Fenitoina

PB: Fenobarbital.

GBP: Gobapentina

» Este grupo de férmacos esté oprobado pora su uso en monofera-

pia.

» Existen ofros férmacos que tiene solo indicacién como terapio
asociada a uno o mds de los anteriores si las crisis no se contro-
lan: Tiagobina, Pregobalina, Zonisamida(ZNS), Lacosamida(LCS),
Eslicarbacepina(ESL), Retigabina(RTG), Perampanel (PER)

» Algunos farmacos como: carbamaceping, oxcarbazeping, fenitoi-
na, gabapenting, fiogabina o pregabalina pueden empeorar cri-
sis de ausencias y crisis mioclénicas.

* Valproato, topiramato y lamotrigina fienen también indicocién
como profilaxis de la migrafia.

¢ El férmaco que menos inferacciones medicamentosas fiene y
mejor perfil de tolerancia es LEV (MIR)

EFECTOS SECUNDARIOS PRINCIPALES DE LOS FAES
CBZ /OXKC (oxc * Rash curaneo
menos infensidad * Anemia aplésica
de e. secundarios) * Mareo, diplopia
» Hepatotoxicidad
« Hiponatremia
VPA « Hepatotoxicidad
* Aumento de peso
s Temblor
¢ Calda de pelo
* Hirsutismo
* Irregularidades menstruales
* Ovario poliquistico
* Leucopenio
* Trombopenia
PHT * Ataxia
* Diplopia
 Rash cuténeo
« Hiperplasia gingival(2MIR)
« Hirsutismo
e Endurecimiento de rasgos fociales
« Atrofia cerebelosa
« Polineuropatia
* Osieoporosis
* Anemia aplésica
* Hepatotoxicidad
PB « Deterioro cognitivo
* Somnolencia
* Hepatotoxicidad
¢ Osteoporosis
LTG ¢ Rash cuténeo
TPR el de MAS * Somnolencia
efectos 2° « Trastornos cognitivos
* Trastornos del estado de énimo
* Disminucién de peso
¢ Célculos rencles
* Parestesias
* Miopia aguda
vT e Minima somnolencia
NS » |rritabilidad
* Confusién
* Somnolencio
® Deterioro de memoria
» Céleulos renales

LCS * Mareo, inestabilidad, diplopia
RTG + Somnolencia

¢ Retencién urinaria

s Mareo

N

* En ocasiones se producen interacciones medicaomentosas entre los
FAES y entre FAES y otros férmacos. Los FAES inductores disminu-
yen los niveles de otros férmacos, y los FAEs inhibidores enzimdfi-

ens. los aumentan.
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VII. EPILEPSIA

FAEs inductores enzimdticos FAEs inhibidores
enzimaticos
e Fenitolna * Valproato
* Fenobarbital
e Carbamacepina / Oxcarbacepina
* Sise uson F inductores enziméti-
cos(fenitoina, fenobarbital, carbama-

teping, primidona..) pueden produtt
una deficiencia transitoria y reversible
en los factores de la coagulacién de-
pendientes de la vitamina K en el re-
cién nacido (MIR)

MIR 11 (9731): ¢Cuél de los siguientes antiepilépticos se espera
que produzca un menor nimero de interacciones farmacolégi-
cos?:
. Fenitoina.
2 Acido Valproico
3. Levefiracetom.*
4. Corbomazepina.
5. Oxcarbazepina.

10.3. Tratamiento quirdrgico de la epilepsia

e 20-30 % de los pocienfes con epilepsia son resistentes al
tratamiento médico (a pesar de reclizar combinaciones de
fdrmacos). £n algunos de ellos la cirugia puede ser muy efi-
caz.

* Indicada en epilepsio férmaco-resistentes.

®  Especialmente dtil en casos de:

o Esclerosis medial femporal
o Displasias cortficales

e Lo seccién del cuerpo calloso se ha mostrado eficaz en las
convulsiones ténicas o atbnicas intratables, generalmente
cuando forman parte de un sindrome de convulsiones mix-
tas (p.ej. sindrome de Lennox-Gastaut), como cirugia palia-
fiva (para evitar las caldas por crisis)

11. Epilepsia y mujer

e Todo embarazo en una mujer epiléplico debe ser conside-
rado de alfo riesgo, aunque lo normal es que no haya com-
plicaciones.

e Durante el embarozo,50 % de pacientes, se mantiene esta-
bles, 25 % meioran y 25 % empeoran de sus crisis.

e Lo embarazada debe seguir fraténdose, ojustar la dosis o la
minima eficaz y mantener monoferapia si es posible. (MIR).
Previo al embarozo y en los 3 primeros meses de este, esié in-
dicada el tratamiento con ac félico en pacientes epilépticas.

e Durante el embarozo es posible que disminuyan los niveles
sanguineos de FAES, yc que los estrégenos actan como in-
ductores enziméficos y disminuyen los niveles. Ademaés al
cumentar el volumen sanguineo, hay mayor volumen de
distribucién,

o Se puede dar lactancia, excepto en las mujeres que tomen
barbitdricos (aunque fodos los FAE pasan o la leche).

* Teratogenicidod: Todos los FAEs pueden ser tferatégenos,
especialmente el Valproato sobre todo si va en combinacién.
g;puedenproducin alteraciones del fubo neural como ESPINA

FIDA.

* A mayor nimero de férmacos usados, mayor riesgo de terato-

*  Se recomienda administrar vit K 20mgr/dfa en el Gltimo
mes de gestacién en embarazadas en fratamiento con
farmacos inductores enziméticos, y 1mg por via i.m. ol re-
cién nacido

e Otros efectos teratégenos:

. Malformaciones cardiacas

Hendiduras oro-facioles

Hermnia inguinal o umbilical

CIR. {Crecimiento intrauterino retordado)

AWON~

Epilepsia catamenial: el 50 % de los mujeres tienen sus crisis
relocionadas con la menstruacién, La asociociéon de aceta-
whumidu ul 1esiu Jde F untiepitépiicos durante la menstrua-
cién se ha mostrado eficoz en estos casos.



1. CONCEPTO

* Convulsién: Movimiento involuntario como consecuencia de una descarga anormal eléctrico hipersincrona procedente del SNC.
Cirisis epiléptica: Conjunto de fenémenos motores y no motores como consecuencic de esa descarga.
= Sindrome epiléptico: Engloba una serie de aspectos odemas del tipo de crisis como: eded de inicio, pronéstico, faciores precipitan-

fes.. Dishngmmos sindromes: |diopéticos: de origen genético, Sinfométicos: secundarios a lesiones cerebrales y Criptogénicos: se su-
pone un origen focal, que no ha podido ser demostrado.

* La epilepsia afecia entre 0,5-1% de lo poblacién

2.T7IPO

2.1. GENERALIZADAS: Lo descarga en el EEG es difusa y simétrica. Entre estas crisis estén: Ausencias tipicos y atipicas, crisis miocléni-
cas, crisis tbnicas, crisis ténico-clénicas y crisis aténicas.

2.2.PARCIALES: Los pnmeros signos clinicos o EEG freducen una localizacién concreta como origen de la crisis.

Crisis porcioles simples: sin pérdida de conciencia. Pueden tener: sinftomas mofores, sintomas sensitivos o sensoriales, sintomas vegetati-
vos, sinftomas psiquicos

: alteracién del nivel de conciencia. Amnesia del episodio. Suelen acompafiarse de automatismos (orolingua-
les, distonio en una manc) con breve periodo confusional posterior.

3. CAUSAS DE EPI

e 2-12 aios: ldiopdticas, Crisis febriles.
. 12-18 afios: Idiopética, traumética.

. 18-35 afios: Traumética

. 35-55 afos: Tumoral.

4. CRISIS FEBRILES

0 - 2 afos: Anoxia-isquemia peringtal. En neonatos , irastornos melabélicos

Mas de 55 afios: Vasculer -Trastornos metabélicos (uremia, insuficiencia hepétice anomalias elecirolfficas, hipoglucemia, hipercapnia)

e Afecton 2-3% de los nifios. Aparecen en relacién con fiebre. Ocurren entre los 6 meses y 5 afios. No se consideran epilepsia sino un

fenémeno critico edad-dependiente . Se repiten entre 20-30% de casos.
e 80% son crisis generalizadas. Si son focales, peor prondstico.
e  Tralamiento: Medidos onfitérmicas. Diacepam rectal. No fratamiento continuado

5. EPILEPSIAS
TIPO DE CRISIS | CARACTERISTI CAS EEG PRONOSTICO |RM* |  TRATAMIENTO
AUSENCIAS Ausencias: Infantiles: Muy nu- | Act fondo: N Bueno. 85% NO (e Valproato
Infantiles 3-12 | Desconexién merosos durante el | PO* gen 3Hz des- | desaparecen = Valproato +
Juveniles 9-13a | con el medio, dia. No se pierde encadencda por la | antes de los 20 ¢ lamotrigina
segundos de tono muscular, hiperventilacién Juveniles: més » Valproato +
duracién. Inicio | Juveniles: més es- persisientes Etoxusimida
final brusco paciadas
EPILEPSIA 13- | Mioclonias Suelen ser ol des- P.O o PPO genera- | Buena respuesta |NO | e Valproato
MIOCLONICA 190 | breves de pertar lizada a 3Hz. ol tratamiento. Si o Levetiracelam
JUVENIL miembros supe- | Desencadenante: En 30% desenco- | se refira, se
riores. Con frec | Privacién de suefio y | denada por ELI* repiten las crisis
hay alguna alcohol
crisis TC gen
EPILEPSIA ém- | Mioclonios Desarrollo psicomo- | EEG infercritico: Bueno desapare- | NO |« Valproato
MIOCLONICA 2a {caida de cobe- | tor: normal Normal, durante lo | cen entre 1-5 @
BENIGNA DE LA za) cafda de cobezo: | tras el diognésti-
INFANCIA PO generalizade co. 10% mela
evolucién
SD DE WEST 2m- | Espasmos en 60% encefalopatias | Hipsarritmia. Com- | Malo, evolucién | SI |« Vigobatrina (en
2a flexién, exten- prevics a los crisis pleta desorganiza- | a Sd de Lennox- esclerosis tuberosa)
sién o ambos. cién de la octividad | Gastaut « Valproato
En “salvas”. de fondo en el EEG o ACTH
SD LENOX- 2-5a |Polimorfos: T- | Retraso mental. Las | Act de fondo lenta. | Malo, mal con- |SI |« Valproato
GASTAUT clénicas, ténicas | crisis més caracteris- | P.O difusa trol de las crisis * Lomotrigina
nocturnas, atd- | ticas son las ténicas » Felbamato {ane-
nicas, Ausencias | durante el suefo. mia aplésica)
atipicas * Rufinamida

*R.M: retraso mental, *P.O.:

clénica

Punta-onda P.P.O.: Polipunte-onda, *ELI: Estimulacién luminosa infermitente, *Crisis T-C:

Crisis ténico-

NEUROLOGA Y NEUROCIRUGIA




P VI EPILEPSIA

PSIAS FOCALES
Edad de

Tipo de crisis Caracteristicas EEG Pronéstico Resonancia | Tratamiento
inico magnética
Esclerosis Me- | 14-19 a | Crisis parciales del Elevado % de pacien- | Act de fondo:N | Alto % de Esclerosis | Ciruglo
sial Temporal I6bulo temporal tes con historio de Puntas en reg | resistencia hipocampal
crisis febriles prolon- | temporal farmacolégica
[— gadas o1
EPILEPSIA RO- | 3-12 A | Crisis porciales de la | Pocos episodios a lo | Actividad de Excelente, Normal Se prefiere
LANDICA regién buco-facial. largo de la vida fondo: Normal |desaparece NO tratar
18% de crisis TC gen P.O: centro- antes de la
temporal pubertad

7. "STATUS" EPILEPTICO

e Actividad epiléptica durante un tiempo igual o mayor de 5 min. si son crisis generalizadas ténico-clénicas 0o 30 min si son crisis con-
vulsivas no generalizadas. cuando el estatus es de crisis no convulsivas no esté claro a partir de que tiempo se produce dafio cere-
bral. Puede ser una crisis duradera o dos o més crisis con recuperacién incompleta de la conciencia entre las mismas.

» Status epiléptico refractario: Cuando el SE persiste tras tratamiento con benzodiacepinas (Bz) + un farmaco antiepiléptico (FAE), no
hay criterio de duracién

» En epilépticos conocidos la causa m@s frecuente de un estado de mal es el abandono de la medicacién

¢ Es una urgencia médica: puede llevar o la muerte o dejor secuelas permanentes.

« El trafamiento fundamental es la preparacién de una eventual ventilacién asistida y administracién de donacepom o diacepam
infravenoso.

1ICO DIFEREN -

Principalmente debe hacerse con sincopes o con oiros fenémenos paroxisticos no epilépticos (pseudocrisis o crisis psicégenas), para ello
es muy imporiante la monitorizacién video-EEG.

9. TRATAMIENTO
e Ung 1° crisis en principio no se irata con farmacos anfiepilépticos salvo lesién orgénica cerebral o sindrome epiléptico definido.
FARMACOS / TIPOS DE CRISIS PB: Fenobarbital,
M BT CRZ/ONC VPA LTG IVT Tee. PHT: Fenitoina,

CBZ: Carbamacepina,
OXC: Oxcarbacepina,
VPA: Valproatio,

LTG: Lamotriging,
TPR: Topiramato,

LVT: Levetiracetam

Porcicles
T-C Gen prim

Avsencias
Mincionion
Tonicas
' I Empeoramiento

e Algunos férmacos como: carbamacepine, oxcorbozeping, fenitoing, gabapenting, fiagabina o pregabalina pueden empeorar crisis de
ausencias y crisis mioclénicas

EFECTOS SECUNDARIOS DE LOS PRINCIPALES FAES

Fenitoina o difenilhidantoina: mareo, diplopia, hirsutismo, hiperplasia gingival
Carbamacepina: rash, leucopenia, mareo, diplopia.

Topiramato: litiasis renal, somnolencia.

Fenobarbital: sedacién.

Valproato: toxicidad hepdtica, aumento de peso, calda de cabello.
Lamotrigina: rash cuténeo.

10. EPILEPSIA Y MUJER

¢ Lo embarazada debe seguir fraténdose, ajustar la dosis a la minima eficaz y mantener monoterapia si es posible.

o Teratogenicidad: Todos los FAEs pueden ser teratégencs, especialmente el Valproato y sobre todo la combinacién de férmacos. Se pue-
den producir alteraciones del tubo neural (espina bifida...)u ofras anormalidades como: labio y paladar hendido, defectos cardiacos,
hipeplesia digital y displasia de los vhas.

e Previo ol embarazo y en los 3 primeros meses de este, esté indicada el tratamiento con acido félico en pacientes epilépticas para
disminuir el riesgo de malformaciones del tubo neural. Los FAE con accién inductora enzimdtica (fenitoina, fenobarbitel, carbama-
cepina y primidona) pueden causar deficiencia transitoria y reversible de los factores de la coagulacion dependientes de la vit K en
el recién nacido. Interaccionan con ofros F disminuyendo sus niveles. Se recomienda administrar vit K 20mgr/dia en el Gltimo mes
de gestocién en embarazadas en fratamiento con farmacos inductores enzimdticos, y 1mg por vie i.m. al recién nacido.

NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA
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SISTEMA EXTRAPIRAMIDAL:

¢ Formado por: nicleo coudodo, nicleo lenficular, nicleo
subtalémico, sustancia negro, nicleo rojo y cerebelo.

¢ Se encarga de la motilidad involuntaric, regula el tono mus-
cular y los movimientos automdticos. Su afectacién ocasiona-
ra:

o Rigidez,

o interposicién de movimientos involuniarios (femblor, corea)

o incoordinacién

o olteraciones posturales (distonia)

1. Sindrome de Parkinson

Parkinsonismo = sindrome con combinacién variable de:
Temblor.

Rigidez

Bradicinesia = Lentitud de movimientos

Alteraciones de la marcha y postura = Paso acorfado, difi-
cil levantar los pies, postura inclinada hacia delante.

1.1. Clasificacién
PARKINSONISMOS
Idiopéticos o Primarios Secundarios
¢ Enfermedad de Por- ¢ Farmacolégico:

ot i B

haloperidol,

kinson risperidona, cleboride, fenofiaci-

Atrofia multisistémica nas, tiapride, pimozide, sulpiri-

Parélisis supranuclear  de, cinaricina, metoclopramida,

progresiva(MIR) flunaricina, metil-dopa, reserpi-
e Degeneracién cérfico-  na y tetrabenzacing

basal » Téxicos exégenos: Manganeso,

Enf de Huntington CO, MTPT, metanol Hg

Enfermedad de Alz. * Estado locunar vascular

heimer y ofras demen- * Metabdlico

cios (Ej.: demencia por -Hipoparatiroidismo, calcifica-

cuerpos de  Lewy). ciones idiopdticas de ganglios

(MIR). de la base o enf de Farh,
-Encefalopatia porto-sistémica
-Enf de Wilson

¢ Hidrocefalia a presién normal

* Los porkinsonismos son cuadros clinicos con sinfomas simila-
res a los de lo enfermedad de Parkinson, a los que con fre-
cuencia se unen otros sintomas o signos. Suelen tener mala
respuesta a L-dopa.

2. Enfermedad de Parkinson (EP)

Cuedro dinico caracterizado por:

¢ Temblor

Rigidez

Acinesia

Trastornos posturales y de la marcha

2.1. Etiologia y epidemiologia

e Etiologla: desconocide.

¢ La prevalencio aumenta con la edad.

* Menor frecuencia en fumadores.

La lesién aparece en lo pars compacta de la sustancia nigra del

mesencéfolo, con inclusiones neuronales lleamadas “cuerpos de

Lewy", produciéndose un déficit de células dopominérgicas en el

sistema nigro-estriado. (en la sustoncia nigra, nicleo caudado y

putamen)

o) + de la DOPMINA: (MIR) para que exista clinica debe existir
disminucion entre 60- 80% de la dopamina y de las neuronas
de la sustancia nigra

b) Acetilcolina normal (elevacién funcional) (MIR)

}
O Curw Ineraire

Lesién de la sustancia nigra
Otros:
e [ de noradrendlina (contribuye probablemente a la de-

presién, la disautonomia y a los episodios de blogueo con
una intensa acinesia), (MIR).

* Hoy disminucién también de serotonina.

2.2. Diagnéstico

El diegnéstico es clinico.
1. Presencia al menos 1 cfio de dos de los signos cardinales de la
enfermedad.

2. Respuestc al tratomiento con L-dopa ol menos durante 1 ario.
2.3. Sintomas motores

A. TEMBLOR
e El femblor es una oscilacién involuntaria a 4-6Hz ritmica, sobre
un eje tedrico.
El 30% de los pacientes con EP NO tiene temblor
El comienzo es uniloteral, (MIR) comienza en una mano, pasa a
la piema del mismo lado y luego a la ofra mano {En el temblor
esencial suele posar de una mano a ofra antes que a miembros
inferiores). El lado del inicio de los sinfomas seré el més afecto.
e Es de reposo, predomina en los dedos (contar monedas) y se
acentia ol caminar, con el estrés, lo conceniracién o al senfirse
observado. Desaparece con el suefio
Mas llomativo en manos, menos en piernas.
El temblor en la EP puede ofeclar a la mandibula, lenguo o
cabeza, pero estos segmentos se afectan més en temblores
esenciales,
e Un 10% osocia al temblor de reposo un temblor postural o
de occién. (2MIR)
. RIGIDEZ
* Resistencia a la movilizacién pasiva. Rigidez en “rueda dentada’.
Rigidez "cérea" o en *tubo de plomo"(MIR). Se acentGa con el
movimiento voluntario de la mano contralateral (signo de Fro-
ment). No disminuye con el suefo o las emociones.
Ocasiona la tipica postura de flexién del cuello, codos y rodillas
Se deteda en: Carpo, codo, cuello
Aparece precozmente en muisculos axiales del fronco y el cuello.
Dificulia aun més el movimiento y produce dolor.

Dificultod pora los movimientos finos de Jos dedos, cambios en la escritu-
ro: micrografia



C. ACINESIA / BRADICINESIA (2MIR).

Es CASI CONSTANTE, consiste en la lentitud de movimientos.
Dificuliod para movimientos finos como abrocharse los botones,
atarse los zapatos,..

Pérdida de movimientos asociados (braceo al andar)
Fatigabilidad de los movimientos repetidos.

Amimia: Poca expresividad, cara de mdéscara, no gestos, no
parpadeo.

Voz: Monéiona, hipotonia, folta de entonacién.

Escritura: Pequefa e irregular,

Movimientos: Lentos e incompletos, dificil girar en la coma.
Es el sintomo més incopacitante.

Alerocién de la marcha

4

Postura tipica de un paciente con enfermedad de Parkinson

CURSO INTENSIVO MIR ASTURIAS

D. PERDIDA DE REFLEJOS POSTURALES

Alteracién en la postura.

Alteraciones en la marcha (MIR): Marcha lenfa, o pequeiio
paso, arrastrando los pies como persiguiendo su ceniro de gra-
vedad (festinacién).

Lo marcha puede estar alterada, pudiéndose producir blo-
queos bruscos durante la misma o dificulted para iniciarla o
frenarse. (efectos norodrenérgicos)

Falta de braceo al caminar, inicialmente en e lado por el
que se inician los sintomas.

Inestabilidod paro la marcha y dificultad pora mantener el
equilibrio frente a pequefios obstéculos. Dificuliod para los gi-

No mantfiene la postura si se le empuja (retropulsién), no puede
caminar hacia atrés.

2.4, Sintomas no motores de la enfermedad de Parkinson

PSICOSIS DEMENCIA

Alucinaciones

visuales o delirios.
Se osocion al
tiempo de evolu-

Sintomas neuropsicolégicos, que
consisten en trostomos de tipo
“frontal; Lenfificacion de los proce-
sos mentoles y de la toma de

SINTOMAS SEN-  SINT DISAU-  DEPRESION (MIR). SUENO (MIR).
SITIVOS TONOMICOS

Dolores  osteo- Hipotensién Sintomas depresi- Mayor incidencia de

musculares ines- orostética(MIR). vos, anhedonia, los frastornos de

pecificos:  Tiran- onsiedad, fatigo, suefio de la fase

tez, calambres, Estrefimiento oparecen hasta en REM

entumecimiento  (signo precoz) el 40% de pacien-

disestesios, que- tes. Mayor incidencia del

mazoén. Disfuncién sindrome de piernas
sexual y sinto- Estos signos pre- inquietas durante el

Hiposmia, hasta mos  urinarios ceden al diognés- suefio

en el 90% (signo (signo tardio)
precoz)

tico hasta en un
30% de casos

Dificultad de conci-
liacién del suefio por
molestias propiaos de
la enfermedad

cién y al trofa-
miento  dopami-
nérgico

La aporicién de
alucinaciones
aumenta el riesgo
de demencio.

decisiones, perseverocién, dismi-
nucion de la fluencio verbal, alte-
raciones de las tareas visuoespa-
ciales.

Aparece deterioro cognifivo en el
70% de los mayores de 80 afios.
Lo ausencia de femblor y el pre-
dominio de sinfomas motores no
dopominérgicos (alt de deglucién
o del habla) favorecen la demen-

«a.

MIR 13 (10145) (146): Los sintomas motores en la enfermedad de Parkinson predominan y definen esta entidad. No obstante, los sin-
tomas en otras esferas, son a veces muy relevantes y se denominan con el nombre general de "Manifestaciones no metoras de la enfer-
medad de Parkinson" 2Cual de los siguientes se considera un sinftoma no motor de la enfermedad de Parkinson?

Hipoglucemia.
Hipotensién orfostatica. *
Crisis de ausencia.
Cefalea.

Polineuropatia motora.

e o

NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA




P W VIIl. PATOLOGIA DEL SISTEMA EXTRAPIRAMIDAL

NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA

ETAPAS DE LA ENFERMEDAD DE PARKINSON

Fase presintomdtica: depresién,
cambios de carcter, hiposmia,
esfrefiimiento, ...

Fase Diagnéstico
presintomatica  Jinico
! Sintomas no motores
Fluctuaciones no motoras
Afos evol 0 5 12 15
Lima Complicaciones motoras Alevacionas
de miel - Fluctuaciones cognifivas
- Distinesias

Complicaciones. psiquidtricas

2.5. Evolucién

Progreso lenfo pero inexorable.
Los farmacos han conseguido aumentar el fiempo de supervi-
vencia entre 10-20 ofios.

* Un 25% de pocientes estén severamente incopacitados a los 5
afos del diagnéstico, un 65% a los 10 afios y un 80% a los 15
anos.

¢ No es posible saber la evolucién futura al inicio.
2.6. Pruebas complementorias

RESUMEN ESTUDIOS DE MEDICINA NUCLEAR EN TR EXTRAPI-

RAMIDALES
Ent de Parkinson Otros parkinsonismos
primarios
DAT-SCAN Patolégico Patolégico
IBZM-SPECT Normal Patolégico
MIBG-SPECT Patolégico Normal

2.7. Tratamiento

ESTUDIO CON '*

Esla sustancio, andlogo de la cocaing, hene una alta afinidad por
los trasportadores de dopamina presindpticos, especialmente del
estriado. En pacientes con enf de Parkinson hay una disminucién
asimétrica de la captacién de la sustanca por el estiatum. Esta
hipocaptacién también aparece en afrofia multistémica, degenera-
cion cortico-basal, pardlisis supranuclear progresiva o enfermedad
por cuerpos de Lewy.

Lo coptacién es normal en femblor esendal o parkinsonismo far-
macolégico o vascular,

IODOBENZAMIDA (IBZM)-SPECT

EvalGa el estado de los receplores dopaminérgicos post-sinGpticos
del estriado.

En casos de enfermedad de Parkinson el IBZM-SPECT seré normal,
mientres que se mostrara hipocaptacién del radioférmaco en el
resto de parkinsonismos primarios.

MIBG- SPECT (metoiodobencilguaniding)

Es un estudio de lo inervacidn mioccdrdica. En lo enfermeded de
Parkinson el fallo del sistema nervioso autbnomo (SNA)} se produce
por la perte post-ganglionar del SNA, mienfros en lo atrofia multi-
sistérnica hay degeneracién preganglionor y de las neuronas auto-
némicas del sistema nervioso central.

MIBG cuantifica la inervacién simpética cardiaca post-ganglionar.
En pacientes con EP hay disminucién de la captacién cardiaca de
MIBG, mientros en las atrofias mwltisistémicas o pardlisis supronu-
clear progresiva la coptocién es normal.

Q)

N

DAT-SCAN: izquierda: Normal. Derecha: Hipocaptacién de rodiofarmaco

por el estriado biloteral de predominio izquierdo. Esta imogen es compa-
tible con enf de Parkinson pero fambién con ofros porkinsonismos prima-
rios

« TRATAMIENTO MAS IMPORTANTE: L-DOPA csociada a Carbi-
dopa o Benserocida, que son inhibidores de lo dopo-
decarboxilasa periférica.

* Al afiadir los inhibidores de la dopa-decarboxilasa, se evitan los
efectos secundarios de lo transformacién de L-dopa en dopa-
mina fuera del SNC, que son: nauseas, vémilos, hipotensién,
arritmias. El inhibidor de la dopa-decarboxilasa, no afraviesa la
barrera hemato-encefdlica.

* En pacientes de edad avanzada {(més de 70anos), la L-dopa se
recomienda como fratomiento de inicio.
ni miné -si

» Se recomiendan como tratamiento do inicio de la enfermedad en

pacientes “jovenes”, menores de 65-70 ofics pora disminuir el

riesgo de discinesias a largo plazo.

Ropirinol, Pramipexol, Rotigofina (en porches).

Bromocriptina, Lisuride, Pergolide y Cabergolina, son derivados

ergéticos y aumenton el riesgo de fibrosis valvular cardiaca (pergoli-

?e), fibrosis mediastinica o retroperitoneal (bromocriptina y cabergo-

ina).

* Nauseas, vémitos, alucinaciones o hipotension postural pueden ser

efectos 29 de L-dopa o de agonistas dopaminérgicos.

Oftros efectos 29 como somnolencia diurna, alucinaciones y trastor-

nos del conirol de impulsos (juego patolégico) aparecen més fre-

cuentemente con agonistas.

Al inicio del fratomiento una o dos dosis al dia de L-dopa ¢ ago-

nistes dopaminérgicos, controlan los sinftomas del paciente. Poste-

riormente se producen los fenémenos de deterioro fin de dosis o la
falia de respuesta a alguna dosis lo que produce los fenémenos de

*on" (sitvacién de buena movilidad del paciente) o de "off{paciente

imposibilitedo para los movimientos).




CURSO INTENSIVO MIR ASTURIAS

TRATAMIENTOS COMPLEMENTARIOS EN LA ENFERMEDAD DE PARKINSON

IMAOs Anticolinérgicos Inhibidores de la CO- Amantadine Apomorfina
MT (cotecol-orto-metil-
transferaso)
Selegilina Actualmente en desuso. Eficaces mas para el Tolcapone, Es un anticolinérgicoy Es un ogonista, se utiliza
Rasagilina temblor, que para los ofros sintomas. Con- Entacapone Inhibidores liberador de dopami- por via subcuténea como
Se utilizan traindicodos en ancionos. Efectos secunda- de la COMT periférico, no. Su efedto suele medicacién de rescate en

como neuro- rios: estrefimiento,

profec-

desde etapas sudoracién, alieracidn de la acomodacién,

inicioles de la agravan el glaucoma de éngulo cerrado...

enfermedod  (no suprimir bruscamente). PuedenT lo
demencia y ocosionar confusién y alucina-
ciones

e Asociomos un laxante (Domperidona, que atraviesa mal la
barrera hematc-encefélica).
Se recomiendan dietfas ricas en fibras.
Los betablogueantes (propanolol) (MIR) pueden ser (files
para trotar el temblor de accién.
e Cuando oparecen fluctucciones motoras o periodos de blo-
queo, los estrategias terapéuticas pueden ser:
e Afadir un ogonisto dopaminérgico si el paciente es-
t& en monoterapia con L-dopa
e Aumentar en nimero de tomas al dia.
e Asociar un inhibidor de la COMT

Si se agotan los recursos terapéuticos tendremos la opcién de:

o Ciruglo: Lo técnica de eleccibn es la estimulacién mediante
electrodos del nicleo subtalémico de Luys, que puede ser bilate-
ral. Esté indicada en pacientes con discinesios importantes en
periodos “on” o que respondan mal a la medicacién.

e Bombo de infusién continua de levodopa infraduodenal que
permite hacer ajustes mds especificos.

Tratamiento quirdrgico de lo enfermedad de Parkinson

2.8. Efectos secundarios de la medicacién
(dosis-dependientes)

refenciéon  urinaria, prolongan lo accién de declinor
tores sequeded de boca, disminucién de lo la L-dopa

AL INICO DEL TRATAMIENTO

e Nauseas y vémitos (MIR),
mejoran con domperidona
Hipotensién ortostética
Cuclquier trastorno psiquid- *  Fenomenos on-off*
trico, sobre todo cuadros ® Discinesias de tipo corea
confusionales, delirios o alu- ® Distonia en “on” o en “off*
cinaciones (MIR) * Trostornos psiquidtricos

TARDIOS

Fluctucciones motoras
* Deterioro fin de dosis

(wearing off)

* Fenémenos on-off: Paso de momentos de correcta movilidad @

otros de total inmovilidad de modo més o mencs brusco.

* Los agenistas dopaminérgicos (bromocriptina) pueden producir
edemas maleolores con dolor y enrojecimiento de los pies.

(MIR)

entre  3-6 periodos off prolongados
meses después del resistentes o olros terapéu-
inidio de su uso. ticos.

¢ Lo supresién brusca de la L-dopa puede producir un cuadro de
hipertermia maligna. También se ha observado esta complica-
cién al pasor de preparados esténdar a preparades Retord de
L-dopa. Es posible que se focilite por la asociacién con inhibido-
res selecfivos de lo recoptacién de serotonina (ISRS), infecciones
intercurrentes o calor excesivo.

® Los efectos secundarios de los agonistas dopaminérgicos son
similares a los de lo L-dopa.

Alucinaciones

TR psiquidtricos

R Astarias 2004

El uso prolongado de L-dopa prede dar lugor
a movimientos anormales fipo corea

FAM 00 (6526): Seiale cual de estos férmacos esté CONTRA-
INDICADO en los pacientes con enfermedod de Parkinson muy
ancionos:

Levodopa + benseracida.

Levodopa + carbidopa.

Levodopa retard

Anticolingrnicos ®

Agonistas dopaminérgicos.

SN

MIR 00 (6966) 2Cudl de los siguientes es lo enzime responsable
del cotobolismo de los cotecolomings, localizado fundamentol-
mente en el espacio exitraneuronal y utilizada como diang fera-
Mgm_dgmm_dmgge_gmm'&'
Dopamina beta hidroxilasa.

Acetil colinesterasa.

Monoaminoxidasa A

N-metil transferasa.,

O wWN =
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P2 W VIIl. PATOLOGIA DEL SISTEMA EXTRAPIRAMIDAL

MIR 00 (6972): tn la enfermedad de Parkinson la lesién histopa-
tolémgg més conslante y definitoria de la enfermedad es:
Perdudo nevronai en &l ndcleo de Luys
taci sush
Ovillos neurofibrilares en el hlpocompo
Pérdida neuronal en el nicleo de Maynert.
Pérdida neuronal en el 16bulo temporal.

MlR 0I (7036) Hombre de mmm&mmm_du
i erecha desde hace un

A

afio. Al caminar el
Se inicié tratomiento con 750 m:l-gromos de hM.QDSLLZi

mas. 20u6 enformedod y evoluaén son los més pfobobles?

1. Corea de Huntington con deterioro cognitivo progresivo.

2, Parélisis supranuclear progresiva con opcricoén fardia de
limitacién en la mirada vertical fanto superior como inferior.

3. Enfermedad de Parkinson con extension del temblor g lg

*

pierna derecha.

4, Enfermedad de Creutzfeldt-Jakob con répido deterioro
cognitivo y frecuentes mioclonias.

5. Temblor esencial familiar con aparicién de temblor en ex-
tremidad superior izquierda y cabeza.

MIR 02 (7293): En relacién con la enfermedad de Parkinson es
FALSO:

1. Hay uno buena respuesta inicial al tratamiento con levodo-
pa.

2. Eslo enfermedad tremérico més frecuente.”

3. Hey una pérdida de neuronas en lo parte compacta de la

sustencia negra.

Puede haber temblor de reposo y postural.

Lo manifestacién més incapacitante es la bradicinesia.

ol o

MIR 03 (7557): 2Cud! de los siguientes hallazgos es muy fre-
mmwwm?

Demencia al inicio.

Mioclonfas.

Blefaroespasmo.

Retrocollis.
Pérdi

DEwN =

imientos asoci s

MIR 04 (7817): El diagnéstico de la enfermedad de Parkinson es
fundamentalmente clinico. 2Cudl de los siguientes hallazgos es
muy improbable en esta enfermedad y cuesfiona seriamente su

diagnéstico?:

1. Seborrea.

2. Torpeza en los movimientos altenantes.

3. Depresién.

4. Limitaci | imien mi ia abgjo.”
5. Micrografia.

MIR 06 (8331): 2Cuél de los siguientes rasgos es caracteristico

de los signos extrapiramidales de la Enfermedad de Parkinson?:
La escosa o nula respuesto a la L-Dopa en fases incipientes.

2. La instauracién relativamente répida.

3. Lo gsimeira. *

4. Su asociacién con temblor cefélico.

5. Su asociacién con piramidalismo.

MIR 08 (8861): En un pociente diagnosticado de Enfermedad de
Parkinson hace un afio, todos los siguientes sintomas nos harfan
dudar del diagnéstico EXCEPTO uno de ellos:

1. Ausencia de respuesta a L-dopa

2. Asimeiria de los sintomnas.*

3. Incontinencia urinaria v orfostatismo frecuentes.

4. Inestabilidad postural con caidas frecuentes.

5. Dificultad para la mirada hacia obgjo.

MIR 09 (9128): Nos consulia un hombre de 49 aios, diestro,
por temblor y torpeza en su mano derecha de 3 meses de evolu-
cién. Salvo una hipercolesterolemia que frate con dieto, no tiene
ofros antecedentes relevantes. En la exploracién del miembro
superior derecho se objetiva femblor de reposo que aparece con
la distraccién, rigidez esponténea en rueda dentada y una mar-
cada bradicinesia. En el miembro inferior derecho se observa

uno minima pero evidente aofectacién del taconeo. No tiene
alteraciones semiolégicas en los miembros izquierdos y los refle-
jos posturales son normales. El paciente comenta esponténea-
mente que los sinftomas han comenzado a afectar su vida perso-
nal y laboral. 2Cuél de los siguientes opcionos ferapéuticas es la
mas indicada en este caso, especialmente si queremos reducir el
riesgo de dlsqumestos o ﬂuduocnones motoras?:

min
l.avodopo/ carbidopa de lnberoc»én esténdar.
Levodopa /carbidopa de liberacién “retard".
Levodopa/ carbidopa esténdar + entacapona.
Levodopo/ carbidopa esténdar + rasagilina.

O N

MIR 12 (9836): En un paciente con parkinsonismo, cudl de las
siguientes situaciones le parece MENOS probable que ocurra en
la enfermedad de Parkinson:

ia | ’
Disquinesias coreicas bajo tratamiento con levodopa.
Distonia en el pie.
Alucinaciones visuales bajo tratamiento.
Antecedentes familiares de parkinsonismo.

3 A PGkaﬂSOﬂIsmO formocolo JI1CO

» Eslosegunda cousa de parkinsonismo.

e Sintomas superponibles a lo enfermedad de Parkinson, aunque
hay pequeiias diferencias.

e Puede faltar el temblor de reposo, poca rigidez, mucha acinesia
de los manos, suele haber acatisia y discinesias buco-linguales.
Es simétrico.
Reversible al retirer el férmaco que lo produce.,
Si los sinfomas son muy imporiantes, se usa L-dopa.

O ON-=

A. FARMACOS QUE PUEDEN INDUCIR O AGRAYAR UN
PARKINSONISMO
a) Neuroléphcos
. Fenctiacinas: Clorpromacina (Meleril), Tiefilperacina (To-
recom)
2. Butirofenonas: Haloperidol
3. Oriopramidas: Sulpiride, Tiapride, Cleboride, Metoclo-
pramida
Los neurolépticos alipicos, producen menes efectos extrapirami-
dales que los clasicos, dentro de ellos, el que menos efectos ex-
prapiramidales produce es la dozaping seguido de guefiaping.
La risperidona es dentro de los atipicos le que produce con ma-
yor frecuencia efectos 2° extrapiramidales (MIR)
b) Bloqueantes de los canales de calcio: Funaridnal{+++) Ci-
naricing, Dilfiozem
¢) Antiepilépticos: Fenitoina, Valproato Sédico.
d) Antiarritmicos: Amiodarona
¢) Hipotensores: Metildopo, Captopril
f) Tranquilizantes: Lorazepam
g) Otros: Cimetiding, Sales de litio, Anfotericina-B.

MIR 07 (8601): ¢Cudl de los siguientes férmacos cree que tiene
mas posibilidades de inducir un parkinsonismo yatrégeno?:
Omeprazol.

Cisapride.

Risperidona.*

Clozapina.

Quetiapina.

g v o



4. Parkinsonismos primarios

Segin lo protelna que se acumule en el SNC distinguimos:

ALFASINUCLEINOPATIAS TAUPATIAS (proteina fau)
(olfa-sinucleina)
e Enfermedad de Parkinson e Enfermedad de Alzheimer
Afrofia mulfisistémica + Parélisis supranucleor progre-
e Demencio con cuerpos de siva

Lewy * Degeneracién cortico-basal

e Los sindromes que o continuacién se describen a menudo se
superponen tanto clinica como neuropatolégicamente.
¢ Todos son enfermedades neurodegenerativas.

4.1. Alfasinucleinopatias

4.1.1. ATROFIA DE MULTIPLES SISTEMAS (AMS)
La atrofia multisistémica es un grupo de frastornos caracterizado
por grados variobles de:
a) Porkinsonismo (90% de los casos)
b) Disfuncién outénoma (80%)
¢} Disfuncién cerebelosa
d) Distuncién cértico-espinal , sobre todo espasticidad en miem-
bros inferiores y parélisis pseudobulbar,
»  Svele iniciarse en la 62 década y la supervivencia media 6-9
afos
SINTOMAS QUE NOS HARAN SOSPECHAR UNA ATROFIA MULTISIS-
TEMICA (AMS) FRENTE A UN SINDROME PARKINSONIANO
1. Aporicién precoz de incontinencia urinaria () o disfuncién
erddtil ()

2. Hipotensién ortostdtica en el 12 afio de inicio. Frio en manos y
pies.

3. Alteracién de movimientos oculares

4. Caidos frecuentes por pérdida de reflejos posturales.

5. Aioda cerebelosa

é.  Amiotrofia con signos piramidales, espasticidad y sd pseudo-
bulbar (disartria + disfagia)

7. [Escasa respuesta g la L-dopa, aunque algunos pacientes pue-
den responder bien durante afios.

8. Los discinesias inducides por L-dopa afectan més a cora y
cuello que a extremidades

TRASTORNOS INCLUIDOS EN_AMS

1. Degeneracién nigro-estriada (predomino parkinsonismo)

2. Airofia olivo-ponto-cerebelosa (predomino dlinica cerebelosa)

3. Insuficiencia auténoma progresiva -Sd de Shy-Droger (predo-
minio clinico autonémica)

TRATAMIENTO

o  Agentes dopaminérgicos en las primeras etapas usados
con precoucién por la tendencia a agravar la hipotensién
ortostética.

e Tratomiento de lo hipotension: Medias elasticas, oumento de
liquidos y sal, dormir con caobecera elevado. Se puede usar
fludrocorti in ina.

Las monifestaciones aufondmicas tienen que ver con el depésito de alfa-
sinucleina en el cordén intermedioloteral de la médulo espinal dorsal

4.1.2. DEMENCIA CON CUERPOS DE LEWY (CL)

CARACTERISTICAS CLINICAS
Demencio
Parkinsonismo.
Sintomas psicéticos (alucinaciones visuales prominentes + deli-
rios)
Infolerancia a neurolépticos
Fluctuacién dlinica importante

Debemos sospechar esta entidad cuando nos encontremos

PARKINSONISMO + DEMENCIA.

» El parkinsonismo es de predominio acinético rigido, con poco
temblor.

e Los pacienfes conservan relativamente la memorio, pero

presentan mucha alterocién de las habilidades visuo-

constructivas,

Algunos pacientes responden transitoriamente a inhibidores de
la acetil-colinesterasa (mismos farmaocos que los usados para el
Alzheimer)

MIR 00 (6770) Un paciente de 68 afos, sin antecedentes neuro-
légicos, psiquidtricos ni fratamientos farmacolégicos previos,
presenta desde hoce 8 meses deterioro mental progresivo, fluc-
tuaciones en su nivel de atencién y rendimiente cognitivo, aluci-
naciones visygles y, en la explorocién neurolégica, signos par-
kinsonianos leves. Probablemente sufre una:

Enfermedad del Alzheimer.

Demencia vascular

Demencia con cuerpos de Lewy.*
Enfermedad de Huntington.
Psicosis hebefrénica.

ot A
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MIR 05 (8078): Un hombre de 77 afos es traido a la consulta
por su esposa para evaluacion. Ella refiere que durante los Glfi-
mos seis meses su marido ha experimentado fuertes alucinacio-
nes visuales y auditivas e ideas delirantes paranoides. Asimismo,
durante el dltimo afio los déficit cognitives progresivos se han
vuelto cada vez més evidentes para ella y para ofros miembros
de lo fomilia. Estos déficit, todavia en una fase leve, implican la
memoria, las habilidodes matematicas, la orientacién y la capa-
cidad de aprender nuevas habilidades. Aunque se han observa-
do importantes fluctuaciones en la capacidad cognitiva dia o dia
0 semana a semana, es oparente un curso de declive definido. El
paciente no ha estado fomando ningdn medicamento. El exa-
men fisico revela un temblor en reposo de la extremidad superior
derecha y una leve rigidez en rueda dentada. La marcha del
paciente se caracteriza por pasos corlos que los arrastra y una
disminucién del balanceo de los brazos. ¢Qué sindrome clinico
es més compatible con los sintomas de este hombre?:
Enfermedad de Parkinson.

Demencia de Creutzfeldt-Jacob,
Demencia con cuerpos de Lewy.*

Demencia vascular,

Demencia del I6bulo frental.

MIR 10 (9361): En relacién con la demencia con cuerpos de

Lewy indique la opcién FALSA:

1. Son frecuentes las fluctuaciones cognitivas y atencionoles.

2. El parkinsonismo se incluye entre los criferios diagnésticos.

3. Llos sinfomas psicéticos son frecuentes, predominando los
alucinaciones visuales.

4. los neurolépticos deben utilizarse en la_mayoria de
pacientes para controlor los trastornos conduciuales.*
5. La respuesto a la levodopa suele ser escasa y transitoria.

BhWON~

MIR 10 (9443): Un hombre de 67 cios acude a la consulta
presentando un deterioro cognitive progresivo y de répido evolu-
cién (meses) que afecta preferentemente a las funciones cortica-
les prefrontales (fluencia verbal, funciones ejecutivas) y parietales
(funcién visual-constructiva). También destoco un déficit en lo
copacidad afencional, preservacién de la copacidad mnésica,
sinfomas psicéticos que incluyen alucinaciones visuales y olfati-
vas e ideas delirantes secundarios, sinfomas extropiramidales
(parkinsonismo acinético) y neurovegetativos, alteraciones en la
marcha y notable fluctuacién de la gravedad de la clinica de un

dio para ofro. El cuadre clinico sugiere:

NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA
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Una demencia tipo Alzheimer.

Una demencia vascular.

Una demencia-SIDA.

Una demencic por cuerpos de Lewy.*

Una demencia de Pick.

- N

MIR 11 (9608): Un varén de 78 afios consulta por un cuadro de
deterioro cognitivo progresivo de un ofio de evolucién con fallos
de memoria y de orientacién. Su fomilio refiere alucinaciones
visuoles recurrentes, caidos ocasionales y un enlenfecimiento
motor llamative. £Cual es el diagnéstico més probable?:
Demencia vascular multi-infarto.
Demencia tipo Alzheimer,
Demencia con cuer e
Demencia fronto-temporal.
Hidrocefalia normotensiva.

o ool 2y das

MIR 13 {10148) (149): Hombre de 76 afios de edad que consul-
ta por deterioro cognitivo, lentitud y torpeza de movimientos, de
ocho meses de evolucién. La familia refiere que el paciente pre-
sentaba alucinaciones visuales, por lo que su medico de Aten-
cién Primaria pautd dosis bajos de risperidong, con un impor-
tante empeoromiento del estado motor. A la vista de estos datos,
2cudl es el diagnéstico més probable?

1. Enfermedad de Alzheimer.

2. Demencig por cuerpos de Lewy. *

3. Demencic frontotemporal.

4. Demencia vascular.

5. Enfermedad de Creutzfeldi-Jokob esporédica

4.2. Taupatias

4.2.1. ENFERMEDAD DE ALZHEIMER
Explicada en libro de psiquiatria , tema demencias.

MIR 10 (9362): El gen de la apolipoproteina epsilon, en el cro-

mosoma 19, posee tres alelos, E2, E3, E4. Se conoce que inter-

viene en el fransporte del colesterol, su forma E4 se considera un

factor de riesgo para:

1. Enfermedad de Alzheimer.*

2. Enfermedad de Perkison.

3. Corea de Huntington.

4. Enfermedod de CADASIL (arteriopotio cerebral autosémica
dominante con infartos cerebrales y leucoencefalopatia).

5. Ataxio-teleangiectasia.

MIR 12 (9837): Un hombre de 77 afos con antecedentes de
Diabetes Mellitus tipo 2, fue diagnosticado hace 2 afios de dete-
rioro cognitivo leve. En aquel momento se practicé un Minimen-
tal (Folstein) 28/30, Test de Yesavage obreviado 14/15, una
analitica con TSH y factores de madurocién normales junto con
serologias de LUES y VIH negativas y una resonancia magnéfica
(RM) que mostraba atrofia cortical difusa predominante en zona
posierior. El paciente acude ccompaiodo de su esposa que
refiere evolucién progresiva y lenta del deterioro de la memoria
(p.e. en ocasiones se ha confundido con las dosis de insulina).
No existen alucinaciones ni irastorno conductual. El Minimental
actual es de 24/30 y el Test de Yesovage 14/15, no existe foca-
lidad neurolégica, temblor ni frastornos del tono o de lka marcha
o la exploracién fisica. Hace 2 meses acudié a Urgencios fras un
troumatismo créneo-encefélico leve por caida accidental (lo
Unica en 2 afios) y se realizé una tomografia que no aportaba
nueva informacién respecto a la RM previa. 2Cudl es el diagnés-
fico mas probable en este paciente?:

1. Demencia fronto-temporal

2. Enfermedad de Alzheimer*

3. Demencia vasculor

4. Enfermedad por cuerpos de Lewy
5. Enfermedad de Creutzfeldt-Jakob

MIR 13 (10147) (148): En el tratamiento de los pacientes ofectos
de enfermedad de Alzheimer, 2cudl de las siguientes opciones
terapéuticas considera mas adecuada?

1. Es de eleccién el tratomiento inicial de cualquier tipo de
incontinencic urinaria con férmacos como la oxibulinina,
por sus efectos anlicolinérgicos.

2. El tratamiento con inhibidores de la acetilcolinesterasa. *

3. Para el trotomiento de la depresién asociodo priorizar la
utilizacién de antidepresivos triciclicos.

4. Los neurolépticos tipicos a dosis elevadas.

5. Lateropia de reemplazo con estrégencs

4.2.2. PARALISIS SUPRANUCLEAR PROGRESIVA ENFERMEDAD
DE STEEL-RICHARDSON-OLZEWSKI

e  Comienzo tardio, méxima incidencia 62 década.

e  Supervivencia medio: 6 afos.

A. CLINICA
o  Sindrome acinéfico generalizado siméirico
e Inestabilidad, trastomos de lo marcha con aumento de la
base de sustentocién y cafdas frecuentes sobre todo hacia
airés (principal motivo de consulta), por pérdida de reflejos
posturales.
¢  Oftalmoplejio supranuclear, alteracién de los movimientos
oculares especialmente los verticales hacia abojo. Se consi-
dera el sinfoma més caradieristico de lo enfermedad.
¢ Rigidez en miembros y distonia adal (retrocolis) o blefaroes-
pasmo (+ frec).
. Potﬁlifis pseudobulbar (disariria, disfogia) y lobilidad emo-
QONol,
Piramidalismo / Babinski bilateral
e  Deferioro cognitivo subcortical. Apatia
e  Eltemblor esté ausente (MIR! o es postural y de baja ampli-
tud.
B. TRATAMIENTO:
*  Dopaminérgico, escascs resultados.

Rigdez en e Mavimnienio
movimianto, postura alerodo
digténico en extansidn
RS
Lantihud
Resumen PSP



MIR 02 (7493): La pordlisis supranucleor progresiva es uno
enfermedad degenerotive que produce rigidez y bradicinesia
como la enfermedad de Parkinson, y que se caracteriza por
presentar ademds:

Temblor muy acusado.

Rigidez asimétrica, predominante en miembros y distal.
Piramidelismo severo.

Trastornos del equilibrio y caidas precoces.*

Movimientos 6culomotores normales.

N

4.2.3. DEGENERACION CORTICO-BASAL

¢ Inicio: 79 déceda

« Comienza con una mano torpe “alienigena” que compren-

de: apraxio, distonia, acinesia o hipoestesic.

« Parkinsonismo unilateral o muy asimétrico que suvele co-

menzar por una mano y con predominio de la RIGIDEZ.

e Proceso degenerativo cortical focal que cfecta al lébulo
frontal y parietal (opraxio, asterognosia o grafestesia)
Depresién, opatia,

Disartria o disfagia.

Demencia fronto-temporal o afasia progresive.

Se hace bilateral entre los 2-5 afios tras el inicio.

Vida media:7-8 afios

RM croneal: Atrofia cortical asimétrico

o SPECT cerebral: Asimetria fronto-parietal

e Dat-SCAN e IBZM-SCAN: Patolégicos. MIBG-SCAN: Nor-
mal.

Sindromes parkinsonianos de comienzo asimétrico: Enfermedad
de Parkinson y degeneracién cértico-basal.

RM eraneal que muestra alrofio severa temporo-parietal derecho ccom-

patible con degeneracion cértico-basal

SINDROMES PARKINSONIANOS: RESUMEN
(Bradicinesia + Rigidez + Alteraciones posturales +/- Temblor
CON DEMENCIA INICIAL SIN DEMENCIA INICIAL

NO SINTO-  SINTOMAS ASOCIA-
MAS ASO- DOS (cerebelosos,
CIADOS autonémicos, piramida-
les)
PARALISIS ~ DEMENCIA  ENFDEPAR-  ATROFIAS MULTISISTE-
SUPRANU- PORCUER- KINSON IDIO- MICAS
CLEAR PRO- POSDE LEWY PATICA

GRESIVA DIFUSOS

5. Temblor

Movimiento ritmico oscilante como resultado de le contraccién
alternante o sincrénica de grupos musculares opuestos. Afecta
sobre todo @ manos, cabeza, voz, piernas.

TEMBLOR ESENCIAL TEMBLOR PAR-
KINSONIANO
Velocidad 5-10Hz 4-6Hz
Simetric Bilateral Generalmente
asimétrico
Componente Postural De reposo
més frecuente
Otros  sinto- Ausentes Presentes
mas porkinso-
nianos
Mejora con el Generalmente Raromente
alcohol
Antecedentes  Generalmente presentes Generalmente
fomiliares ausentes
1. Temblor esencial benig- 1. Enf. de Parkin-
no (MIR): debe sospe- son
charse ante un comienzo 2. Sindromes
insidioso parkinsonia-
2. Temblor fisiolégico exa-  nos
gerado* 3.5 es de co-
3. Estados hiperadrenérgi- mienzo ogu-
Etiologia cos: estrés, hiperfiroidis-  do, sospechar
mo, (MIR} etilismo créni-  efecto 2% de
co, hipoglucemio, feo-  férmacos.

cromocitoma
4. Farmacos: anfetaminas,

agonistas beta- adrenér-

gicos, triciclicos, corticoi-

des
*Puede distinguirse del temblor esencial haciendo la prueba de sujetar un
peso en la mano, el femblor esencial oumenta, mientras el temblor fisio-
légico disminuye.

5.1. Temblor esencial benigno

e Unico sintoma: temblor de actitud (3MIR) que mejora en
reposo.

* Aunque se frata de una entidad benigna hasta un 9-25% de

los afectados tienen incopacidad para actividades de tipo

manual.

Es el temblor més frecuente (MIR)

H? fomiliar en el 50-60 %, (MIR) lo herencia suele ser AD.

El inicio suele ser entre 40-55 ofios.

e Predominio en varones.

A. CLINICA

o El temblor suele ser de accién, postural y también al agarrar
algo. En un 10% es también de reposo. Interfiere con movi-
mientos voluntarios como: comer, beber, escribir o asearse.

e Localizacién preferente: manos, puede afectar también o cabe-
zo, lengua, mandibula, loringe.

« Aumento con el esirés o la fofiga

e Un 50% observan que el alcohol les alivia, también el suefic o
el reposo.

e E! temblor de los brazos suele ser asincrono y no cumenta
durante lo marcha (cosa que si ocurre en la enfermedad de
Parkinson).

# En estos pacientes no existe rigidez ni ocinesia. Se puede en-
contrar un falso signo de ruede dentado (inferferencia del tem-
blor en la exploracién).

B. TRATAMIENTO

¢ Si no es incapacitante se prefiere no tratar.

¢ Beta-bloqueantes (Propanoclol o nadolol)

o

£

L]

o

Primidona: Produce sedacidn

Benzodiacepinos.

Si no hay respuesta: Cirugla: Tolamotomia esterotdxica.
Responden peor los pacientes con temblor de mayor amplitud.

NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA
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VIIl. PATOLOGIA DEL SISTEMA EXTRAPIRAMIDAL

MIR 03 (7556): Un paciente de 60 aiios refiere que desde hace
aiios le tiemblan los manos al sostener la cuchara, el vaso o el
boligrafo, sobre todo si esté nervioso o fatigado, y estos sinto-

mas mejoran con pequefas cantidades de vino. Su padre, ya
fallecido, habia presentado temblor en las manos y la cabezo.

Lo _exploracién_neurolégica sélo _muestra temblor de actitud
simétrico en ambas manos. Este cuadro clinico es probablemen-
te consecuencia de:

Un hipotiroidismo familiar,

Una enfermedad de Parkinson incipiente.
Sintomas de deprivacién efilica,

Un temblor esenciol.*

Una neurosis de ansiedad orgénico familiar.
5. 2 Temblor ortostético

« Afecta a los piernos cuando los pacientes se ponen en pie,
no cparecen estando sentados ni cuando mantienen las
piernas al frente.

e Produce sensacién de inseguridad. Puede pasar desapercibi-
do a la vista, pero se nota o la polpacién de muslos y gli-
teos.

o Tratamiento: Clonacepam, primidona

6. Enfermedad de Wilson

e Autosémica recesiva. AR, La anomalia esté en el brazo largo
del cromosoma 13.

e En esto enfermedad hay un depésito anormal de cobre en
distintos érganos: higado, rifidn, huesos, membrana de Des-
cement del ojo y SNC (especialmente putamen).

6.1, Clinica

N

CLINICA e Hepatitis crénica  (MIR) que evolu-

HEPATICA ciona a crrosis hepética o bien en-
fermedad hepética aguda

CLINICA e Distonia

NEUROLOGICA ® Incoordinccion

(rara antes de los ¢ Tembhlores

12 aiios) » Disartria o disfagia

¢ Parkinsonismo (2MIR).

CLINICA ¢ Trostornos ofectivos,

PSIQUIATRICA * Cambios de personalidad,

(40% de casos) * Deterioro cognitivo con caracteristi-
cas de demencio

CLINICA e Anillo de Kayser-Fleischer, por

OFTALMOLOGICA acumulo de Cu en la membrano

de Descement de color verde o do-
rado, visible directamente o con
lémpara de hendidura (MIR).

e El anillo no interfiere en la visién, y
se encuentra siempre en la forma
neurolégica (MIR).

¢ No patognoménico, también po-
demos encontrarlo en colestasis
crénicas y en hepatitis crénica acti-
va

e Entre el 15-20% fienen cataratas en
girasol

SOSPECHAR ENFERMEDAD DE WILSON Sl:

Paciente < 40 afios con: (3MIR)

B-Transornos inexplicables del SNC especialmente trast. exiropi-

ramidales). (MIR)

C-chnos- sintomas de afectacién hepética: (2MIR)
. Hepatitis crénica activa (seronegotiva, no alcohdlica y sin
ontecedentes de toma de fdrmacos hepatotéxicos) (MIR).

2. Aumento persistente e inexplicable de tronsominasas en
sSUero,

3. Hepdtitis + anemiac hemolitica.

4. Cirrosis no filieda.

D-Clinica psiquidtrica

E- Antecedentes familiares.

6.2. Diagnéstico

¢ Elevadén persistente de transominasos.

« Nivel bajo de ceruloplasmina en suero, no por la propia enfer-
medad sino por el dafio hepdtice que dificulta su sinfesis.
Cupremia (Cu en sangre) bajo
Cupruria (Cu en orina) alta.

TAC y RM inespecificas.

DIAGNOSTICO:

Ceruloplasmina < 200 mg/l y anillos de Kayser-Fleischer.(MIR) O
Ceruloplasmina < 200 mg/! y biopsia hepética que revele cobre >
250 pgr/gr de tejido hepético seco (MIR)

Degeneracién hepatolenticulor
{Actmule de cobre en
gonglios boasoles)

Sindrome
extropiramidal

Principales éegancs afeciados en ko enfermedad de Wilson. Las distonias son
frecuentes en fa enfermedad de Wilson

Anillo de Kayser-Fleischer
6.3. Tratamiento

Debe instaurarse precozmente independientemente de que el

paciente tenga o no sinfomas.

Debe mantenerse duranie todo la vida.

¢ Cuando hay signos neurolégicos inicialmente se trata con Trien-
fina {quelonte del cobre, fija el cobre) + Zinc duronte 8 sema-
nas y luego solo Zinc. Ambos medicamentos deben administrar-
se con un intervalo minime de una hora.
Otro quelante del cobre es la penicilamina, (més téxico).
Los pacienies pre-sinfomdticos (diegnosticados genéticamente a
partir de un coso en lo familia) deben ser tratados de formao
profiléctica, ya que la penetrancia de lo enfermedad es casi del
100%

¢ Se recomienda diela pobre en cobre: evitar: chocolate, frutos
sacos, champifiones, higado, nueces y marisco.

e Cuando hay hepaltitis o cirrosis sin signos de descompensacion
hepética ni signos neurolégicos, un tratamiento con Zinc serd
suficiente.



VIGILANCIA DEL TRATAMIENTO ANTICUPRURICO

e Cuando se utiliza trientina, se vigilaré si aparece proteinuna o
toxicidad de la médula ésea en los primeras semaonas.

e El efecto 22 més frecuente del Zn es la intolerancia gésirica que
se puede evitar tomdndolo 1 hora después del desayuno o con
pequenas cantidades de profeinas.

6.4. Pronéstico

e En la mayoria de los pacientes el pronéstico vital estd relo-
cionado con la enfermedad hepética.
« En casos extremos esté indicado el trasplante hepdtico

MIR 12 (9838): En un paciente que se presenta en lo segunda
década de su vida con un cuadro progresivo de parkinsonismo,
temblor, distonia y olteracién de conducta, usted debe siempre
realizar un estudio para descartar la presencia de una enferme-
dad cuyo tratamiento adecuado puede mejorar los sintomas
neurolégicos y detener el curso clinico. £De qué enfermedad se
trata?:
Enfermedad de Huntington.

n Wi .
Sindrome de Tourette.
Corea de Sydenham.
Enfermedad de Parkinson de inicio juvenil

et o 2 s Kov

7. Corea y balismo

7.1. Conceptos

CursO INTENSVO MIR ASTURIAS

5. VASCULAR:
Cuando se afecta el putamen
e Svele ser hemicorea (contralateral a la lesién) y puede estar

retardada incluso afios con respecto a la fecha del ACY.

6. NEUROACANTOCITOSIS (Corea + alteraciones de los erifroci-
tos en el frofis de sangre penférica)

7. LUPUS es el trostorno sistémico que con mayor frecuencia causa
coreq.

7.3. Tratamiento de las coreas

Sintomdtico. Buen resultado.
1. Tetrabenacina (Nitoman)
2. Hoaloperidol
3. Pimozide (Orap).
4, Tiapnide (Tiaprizal)

7.4. Corea de Huntington

A. BALISMO:

® Movimiento involuntario de gran amplitud, proximal. (como
aspas de molino). Por lesion del nicleo subtaldmico de Luys
contralateral. (reglo nemotécnica: Luis se fue o Bali)

B. COREA

® Movimientos involuntarios, irregulares, breves, repefitivos.
Afectan sobre todo a regién media de extremidades superiores.

C. ATETOSIS

e Movimientos confinuos, lentos, vermiculares, que afectan sobre
todo a dedos de manos y pies.

Los tres trastornos son similares con diferencios més cuantitativas
que cualitafivas.En los tres casos hay hiperoctividad dopaminérgica.

Balismo /
£

7.2. Etiologia

1. Farmacos: Agonistos dopaminérgicos, anfipsicticos, antficoli-
nérgicos.

2. COREA SENIL: Discinesia fipo coreico y localizacién buco-
lingual, que presentan personas andianas, sin etiologia conod-
da. Se prefiere no tratar salvo que sea muy intensa, en esle caso
se usan antidopaminérgicos poco potentes: Sulpiride o Tiopride.

3. ESTREPTOCOCO BETA-HEMOLITICO (del grupo A): Corea de
Sydenham (baile de San Viio): Més frecuente en nifios como
manifestacién de fiebre reumética (autolimitada).

4, COREA GRAVIDICA: En general aparece duranite el 12 frimestre
del emborazo, frecuentemente antecedentes de Corea de Sy-
denham.. Autolimiteda. No trafar.

e Es un trastorno cerebral degenerativo genético autosémico
dominante (SMIR).

e Lo clinica aparece en general en mitad de vida adulta,
(2MIR)

e El gen implicado se denomina IT 15 y se encuentra en el
cromosoma 4p (MIR). Contiene una expansién de la repeti-
cién de tripletes de ADN (MIR) (trinucleétido CAG). El gen,
codifica una proteina que se denomina huntingtina.

e El n® de repeticiones del triplete CAG se ha correlacionado
con la grovedod de la enfermedad: @ mayor n® (siempre
por encima de 40 repeticiones) antes se inicia la enferme-
dad y mayor es su gravedad.

Posibilidad de diagnéstico prenatal.
La durocién de la enfermedad se sitia alrededor de los 15-
19 afos.

A. ANATOMIA PATOLOGICA

e Afecta fundamentalmente al estriado con atrofia de lo ca-
beza del nicleo coudado (MIR)

e Descenso da GABA|neurotransmisor inhibidor) en el estria-
do.

B. CLINICA

*  Movimientos coreicos(2MIR) +

* Sintomas emocionales +

®  Grados variables de demencia

Hasta en un 10% de los casos lo forma de presentacién es un

andmmmmmm (variante de Westphal) que tipicomen-

te comienza antes de los 20 afios.

Entre los manifestaciones psiquictricas cabe destacar:

1/3 distimio o depresién con tendencia ol suicidio.

* 1/3 trastorno explosivo intermitente

* 1/3 abuso de sustancias, disfuncién sexual, rasgoes de la
personalidad anfisocial o sintomas esquizofrénicos.

e Oiros sinfomas: disartria, alteracién de movimientos sacé-
dicos de la mirada, impersistencia motora.

C. DIAGNOSTICO:

o Genéfico

D. TRATAMIENTO:

* Tetrabenczina, (til para mejorar la corea. Tratamiento sin-

tomdatico.

Los datos clinicos (hipercinesias coreicas y frastomos neuropsico-
légicos) son la base del diagnéstico de la Enfermedad de Hun-
tington. El potrén de herencia es DOMINANTE. (4+)

MIR 02 (7292): Un hombre de 45 afios presenta un trostorno del

i n intermitente, ol

comport mnto OOﬂII'fI balod desinhibi

uontos bru as de Ias extremed'das del tronco f c
disartrio. Tiene antecedentes de una enfermedad similar en su
padre. 2Cuél serio su sospecha diagndstica?:
1. Uno enfermeded por expansién de lo n

de ADN."

de tri

2. Una enfermedad por cuerpos de Lewy.
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3. Una enfermedad desmielinizante.
4. Una enfermedad con placas amiloides neuriticas y ovillos
neurofibrilares.

5. Una enfermedad con inclusiones neuronales con cuerpos de
Pick.

e Contraccién muscular prolongada, involuntaria, que causa
posturas anormales mantenidas y con frecuencia dolorosas.
e  Se pueden acompaiiar de movimientos anémalos. (MIR).
8.1. Etiologia
Distonias idiopética
e Generalizada. La distonia generalizada suvele comenzar en
la infancia. La forma més frecuente se produce por una mu-
tacién del gen DYT1 localizado en el cromosoma 9.
e Lo distonfa que comienza en lo edad adulta suele ser focali-
zada y habitualmente no progresa.
o Esporédvco habitualmente focal o segmentaria
Blefaroespasmo (MIR)
- Espasmo hemifacicl(Sd de Meige)
- Torticolis esposmédico (MIR)
- Laringe (disfonia espasmédica)
- Distonia pora tareas especificas (calombre del escri-
biente o del mUsico)

DISTONIA SENSIBLE A L-DOPA (enf de Segawa):

« Autosémica dominante con penetrancia incompleta
Comienza antes de los 10 afios con distonia de las piernas
que posteriormente se generaliza. El detalle més importante
es que es fluctuante a lo largo del dia empeorando por la
tarde. Ademds hay temblor y signos parkinsonionos

e Lo definitorio es la respuesta espectaculor a dosis bojos de
L-dopa, que persiste en el tiempo.

« Se recomienda una prueba de levo-dopa en todo nifio con
distonia idiopética.

© Curso Intensive MIR Asturiss -

Distonfa secundaria

e Por: enfermedad de Hunfington, PSP, encefalitis, traumas,
ictus ...

8.2. Tratamiento

¢ Lo inyeccién local de toxina botulinica en los musculos con-
troidosos, es el tratamiento mdés eficaz para la moyoria de
las distonias focales (MIR). Responden mejor las distonias
que afectan a musculos pequenos.

e Algunos farmacos pueden ser dfiles como: trihexifenidilo,
pimozide y tefrabenacing, las benzodiacepinas.

e En los casos més rebeldes de distonios generclizadas se
puede optar por la ciruglo de estimulacién palidal bilateral.

9. Sindrome de Gilles de la Tourette

A. ETIOPATOGENIA

e Desconocida. Herencio autosémico dominante. De inicio més
precoz si la herencia es materna.

* Se cree que hay una hipersensibilidad de receptores dopami-
nérgicos estriatales.

B. CLINICA

* Comienza en los 2 primeras décadas con miltiples fics moto-
res y al menos un tic vocal (no necesariomente coincidentes
en el tiempo) puede haber coprolalia y ecolalia. (MIR). Ade-
més entre el 20-60% presentan un trastorno obsesivo-
compulsivo (TOC) y cosi lo mitad trastorno de déficit de
afencién con hiperoctividad.(TDAH)

Tics: son movimientos estereotipados, repetidos y rGpidos, afec-

tan a la cora, hombros o uno extremidad. Tombién hay tics féni-

cos, que producen sonidos. Pueden suprimiese voluntariamente
durante unos momentos.

C. TRATAMIENTO

* En los cosos incapacitantes, se trata con neurolépficos

{(guanfancina, risperidona, olanzopina, ziprasidona o bien
neurolépticos clasicos como haloperidol o pimozide).

e La evolucién natural de lo enfermedad es hocia la mejoria,

siendo la peor época la adolescencia.

* En coso necesario se puede tratar el TDAH con metilfenida-

fo, ya que no se empeoran los fics

NEUROLOGIA ¥ NEUROCIRUGIA
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y- b MIR 06 (8337): Una de los siguientes enfermedades NO suele
) cursar con parkinsonismo o sindrome rigidoacinético, y no entra
habitualmente en el diagnéstico diferencial de lo enfermedad de
| Parkinson idiopética:
. Parélisis supranuclear progresiva.
Hidrecefalia a presién normal.

‘ 1
: 2
N -ﬁ / 3. Enfermedad por cuerpos de Lewy.
A . N y 4, Enfermedad de Wilson.
: 4 5. Sindrome de Gilles de lo Touretie*
o S . ./'. M!R 11 (9607): Es patognoménico de la enfermedad llomada
— T Gilles de la Tourette:

(- = 1. istencia de tics b ios.*
VY'- 3 ' 5 2. Lo existencia de tics motores.
3.  Un nivel inteleciual alto.
] 4. Lo existencia de ideas obsesivas.
5. Los trastornos de conducta
Tarienlic



10. Sindrome de piernas inquietas

Disestesios desagradables en las piemmas que obliga al
paciente a moverlas. Aparecen o empeoran con el reposo o
por la noche. Se alivia con el movimiento.

Se ha relacionado con: Anemia ferropénica, déficit de fola-
tos, uremia o neuropatia periférica

Desoparecen al mover las piernas.

Tratamiento: En caso de conocerse, frofar la cousa, y si el
cuadro es idiopdtico, se trata con agonistas dopaminérgicos (
ropirinol, pramipexol, rotigotina). Gabapenting, clonacepam
o L-dopa, también pueden ser {files.

CUESTIONARIO / TEST DIAGNOSTICO DE SINDROME DE
PIERNAS INQUIETAS DURANTE EL SUENO

1.

4.

¢Siente usted una necesidad irresistible de mover los piernas,
generalmente acompafiada o causada por sensaciones mo-
lestas y desagradables en estos?

¢Llo necesidad irresistible de moverse o las sensaciones co-
mienzan o empeoran durante periodos de descanso o inacti-
vidad como estar tumbado o sentado?

¢le necesidad irresistible de moverse o las sensaciones des-
agradobles se alivian parciol o totolmente con el movimiento
como caminar, estirarse al menos mientras se mantiene la
actividad?

2La necesidad irresistible de moverse o las sensaciones des-
agradables son peores por la noche que por el dia?.

Si Ud contesta ofirmativamente o estas preguntas padece el sindrome de
piernas inquietas

=
Q
Z
:
%
=
g
g
%
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1.:P |

¢ Cualquier cuadro clinico con combinacién variable de: temblor + rigidez + acinesia + alteraciones posturales y de la marcha.

e Lo couse mas frecuente es la enfermedad de Parkinson.

« Ofras enfermedades neurodegenergativas como atrofia mulfisistémica, demencia por cuerpos de Lewy, degeneracién cértico basal o
parélisis supranuclear progresiva, también cursan con estos sintomas. Entre los sindromes parkinsonianos de etiologia conocida el

parkinsonismo farmacoldgico es el mas frecuente.

2. ENFE RKI N

« Exisle unc degenerocién de los neuronas de inérgico: ri ane gra del mesencéfalo. Disminuye le
dopamineg, con un aumento funcional de lo ocehlcolmo Los cwrpos de Lewy son un maroo& hmolégnoo del Parkinson idiopético.

» El inicio es insidioso con temblor o acinesia de un miembro que se extiende al miembro inferior de ese lado y luego, a los del hemi-
cuerpo centralateral.

» SINTOMAS MOTORES: Es un temblor de reposo (4-7 Hz) aunque puede existir un temblor de accién. La manifestacién més incapa-

gitante es la bradicinesia (torpeza). Lo rigidez_es en “rueda dentada”, no espéstica. Ademés hay alterociones de la postura y equili-

brio. Marcha lenta, a pequefio paso, con los pies pegados al suelo, por detras del centro de grovedad (marcha festinante)

SINTOMAS NO MOTORES: depresién en fases iniciales y avanzadas, sinfomas disoutonémicos: hipotensién, estrefiimiento, sint

sensitivos: tirantez, colambres, entumecimiento, hiposmia, alt del suefio, psicosis: alucinaciones, delirios, deterioro cognitivo sobre

todo en pacientes de més edad. Otras manifestaciones: amimio facial, sialorrea, disminucién del parpadeo , microgrofia.

El diagnéstico se basa en: hallazgos clinicos y respuesta al tratomiento

NEUROIMAGEN FUNCIONAL: DAT-SCAN: Disminucién de la captacién de radioférmaco en el estriado. IBZM-SCAN: Captacién

normal en estriado. MIBG-SCAN. Estudio de la inervacién simpdfica post-ganglionar del corazén: disminvida.

o TRATAMIENTO: L-DOPA asociada a inhibidores de la dopa-descarboxilasa (para evitar los efecios periféricos de la dopamina) es el

tratomiento fundamental. La mejorfa inducida por L-DOPA se observa a los pocos dias-semanas del tratamiento. Sus posibles efectos

secundarios inmediatos incluyen intolerancia digestiva, hipotensién y cualquier trastorno psiquidtrico especialmente trastornos confu-

sionales y delirios. Los efectos secundarios tardios més importantes son el deterioro de fin de dosis (‘wearing off}, el fenémeno "on-

oft” (bruscos fluctuaciones de los sintomas relacionadas con lo dosis} y las discinesias corsicos

También pueden ser Gfiles los agonistas dopaminérgicos: Ropirinol, pramipexol, rotfigotina, usados como tratamiento inicial en pa-

cientes “|6venes”. Otros agonistas (ergéticos) como: pergolide, cabergolina, pueden producir fibrosis de las vélvulas cardiacas, me-

diastinica o retroperitoneal.

Otros farmacos dfiles son:  amantading, y los inhibidores de la catecol-orto-mefiltransferasa (entacaponal).

La apomorfina subcuténea sirve como férmaco de rescate en casos de bloqueos (foses off).

Los anticolinérgicos casi no se emplean son Gtiles en el temblor de reposo y estén controindicados en pacientes muy ancianos por-

que pueden producir cuadros confusionales. Los betablogueantes son Gtiles en el temblor de accién.

En casos avanzados se puede usar la dopamina en infusién duodenal confinua.

Cirugia: Se usa la estimulacién subtalémica bilateral, que es Gtil para mejorar el temblor, las discinesias y la rigidez, especialmente

en regiones distales

3. PARKINSONISMO FARMACOLOGICO

* Puede faltar el temblor de reposo. Es simétrico. Desoparece al suspender el F que lo ocasiona.

s Los férmacos que con mds frecuencia lo producen son los NEUROLEPTICOS sobre todo las butirofenonas y las fenofiacines. Los
neurolépticos atipicos producen menos parkinsonismo, cunque la risperidona es el que mas parkinsonismo produce dentro de los
atipicos.

e Oiros farmacos que producen parkinsonismo son: Bloqueantes de canales de calcio (flunarizina), Anfiarritmicos (amiodarona) Hipo-
tensores (Captopril)

4. OTROS PARKINSONISMO PRIMARIOS
ALFASINUCLEINOPATIAS
Demencia por cuerpos de Lewy
e DEMENCIA + PARKINSONISMO + ALUCINACIONES. Con FLUCTUACIONES clinicas cognitivas importantes. Intolerancia a neuro-
lépticos que aumentan el parkinsonismo. Tratamiento: Inhibidores de la acetil-colinesterasa (como en el Alzheimer)
o %

¢ Combinaciones de: Parkinsonismo, disfuncién cerebelosa, piramidalismo y disfuncién auténoma (hipotensién, sofocos, retencién o

incontinencia urinoria...)
o Fenotipos: Degeneracidn estriato-nigrica, atrofia olivo-ponto-cerebelosa y sindrome de Shy-Drager.

TAUPATIAS
Enfermedad de Alzheimer
lisi n r

e La parédlisis para movimientos verticales de la mirada, sobre todo hacia abajo, es el signo cardinal de la enfermedad. Ademés hay
parkinsonismo con caidas inesperados, bradicinesia, cora de méscara, parélisis pseudobulbar. Aparecen distonias més de pérpados
(bleferoespasmo), de cuello en extensién, tronco... Desde el inicio hay deterioro cognitivo. Inicio a partir de la 62 déceda. Mala res-
puesta al fratamiento.

« Comienza con una mano forpe “alienigena” que comprende: apraxio, distonla, acinesia o hipoestesia. Parkinsonismo unilateral o
muy asiméirico que suele comenzar por una mano y con predominio de la RIGIDEZ.
Proceso degenerativo cortical focal que afecta al 1ébulo frontal y parietal. Demencia fronto-temporal o afasia progresiva.
Depresién, apatia. :
Disariria o disfagia.



SINDROME PARKINSONIANO
(Bradicinesia + Rigidez + Alteraciones posturales +/- Temblor

CON DEMENCIA INICIAL

SIN DEMENCIA INICIAL

NO SINTOMAS ASOCIA- SINTOMAS ASOCIADOS (cerebelosos,
B DOS autonémicos, piramidales)
PARALISIS SUPRANUCLEAR DEMENCIA POR CUER-
PROGRESIVA POSDE LEWY DIFUSOS ENF DE PARKINSON IDIO- ATROFIAS MULTISISTEMICAS
PATICA
5. TEMBLOR

» El temblor esencial benigno es el temblor patolégico y la anormalidad cinética més frecuente. Suele ser de accién, postural e infen-

cional. Con frecuencia hay historia familiar. Mejora con el alcohol y se trata con propanolol.
* Si no hay respuesta y el femblor es incaopacitante: considerar cirugla.

: Wi
* Trastorno autosémico recesivo (Cr 13) de la eliminacién hepética del cobre, que se acumula en higado, cérneq, cerebro, huesos y

N

membrana de Descement corneal (anillo de Kayser-Fleischer).

Clinica:

« Aleraciones hepéticas +/- alteraciones neurolégicas (extrapiramidales) en edad joven. Cuando hay alteraciones neurolégicas se

acompaiia en 90% de anillos de Kayser-Fleischer.
Pueden aparecer distintos cuadros psiquidtricos(40%) (trastornos afectivos, cambios de la personalidad....).

El diagnéstico de confirmacién se haré con ceruloplasmina menor de 200 mg/l, més onillos de Kayser-Fleischer y/o biopsia hepdti-
ca que revolo un cobm mayor de 200 pgr/gr de tepdo hepdtico seco.

gngs debe instaurarse si hay clinica neurolégica. El fratamiento con Zn seré
confinuado durome Iodo lo vida, En casos osmfoméhcos (diagnosticados por estudio familar) también esté indicado el tratomiento

con Zn. Otro quelante del cobre es la penicilamina (mas téxico).

2. COREAS
ENFERMEDAD DE HUNTINGTON

e Herencio outosémica dominante (50% riesgo en hijos de progenitor afectado). Cromosoma 4.
» Existe atrofia del nicleo caudado, por lo tante dilotacién del asta anterior del ventriculo lateral.

e CLINICA: corea + las alteraciones del comportamiento (distimio, depresién abuso de sustancias, personalidad antisocial...). En un

10% debuta como un cuadro parkinsoniano. La clinica suele iniciarse en mitad de vido adulta.

8. DI l

e Lo distonlg es una contraccién muscular prolongada ¢ involuntaria, que ocasiona posturas mantenidas y movimientos anémalos,
con frecuencia dolorosos. El torticolis espasmédico y el blefaroespasmo, son las distonios més frecuentes. La inyeccién local de toxi-

El diagnéstico. Se puede confirmar con el andlisis del DNA en el paciente.
El ratamiento sillomdtico para lo corea : fetrabenczina.. Trolamiento sinfomético para los frastomos psiquidiricos.

na botulinica es el fratamiento maés eficaz para la mayoria de las distonias focales.

9. SINDROME DE GILLES DE LA TOURETTE

« Comienza en los 2 primeras décadas de la vida con moltiples tics motores y al menos un fic vocal (no necesariomente coincidentes
en el fiempo) puede haber coprolalia y ecolalia. En aprox un 50% de casos se asocia a trastorne obsesivo-compulsivo y trastorno

por déficit de atencién con hiperactividod.
* Tratamiento: Si los sinfomas son incapacitantes, neurolépticos. Evolucién a lo mejoria, la por época es la adolescencia.

10. SINDROME D

e Disestesias desagradables en las piernas al estor en reposo, fundamentalmente al inicio del suefio, lo que le obligo al paciente o

moverse,

e Puede ser idiopéfico o secundario a: anemia ferropénica, déficit de folatos, uremia
e Tratamiento: Correccién de la causo. Agonistas dopaminérgicos.

NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA



La mielina del SNC esté formada por lo membrana plasmética de
los oligodendrocitos, mientras que lo del sistema nervioso periférico

{SNP)pedmohsoéluhsdodemn
mnelmmocnénasegmerﬂono, cada segmento perienece o
un oli n. Maemrosque

cada oligodendrocito contribuye o la mielinzacién de vorias
fibras en el SNC, lo célula de Schwann sélo envuelve nor-
malmente a una fibra mielinica en el SNP.

1. Esclerosis multiple

1.1. Epidemiologia

e Dos veces més frecuente en mujeres (3MIR).

e Edad medio de comienzo: 26-31 aios (4MIR) (més tarde y
peor evolucién en vorones).

® Raro en lo nifiez (menos de 100fos) y en mayores de 60
anos.
Prevalencia aprox en Espafia: 60/100.000 habitantes.
29 causa de incopocidad neurolégica en adultos jévenes(17
traumatismos).

o Lo enfermedad es més prevalente cuando nos acercamos @
los polos y menos si nos acercamos al ecuador. Esparia riesgo
intermedio.

1.2. Etiologia

Aungue no se conoce con seguridad la efiologio de lo enferme-

dad, parece que es de fipo cutoinmune.

e Los células T auvlorreactivos se oclivan en la periferia produ-
ciendo citoquinas pro-inflomatorias que activan las células
endotelioles que medion la extravasacién de células inflama-
torias al SNC.

e Los células T autorreactivas dentro del SNC reconocen al
ontigeno que los activé. Las células T reactivados inician una
respuesta inflamatorio mediada por citoquinas pro- inflama-
torias que por una parte inducen la activacién de otras célu-
las T, macréfagos y células B y permitirian un segundo reclu-
tamiento de células inflamatorias desde lo periferio al SNC.

e Llos maocrdfagos y cels T octivadas secretoran mediadores
citotéxicos como: TNFa, éxido nffrico y radicales de oxigeno
que lesionan la vaina de mielina. Las cels B se diferencian en
ce's plasméticas y secretaran anticuerpos desmielinizantes
que a su vez aclivarén el sistema complemento contribuyen-
do también asi en el proceso de desmielinizacién.

e Ademds de los cels T CD4+ existen ofros fipos celulares
como las cels T CD8+ que tombién participan de forma aci-
va en la respuesta inflamatoria que se produce en la EM. Su
importancia se manifiesta por:

-En los infiltrados inflamatorios el n® de cels CD8+ es su-
perior al de linfocitos CD4+

-El dafio axonal se correlaciona mejor con el n® de linfo-
citos T CD8+ que con el de linfocitos T CD4+

MIR 10 (9360): 2Cuél de los siguientes subtipos celulares NO
porticipa en la inmunopatologia de la esclerosis miltiple?

1. Llinfocito T CD4+,
2. Linfocito T CD8+.
3. Macréfogos.

4. Linfocitos B.

5. Baséfilos.*

1.3. Anatomia patolégica

e La EM se coracteriza por la presencio de inflamacién crénica,
desmielinizacion y gliosis en SNC. (MIR)

e Puede ofectar cualquier parte del sistema nervioso central:
cerebro, tronco-encéfalo, cerebelo, médula y nervios épticos.

* Se respeta el sistema nervioso periférico.

e Lo lesién fundamental de lo enfermedad es una desmielini-
zacibn selectivo.

e A pesor de que la ofectacion se produce FUNDAMENTAL-
MENTE sobre la mielina, existe lambién dafio axonal. La in-
capacidad neurolégica se relaciona mejor con el dafic axo-
nal que con lo carga de lesiones desmielinizantes.

1.4. Clinica

» Afeclo exclusivamente ol SNC. (2MIR)
A. INICIO
» Episodios recurrentes de disfuncién del SNC(llemados “brotes”).
Los lesiones suelen ocurrir en diferentes instantes y en distintas
localizaciones denfro del SNC es dedr estén diseminadas en
tiempo y espacio.
Es la forma de inicio de lo enfermedad en el 85% de casos.
Inicio agudo o subagudo de los sintomas seguidos de regresién
(en semanas) corl recuperacién variable,
B. MANIFESTACIONES:
¢ Sintomas més frecuentes en los brotes:
1. Trastorno sensitivo (sinfoma de inicio en 37%)
2. Neurifis 6ptica (ceguera monocular). Sintoma de inico en
36%. Suele ser una neuritis retrobulbor (escotoma central)
(BMIR). Hay un escotoma en el campo visual, con pér-
dida de nitidez visual y "desaturacién” de colores. Dolor
a la movilizacién del ojo.
3. Debilidad de un miembro, forma de inicio en 35%.
4. Diplopia. Lo diplopia puede aparecer por afectacién del
Vi p.c. (Il y IV infrecuentes) o por oftalmoplejia internu-
clear que si es bilateral en un adulto joven es virtual-

mente diagnéstica de EM (2MIR).

5. Vérdigo.

6. Signos cerebelosos (MIR): nistogmo, palabra escandida,
temblor de intencién y atoxio.

7. Neuralgia del V par. La EM es la causa més frecuente de

nevralgia del trigémino secundaria (MIR).

8. Signos medulores (MIR): sindrome piramidal (2MIR),
trastorno de la sensibilidod profunda (4MIR), proble-
mas vesicales.

© ntomas fr:

1. Trastormos urinarios, incontinencia, goteo. por lesién medu-
lor (2MIR)

2. Signo de Marcus-Gunn (Después de una neuritis 6ptica se
recupera el reflejo fotomotor directo, si se ilumina lenta-
mente de un ojo a ofro. Pero si se pasa el estimulo lumi-
noso répidamente {en menos de 1 sg ) de un ojo a ofro
lo pupila del ojo que previamente ha sufrido la neuritis
dptica, se dilata paradéjicomente.)

3. La disfuncién nitiva es uno manifestacién frecuente
aunque poco reconocida (prevalencia 50%). Tiende a ser
mds grave en pacientes con mds tiempo de evolucién y
més discopacidad. Suele haber una clteracién subcortical
con trastorno de atencién, disminucién de memoria a
corto plozo o alteracién de funciones ejecutivas.

4. También es frecuente la depresién (MIR).

5. Fotiga (MIR) (80% enfermos de EM).Para su tratamiento
se recomiende amantading 0 en casos més intensos
modafinilo.

NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA
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Estos sintornas se agrupan en distintas combinaciones.

La frecuencia de los brotes es imprevisible. Lo mismo que el
grado de incapacidad final.

En los casos de mayor afectacién hay una incopacidad crecien-
te: paraparesia osimétrica, ataxia cerebelosa, disartria, atrofia
6ptica (no suele haber ceguera), incontinencia urinaria, mucha
espasticidad (doloroso), hiperreflexio (clonus, Babinski), tem

blor cerebeloso que puede llegar a ser incapacitante, m

u Q.

En el 3-4% aparecen convulsiones.
Aungue se han relecionado los brofes con: estrés, cirugio o
infecciones, esto no esté completomente demostrado.

La oftalmoplejia internuclear (MIR) se produce por una
lesién del fasciculo longitudinel medial del troncoencéfalo
que conecta el centro de la mirada horizontal protuberan-
cial con el nicleo del 32 par contralateral. Al pedir al pa-
ciente que mire hacia €l lado conirario del hoz lesionado,
hay una paresia del ojo aduclor y un nistagmus de del ojo
abductor. Sin embargo no hay paresia en la convergencia
de lo mirade, lo que confirma que no es una lesién del recto
inferno-lll par. El ojo que se retrasa marca el lugar de lesién
del fasciculo longitudinal medial (FLM).

aey & Q

Tarsnivo MIR Axtsrien 203

Oftalmeplejia internuclear

Se considera brote a la aparicién de nuevos sintomas o el
empeoromiento de alguno previo que duro més de 24
horas y menos de 3 meses.

Para considerar brotes diferenciados debe existir al menos 1
mes de estabilidad dlinica.

La neuritis éptico suele ser una manifestacién iniciol de lo escle-
rosis moltiole. (8+)

SINTOMAS PAROXISTICOS:

Son sintomas que duran segundos

Signo de Lhermitte Al flexionar el cuello se produce una
sensacion de descorga eléctrica que desciende por la co-
lumna vertebral hasta las extremidades. Se produce por le-
siones en la médula cervical.

Neurolgio del trigémino

Fosfenos que se desencadenan por los movimientos de los
ojos o la hiperventilacién.

Signo de Uthoff: Visién borrosa total o parcial transitoria en
un solo ojo desencadenada por el calor (ducha caliente o
ejercicio fisico).

Ataxia y disartria paroxisfica

Espasmos tonicos en los extremidades

l.os fendmenos paroxisticos responden o carbamacepina, fenitoina
o baclofen

Signo de Lhermitte, Cuando el paciente flexiono
ol cwello recibe uno sensadion de descorgo
aléctrica que desciende por Jo columno y los

brazes

1.5. Patrones clinicos

4 patrones clinicos:

Recurrente-remitente (EMRR): no progresion entre brofes,
caracteristica de las primeras fases de lo enfermedad. (MIR).
Es la forma de inicio en el 85% de cosos.

Secundaria progresiva (EMSP): se inicio como la anterior pero
progresa entre los brotes o después del Gltimo. Alrededor del
60% olconzaran este forma después de 10 afios de evolucién
de la enfermedad.

Progresivo primaria (PP) (MIR): En lugar de tener brotes, su-
fren un lento y progresivo detferioro. 10 % del total, forma
mds frecuente después de los 40 aios.

Progresiva recurrente (PR) (MIR): se inicia como la anterior
sulnendo recaidas. Es unfrecuen1e<5%

okt e

Progresive secundosa

ﬂL.T_.‘




MIR 01 (7032): Un paciente diagnosticado de esclerosis multiple
desde hace 6 afios, y que ha presentado mdltiples brotes, acude
a consulta para ser evaluado por un posible brote. £Qué signo
mum&nmgNQemmsﬂ_M?

Hiporreflexia.*

Nistogmus vertical.

Alteracién del reflejo fotomotor de un ojo.

Incontinencio vesical.

Alteracién vibratoria en las piernas.

Oy N

MIR 02 (7295): Mujer de 27 afos diagnosticada de esclerosis
multiple, que sufrié un primer brote medular hace 3 afios, y
posteriormente un cuadro hemisensitivo y otro cerebeloso, con
recuperacidn parciol. ¢Qué sintomas de los siguientes NO espe-
rario encontrar en la paciente?:

Ataxia.

Urgencia urinaria.

Fatiga.

Sintomas depresivos.

el o 2 B

MIR 05 (8075): Mujer de 24 afios diagnosticada de esclerosis
méltiple hace 2 afios, después de sufrir un brofe inicial de neuri-
tis éptica retrobulbar. Seicle cuél es el sintoma o el signo que
ﬂ esperaria encontrar en la pacienie:

Disartria.

Incontinencia urinaria.

Fatiga crénica.

Afasio.*

Importante sensibilided anémala al calor

PN

MIR 09 {9123): 2Cuél de los siguientes signos o sintomas apare-

ce raramente en la esclerosis moltiple?:

Sindrome piramidal.
no n

Neuritis 6ptica.

Atoxia y temblor cerebelosos.

Diplopia.

ittt o

MIR 09 (9287): Mujer de 26 ofios de edad con anfecedentes de
un cuadro de alteracién sensitiva de la pierna izquierda hace 6
meses, que acude a urgencias por un cuadro de dolor ocular o
la movilizacién del ojo derecho y disminucién de lo agudeza
visual de 5 dias de duracién. ¢Cuél serd la primera sospecha
diagnéstica?:

1. Vasculitis en el marce de una colagenosis.

2. Esclerosis Mdltiple.”

3. Lupus eritematoso sistémico con afectacién cerebral.
4. Patologia vascular protrombética.

5. Migrofia con aura visual,

1

.6. Evolucién y pronéstico

e la EM openas acorta la esperanza de vida. Lo cousa mas
frecuente de muerte en los pacientes crénicos con EM son las
infecciones.

« Son faclores de peor pronéstico:

- Comienzo > 40 afios.

- Curso progresivo primario (desde el mmo)
- Signos cerebelosos en el debut.

- RM con lesiones mdltiples

¢ Lo maternided no modifica el pronéstico de lo enfermedad o
largo plazo. Durante el embarazo pueden disminuir los ata-
ques, pero T en los tres primeros meses tras el parto,

e Es caracteristico que los pacientes con EM sufran un empeo-
romiento transitorio (generalmente menos de 48 horas)
cuondo se exponen al calor (MIR), ol estrés, una cirugioc o
una infeccion,

e £f n® de brotes a fo largo de la evolucion de fa enfermedad
no es muy alto. Es muy infrecuente que un paciente alcance
una gron incapacidad como consecuencia de la acumulacién
de secuelos de brotes sucesivos. Lo incopacidad se alconza
en general cuando se desarrolla la fase progresiva.

1.7. Variedades

® Lo variedad de Marburg o grandes lesiones confluentes puede
ser mortal en 1-2 anos, no hay remisiones.

* La neuromielitis 6ptica o enfermedad de Devic, es similar a la
esclerosis moltiple, pero afecta sélo a médula (sobre todo en
regidén cervical) y nervios &pticos respeténdose el resto del
SNC. Este tipo de enfermedad desmielinizante se ha puesto en
relacién con la presencia de anticuerpos antiaquaporina 4.

1.8. Métodos diagnésticos

RMN:

s Lo RM es el examen mas ofil para confirmar el diagnéstico
clinico de EM [2MIR) y es la técnica de mayor sensibilidad (MIR)
{idemtifica los clieraciones en el 20 % de los casos)

® Lo RM con contraste (gadolinio-DTPA) permite identificar las
lesiones ogudas, que caplan contraste, frente a las antiguas
que no lo hacen.

® La RM ha permitido detectar la aparicién de nuevas lesiones en
sustancia blanca en periodos de estabilidad clinica, poniendo
osi en duda el concepto de “remitente”. Se estima que sélo 1
de cada 10 placas desmielinizantes produce sintomas.

® La localizacién més tipica de las lesiones:

»  Periventriculares
» Cuerpo calloso
» Yuxtacorticales
» Infratentoriales
» Medulares

LCR:

¢ Bandas oligoclonales determinadas por isoeleciroenfoque, en
el 95% de casos con e. multiple (4MIR) El tratamiento esteroi-
deo o inmunosupresor no modifico esta delenminucon.

o Estas bandas no aparecen en svero

» Sintesis de IgG en LCR

¢ Pleocitosis mononuclear sobre todo durante los episodios agu-
dos (> 5 células / pl, pero < 20) en 25 % casos (MIR)

e Profeinorraquia, oparece en ef 25% de los enfermos no so-
brepasa los 90mgr/dI(MIR)

POTENCIALES EVOCADOS:

Pueden estar retrasados tanto los visuales como los auditivos o

los somatosensoriales. (MIR)

MIR 0'I (7033) De iodos las detefmnocones reoluzodos gn_e_

1. El nimero de células.
2. Lo cifra de proteinas totales.
3. Concenlrocuén de mrmnoglobulmos.

5. La c:fro deglucoso

MIR 03 (7554): Un hombre de 28 aios, acude a consulta refi-
riendo desde hace 10 dias un cuadro de gltergcién de la sensibi-
h@_ég_ﬁmm&que mduye la cara. Tiene como aniemden

En lo emén
oduol se obpﬁva una

Bgbinski de ese lado. ¢Qué pruobo diagnésﬂco es la mas apro-
poodo para conocer la etiologia mas frecuente de este proceso?:
TAC cerebruol con contruste.

Estudio rutinario del LCR.

Estudios serolégicos de virus.

Resonancio mognética cerebral.®

Potenciales evocados visuales

bW~

MIR 04 (7815): Mujer de 32 afios que acude a la consulta por
sinfomas agudos compatibles con una oftalmoplejia infernuclear
bilateral. Ante la sospecha de una esclerosis miltiple 2qué resul-
tado de qué prueba complementaria diagndstica NO esperaria
encontrar?:

1. Potenciales evocados visuales alterados en el ojo izquierdo.
2. Presencic de bandas oligoclonales en el LCR y no en el sve-

.
3. Anficuerpos antinucleares negativos en suero.

NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA
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4,
5.

MIR 07 (8600): La esclerosis mulfiple es un proceso inflamatorio
y desmielinizante del SNC en el diagnéstico de esta enfermedad
es muy 0til la presencia de:

|
2
3.

4,
A
MIR 12 (9834): En un paciente diagnosticodo de esclerosis mul-

tiple podemos encontrar todos los siguientes hallezgos en el
liquido cefalorraquideo EXCEPTO:

pdall it 2

Moltiples alteraciones de sefial en cerebro y médula espinal
en resonancia magnético(RM)
LCR con 120 célyles por microlito.*

Elevaciones del acido Grico en plasma.

ligoclonal liqui falorraquideo.*
Méas de 100 linfocitos por microlitro en el liquido cefalorro-
quideo.
Cifras elevodos de écidos grasos de codena muy larga en
plasma.
Més de 50 polimorfonucleares por microlitro en el liquido
cefalorraguideo.

RMN cerebral potencioda en FLAIR, que muestra miltiples lesiones peri-
ventriculares biloterales, compatible con esclerosis miltiple

Leve elevacién de proteinas.

Aumento de inmunoglubulinas fipo IgM e IgG.
Bandas cligoclonales en el LCR y no en el suero.
Nmero de linfocitos hasta 100-200 por ml.*

LCR biequimicamente normal

Imagen de RM tipica de esclerasis mdltiple. Areas de desmielinizacién hiperin-
tensas en T2 que captan gadolinio (contraste) en la fase aguda. Las localiza-
ciones mas carocteristicas son: yuxtocorfical y periventricular,

Lesibn medular en paciente con EM

Imagen sogital de RM en lo que se muestron lesiones desmielinizantes en
¢ calloso, pericallosas en s blanca de I8buls frontal y occipitol y también
infratentorioles (cerebelo)

G —

vo MIR Astlirias, 01764

Resonancia mognética potenciado en T1 con contraste infravencso que

RM cerebral en FLAIR que muestra lesiones en cverpo colloso y sustancia muestra una caplocién de contraste en nervio éplico derecho por una

neuritis 6ptica de una esclerosis miltiple.

hlancn an in aacianta ran aerlarncic miltinla



1.9. Diognbsﬁco diferencial

CURSO INTENSIVO MIR ASTURIAS =

» El diagnéstico diferencial en ocasiones ha de plantearse con enfermedades que pueden cursar con brotes de afectacién del sistema

Nervioso como son:

- Lupus eritematoso smémlco (MIR) (posibilidad de neuritis éptica y mielopatia),
- Enfermedad de Behget, (MIR) con frecuencia se presenta como una encefalitis aguda diseminada

Sindrome de Sj8gren

- Sarcoidosis [MIR) (posibilidad de afectacion en brotes de los pares craneales, atrofia éptica progresiva o mielopatia),
- Enfermedad de Lyme (MIR) y ofras infecciones crénicas como la sifilis meningovascular;

Enfermedades mitocondriales. ..

M'v

Angu AP 2

RMN cerebral potenciodo en T1 plono sogite! que muestra mdltiples lesiones hipointensos en la sustancia blanca periventriculor y en el cuerpo colloso en

"‘

Angle AP -2°

An&lo FH ev

una paciente con esclerosis mdltiple.

1.10. Tratamiento

A. TRATAMIENTO DEL BROTE.

e Corticoides (metilprednisolono intravenose v oral 1 gr/dia de
3 a 5 dios seguido de prednisona por via oral). Se acelera la
recuperacion de los brotes agudos. (MIR)

B. TRATAMIENTO PARA MODIFICAR EL CURSO DE LA ENFER-

MEDAD.

* No hay fratamiento curativo.

1. Interferén beta INFB (la o Ib) (2ZMIR)
2. Acstato de glatirdmero

3. Natalizumab

4. Fingolimod

e Estdn indicados en pacientes con formas remitente/recidivante,
mayores de 17 ofios con diagnéstico seguro de la enfermedad,
e incapacidad moderada (pueden caminar).

e H efecto secundario més frecuente de los interferones (s.c.) es
que pueden producir un cuadro pseudogripal tras la inyeccién.
Se harén controles hepéticos y firoideos.

¢ Tombién esté indicado en pacientes con formas secundarias
progresivas con brotes.

o El Natalzumab (i.v.Jesté indicado en casos especialmente agre-
sivos de inicio o cuando fallan los anteriores. Su efecto secunda-
rio més grave es la posibilidod de desarrollar una leucoencefa-
lopatia multifocal progresiva.

« El fingolimod (oral} también es un férmaco de segunda lineq,
que se reserva para follos terapéuticos con interferones o aceta-
to de glatiramero. Su efecdlo secundario més importanie es la
bredicardia {que puede ser sinftomética). También puede produ-
cir vision borrosa y aumenta el riesgo de céncer de piel. No se
deben administrar vacunas durante su frofamiento. Su meca-
nismo de acluacidn consiste en secuestrar linfocitos en nédulos
linféticos para que no penetren en el sislema nervioso central.

1. Otros tratamientos en la EMRR y en la EMSP
1.  Inmunosupresores

e Azotrioprina es de eleccién (MIR)
e Mitoxantrono, para formas muy rebeldes. Tiene més
efectos secundarios (cardiotoxicidad)
2. Metilprednisolona, poutada de forma crénica segin
distintos patrones

C. TRATAMIENTO SINTOMATICO

SINTOMAS TRATAMIENTO
Espasticidad Baclofene / canabinocides (Sativex®)
Sintomas paroxisticos Corbamacepina
Temblor No tratamiento salisfactorio (MIR)
Hiperreflexia vesical Oxibutining
Retencién urinaria Betanecol
Dolores neurélgicos Carbamacepina
Labilidad emocional ISRS
Alteraciones marcha Fampiridina

SE RECOMIENDA EVITAR YACUNACIONES

MIR 00 (6774): Unc mujer de 31 afos, diognosticado de escle-
rgsns mglhp!g, ho presentodo en los uhlmos dos afios un brgte de

_um_mbgw_m_h.o_dmmm ¢Qué tratamiento
cree Vd, que la paciente debe iniciar para alteror lo historia
nofurol de su enfermedad?:

Azatioprina.

Inmunoglobulinas infravenosas.
Interferén beta.*

Esteroides orales.
Ciclosfosfamida.

b ot o

MIR 11 (9546): Hombre de 43 aios que consulta por un cuadro
de debilidad de miembro inferior izquierdo al caminar y urgen-
cia urinaria. Empeoramiento en los dos Oltimos afos. En la ex-
ploracién se objetiva una paraparesia espdstica asimétrica de
predominio izquierdo y una alteracién de la sensibilidad vibrato-
ric de ombos miembros inferiores. Se realiza una resonancia
magnética cerebral y cervical, 2Cuél es el diagnéstico mas pro-
bable del paciente?:

Mielopatia vascular.

Esclerosis miltiple primario progresiva.*

Mielopatia por déficit de vitamina B12.

Mielopatia en el contexto de una colagenosis.

Neuromielitis éptica (sindrome de Devic).

ol o
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MIR 11 (9547): Después de llegar al diagnéstico definitivo del
paciente, sefale cudl es el tratomiento més apropiado en lo
actualidad para el enfermo:

1. Inmunoglobulinas infravenosas.

2. Vitamina B12 parenteral.

3. Interferdn beta,

4. Tratamiento sinftomdtico de la espasticidad y de la vejiga

neurégena.”
5. Corticoides intravenosos,

EM recurrente remitente EM progresiva
1 1
. - v .
Brote Estable Brote EM secundariamente EM primariomente
| progresiva progresiva
Alteracién Sin alteracién -{FN-la J J_J
funcional funcional - IFN-1b Con recaldas Sin recaidos
3 ¢ - Copolimero { i
Metilpred/ Tto. sintomético : - IFN-Bla No oprobado Tto. sintomético
prednisona Intolerancia o - IFN-B1b
escasa respuesto - Copolimero
| |
v v
Natalizumab
Inmunosupresores
azatioprina, mitoxantrona
Arboles de decisién en el tratomiento de la EM
MIR 03 (7555): Sefcle cuél es la indicacién de tratamiento con Interferén alfa.*
interferén beta en pacientes con esclerosis multiple en la actuali- Acetaio de glatiramer.

dad:

1. Tratamiento sintomdtico de los brotes.

2. Prevenciéon r n ient

3. Tratomiento de la discapacidad de los formas primarias
progresivas.

4. Tratamiento para las neurifis dpficas.

5. Tratomiento de todas las formas clinicas, pero sélo en casos
muy avanzados (sin deambular).

n form ini

MIR 05 {8074): Hombre de 32 afios que hace 2 aios fue diag-
nosticado de esclerosis moltiple. Acude urgente porque desde
hace 4 dios presenta paraparesio severa y progresiva que le
dificulta el cominar. ¢€Qué aditud terapéutica adopteria en ese
momento?:

Inmunoglobulinas intravenosas.

Pulsos intravenoso il-prednisclong.*
Plasmaféresis.

Rehabilitacién motora intensa.

Copolimero |.

OV O30

MIR 06 (8333): Mujer de 40 aiios diognosticada de esclerosis
maltiple hace 15 ofios y que continba presentando brotes de su
enfermedad con secuelas progresivas neurolégicas. 2Qué trota-
miento en la actualidad NO estarfa indicado en el paciente por
falta de eficacia?:

1. Ciclosporina. *

Mitoxantrona.

Interferén beta 1a.

Rehabilitacién.

Interferén beta 1b.

Pa W

MIR 08 (8860): Una mujer de 32 afios ocude a un servicio de
urgencias por un cuadro de pérdida de fuerza en ambas piernas
y dificultad para orinar de instauracién en 48 horas. En la explo-
racién se aprecia un nivel sensitivo asociado a una hiperreflexia
difusa con signo de Babinski bilateral. Un afio antes fue evalua-
da en oftalmologia por una pérdida de agudeza visual en el ojo
derecho que recuperé complelamente en 6 semanas. En la reso-
nancia magnética se aprecian numerosas lesiones supra e infro-
tentforiales. 2Cudl de los siguientes iratamientos NO modificard
el curso de su enfermedad?:

Interferén beta 1-a,
Mitoxandrona.
Interferén beta 1-b,

RN~

MIR 13 (10143) (144): Senale en qué situacién clinica NO indi-

carfa interferén betc de inicio en un paciente diagnosticado de

esclerosis moltiple:

1. Mdltiples brotes recurrentes.

2. Mala respuesta a los corticoides en los brotes.

3. Hacber padecido un solo brote de la enfermedad con secue-
las.

4. Tener més de 50 afos.

5. Una forma clinica primaria progresiva. *

2. Otras enfermedades

desmielinizantes

2.1. Encefalomielitis aguda diseminada
(E.M.A.D.)

Es una enfermedad desmielinizenfe MONOFASICA

Tiene una forma postvacunal (sarampién) y otra postinfeccio-
sa {la varicela es la cause maés frecuente actualmente en Eu-
ropa Occidental).

e En lo forma post-infecciosa los sintomas neurolégicos apare-
cen haobitualmente 2-5 dios después de aparecer el exante-
ma.

A. CLINICA

e Muy variable: desde una meningoencefalomielitis de comien-
zo brusco varios dias después del exantema (MIR} con dismi-
nucién del nivel de conciencia, a signos meningeos, crisis
epilépticas, sintomas medulares...coma. (mortalidad hasta
del 20% en lo EMAD postsarompién).

¢ Lo mayoria de los supervivientes presentan secuelas neurolé-
gicas permanentes.

o La cerebelitis aguda (forma de E.M.A.D). Aparece en 50% de
casos tras infeccién viral inespecifica y alrededor del 20% tras
la varicela. En este caso el prondstico es en general excelen-
te.




. DIAGNOSTICO
LCR: pleocitosis linfocitaria (de 200 o menos por microlitro),
Proteinorraquic leve, no bandos.

e RM: Muy similor a la EM ademés todas las lesiones son idén-
ficas {caplan o no coniraste y no aparecen nuevas lesiones
con el trascurso del tiempo)

C. TRATAMIENTO:

e Alias dosis de corticoides (similar @ lo EM).

® Sino va bien: plasmaféresis o Ig intravenosas.

Imégenes de E.M.A.D. Mdltiples lesiones inflamatorias en sus-
tancia blanca cerebral.

2.2. Panencefalitis esclerosante subaguda
(PEES)

A. ETIOLOGIA:

e Es una enfermedad desmielinizante progresiva del cerebro
causada por la infeccién crénica por el virus del sarompién.
(ZMIR)

e Los pacientes suelen tener historio de sarampién en los 2
primeros anos de vida. Tras 5-10 afios comienza el trastor-
no neurolégico. No aparecen signos tipicos de una infeccién
del SNC como fiebre o cefalea.

o Laincidencia ha disminuido fras la instauracion de la vacu-
na del sarampién.

B. CLINICA:

e Entre los 4 y 20 afios comienza un deterioro mental progre-
sivo, posteriormente se afiaden mioclonios, crisis epilépficas,
otaxia, cuadro exiropiramidal y  trastorno visual por afecta-
cién cortical o refiniana. En fases avanzadas tetraparesia
espastica.

e Evolucién mortal en 1-4 ofios.
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C. ESTUDIOS COMPLEMENTARIOS

o Serologia: Se encuentran elevadas concentraciones de anti-
cuerpos para el sarampidn en el suero y el LCR. Aparecen
bandos oligoclonales en LCR.

e EEG: Tipicamente muestra un patrén de supresién de esta-
llidos (complejos de Rodermecker), caracterizado por ondas
lentas agudizodas de gran voltaje 2-3Hz coda 5-8segundos,
que coinciden con las mioclonios, seguidas de aplanamien-
to de lo actividad eléctrica cerebral.

EEG durante lo etapo precoz de lo enfermedad. Vigilia. Descargas ritmi-
cos de ondos delta de hosta 180 ms, periédicas cada 6-7 segundos,
seguidos de un registro de ondas alfa de mucho menor volioje

o Puncién lumbar: No células, proteinas: normales. Anticuer-

pos antisarampién elevedos
« Neuroimagen: Lesiones multifocales de sustancia blanca
D. TTO:

o Lo isoprinosina. sola o en combinacién con interferén infra-
tecal, prolonga la supervivencia.

Lo panencefalitis esclerosante subogude es una complicacién
tardia del sarampién, (2+)

NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA
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IX. ENFERMEDADES DESMIELINIZANTES

1. ESCLEROSIS MULTIPLE

» Es una enfermedad de gvolucién crénica. Més frecuente en mujeres de 20-40 afios.

* Se supone una etiologic autoinmune donde los linfocitos T (CD4+, CD8+), linfocitos B y mocréfagos tienen un papel importante en
lo respuesta inflamatoria. Hay la produccién excesiva de Ig dentro del SNC en todas las etapas de lo enfermedad.

* Existen lesiones multiples en SNC, El sistema nervioso periférico no esté afectado.

¢ Los sintomas mds frecuentes son: Trastorno sensorial, neuritis éptica, debilidad, parestesias, diplopia, oftalmoplejia internuclear,
signos cerebelosos (ataxia...). Otros sintomas: Trastornos esfinterianos y sexuales, depresién, alferaciones cognitivas, fatiga, urgencia
miccional, inconfinencia y retencién episddica de orine.

+ Sintomaos paroxisticos: Signo de Lhermitte, neuralgia del trigémino, fosfenos con los movimientos oculares, atoxia y disartria paroxis-

fica, espasmos t6nicos en exiremidodes. Los fenémenos paroxisticos se fratan con carbamacepina, fenitoina o Baclofen.

Lo evolucién recurrente-remitente caracteriza las primeras fases de la enfermedad. Con el fiempo muchos de los pacientes que co-

mienzan de esta forma evolucionan de forma progresiva (sin brotes, pero con empeoramiento progresivo) se llama esto forma se-

cundaria progresiva.

La forma progresiva primaria es la forma més frecuente después de los 40 afios y fiene peor pronéstico

» Es coraderfstico un empeoramiento transitorio cuando se ex-

ponen al calor, al estrés o a una infeccién.
'n‘n'n' N — )1-4“/ « El diagnéstico es clinico, se basa en un antecedente confiable

_‘.‘_r‘-r‘- _p.-ﬂ—/ P de cuando menos dos episodios de deficiencic neurolégica y
sagnos de lesones en mas de una localszocuén del SNC.

recurrente secundario progresiva  progresiva e CQ ermedod de I
recurrente Asocno mnelms ogudos de repebcaén (sobre todo cerwcoles) y
remifente  progresiva prmana S neuritis 6ptico, a menudo bilaterol, respeténdose el resto del

SNC. Variedad de Marburg: Grondes lesiones confluentes,

puede ser mortal
e Lo RM es la_técnica de
. mmmmm un oumento de lo IgG y la oporicién de bandas oligoclonales que contrasta con las concentra-
ciones relativamente normales de albGmina y profeino tofal.
Apoya el diagnéstico la glterai - ales evocados (visuales, auditivos, somatosensitivos).
El diagnéstico diferencial ha de plon?oorse con enfermedudes que cursan con brotes de afectocién del sistema nervioso como el
lupus eritematoso sistémico, la enfermedad de Behget, la sarcoidosis o la enfermedad de Lyme.
TRATAMIENTO:

® No se ha encontrado tratamiento curativo,

¢ Los brotes de EM que ocasionan alteracién funcional se tratan mediante una breve pauta de metilprednisolona.

. &mmm_b‘mﬂmm‘_wn los férmocos de pnmera linea oprobodos para prevemr los brotes en EM
recurrente-remitente y secundaria progresiva con brotes. Natal ol )0 al progresiva) y fing od (bra-
dicardia sinfomética) son férmacos de segunda linea para cuando follcn Ios pnmeros o poro formos muy ogresivas de la enferme-
dad. Otros farmacos que pueden ser Gtiles: Azafioprina, mitoxantrona (cardiotoxicidad). Deben evitarse las vacunas cuando los pa-
cientes estén con férmacos lnmunomodulodOfes

e El boclofanoasel mej . Q! [+ Q

2. OTRAS ENFERMEDADES DESMIELINIZANTE

o Lo encefalomielitis diseminoda aguda tiene una formo podv::cund (sarampién) y otra postinfecciosa (la varicela) es la causa més
frecuente octualmente en Europa Occidental. En la forma post-infecciosa los sintomas neurolégicos aparecen habitualmente 2-5 di-
as después de aparecer el exantema. Puede comenzar como una meningoencefalitis con moltiples lesiones en sustancia blonca todas
ellas en el mismo estadio. Es monofésico (un solo "brote”). Tratamiento: corticoides o inmunoglobulinas. Mortalidad: 5-20%, entre
los que sobnevwen suele haber secuelos neurolégicas.

ane S jante subagudg es uno enfermedad desmielinizante progresiva que lleva al fallecimiento en relacién con
mfocoén crémoo por virus del sorompcén Cursa con lesiones desmielinizantes de sustancio blanco del SNC.

d, para el femblor no existe un tratamiento satisfactorio.
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X. NEOPLASIAS DEL SNC

1. Epidemiologia

1.1. Frecuencia

A. ADULTOS

¢ Los tumores mds frecuentes del SNC son las metéstasis

e El tumor pimario mas frecuente en adulies mayores de 20
afos es el astrocitoma maligno o glioblostoma (MIR).

* Le siguen en orden de frecuencio: Meningiomas y adenomas
hipofisarios

B. NINOS:

* Los tumores de SNC consfituyen la 29 cousa de muerle por

cancer en nifios y adultos jévenes (detrds de la leucemia).

2/3 son tumores de fosa posterior o infratentoriales.

e [l gstrocitomg quistico del cerebelo es el tumor més fre-
cuente de SNC de la infancia (3MIR), seguido de medulo-
blastoma y craneofaringioma.

C. ANCIANOS:

> frecuencia de meningiomas(MIR) y neurinomas.

El ASTROCITOMA es el tumor cerebeloso més frecuente en
nifios. (3+)

Localizacién més frecuente de los tumores segin su tipo

2. Clinica y diagnéstico

2.1. Manifestaciones clinicas de tumores
intracraneales

¢ Ladinica de los tumores suele ser progresiva en semanas.

A. SINTOMAS:

¢ Sintomas deficitarios: Dependen de su localizacién: pare-
sios, trastornos sensitivos, trastornos de campo visual, fras-
tornos del lenguaje o de la personalidad, trastornos cerebe-
losos...

e Sintomas irritativos: Crisis convulsivas, ocurren como
sinfoma inicial en el 20% de tumores. El oligodendroglioma
es el fumor que con més frecuencia da convulsiones, has-
ta en el 50 % de casos.

e Hipertensién intracraneal:

o Cefolea, que suele aumentar en declbito o con ma-
niobres de Valsalva... (MIR).

o Vémitos, con frecuencia en escopetazo.

o Edema de papile.

o Pardlisis del VI par craneal (el de trayecto infracraneal
mdés largo)

Los tumores localizados en fosa posterior son los que con més

frecuencia se manifiestan como HTic

Debilidod motoro, [&
crisis epilépsicos,

Tumores Cerebrales. Manifestaciones focales diversas

.

@ Curso Intensivo MIR Asturiss 2003

Lo pardlisis del VI p.c. pvede ser un signo de HIC



Triada clinica de la hipertensién intracraneal

ﬁ‘—u—u--- R N
Ceftlea fromal porietol Nauseos, wmitos
u ocdipital o ambos

2.2. Herniacién cerebral

1.

1. Hernia de la hoz del cerebro

2. Hernio  transtentorial
e Se produce cuando un proceso expansivo intracraneal
de cualquier localizacién empuja el |6bulo temporal
contra el tronco cerebral (MIR).
Es la més importante
e E| primer signo suele ser la dilatacién pupilar orreactiva
ipsilateral o la masa expansiva por compresion del il
par craneal. (MIR)
® A veces por compresién sobre el tronco y este a su vez
sobre el lllp contraloteral lo dilatacién pupilar puede
ocurrir en el lado contraloteral(MIR) o la hemiparesia
en el ipsilateral (signos de falsa localizacién)
e La disminucién del nivel de conciencia y la rigidez ténica
descerebrada son signos avanzados de herniacién (MIR)

3. Hernia de las amigdalas cerebelosas.

Herniacién subfalciforme o de la hoz del cerebro

2. Herniacién transtentorial
3. Herniacién amigdalor

2.3. Diagnéstico

Se realiza por técnicas de neuroimagen.

Lo RM cranedl es la téenica mdés sensible, especialmente si
el tumor se localiza en cerebelo, base del craneo o médula
(MIR)

El TC croneal detecta mejor las colcificaciones y se usa
pora programar radioterapio.

CALCIFICACIONES: més frecuentes en:

-Craneofaringiomas {70%). (MIR)
-Oligodendrogliomas (50%)
-Meningiomas (suelen acompaiiarse de hiperostosis)

& calcificaciones.com (Croneoforingiomo-

O|igodendrogliomo-Meningiomo)

2.4, Consideraciones terapéuticas

A. TRATAMIENTO:

CIRUGIA: tratamiento_de eleccién (MIR)
QUIMIOTERAPIA (MIR): en metéstosis de algunos tumores
sélidos: cc pulmenar de células pequedas, cc de mama y
tumores de células germinales.

RADIOTERAPIA: es el principal fratamiento de los metdsta-
sis cerebroles. (MIR) El germinomao es especialmente sensi-
ble.

Tratamiento anticomiciol si ha habido convulsiones.

Tratamiento activo de la hipertensién intracraneal HTic ¢

1.
2.

ed

S On

8.

3. Tipos de tumores

Vélvula de derivacion si hay hidrocefalio. (2MIR)

Agentes osméticos: manitol al 20%.Es el agente més Gtil
para disminuir la hipertensién endocraneal. (MIR) El efec-
to es pasajero y hay riesgo de hiperiension de rebote.
Evitar la hipercapnia. Lo hiperventilacién con disminucién
de la PCO2 reduce la presién intracraneal.

Mantener la cabeza del paciente elevada

Dexametasona: Es Gtil en el fratlomiento del edema cere-
bral vasogénico de los procesos expansivos.

Los barbitdricos de accién répida disminuyen la presién
intracraneal cuando se dan a dosis anestésicos. Sélo se
utilizan en UCI.

La presién arterial debe mantenerse en el rango elevado
de la normalided. Los incrementos de P venosa elevan lo
P del LCR

Debe evitarse el uso de sueros glucosados en pacientes
comatosos

3.1. Metdastasis cerebrales

A. EPIDEMIOLOGIA

Son los tumores més comunes del SNC (2MIR).

Se localizan en la unién corteza-sustancia blanca.

El 85% son supratentoriales, el 15% se localizan en cere-

belo, no obstante, son los tumores de fosa posterior més

frecuentes en adultos. (MIR)

El pulmén, mama y melanoma (el de mayor incidencia de

metéstasis porcentualmente) son por ese orden los tumo-

res primarios que con mas frecuencia originan metéstosis

en el SNC. También son frecuentes las metéstasis cere-

brales en casos de tumores germinales y de firoides.

Rara vez metastatizan los tumores préstata, ovario, lin-

foma de Hodgkin o el de mama si tiene metdstasis ése-

as.

Un 30 % de las metéstasis cerebrales aporecen sin pri-

mario conocido, siendo el més frecuente el carcinoma
ulmonar (oct cell). (MIR).

B. CLINICA

Superponible a la estudicda en el apartado de dinica
general de los tumores del SNC.

Si hay sangrado inframetastésico la clinica inicial es brusca
(ictal) y no progresiva. Entre los fumores metastésicos que
fienen mayor incidencia de songrado estdn: melanoma,
coriocarcinoma, carcinoma de tiroides e hipernefroma.

El de menor incidencia de sangrado es el de mama.

NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA




X. NEOPLASIAS DEL SNC

C. DIAGNOSTICO

e TC craneal o RM, son lesiones redondeadas rodeadas de
edema, que coptan contraste en anillo.
e  Ofros lesiones que captan “en anillo” son: linfoma, glio-
blastoma o abscesos (incluida la toxoplasmosis)
D TRATAMIENTO
a) Dexametasona (MIR) paro reducir el edema.
b) Medidas especificos
Radioterapia: principal fratamiento. (MIR)
*  Quirdrgico: (MIR) en lesiones solitarias, mejora la supervi-
vencia se completa con radioteropia.
e Quimioterapia: (MIR) en metéstasis de aolgunos tumores
sélidos: cc pulmonar de células pequenacs, cc de mama y
tumores de células germinales.

Metastasis cerebroles de adenocarcinoma de pulm craneal con
contraste, se objetivan cualro lesiones nodulares {ﬂechas gruesas) con
imporfante componente de edema perilesional (flachas pequenas). La
localizeda en lébule fromtal derecho 7{;)‘3:3"'0 caplacién de confraste en
anillo(n

MIR 04 (7823): Un hombre de 40 afios presenta un cuadro de
hemiataxio cerebelosa de dos semanas de evolucion. La RM
craneal muestra una imagen en el hemisferio cerebeloso dere-
cho que capta contraste en anillo y desplaza el cuarto ventriculo.
El diagnéstico més probable es:

Metdstosis cerebral.*

Glioblastoma multiforme.

Linfoma cerebral primario.

Hemangioblastoma cerebeloso.

Astrocitoma pilocitico.

B

TC craneal con contraste infravenoso, que muestra una mosa heferogé-
neo situado en el cerebelo en el lodo derecho con coptocién en anillo,
compatible con metéstasis.

MIR 09 (9129): En un paciente de 48 aios con adenocarcinoma pulmonar estadio llla tratado hace 8 meses se diagnostica una lesién
intraparenquimatosa cerebral de 3 ¢cm de diémetro que produce hemiparesia. En resonancia muestra coptacién de confraste y produce
edema. Un estudio de extensién no muestra indicios de recidiva del tumor primario. La acdlitud més adecuada seré:
1. Radioterapia holocraneal paliativa puesto que el estadio actual del tumor no tiene supervivencia a largo plazo.

2. Radiocirugla. para controlar la lesién con minima morbilidad.
3. Biopsia estereotéxica. dado que el diagnéstico es incierfo y las opciones terapéuticas muy diferentes,
4. Extirpacién ica median mig vida de radioterapia.*
5. Iniciar quimioterapia para fratar la enfermedad sistémica aunque sea invisible.
3.2. Astrocitomas difusos
. Derivan de los astrocitos.
ASTROCITOMA DIFUSO ASTROCITOMA ANAPLASICO GLIOBLASTOMA (MIR).El més fre-
(grado 1) (grado 1) cuente. Grado IV
ATIPIA + ++ +++
ACT MITOTICA - + +
PROLIFERACION ENDOTE- . - o+
LIAL/NECROSIS
EDAD MAS FRECUENTE DE 4° décado 5° década 6° década. Elevado riesgo de trombo-
PRESENTACION sis venosa profunda y embolia pul-
monar)(MIR}.
NEUROIMAGEN Bordes poco definidos. Se Imogen difusa hipodensa con  Masa lobuladas con coptacién iregu-
-g ven en secuencic FLAIR y T2 Greas de hiperintensidad que lar y a veces en anillo con zonas
2 de RM. No capta coniraste. realza con la administracién de necréticas o quisticas y marcado
§ contraste. edema perilesional
2 TRATAMIENTO Qx + RT Qx + RT + QT Qx + RT + QT (temozolamida)
Z  SUPERVIVENCIA MEDIA 5-10 afios 2,5-3 ofios 1 oo
=
8 Para todos:
Q e NO metastasis fuera del SNC.
2 ¢ Localizacién més frecuente: Témporo-frontal
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La gliomatosis cerebri se produce por una infiltracion difusa del cerebro por células malignos. Se afectan ol menos 3 l6bulos cerebra-
les y se localiza sobre todo en sustancia blanca, aunque lambién puede estar presente en corlex y ganglios basales. El diagnéstico es
por los hallozgos de imagen y la BIOPSIA. En La RM aparece una lesién difusa hiperintensa que afecta a sustancia blonco cerebral y
centros semiovales con extensién a cuerpo calloso, ganglios basales y tdlamo.

"«

- -
2010 @ Chiesg Intensivd MIR As@irias. 01872,

Glioblastomeo: aparece como uno masa con distintos densidades en su
interior (ares de necrosis o de songrado), copta contraste en anillo

Gliomatosis cerebri

3.3. Astrocitomas localizados (Grado 1)

1. Astrocitoma pilocitico (cerebelo)

2. Xantoastrocitoma pleomérfico (lébulo temporal)

3. Astrocitoma gigonto-celular subependimario (SEGAS) que
cparece en pacientes con esclerosis tuberosa. Pera el tra-
tamiento de estos tumores estd indicado el everolimus (in-
hibidor de la via -TOR que regula la divisién de células tu-
morales.

MIR 13 (10040) (41):Un joven de 20 ofios, con clinica dc
ataxia, cefalecs y masa sélido-quistica en hemisferio cerebeloso
derecho, es infervenido quirirgicomente, resecdndose una
lesién que histolégicamente muesira células con procesos cito-

lasméticos lorgos y finos, patrén fascicular y microquistico,
La RM craneal con corte axial muestra una mosa temporal izquierdo compatible P s X P y e

. ! numerosos vasos y fibros dc Rosenthal. El diagnéstico antomo-
con astrocitoma grodo IIl. No ur:”o:::ro perilesional. Hay captocién de I léglco Sy proboble “
Xantoastrocitoma pleomorﬁco.
Neurociloma central,
Liponeurocitoma.
Enfermedad por priones.

LhON=

TC craneal con controste infravenoso que muestra una gran masa locali-
zado en el iébulo frontal derecho que capta coniraste y se asocia o
edema vasogénico en relocién con gliomo de alto grado.

NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA

Astrocitoma pilocitico del cerebelo.
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RM: Xantoastrocitoma pleomorfico (recidive). Lesién temporal
derecha que copfa contraste. Ejerce un ligero efecto masa
sobre mesencéfalo.

3.4. Oligodendroglioma

¢t AR T

4 P O

i o

OLIGODENDROG
CALCIFICACIONES
3.5. Meningioma

e, L
AL, CRISIS Y

En general, més benigno y mejor respuesta al fratomiento que
los astrocitomas.
Representc menos del 10% de todos los gliomas.

A. DIAGNOSTICO:

e Localizacién més frecuente: supratentorial, en |6bulo fron-
tal.
Ocurre en el fercero o cuarto decenio.
Se asocia a convulsiones hasta en un 50 % por su fendencia
o invadir la corfeza.
La biopsia: Células en huevo frito.

e La TC revela una masa bien definida, hipodensa con fino
moteado de depésitos de calcio (30 % estén colcificados) y

pequenos quistes.
B. TRATAMIENTO:
¢ Cirugia,
« Si son anaplésicos se completa el tratamiento con QT + RT.

La respuesta a la QT es mejor si hay pérdida de los brazos
cromosémicos 1p y 199 es decir, determinada por las ca-
racteristicas genéticas del fumor.

Oligodendroglioma. TC craneal sin contraste iv. Lesién frontal derecho
que presenta numerosas colcificociones

A. EPIDEMIOLOGIA:

e 25 % de los tumores intracraneales. (MIR)

e Més frecuente en mujeres de edad avanzada (MIR).

¢ Crecen de la leptomeninge (piomadre + aracnoides)

* Cuondo se localizan en lo hoz del cerebro y desplozon la
porte medial de ambos Iébulos frontoles pueden producir
parkinsonismo de la mitad inferior del cuerpo, o paresio de
ambas exiremidades inferiores.

ASOCIACIONES:

e Con céncer de mama (algunos meningiomas contienen
receptores paro estrégenos y progesterona).

® Pueden coexistir con schwanomas en pacientes con la forma
central de neurofibromatosis (ambos fumores estan en rela-
cién con la pérdida de un gen supresor tumoral situado en
el cromosoma 22).

B. DIAGNOSTICO:

* Por imagen. La imogen radiolégica suele ser diognéstica:
masa extraaxial, con su base en la meninge y coptacién
uniforme de contraste (son muy vascularizados).

e Su localizacién es el principal foctor determinante de la
evolucién_(MIR)

* Lo localizacién mas frecuente es a nivel de seno sogital
superior y parasagital.

Localizacién de los meningiomas

¢ El sindrome de Foster-Kennedy puede ser producido por un
meningioma del surco olfatorio. La clinica es de: anosmia,
afrofia éptica en ese lodo y papiledema por hipertensién in-
tracroneal en el contralateral.

* Generglmente son benignos. 5-7% son meningiomas atipi-
cos y del 1-3% anaplésicos, con comporiomiento més agre-
sivo. Las formas angioblésticas tienden a recidivar. (MIR)

C. TRATAMIENTO:

e Lo reseccién fotal de los meningiomas benignos es curafiva
(MIR), si no es posible la reseccién total, la RT disminuye el
n® de recurrencios. También se indica radioterapia en
meningiomas anapldsicos.

¢ La QT no aporta beneficio
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12 Prolactinomas (MIR)
2° Adenomas no funcionantes.
3° Tumores secretores de GH: acromegalio y gigantis-
mo.
4° Corticotréficos: enf. de Cushing.
* Los mds raros son los adenomas productores de glucopro-
teinas (TSH, LH o FSH ). (MIR)

* Lo combinacién mas frecuente es la de la secreciéon de GH
y prolactina.

* Segln el tamafio los adenomas hipofisarios se clasifican
como:

* Microadenomas(menos de 1 cm) la mayoria de los prolac-
tinomas en mujeres y adenomas corficotropos en ambos
sexos.

Meningioma: RM cerebral. Gran masa de localizacién extraaxial frontal * Macroadenomas: la MOYOT‘O de los productores de GH y
derecha {flechas) que se reakza de forma infensa fros lo adminisirocién tumores de células no funcionantes. Més frecuentes en va-
del contraste (foto derechc) y comprime el ventriculo lateral derecho. rones. (MIR)
. s x A. CLINICA
3.6. Linfoma primario del SNC 1. Hemianopsio bitemporal (2MIR), el déficit comienza por
A. EPIDEMIOLOGIA: los cuadrantes superiores (MIR). La masa comprime el
*  Por lo comin se le encuentra en pacientes con deficien- quiasma por debaijo afectando a fibras inferonasales.
cias inmunitarias mixtos humorales y celulares.
e Es la neoplasio cerebral més frecuente en pacientes con VIS|0N
SIDA (segunda lesién en frecuencia tras toxoplasma) . '
e  Histolégicamente son linfomas de células B. Asociados /

invariablemente con el virus de Epstein Barr (MIR) en in-
munodeprimidos.

e  Con frecuencio se asocian a uveitis
¢  Con poca frecuencia ocasionan convulsiones
B. DIAGNOSTICO:
e La RM con contraste es lo técnico de eleccién. La lesién es
Onica en 65% de inmunocompetentes y en 50% de inmuno-
deprimidos. En caso de no poderse realizar RM craneal, la
TC también es muestra la lesién correspondiente. Adenoma hipofisario: hemianopsia bitemporal de comienzo por los
* Captan contraste de forma homogénec en inmunocompe- cuadrantes superiores (MIR)
tentes y presentan refuerzo en anillo en inmunodeprimidos. 2.  Clinica endocrinolégica:
e Se puede extender de un hemisferio o ofro o través del El Prolactinoma es el adenoma hipofisario més frecuente
cverpo calloso. observado en la préctica clinica. (MIR)
C. TRATAMIENTO:
¢ QT: metrotexato i.v. (la terapia intratecal no ha demostrado MUJERES HOMBRES
mayor eficocia) es el elemento bésico de la terapia definiti- o Gl e Cefalea (MIR)
va. ; : : AR
¢ Después de usar el F se indica radioteropia fotal de todo el : fxrzzmt:smo : ::p'g;:mm bitemporal
encéfalo. Esta técnica aumenta el riesgo de demencia en o Esterilidad ('MIR). > Dlambckin de o Bisia
mayores de 60 afios. v Ghomodi
* Los corficoides pueden enmascarar el tumor que deja de o Calackaria
coptar contraste en la TC (y deja de verse “tumor fontas- *
ma”). Se dificulta el diagnéstico tanto por imagen como his- . oo
tolégico. Por ello ante la sospecha de un linfoma no hay Los macroadenomas pueden producir panhipopituitaris-

que dar corticoides antes de la biopsia. o
¢ Supervivencia a los 5a: 30-40

@ Golodorrea 2 AMeracién del compo visuol

i primario cerebral; TC cranea! sin contraste iv (izquierdo) y con 3. Apoplejia hipofisaria, é

contraste iv (derecho). Se objetiva una mosa (m) hiperdenso, que copto Consiste en un répido deterioro neurolégico que se mani- 2

C:;’:'n";:ed‘? '0"',"“’ ’,'°'f mogé "‘;‘:o d" ’“?:’;d“'é'c 'engz‘"'g;“‘;’;m‘ fiesta por cefalea, trostorno visual {incluso amaurosis sbi- 8
e un misieno a o a frave: uer| L . . o . .

palia de edema perilesional (echas). {v: vealrioslos laferalés). ta), qltergcnén dela mohlu?od oculor.y det.enoro del nivel de 5

conciencia por hemorragia, necrosis o infarfo dentro del

3.7. Adenoma de hipéfisis tumor hipofisario. >

: S Se suele asociar a hipoglucemia e hipotensién é

e 10%delos tumores m?rac.ranec.llas. Son tumores benignos Trotomiento; Los pecientes sin alteraciones visuales y con S

del lébulo anterior de la ':"Pé'ﬁS'S.- buen nivel de conciencia: Corticoides y observacién. Si hay g

*  50-80 % de los tumores hipofisarios. deterioro visual o deterioro de la conciencia estd indicada %

* Por orden de frecuencia:
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la cirugia. Tras lo apoplejia es muy frecuente el hipopituita-
rismo.

TC craneal compatible con opbpleiio hipofisaria. Imagen
densa en regién selar por sangrado tumoral

MIR 06 (8332): Hombre de 50 afios que acude a urgencias por

cuadro brusco de cefalea, nauseas, y pérdida de visién del ojo

derecho. A la exploracién destaca amaurosis del ojo derecho,

defecto del campo temporal del ojo izdo. y poresia del tercer

par craneal derecho. El diagnéstico més probable es:

1. Hemerragio subaracnoidea por rotura de aneurisma de
arteria cerebral media derecha.

2. Apoplejio hipofisaria. *

3. Accidente vasculor cerebral isquémico en territorio verte-
brobasilar.

4. Arteritis de la temporal (Horton).

5. Meningioma del agujero 6ptico.

MIR 10 (9364): Mujer de 51 afios que acude a Urgencias por

disminucién brusca de ogudeza visual, cefalea intensa, nduseos

y vémitos. Hipotensa y ofebril. Presenta oftalmoparesia derecha

por afectacién de Il par craneal. Una TC craneal evidencia una

masa en la regidn selar hiperdensa con erosién de las opéfisis
clinoides anteriores. ¢Cuél es la actitud a seguir?:

1. Sospecharia meningitis quimica derivada de la rotura de un
tumor epidermoide selar e iniciarfa de inmediato tratamien-
to con corticosteroides.

2. Indicaria la realizacién de una angiografia cerebral para
descartar un aneurisma, yo que lo més probable es que es-
femos ante un caso de hemorragia subaracnoidea y la ma-
sa que se evidencia en la TC sea un aneurisma trombosado
paraselar,

3. Ingreso en UCI y fratamiento del shock que padece la po-
ciente, y una vez estabilizada practicar resonancia cerebral
para ciruglia programada.

4. Determinacién de bioguimica y hemograma urgentes, inicio

rapi n_corticosteroid i vadas y cirugi
ransesfenoidal ur %

5. Puncién lumbar pora descartar meningitis bacteriana-previa
inicio de antibioferapic empirica. Una vez estabilizada lo
paciente estudio de la masa selar

MIR 11 (9548): Pregunta vinculada o imagen 10 uno paciente
de 40 ofios solicita un tratamiento de ferfilidod por no poder
quedarse emberazada. En la anamesis refiere cefaleas frecuen-
tes y alleraciones visuales progresivas. En el estudio se solicita
entre otras pruebas una radiografia de créneo. Qué alteraciéon
observa en la imagen radiolégica?:
Hipoplasia de la base del créneo,

vmento de tamaiio de la sil rea.*
Lesion osteolitica.
Lesién proliferativa osteoblastica.
Imagen en “sal y pimienta”.

el ol

MIR 11 (9549): 2Qué determinacién solicitaria para confirmar

el diagnéstico?:

1. Inmunceleciroforesis sérico.

2. Niveles séricos de paratohormona.

3. Niveles séricos de fosfatasa alecalina total y de lo fraccién
ésea.

4. Niveles séricos de prolacting.*

5. Estudio cromosémico

B. ANALITICA:

e  Es diogndstica de prolactinoma una cifra de prolactina
basal muy elevada.

. Existe una buena correlacién entre la prolactina basal y el
tamaiio del tumor (seguimiento terapéutico).

*  Por efecto inhibitorio doble sobre el hipotdlamo y la
génada la FSH, LH y las hormonas sexuales estén dismi-
nuidas (MIR).

C. PRUEBAS DE IMAGEN:

- RMN con gadolinio: exploracién mdés Gfil.

Profactinoma. ratio computarizada, con contraste iv. Pequena
lesién hipodensa (flechas) en el interior de la hipdfisis correspondiente o
un microadenoma. (th: tallo hipofisario).

Macroodenoma de hipéfisis (AD). RM. Masa selor correspondiente o un
con exfensién supraselar (flechas).
m: mesencéfalo; p: protuberancia; b: bulbo; IV: cuarto ventriculo; cer:
cerebelo; cl;clivus; se: seno esfenoidol.



D. TRATAMIENTO

1° TRATAMIENTO MEDICO

e En los prolactinomas el tratamiento de eleccién son los
agonistas  dopaminérgicos (bromocripting, cabergolina)
(2MIR). De 12 eleccién en microprolactinomas (2MIR). Tra-
tamiento inicicl en macroprolactinomas (MIR) .

o En los tumores secretores de GH y TSH estén indicados los
anélogos de lo Somatostatina (octredtido) y en ocasiones
agonistas dopominérgicos

e Los tumores secretores de ACTH o no funcionanfes no res-
ponden al tratamiento médico.

2° CIRUGIA

e Preferentemente por via transesfenoidal. Siempre que se
pueda debe extirparse solo el fumor, yo que lo hipofisec-
tomia total aumenta posibilidades de hipopituitarismo y la
necesidad de sustitucién hormonal de por vida.

e Lo dirugfo esté indicada de inicic en casos de alteracion de

la via visual.

o Alta tasa de recidivas (40 % a los 6 afios de la cirugia ini-
cial).

3° RADIOTERAPIA

e Se emplea como complemento de la cirugla para evitar el
crecimiento de restos tumorales. También como comple-
mento del tratamiento médico.

Macroadenomo hipofisario

FAM 00 (6590): Un hombre de 40 afios refiere ostenio e impo-
tencia coeundi. En la analftica, presenta una prolactina sangui-
nea en niveles diez veces por encima de los limites normales
superiores. En la resonancia magnética se evidencia un tumor
hipofisario. Los niveles de LH, FSH y testosterona més proba-
bles serdn:

Niveles elevados de LH y FSH, niveles bajos de testosterona.
Niveles bajos de LH y FSH, normales de festosterona.
Niveles elevados de LH, FSH y testosterona.

Niveles elevados de LH y bajos de FSH y testosterona.

O @ N =

MIR 01 (7040): El signo inicial més frecuente de yn macroade-
ngmg_hqmil_sono no funcionante es:

Hemianopsia bitemporal.*
Atrofia éptica.
Hemianopsic binasal.
Diabetes insipida.
Hiperprolactinemia.

OGN -

MIR 02 (7311): Mujer de 38 afos de edad Que consulta por
amenorrea secundaria de 3 anos de evolucién. La concentra-
cién de prolactina es de 130 ng/ml (normal hasta 20 ng/ml).
RNM detecta macrotumor de 2,8 ¢m de diGmetro con expon-
sién lateral izquierda, No olteraciones visuales. 2Cudél serfa el
fratamiento de eleccién?:

Cirugia por tratarse de un macrotumor.

Radioferapia hipofisaria.

Radioterapia hipofisaria previc a cirugla.

Tratamien i onistos dopaminérgicos.*
Somatostatina subcutdnea previa a cirugla.

ol orl L o

MIR 07 (8602): Ante un cuadro clinico de emenorreagalacto-
rrea y pérdida de caompo visual el primer diagnéstico a consi-
derar es:

Adenoma hipofisario no funcionante.

Prolactinoma.*

Meningioma del tubérculo solar.

Pinealoma.

Intoxicacién por benzodiacepinas.

it g e

MIR 09 {9119): Un paciente de 40 afios ocude al servicio de
urgencias por cefalea y olteraciones visuales no bien definidas.
En el TC craneal se objetiva un gran tumor hipofisario. 2Cuél
de los siguientes datos esperaria encontrar en la exploracién?:
Hemianopsia homénima izquierda.

Hemianopsia bitemporal.*

Hemianopsia binasal.

Cuadrantanopsio nasal bilateral.

Nistagmo horizontal bidireccional.

it L3 9 o

Los adenomas hipofisarios més frecuentes son los prolactino-
mas, que se manifiestan como hemionopsia bitemporal y alie-
raciones hormonales. (4+)

3.8. Craneofaringiomas

Origen: a partir de restos de la Bolsa de Rathke (MIR).
Localizacién: en general, supraselar (MIR)

Afecta més a nifos y adolescentes pudiendo producir tallo

baja y obesidad.
» Clinica:
o disfuncién nevroendocrina

o afeccién visual (3MIR) (hemianopsic bitemporal que

comienza por los cuadrantes inferiores).
o hipertensién intracraneal (HTic) (3MIR)

¢ Radiologio: Usualmente son mosas quisticas el 80% presen-

ta calcificaciones en forma de paréntesis (4MIR)

e Tragtamienfo: Quirdrgico. RT asociada si no se consigue lo
ya que este

reseccién completo. Puede usarse radiocirugla,
tumor es de dificil acceso.

Los créneoofaringiomas afectan a nifios producen hemianopsia
bitemporal y con frecuencio presentan calcificaciones. (3+)

FAM 00 (6532): En los ¢croneofaringiomas es caracteristico la
presencia de:
Hemorragias intratumorales.
iste Icificgcion
Zonas de necrosis.
éreos sarcomatosas.

VR WN
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X. NEOPLASIAS DEL SNC

Crancofaringioma: Masa en regién supraselor

Neofaringioma quistico

3.9. Quistes coloides del lll ventriculo

Son tumores benignos que afectan a adultos.

Clinica:

* Episodios de cefalea, debilidad de los miembros y
pérdida de conciencia desencadenados por cambios
posturales.

» Estos sintomas se otribuyen a hidrocefalia aguda in-
termitente debido al blogueo del agujero de Monro.

* Localizacién mas frecuente: Il ventriculo.

ST

D el 1]

Quiste coloide del Ill venticulo

3.10. Tumores de la region pineal

A. TIPOS

.

Le mayoria de los tumores de esta regién son de células
germinales (MIR). Otros tumores de la zona: astrocitomas,
pineocitoma, pineoblastoma (estos 2 Glfimos pueden di-
seminar a través del LCR)

Aparecen principalmente durante la nifiez o el comienzo
de la adolescencia

B. CLINICA:

Sindrome de hipertensidn intracraneal precoz, sin signos
localizadores {2MIR) por compresién del lll veniriculo y

acueducto de Silvio.
Sindrome de Parinaud.
Sindrome de disfuncién hipotaldmica (como diabetes
insipida por déficit de vasopresina-ADH)

C. DIAGNOSTICO

> RM: Masas con captacién uniforme de confraste con/sin
bordes definidos.

D. TRATAMIENTO:

e  Germinoma: radioferapia

e  El resto: Cirugla o radiocirugia. Si la cirugia no es posible
o es incompleta se adminisfra radioterapia.

* Lo quimioterapia con compuestos de Platino disminuye el
tamafo del fumor y facilita la RT.

Singrome de Parsaud X
Paresa de o mbodo
bocia arribe, folto de
o divided pupiler o lo

fuz conservends lo

rexctnded o o
Como gacidn

O s b B S WO

Tumores de ks regién pineal, comprime el techo del mesencéfa!o y los
tubérculos cuadrigéminos con oclusién del ocueducto de Silvio e invasién

del fercer ventriculo

RM craneal vista segital: Tumor de lo regidn pineal

Pineolome que produce hidrocefalio triventricular



3.11. Neurinoma del acUstico

e FEs un Schwannoma. Comprime, no invade estructuras
vecinas.

¢ Hobitualmente se origina en la rama vestibular, no en la
acustica, del VIIl par.

e Es el tumor més frecuente del éngulo pontocerebeloso
seguido de meningioma y tumor epidermoide o colesteato-
ma (MIR)

A. CLINICA:

Segin el crecimiento del tumor:

1°) El primer sintoma es la deficiencio auditiva (3MIR). Hipoao-
cusia neurosensoriol, acdfencs...

2°) Posteriormente, se ofectan pares craneales, los mas fre-
cuentes el V y VIl (ZMIR).Signo de Hitselberger: hiperestesia
en la pared posterosuperior del CAE por afectacién de las
fibras sensitivas del Vilp en neurinomas del acdstico.

39 Tardiamente (MIR) Hay sintomas de hiperfensién introcrane-
al y sindrome cerebeloso.

Cuando el Schwannoma es bilateral, representa una forma
hereditaria que se diagnostica como neurofibromatosis central
o tipo Jl. (MIR)

B. DIAGNOSTICO: Sospecha dinica + RM. Es un tumor capta-
dor de contraste.

C. TRATAMIENTO: Cirugla o radiocirugia.

Neurinoma del acistico. Masa que cupta contraste en Gngulo ponfo-
cerebeloso derecho.

Los neurinomas son los tumores més frecuentes del angulo

ponto-cerebeloso y su primer sintoma es lo hipoacusia neuro-
sensorial. (3+)

2010 & Curso'Intensiva MIR Astunas. &

RM potenciada en t1 en plano coronal, sin y con contraste infravenoso,
que muestra una masa hipercaptante en el dngulo ponfocerebeloso
derecho en relacién con un neurinoma.

RM potenciado en t1 en plono coronal, sin y con contraste infravenoso,
que muestra una mase hipercaptante en ef angulo ponfocerebeloso
derecho en relocién con un neurinoma.

MIR 03 (7563): El tumor més fr n nivel del angul -
LQS&LLIQSQ es el:

Glioma de tronco cerebral.

Neurinoma del V par,

Colesteatoma del poro acistico.

Meningioma de punta de peiasco.

Neurinoma del ocistico.*

ok ad ety e

MIR 06 (8342): Indigue cudl de las siguientes son las lesiones
expansivas mas frecuentemente hallodas en el dngulo pontoce-
rebeloso:

1. Metastasis, gliomas y ependimomas.,

2. Ependimoma, meningioma y osteoma.

3. Neurinoma (schwannom: ningi fu
2 L

r_epider-

4. Granuloma de colesterol y neurinoma (schwannoma).
5. Quiste aracnoideo y cordoma

3.12. Hemangioblastoma

e  Tumor benigno quistico con un nédule muy vascularizado,
localizado casi exclusivamente en cerebelo.
Propio de adultos jévenes.
En un 20% forma parte de la enfermedad de von Hip-
pel-lindou siendo en estos casos aparecen tumores en
otras localizaciones del SNC como: retino, cerebelo y
médula espinal y tumores o quistes en: rifidn, péncreas,
higado o epididimo (MIR)

* El hemangicblastoma produce eritropoyetina provocando
poliglobulia (2MIR).

A. CLINICA: sindrome cerebeloso + sindrome de hipertensién
infracraneal (MIR)

B. TRATAMIENTO: cirugio, que puede ser curativa. hay recidi-
va en el 20% de casos

Hemangioblastoma: Imagen en “huevo frita”, quiste con nédulo hiper-
captante.

[EUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA
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MIR 00 (6780): Varon de 29 anos que cgqueja mareos y torpeza
en_miembros izquierdos en los Gltimos 6 meses. En lo explora-
cién presenta dismelria y disdiadococinesic de miembro supe-
rior_izquierdo. La TAC cranacl muestro una lesién auishg con
hi r-
do. La onulft-ca es normol a excepcién de un M
na TA i
rinén. La noturolezo més probable de lo lesién intracraneal
serfa:

Meduloblastoma.

Metéstasis de carcinoma pulmenar.
Astrocitoma pilocitico.
Glioblestorme multiforme.

€ SRR

.13. Ependimoma

Derivan de las células ependimarias

e En niffios mas frecuente en el suvelo del IV ventriculo. En
adultos més frecuente en médula lumbo-sacra (filium ter-
minale).
Tendencio a sangrar
Pueden metastatizar a través de LCR, propogéndose por la
médula espinal (metdstasis por goteo).

* Traiamiento: Cirugia + RT. Con reseccién total, el pronds-
tico es excelenie,

3.14. Meduloblastoma

* Es el tumor maligno del SNC maés frecuente en los nifios, el
pronéstico es peor en menores de 3 afios.

o Se localiza exclusivamente en vermis posterior del cerebelo
(MIR).

¢ Un 15% de los pacientes presenta metdstasis supratentoria-
les y un 12% roquideos en el momento del diognéstico.
(MIR).

e En un 7% hay metéstasis en ofros érganos: huesos, gan-
glios linféticos, pulmén e higado.

e En 1/3 hay pérdida de material genético en brazo corto del
cromosoma 17.

CLINICA:

+ Como sintomas iniciales estén la hipertensién introcraneal y
alteraciones cerebelosas.

e Lo hidrocefalia es frecuente. Crecimiento répido.

TRATAMIENTO:

o Si es posible deben extirparse quirirgicamente.

¢ Son muy radiosensibles. Lo RT debe obarcar todo el neurce-
je.

e La quimioterapia ha demostrado eficacia sobre todo en
nifos.

La TC muestro un o lesién isodense
de lo lineo medio en el vermis del
cerebelo, que comprime y desplazo
al cuarto ventriculo y que presenta
una gron intensificacién con el
contraste

Los corfes superiores
muestran con frecuencia
una hidrocefclic

Buscor signos de siembra
tumoral a través del LCR (MIR)

Meduloblastoma que produce herniacion omigdalor

MIR 02 (7301): ¢Cuél de los tumores del Sistema Nervioso
Central que se citan a continuacién puede producir dise-

minacién o _metéstosis a lo largo de neuroeje?:

1. Neurocitoma.
2. Meningioma.
3. Astrocitoma anaplésico.

4. Meduloblestomg.*
5. Glioma del nervio éptico.

3.15. Cordomas

¢ Origen: Derivan de la nofocorda. (MIR).
o ‘Locplnoim
60% en canal basilar,
30% en la regién sacra
10% a lo largo del raquis y en la base del créneo.

¢ Clinica: histolégicamente son benignos, pero altamente
invasores, se extienden y calcifican a lo largo de la bose del
créneo. Ocasionan compresién seriodo de pares cranea-
les. Los tumores sacros pueden producir un sindrome de
cauda equina.

e Trofomiento: Cirugio + RT En  muchas ocasiones no es
posible la reseccién completa, en estos casos tiende a reci-
divor y tienen mal pronéstico por invasién de estructuras vi-
tales del tronco cerebral.

4. Complicaciones neurolégicas

del cdncer sistémico y de su
tratamiento

4.1. Metastasis cerebrales

« Lostumores que metastatizan con mas frecuencia al SNC
son: Pulmén, mama, melanoma, tubo digestivo (colon).

e« Las metéstasis suelen estar rodeados de mucho edema por
lo que los sinfomas de hipertensién intracranecl son fre-
cuentes.

e« Tratamiento: Corticoides y radioterapia prolongan la vida
3-6 meses

4.2. Carcinomatosis meningea(CM)
(metéstasis leptomeningeas)

Es una inflamacién meningea de etiologia tumoeral que oparece

como complicacién de neoplasias subyacentes.

El tipo histolégico que maés se relaciona con esia patologia es el

adenocarcinoma.

Se desarrolla de dos maneras diferentes:

« A portir de una pequefa metastasis cerebral hematégena
asintomdtica en plexos coroideos o en una pared ventricu-
lor.



« Via linfética, crecimiento alrededor y a lo largo de los
nervios y vasos sanguineos.

Aparece en el 5% de pacientes con cancer. Los fumores que

causan con mas frecuencic CM son: mama(35%), pulmén(24%)

y melanoma(16%).

DIAGNOSTICO:

® Puncién lumbar. Se observa pleocitosis, hipoglucorraquia y
profeinorraquia asi como células malignes.

® RM craneal: Aumento de captacién en cisternas basales y
en la convexidad.

TRATAMIENTO

e Se puede obfener remisién parcial del cuadro mediante
quimioterapia en el espacio subaracnoideo.

e El mejor resultado es para los linfornas

4.3. Efectos yatrégenos de los farmacos
antiblésticos

e los farmacos antiblasticos pueden producir como efecto
secundario un sindrome neurolégico consistente en: encefa-
lopatio con posible confusién, depresién, olaxio y convulsio-
nes.

SINDROMES NEUROLOGICOS PARANEOPLASICOS CLASICOS

e Encefalomielitis paraneoplasica
Encefalifis limbica
Degeneracién cerebelosa subaguda

CIS-PLATINO FLUOROURACILO  VINCRISTINA
ARABINOSIDO DE
CITOSINA
e Aclfenos, pérdida e Disfuncién e fleo agudo
de audicién bilateral cerebelosa e Polineuropot-
para frecuencias al- ia sensitivo-
tas motora simé-
¢ Polineuropatia axo- trica, distal y
nal, simétrica, de progresive
predominio sensitivo (MIR)

4.4. Sindromes paraneoplésicos

« Son efectos remotos del cancer sobre el SN no por invasién
directa del SN, sino mediada por anticverpos u otros me-
canismos desconocidos.

Su trafamiento es el tratamiento de la neoplasic maligno.
Pueden preceder a la dinica del tumor primario o ser el
primer sinfoma de recidiva.

o Distintas neoplasias pueden producir el mismo sindrome
paraneoplésico. La misma neoplasia puede producir distin-
tos sindromes paraneoplésicos.

« Lo neuropatia periférica es el sindrome paraneoplésico
mas comGn{MIR) . Lo més frecuente es que sea sensitiva
{Sindrome de Denny-Brown) o sensitivo-motora y esté aso-
ciada con anticuerpos anfi-Hu en relacién con tumor pul-
monar tipo oat cell.

« Degeneracién cerebelosa paraneoplésica en relacién con
ca de ovario y ac antiYO y antiRi

Opsoclonus-mioclonus (alteracién de movimientos sacédicos y mioclonfas en tronco y miembros)En nifios en relacién con medulo-

blastoma y en adulios con ca de mama y oat cel asociondo Ac paraneoplasicos anti-Ri

Neurcnopatia sensitiva aguda

Sindrome de Ecton-Lambert
Dermatomiositis

Seudo-obstruccién gastrointestinal crénico

agenéticos asociados a tumores del SNC

. Trastornos
NEUROFIBROMATOSIS | (MIR) Cr17
Mutacion del gen supresor de tumores que codifico
la neurofibromina
NEUROFIBROMATOSIS Il Cr22
Mutocién del gen supresor de fumores que codifico
la schawnnomina
ESCLEROSIS TUBEROSA (MIR) Crlé
Los genes mutados codifican la tuberina. Cr9
ENF. DE VON HIPPEL-LINDAU (MIR) Cr3
LI-FRAUMENI Cr17
SD DE TURCOT (MIR) poliposis adenomatoso de Cr2
colon Cr5

Neurofibromas benignos y malignos

Glioma del nervio éptico

Astrocitomas del SNC

Schwanomas de raices espinales

Neurinoma del actistico bilateral (MIR)

Meningioma, neurinoma periférico,ependimoma medular, neurofi-
bromas

Astrocitoma gigantocelular subependimario (MIR)

Tuberes corticoles

Hemangioblastoma (MIR) cerebral o medular (maltiples)
Astrocitoma, tumor neuroectodérmico periférico + ca de mama,
sarcoma de paries blandas, tumores adrenocorticales, leucemia
Turcot tipo I: Glioma maligne tb carcinoa colo-recial.

Turcot tipo Il: Meduloblastoma + adenomas colorectales y duodena-
les, carcinoma colorectal.

NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA
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NEURCLOGIA Y NEUROCIRUGIA

HEMISFERICOS

FOSA POSTERIOR

REGION DE
QUIASMA

REGION PINEAL

METASTASIS

GLIOMAS

LINFOMA 1° SNC
MENINGIOMA

CEREBELO
Cefalea, hidrocefalia,
Sd cerebeloso

TRONCOENCEFALO
IV VENTRICULO

ANGULO PONTOCEREBE-

LOSO

RESUMEN TUMORES

Astrocitoma

Clioblastoma multifor-

me
Oligodendroglioma

Astrocitoma
Hemangioblastoma
Meduloblastoma
Metéstasis

Gliomas
Ependimoma
Neurinoma del aclstico
Meningioma

Tumor epidermoide
Adenoma de hipéfisis
Craneofaringioma

Germinoma

En la unién cériico-subcortical, captan en anillo, edema
perilesional. M@s frecuente de pulmén. Cirugia si mix
Gnico. Radioterapia

Mejor pronéstico el asirocitoma quistico de células gigan-
tes (esclerosis tuberosa)

El de peor pronéstico

Subcortical. Calcificaciones. Crisis convulsivas
Inmunodepresién (HIV). Tratamiento: metrotexate + RT
Mujeres. Receptores hormonales. Aumento de vasculari-
zacién, La mayoria benignos

Astrocitomo pilocftico (nifios).Hemisférico. Quistico
Hemisférico, poliglobulia, Von Hippel-Lindau
Vermiano. Posible diseminacién por SNC

Los tumores cerebelosos més frecuente en adultos

Suelo del IV ventriculo en nifos. Regién lumbo-sacra
{filium terminale) odultos

1° manifestacién: sordera neurosensorial

El més frecuente el Prolactinoma. Hemianopsia bitempo-
ral + clinica endocrinolégica. Inicialmente tratamiento
médico, a veces también cirugic. No HT intracraneal
Hemianopsia bitemporal, calcificaciones supraselares,
posibilidad de HT infracraneal

Hidrocefalia + Sd de Parinaud. HT intracraneal sin signos
localizadores.



« Los tumores més frecuentes del SNC son las metdstasis (la mas frecuente la de pulmén). En la mayoria de los pacientes, las metds-
tasis cerebrales se producen en el contexto de una recidiva sistémica, excepto en el carcinoma de pulmén, en el que el SNC puede
ser el érgano que se afecio mmolmente

AL

43 an ac es el astrocitorna maligno o glioblastoma.
. h_mmmmm iumores de foso posterior o infratentoriales (1° astrocitoma cerebeloso).

SINTOMATOLOGIA

* La cefalea es el sintoma inicial en la mitad de los pacientes con tumores cerebrales, suele ser o primera hora de la mafiana o infe-
rrumpe el suefio, aumenta al toser y en decibito.

« Sintomas deficitarios: Dependen de su localizacién: paresias, frastornos sensitivos, trastornos de campo visual, trastornos del lengua-
ie o de la personalidad, trastornos cerebelosos...

Crisis convulsivas

» Pueden debutar con hipertensién intracraneal: cefalea, vémitos en escopetazo, papiledema y pardlisis del VI par. Esto es mas fre-
cuente en tumores de fosa posterior (salvo neurinoma del VIl p.), de gléndula pineal, cranecfaringiomas o los tumores intraventricu-
lares.

» Herniacién transtentorigl. Se produce cuando un proceso expansivo intracranecl de cualquier localizacién, empujo el I6bulo tempo-

ral contra el tronco cerebral. El primer signo clinico suele ser la midriasis arreactiva ipsilateral y hemiporesia contralaferal.

= Suelen aparecer calcificaciones en el craneofaringioma, oligodendroglioma y meningiomas.

e La RM es la técnica més sensible para la deteccién de un tumer cerebral.
e Lo TC es lo técnica de eleccién para planificar la RT y detecta mejor lo tumores calcificados.

TRATAMIENTO

* Cirugla

¢ Radioterapia (principal tratamiento de las metéstasis)
¢ Quimioterapia

COMPUCACIONES NEUROLOGICAS DEL CANCER SISTEMICO

Metéstasis cerebrales

Carcinomatosis meningeas

Efecios yatrégenos de los farmacos usados para el tratamiento . La clinico que con més frecuencia se produce es la polineuropatio
(vincristina y cisplatino)

Sindromes paraneoplésicos, el més frecuente es la polineuropatia paraneoplésica asociada a Ac anti Hu y en relacién con ca pul-
monar oat cel. Muchos de estos sindromes estén en relacién con anticuerpos onconeuronales (anti-Hu, anti-Yo, anti-Ri, anti-NMDA,
anti-Ma2...

- ol R
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X. NEOPLASIAS DEL SNC

TUMOR EPIDEMIOLOGIA CLINICA y DIAGNOSTICO TRATAMIENTO
METASTASIS (MTX) Tumores més frecuen- | El pulmén es la fuente + frecuent de metéstosis. | Dexametasona: mejor to iniciol
CEREBRALES tes del SNC Las metéstasis de pulmén, melanome, células | para todos los pacientes con MTX.

renales, coriocarcinoma o tiroideos, sangran Lo RT es el principal tratomiento.
con facilided. Qx si es Onica y QT en algunos
€Osos
GLIOBLASTOMA Tumor primario mds Supratentoriales Malos resuliados
frecuente en el adulio | Morfales por su propio crecimiento local Corticoides, Qx, RT, QT
Aumentan la frecuencio de trombosis venosa Temozolamida oral,
profunda y embolismo pulmonar por secrecién
de faciores procoagulantes
ASTROCITOMAS de Astrocitoma pilocitico | El astrocitoma subependimario de células gi- Qx de eleccién en los astrocitomas
BAJO GRADO del cerebelo: tumor + | gantes (SEGAS) acompaiia o la esclerosis tube- | pilocfticos y en otros astrocitomas
frecuente de lo infancia | rosa de bajo grado sintométicos.
Como tratamiento de SEGAS estd
indicado el everolimus.
OLIGODENDROGLIOMA 3°-4° decenio Supratentorial. Qxy QT
Convulsiones (50%). Fino moteado de calcio
En biopsia: células en "huevo frito"
MENINGIOMA + frecuente en mujeres | Su localizacion es el principal factor determi- Qx: La reseccién totel de los me-
50-60a. nante de la evolucién. A veces R estrogénicos. | ningiomas benignos es curativa
Tumor + frecuente. en | Localizacién + frecuente: sagital y parasagital | El meningioma anaplésico tiende a
aulopsios recidivor,
RT: puede ser Util, no la QT
LINFOMA 1° Inmunodeprimidos se | RM: lesién Onica o multiple que captan contras- | QT (metrotexote i.v.) + RT
asocian con virus de te homogéneamente o en anillo. Son linfomas | complementaria. No dar corticoides
Epstein-Barr de células B. Los corticoides pueden enmasca- | antes de lo biopsia.
— rar el tumor. s -
ADENOMA HIPOFISARIO 1°.prolactina 2°GH Prolactinoma: galactorrea e hipogonadismo. En | Bromocriptina o cabergolina
Los més rares: TSH, LH | varones son macroadenomas que suelen oca- | Qx transesfencidal. Recidivos 40%
o FSH sionar signos de compresién focal.(hemianopsia | a los 6 afios.
bitemporal + cefolea)
CRANEOFARINGIOMA + frecuente en nifios. | Supraselar. Qx. Si precisa + RT posterior
Origen en restos de la | HTic, disfuncién neuroendocrina, hemianopsia
bolsa de Rathke bitemporal. Suelen tener calcificaciones.
TUMORES DE LA REGION + frecuente en nifios- | OTROS: Pineocitoma Tto de eleccién: Qx
PINEAL adolescencio Alteraciones neuroendocrinas y visuales, HTic Son sensibles o RT y QT
rminoma el + frec. | sin signos localizadores Sd de Parinoud.
QUISTE COLOIDE Adulios Il ventriculo Crisis sibitas de HTic Qx.
SCHWANOMA ACUSTICO | Tumor + frecuente del | Si son bilaterales se diognostican como neurofi- | Qx
éngulo pontocerebelo- | bromatesis central o fipo I
so 1° Déficit auditivo
2° Oftros déficit del VIl {finnitus, vérligo
periférico...), después déficit del Vy Vil por
3° HTic rara y tardia
HEMANGIOBLASTOMA Puede asocior policite- | Fosa posterior. Benigno. Quistico con nédulo Qx
mia captante de contraste.
Enf. de Von-Hippel-Lindau: hemangiomas
retfiniano, cerebelar, espinal, quistes renales,
pancredticos y en epididimo
EPENDIMOMA nifos-jévenes NINOS: +frecuente IV ventriculo. Qx, si hay reseccién lotal, buen
ADULTOS: +frecuente canal lumbo-sacro. pronéstico
Pueden metastatizar a la médula (por goteo)
MEDULOBLASTOMA tumores malignos + Localizado exclusivamente en la parte inferior | Qx + RT( de todo el neuroeje) +
frecuentes en nifios de! vermis cerebeloso. Qr
Posibilidad de disemi- | Tumor que més frecuentemente do hipertensién
nacién subaracnoidea y | intracraneal de inicio
metdstasis extraneuro- |
les. |
CORDOMA 60% conal bosilar ' Invosores, se calcifican, invaden pares craneales | Qx + RT. postoperatoria
Derivan de la notocorda 30% regi6n socra | y raices nervicsas de la cola de caballo

Qx.= cirugia ; QT = Quimioterapio , RT = radicterapia, frec = frecuente, sd = sindrome HTic = Hipertensién intracraneal.
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X1. TRAUMATISMOS CRANEALES

1. Generalidades

e Los politraumatismos son la 12 couso de muerte en la pobla-
cién general menor de 40 afios, y més del 70% se acompa-
fian de traumatismo créneo- encefdlico (TCE).

Los TCE constituyen la 12 cousa de pérdido de conciencia
de instouracién brusca (MIR) y lo causa més frecuente de
anosmia en nifios y adullos jévenes (las infecciones virales lo
son en los adultos de edad avanzada).

1.1. Clasificacién

a. Traumatismo abierto: Hay rotura de lo duramadre, Elevado
riasgo de infeccidn intracraneal.

b. Troumatismo cerrado: No hay rofura de la duramadre.No
cumenta el riesgo de infeccién intracraneal. (MIR)

SEGUN LA GRAVEDAD
e Lo duracién de la pérdido de conciencia y de lo amnesia
postraum@tica son los mejores indicadores de la gravedad
del frauma.
¢ TCE menor:
1. Inconsciencia es inferior a 20 min,
2. Escola de Glasgow mayor de 13
3. Duracién de sintomas menor de 48h

2. Conmocidén / Contusién cerebral

CONMOCION O CONTUSION CEREBRAL
CONCUSION
CEREBRAL

Pérdida transitorio Pérdida de conciencia de mas duracién
de conciencia

No lesiones Lesiones del parénquima cerebral: hemo-
rragia petequial, edema...
Localizacién més frecuente: frontal y tempo-
ral

Amnesia anter6- Complicacién més grove: Edema progresi-

grada y refrogra- vo con aumento de lo presién infracraneal.
da A veces se necesita cirugio descompresiva

3. Fracturas de créneo

Cuando hay fracturo, es mas frecuente que haya lesién intracro-
neal (hematoma subdural o epidural) aungue en ocasiones apa-
recen en traumatismos leves sin afectacién neurolégica (MIR).

A. FRACTURAS LINEALES DE LA BOVEDA CRANEAL:

e 80% de fodas las fraciuros de créneo.

e Lo TC aaneal es la téenica més sensible para deteciar
fracturas craneales.

e Estos pocientes deben ser mantenidos en observacién
hospitalaria, (MIR) dodo que un porcentaje de ellos pue-
de deteriorarse de forma diferido.

e Las frocturas lineales de la béveda no precisan tratamien-
fo en si mismas y tienden espontdneamente a cerrarse.

B. FRACTURAS DE LA BASE DEL CRANEO:
a. Localizacién
e Su localizacién més comin es lo fosa craneal anterior
(frontoetmoidales) y fosa craneal media (pefasco del
temporal). (MIR)

b. Clinica
o Epistaxis
* Equimosis

Salida de LCR por la nariz o por el oide
Lesién de pares craneales, los que més frecuentemente
se lesionon son: |, I, Ill, IV, V,, V,, VI, Vil y VIII

*  Meningitis post-traumatica
c. Diagnéstico

e Lo TAC es la técnica de eleccién, (MIR) permitiendo
ademds demostrar posibles lesiones intracranecles
traumadticas.

TC croneal que muestra contusiones hemorrégicas bifrontoles.



FOSA CRANEAL ANTERIOR FOSA CRANEAL MEDIA FOSA CRANEAL POSTERIOR
HEMATOMA * Equimosis periorbitaria (Signo del mapache)  ® Equimosis refardada (24-48h) sobre apéfisis mastoides
{signo de Battle)
Salida de sangre y LCR e Por la nariz: Epistaxis y rinolicuorrea ® Por el conducto auditivo externo: Otorragia y ofolicuorrea

Signo del may

B Cane irtaraivo MIR Astaries S0

Fractura de F.C. Anterior

Fraclura de F.C. Media / Posterior

Hipoacusia trasmisién
Pardlisis faciol 20%
Desgarro timpano

Licvorrea a epifaringe

Parélisis facial 50%

Hemotimpano
Rinolicuorrea/epistaxis
20%
0 Cusso Imermivo MIR Asiuries

FRACTURAS DEL PENASCO DEL FR LONGITUDINAL FR TRANSVERSAL
TEMPORAL
FRECUENCIA 80% 20%
HIPOACUSIA Trasmisién (oido medio} (MIR) Percepcién (oido interno) Cofosis (MIR)
PARALISIS FACIAL 20 % (MIR) 50 %
TIMPANO Desgarro Hemotimpano
LICUORREA/SANGRADO Otolicuorrec / oforragia (MIR) licuorrea o epifaringe / epistaxis

MIR 08 (8863): En relacién con las fracturas postraumdticas de

la base craneal, es INCORRECTO que:

1. Afecian con més frecuencia la fosa anterior y el pefiasco del
hueso temporal.

2. La presencia de hematoma periocular o retroauricular debe
hacer sospechar su existencia.

3. Lo ausencia de salida de liquido cefalorraguideo per nariz u

oido excluye lg existencig de brecha dural acompafante y,
r tanto, el ri ningitis.*

4, El germen mas frecuentemente implicado en las meningitis
secundarias o brecha dural postraumética es el neumococo.

5. Un paciente consciente, orientado y sin focalidad neurolégi-
ca, pero con sospecha de fraciura de base debe ser ingresa-
do paro observacién durante, al menos, 24 horas.

MIR 09 (9293): Lo "Licuorrea’ o pérdida de liquido cefalorraqui-
deo hacia las fosas nasales, puede aparecer caracterfsticamente

Las fracturas mandibulares moltiples.

Las fracturos del suelo de lo érbita con herniocién de la
peri6rbita.

Las fracturas del tercio medio facial tipo Le-Fort I.

Los frocturgs del complejo fronto-naso-etmoidel.*

Los fracturas cigomético-malares.

Uhw NS
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4. Complicaciones de los TCE

INMEDIATAS TARDIAS

1 Aumento de la presidn intracraneal Epi[epsic tardio

2. Hematoma epidural agudo (principal complicacién) 2. Hidrocefalic normopresiva (ataxia + demencia + in-

3. Hematoma subdural agudo continencia) (MIR)

4. Hemorragia intraparenquimatosa postraumética 3. Meningitis recurrente (MIR)

2. 2?:;::;\9\:3 ;;:Erocnoudeo postraumatica(MIR) 4. Abscesox ditsridos

. ¥ .

7. Infeccién intracraneal en TCE abiertos 2 g:iulo c?rétndo-coveér?oso

8. Hundimiento / estallido craneal ¢ Demanca posranaken

9. Fractura progresiva o evolutiva del créneo(1) 7. Sindrome p{o.siconmoc!onal 3

10. Cefalohematoma (2) 8. Vértigo posicional benigno
(1)- Fractura progresiva o eyolutiva del créneo: aparece al in- MIR 05 (8083): Un paciente de 73 afios sufrié un accidente de
troducirse parte de las meninges en la linea de la fraciura, la tréfico con traumatismo craneal del que se recuperd. A los fres
pulsacién del LCR tiende a aumentar la frocturc. Se la conoce meses inicia de forma progresiva alteracién de funciones supe-
también como quiste leptomeningeo postraumdtico y requiere riores, inconfinencia urinaria ocasional y su caminar es torpe.
cirugia para cerrar el defecto meningeo. Probablemente presenta:

(2) Cefalohematoma: coleccién subperitstica, (MIR) afecta a un 1. Hematoma intraparenquimatoso cerebral tardio.
solo hueso, en 20-25 % existe una fractura subyacente. No se 2. Hemorragia subaracnoidea.

debe pinchar salvo si es muy grande. 3. Hidrocefalia arreabsortiva.*

(3) Sindrome posiconmocional: Cefalea, mareos, irritabilided, 4. Airofia cerebral postraumdtica.

dificultad para concentrorse, depresién... Antes se pensaba que 5. Tumor cerebral.

se debian a una patogenia puramente psicolégica, octualmente se

piensa que el traumatismo produciria una cierta lesién neuronal, Caput Succedaneum Cefalohematoma
con un refraso en el procescmiento de la informacién. (MIR)

o 4 : \- + Leve + Grave

T + Bdendido Localizado

Céfalohematoma

5. Hematoma subdural y epidural agudos

e Consisten en colecciones hemdticas que se localizan debajo (sub) o sobre (epi o exira) la duramadre, pudiendo causar un cuadro
grave de hipertensién infracraneal.

H. SUBDURAL AGUDO H. EPIDURAL O EXTRADURAL AGUDO
ORIGEN + frecuente venoso (rotura de venas corticales) arterial (0. menfngea media). (MIR)
LOCALIZACION + FRC Regién frontotemporal. Porcién escamosa del hueso femporal
FORMA DEL COAGULO Semiluna Lenticular
CLINICA Evolucién similor o la del h. epidural aunque Suele haber un intervalo licido (horas-dias) . (4AMIR)
evoluciona durante més tiempo. Evoluciona con mayor rapidez (origen arterial).
Lo mayoric se encuentran somnolienfos o Cuando aparece puede dar lugor a signos de HT ic:
comatosos desde el momento de la lesién. » Midriasis ipsilateral (3MIR)
Se asocian con més frecuencia o lesién cere- » Deterioro del nivel de conciencia{MIR)
bral subyacente que los epidurales
DIAGNOSTICO DE CON- TAC: semiluna hiperdensa subdural TAC: lente hiperdensa epidural
FIRMACION
TRATAMIENTO Cranectomia de urgencia. Cronectomia de urgencia
Evacuar el hematoma Evocuar el hematoma y ligar la arteria
MORTALIDAD del hemato- 40-50 % 16-32%
ma operado



Lo evolucién fipica del hematoma epidurol es: tras un TCE el
deterioro del nivel de conciencia aparece pasado al menos una

S
EN

ogudo hemisférico derecho.

2010 © Curso IntensivosMIR-ASturias, 00295

TC craneal sin contraste infravenoso que muestra ung lesion hiperdenso
de morfologio lenticular frontal derecha en relacién con hematoma epidu-

ral agudo

hora junto con midriasis y hemiparesia contralateral. (4+)

MIR 00 (6779) La TAC es ain una exploracién mds apropicda

| nci nética para la valoracién urgente de:

0 00 ) e

Tumores medulares.

Tumores del fronco del encéfalo.
Siringomielia.

Traumatismo craneoencefélico.*
Malformacién de Arnold-Chiari.

Hematoma EPidural,
estando bien, de repente

te pones mal

Wiy m\\‘\\\

Epi usa lentes porque ve a madics de lsjos

)

TC craneol sin coniraste intravenoso que muestra un hematoma subdural

TC de créneo sin contraste que muestro contusiones frontales y hemorro-
gia infraparenquimatoso parietal izquierda en un pociente con fraumatis-
mo croneocenceféiico.

A. ETIOLOGIA:

Més frecuente en olcohélicos, en pacientes con tratamiento
onficoagulante y en encianos

Lo lesién cousal svele ser un fraumatismo, aunque puede ser
ten irivial que a veces se olvida. (MIR)

. CLINICA:

Tras un periodo de semanas e incluso de meses se presenta
una clinica de cefalea, pensamiento lenfo, confusién, cambios
de personalidad, convulsiones o una leve hemiporesio ... pu-
diendo simular el cuadro clinico de vn tumor cerebral (MIR).
Resulta tipica la fluctuacién en la gravedad de la cefalea, con
frecuencia con los cambios de posicién.

Debe pensarse en este diagnéstico en las demencias de co-
mienzo aparentemente répido, en particular, si hay cefalea
crénica. (MIR)

-‘J:.—-numm

Hemaotoma subdural crénico
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C. DIAGNOSTICO :

e TAC:(MIR) segin lo antfigiiedad del hematoma, varion las
imégenes:
o i 12 : isodensidad, en esta fase, el

hematoma tiene la misma densidad que el parénquima
cerebral pudiendo pasar desapercibido.

o Atencién al colapso ventricular o falta de surcos corticales
en un anciano. En estos casos el diagnéstico se alcanza
fécilmente por RM.

o Lesiones més de 3 semanas: hipodensidad en forma de
semiluna.

e RM craneal: Detecta mejor el hematoma subdural, si este es
pequefio, isodenso en TC o localizado en fosa posterior

D. TRATAMIENTO:

e Evacuar el hematoma (MIR)

¢ Si el hematome produce escoso déficit neurolégico y siempre
gue sea de pequeiio tamaiio, se puede optar por una actitud
conservadora esperando su reabsorcién esponténec en unas
semanas. ’

Hematomas subdurales crénicos ( ﬁechos). TC craneal sin confroste.)

7. Otras complicaciones post-

traumatismos craneo-encefdlicos

7.1. Fistula carétido-cavernosa

MIR 11 {9610): Si después de un TCE apareciese exoftalmos
pulsdtil, soplo audible, intensa quemosis conjuntival, nos indicar-
ia la posible existencia de:

Hematoma subdural crénico.

Eistula corétido-cavernosa.®

Hidrocefalio postraumética.

Fractura de base craneal anterior.

Trombosis del seno venoso sagital

7 2. Epilepsia post-traumética

gl e s g

o Los TCE constituyen una cousa frecuente de epilepsio en
adolescentes y adultos.

e A mayor grovedod de lo lesién, mayor riesgo para sufrir
posterior epilepsia post-traumdtica.

¢ Las crisis que aparecen a partir de las 24-48 horas y durante
la 19-29 semana predicen con bastante seguridad el desarro-
llo de crisis recurrentes tardias.

e los inmediatas (primeras 24-48 horos) no guardan relacién
con el desarrollo posterior de epilepsia . (MIR).

e Aungue las crisis pueden aparecer hasta 10 ofics después

del traumatismo, el 75 % empiezan en el primer ofio .

Los crisis son focales con o sin generalizacién secundaria.

Tras un TCE severo se pautard fratamiente antiepiléptico

profiléctico durante 3 meses. Posteriormente si no hubo crisis

sa refiraré.

7.3. Fistula del LCR

Es una grave complicocidén de los TCE. Por rotura del sifén ca-
rotideo, que expele flujo sanguineo al seno cavernoso

Soplo autoaudible,
Exoftalmos pulsétil, varices conjuntivales, tensién ocular au-
mentada, éstasis venoso y edema papilor en fondo de ojo,
enrojecimiento conjuntival o alteraciones visuales {MIR). Pre-
sién infraocular aumentada.

o Pardlisis de pares craneales, més frecuente del Vip que es el
infrocavernoso.
Se diagnostica por angiografia
Tratamiento : embolizacién

O Curvo hesensive MIR Astariar

Fistulo carétido-cavernoso. sonlo audible

A. CLINICA

* Otorrea y/o rinorrea que aumenta con las maniobras de
Valsalva

¢ El diognéstico de que una secrecién nasal es LCR, se puede
confirmar al demostrar un contenido de glucosa > 30 mg/dl
y presencia de beta-transferrina en electroforesis.

B. COMPLICACIONES

e  Meningitis postraumdtica recurrente, por comunicacién del
espacio subaracnoideo con las fosas nasales o el oldo me-
dio. Las fistules del LCR son la causa mds frecuente de me-
ningitis bacteriana recurrente.

* la eticlogia més comin es ef neumococo. (MIR)

C. DIAGNOSTICO

¢ Cisternogrofia isotdpica o la TAC tras la inyeccién intratecal
de contraste yodado.

D. TRATAMIENTO

e Posicional (posicién de Trendelenburg). Es importanie la
administracién profiléctica de antibidticos.

* Reparacién de la duramadre o derivacion del LCR si:

* persiste la fugg,
¢ hay meningitis

MIR 01 (7073): A lo sala de Urgencias llega un politroumatizado

con mulhglgs costillas dereghg; frocturades que se Qrgsgmo en
m nt n_discreta_ani rig ilar
fensi r 7OMISO iratorio

con murmullo vesiculor ingudible en hemitérax derecho y abdo-
men contracturado o lo palpacién. Indique, entre los siguientes,
cuél es el procadimiento asistencial MENOS prioritario:
Rodiografio de térax.

Intubacién tfraqueal.

Puncién-lavado infraperitoneal.

Tomegrofia oxial computerizada (TC) croneal.*

Drenaje pleural derecho.

St gty ol b



8. Actitud ante un TCE

GRAVEDAD
MENOR

SIGNOS QUE PUEDEN
SUGERIR GRAVEDAD

GRAVE

PIC = Presién intracraneal.

SINTOMAS 11O
Paciente consciente con exploracién normal y frau- Observacién durante una hora.
ma menor (cefalea, nGuseas, un solo episodio de

vémito, dificulicd para concentrarse o ligera visién
borrosa)

e Si la cefalea intensa y persistente, asi como el RX craneal / TAC, observacion durante 24 horas
vémito repetido.

e Silo Rx de créneo es anormal (Fractura, neu- TC cerebrol urgente. Ingreso para observacion (MIR)
moencéfalo)

e Estupor persistente TAC cerebrol urgente )
¢ Signos neurolégicos focales a la exploracién El cuello debe ser inmovilizado.
* Deterioro tras un intervalo licido Deberdn ser ingresados

e TAC craneal anormal (hematoma epidural o Constituye por lo general indicacién para neurocirug-
subdural, hemorragia intracerebral...) fa. i
Paciente en coma Son indicaciones para monitorizar la PIC:
e Escola de Glasgow igual o inferior a 8
* Anomalias en el TAC cerebral inicial

NEUROLOGIA Y NEURCCIRUGIA




ST XI. TRAUMATISMOS CRANEALES

gt

. TIPOS DE TCE
En los TCE cerrados no hay rotura de la duramadre y no hay riesgo de infeccién mfracroneol
La duracién de la pérdida de consciencia y de la amnesio postrouméhoo son los mejores
Conmocién o concusién cerebral: pérdida de conciencia breve sin lesién cerebral.
Contusién: pérdida de conciencia con lesién cerebral (edema, hemorragia...).Lo complicacién més grave es el edema cersbral pro-
gresivo incontrolado que produce HTic y a veces necesita cranectomia descompresiva. Es la causa del 50% de fallecimientos por
TCE.
La mayorfa de los fracturas de crénee son fracturas linecles. El método de eleccién para su evaluacién es la TC craneal.
* La locglizacién més comdn de los frocturas de la base craneal es la regién frontal y el pefiasco. En ellas, los signos més evidentes
zen_mmdg:m.qumm (eplstux-s y eqmmoss penofbwono en fractura de fosa craneal anterior y oforragia y equimosis en la
i o e . Lo meningitis secundaria por brecha meningea es la complica-

e 0 0|

cién més grave (noumoooco)
* La presencia de fracturas craneales aumenta la probabilidad de aparicién de hematomas epidurales o subdurales.
La froctura longitudinal del pefiasco es la més frecuente, ocasiona hipoacusia de fransmisién y otolicuorrea.
La froctura transversal del pefiasco asocia cofosis, frecuente lesion del nervio facial, hemotimpano, rinolicuorrea y epistaxis.

2. COMPLICACIONES

* El aumento de la presién intracraneal es la complic i porfane

o Complicaciones inmediatas, incluyen: hematoma opndurol ogudo hemabm subdurol agudo, epilepsia precoz, hemorragia suba-
racnoidea o intraparenquimatosa, infeccién intracraneal en traumatismos abiertos { neumococo)

« Complicaciones fordlas, incluyen; epilepsia tardfa, demencia, hidrocefalia normopresiva, meningitis postraumdtica recurrente, fistula
carétido-caverneso, sindrome post-conmocional, vértigo posicional, hematoma subdural crénico.

« El hematoma subdural agudo tiene un origen venoso. La mayoria de los pacientes se encueniran somnolientos o comatosos desde el
momento del raumatismo. Pronéstico: mortalidad del 40-50 % con cirugia. La TAC confirma el diagnéstico: semiluna hiperdensa
subdural.

¢ Hematoma epidural agudo tiene origen arterial (evolucién més répida) y puede existir un “intervalo licido®tras el traumatismo (es la
principal complicacién que puede ocurrir en un paciente aparentemente bien). La TAC confirmo el diagnéstico: lente hiperdensa.
Mortalidad: 25% con cranectomia.

* En el hematoma subdural crénico la lesion causal suele ser un traumatismo, aunque a veces paso desapercibido. Debe pensarse en
este diogndstico en los demencias de comienzo aparentemente répido, en parficular, si hay cefalea crénica o déficit neurolégico.
Después de 3 semanas la TAC muestra una imagen hipodensa. Se debe evacuar el hematoma.

¢ Lo epilepsia post-traumdética mds posibilidades a mayor gravedad del traumatismo. Cuando las crisis aparecen durante la 1° y 2°

semana predicen con bastante seguridad el desarrollo de epilepsia posterior. Las crisis que aparecen en los primeras 24-48h tras el

fraumatismo no guardan relacién con el posterior desarrollo de epilepsia. Tras un TCE severo se pauta fratamiento anticomicial du-
ronte 3 meses. Posteriormente se retira si no hubo crisis.

Fistula carétido-cavernosa. Se sospecha cuando aparece un soplo cudible con exoftalmo pulsétil, HT oculer, varices conjuntivales.

Fistylg LCR: Causa més frecuente de meningitis recurrentes (por neumococo).

NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA



XIl. ENFERMEDADES DEGENERATIVAS ESPINALES Y ESPINOCEREBELOSAS

- - » Sindrome bulbar: fasciculaciones linguales, disartria, dis-
1. Clasificacion de las fagio (MIR

» Sindrome pseudobulbor: disartria, disfogia y labilided

emocnon#ecc:l con risa y llanto involuntarios. Se produce por

una acién de las fibras corfico-bulbares. Los pacien-

neurona motora tes que inician el cuadro clinico con sintomas pseudobul-

bares desarrollan con maés frecuencia alteraciones cogniti-

enfermedades de la

AFECTACION AFECTACION AFECTACION MOTONEU- v de fipo frontol.
DEAMBAS ~ MOTONEU-  RONA INFERIOR D. PRONGSTICO
:g{:fsmu' RONA SUPE- ® [nexorablemente lleva a la muerte.
RIOR e Vido medio en ELA y en pardlisis bulbor progresivo: 2-5 arios.
Esclerosis 1. Esclerosis 1. Atrofia muscular bulbe- Un 20% so'bret/iven 5 afios y un 5% 10 o m£.)s aﬁ.ofc. ) -
lotercd lateral pri- espinal ligada al cr X (en- e Los c.omphcocuop'es més frecuentes son la v'nsufoqencva. respi-
amicirdfico R fermadad de Kennedy) ratoria {por debilidad de los mosculos respiratorios)., disfagia
2. Paraplejia 2. Atrofia muscular espinal que provoca neumonias por aspiracion...
espéstica 3. Neuropatia motora multi- * Peor prondstico en: afectacién de misculos bulbares, casos
familiar focal con bloqueos de familiares.
3. Neurotéxicas conduccién
(lotirismoy 4. Enfermedad de Tay-Sachs Asrofia muscular
bonzo) del adulto

\

=~

2. Esclerosis lateral amiotréfica

=

(ELA)

A. EPIDEMIOLOGIA 2
e Es la forma més frecuente de enfermedad progresiva de
neurona motora.
® Mds frecuente en varones (2/1). ® Curso Internivo MIR Astarias
® 10% presentacién familiar suelen tener un comienzo algo
més temprano. Se han descrito mutaciones en 8 genes di- Lo atrofio de los misculos intrinsecos de las manos es con frecuencio
ferentes que causan la enfermedad. La primera alteracién una de las primeras manifestaciones de la ELA
genética descrita fueron mutaciones en el gen de la super-
6xido-dismutasa (SOD1) en el cr 21. E. METODOS DIAGNOSTICOS
e Edad de inicio: 55-65 afos (MIR), antes en los casos fami- e EMG: Es la prueba complementaria més importante. Con-
liares. firma lo ofectacién neurégena de los musculos clinicamen-
¢ Progresa 2-7 ofos hasto la muerte (forma bulbar més cor- te afectados y permite descubrir la afectacion subclinica de
ta, espinal més prolongadal. otros.
e Las alteraciones electromiogréficas incluyen:
B. ANATOMIA PATOLOGICA o  Pérdida de unidades motoras
e En lo ELA es caracteristica la alteracién de las motoneuro- o  Patrén neuropdtico®: musculo denervado: Adividad
nas superiores e inferiores(MIR) espontanea. Con la contraccién se recluton pocas
e En meses o pocos aiios se afectan todos los misculos es- unidades motoras y aperecen potenciales de accién
triados excepfo mésculos oculares extrinsecos (MIR), esfin- gigantes.
teres (2MIR), y mosculo cordiaco. o Sereduce el patrén interferencial (n® de contracciones)
* Aunque la clinica motora es la MAS IMPORTANTE, déficits o  Pofenciales polifasicos (més de 4 foses)
cognitivos de tipo frontal aparecen en un 50% de pacientes ° AC"_Vded esponténea de de?ewoc'ién musculor (ondos
y demencia fronto-temporal en el 10%. positivas, fibriaciones y fosciculaciones).
e NO HAY TRASTORNOS SENSITIVOS, NI DEL SISTEMA ©  Velocidad de conduccién: normal
NERVIOSO AUTONOMO(ZMIR), * En los pafrones miopdticos (miopatias) hay alterocién de los

fibras musculares sin relacién con sus unidades motoras, lo
amplitud estd disminuida pero el pairén interferencial perma-
nece completo.

“ L.C.R.: normal.

il En lo ELA NO SE AFECTAN LOS OJETES ~ +  RM craneal o medular: Normal o inespeciica.
(esfinteres (2MIR), musculos extrinsecos de los ojos) . f:;:""‘ musculares (CK): normal o ligeramente aumen-
(MIR)i! :

Reposo Actividad
C. CLINICA

0. Sintomas iniciales
* Signos de afectacién de motoneurong inferior: debilidad y WMWWMW

atrofia de desarrollo insidioso de un miembro (normal-
mente distal y de lo extremidod superior: pequefos
mosculos de la mano (2MIR). Inicialmente se afectan los

extensores y luego los flexores.
e Son frecuentes también de inicio la disfagia, disartria y los _H++
calombres.

b. Cuadro establecido Fibrilaciones
* Por ofeciacién de motoneurona inferior: amiotrofic exten-
sa asiméirica (3MIR), fasciculaciones (3MIR).
« Por ofeclacién de la neurono motora supericr: hipertonic * LCR:normal.

aspastica (2MIR), hiperreflexia (3MIR), signo de Bobinski *  RM croneal o medular: Normal.
(MIR). *  Enzimas musculares (CK): normal o ligeramente aumenta-

da.

Patrén EMG de lo ELA
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F.

Biopsia muscular: otrofia neurégena en evolucién
Anticuerpos contra los gangliésidos GMy y GDyy, en el
suero de un porcentaje varioble de pacientes y con un sig-
nificado incierto.

Fasciculaciones en la lengua: son signos precoces de afecta-
cién bulbar en la ELA

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL
Se hart dicgnéstico diferencial con:
o mielopatia cervical espondilética,
o tumores cervicales, del bulbo o del foramen mag-
no
o siringomielia.
o Intoxicacién crénica por plomo (afecia sobre todo
al extensor comin de los dedos)
En estos cuadros hay con mas frecuencia dolor y altera-
ciones sensitivos. Los estudios de neuroimagen, descar-
tarén estas patologios.
Si la afectacién es sobre todo de miembros inferiores se
haré el diagnéstico diferencial con estenosis del canal
lumbar, donde también es frecuente que haya alteraciones
sensitivas. La neuroimégen nos aclarard el cuadro clinico.

Aunque los hallozgos EMG permiten distinguir los atrofios
neurégenas de las enfermedades musculares, hay 3 procesos
miopdticos que pueden producir fibrilaciones que dan luger a

confusién con ELA, estos son:

* Polimiositis crénica (Debilidad progresiva proximal, no
atrofias, CK 111)

¢ Enf de Pompe del adulto Déficit de maltasa écida. De-
pésito de glucégeno en musculos, inicio en 2 o 4° déco-
do. Afectacién de tronco y cinturas

¢ Neuromiopatic hipertiroidea. Debilidad y afrofic muscu-
lar. CK: N, ROTs vivos, ofctacion de cinturas.

Estas enfermedades cursan con debilidad proximal. En las dos
primeras la CK suele estar muy elevada. En la ELA puede es-
tar moderadamente elevada sin llegar al doble de su valor
normal. En la tercerg, lo analifica pone de manifiesto altera-
cién en los valores de hormonas tiroideas.

G. TRATAMIENTO

No se dispone de fratamiento eficaz, no hay ningin trata-
miento etiolégico.

El Riluzole {inhibidor de la transmisién glutaminérgica) retrasa
el curso dinico.

El tratamiento de mantenimiento incluye férmacos antiespas-
ticos {baclofeno), tratamiento rehabilitador y de foniatria, fi-
sioterapia respiratoria, medidas de soporte para la deglucion,
posibilidad de indicacién de gastrostomia percutdnec, apoyo
respiratorio mediante ventilacién mecdnica no invasiva...,

MIR 02 (7294): Los siguientes sintomas o signos son comunes
en la esclerosis lateral amiotréfica, EXCEPTO uno, 2cudl es?:

S 00 et

Disfagia.

Espasticidad. )
Atrofia muscular. ‘
Fasciculaciones linguales.

MIR 04 (7814): Mujer de 64 afos que consulta por clinica
progresiva en los (lfimos 4 meses de debilidad en la pierng
derecha. En la exploracién se objetiva una paresia con gmio-
irofia de miembro inferior derecho y una hiperreflexio miotdtica
de dicho miembro. 2Cudl es su diagnéstico?:

Hernia discal lumbar deficitaria.

Sindrome de Guillain-Barré.

Esclerosis lateral amiotréfica.*

Neuropatio por enfermedad de Lyme.

Esclerosis malfiple.

Eh-000 N

MIR 08 (8857): Mujer de 40 afios que consulta por cuadro de
4 meses de evoluciébn de pérdida de fuerza progresiva en
miembros inferiores y disfonia. En la exploracion realizade ng
presentabo fasciculaciones, los pares craneales estaban con-
servados, no presentaba déficit campiméiricos, el balance
muscular en miembros supenores estaba conservado ounque
presentabo gmiotrofia en g:mer inferdseo izquierdo. En miem-
bros inferiores presentaba paresia proximal bilateral asimétrica,
estando el miembro inferior derecho a 4/5 y miembro inferior
izquierdo a 3+/5; a nivel distal presentaba una paresia del
grupo anteroexterno derecho o 4/5 siendo el resto del balonce
normal; los sensibilidades superficial y profunda estaban con-
servadas, los reflejos osteotendinosos estaban exaltados en los

4 miembros con aumento de drea reflexbgena siendo la res-

puesta plantar izquierda extensora y la derecho flexora. Un

estudio de resonancio nuclear magnética cerebral y de colum-
na completa de bajo campo fue normal. 2Cudl seria la actitud
més légica a redlizar de inicio?:

1. Solicitor un estudio electromiogréfico con estimulacién
repetida por la alta sospecho de enfermedad de placa neu-
romuscular.

2. Solicitar una bioquimica urgente ante la sospecha de una
pardlisis hipopotasémica.

3. Soliciter una orteriografia de columna cervical ante lo sos-
pecha de una malformacién arteriovenosa oarwcol

4, li i romiogréfi n
des motoras.*

5. Determinaciéon de anticuerpos antiGM1 ante |a alta sospe-
cha de una neuropatic motora multifocal con blogueos de
conduccién.

nida-
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XlIl. ENFERMEDADES DEGENERATIVAS ESPINALES Y ESAINOCEREBELOSAS

3. Otras enfermedades de la

motoneurona

3.1. Esclerosis lateral primaria

Se considera una forme parcial de ELA.
Consiste en una degeneracién selectiva de la primera
neurona de la via motora sin afectacion de la segunda.

e La clinica es de espasticidad en piernas, més tarde en
brazos y posterior parélisis pseudobulbar .

e Vido media: 20 afios.

3.2. Paraplejia espastica familiar

e Es un grupo de enfermedades (hasta 16 variedades) con
distinta herencia y distintos genes aofeciados en cada una
de ellas. Desde el punto de vista clinico existen dos formas:

Paraplejia espdstica hereditoria pura:

Marcha espéstica lentamente progresiva. De forma tardia
desarrollan trastornos miccionales (urgencia o incontinen-
cia) o reduccién de lo sensibilidad cordonal posterior en
los piernas.

Ademds del sindrome piromidal se osocio: amiotrofia, re-
traso mental, degeneracién pigmeniaria de la refing, afro-
fia 6ptica, signos y sintomas extrapiramidales, otoxia ce-
rebelosa, neuropatia sensitiva o lesiones cutdneas,

Todaos las formas hereditorias complicades son excepcio-
nales.

3.3. Atrofia bulboespinal ligada al
cromosoma X (enf. de Kennedy)

¢ Afecta solo a varones. Se debe a la expansién de un triplete
CAG del gen receptor androgénico del cromosoma X. Un
mayor n® de repeficiones del friplete condiciona un inicio
maés precoz de la clinica, pero no mayor gravedad.

« Clinica: Inicio en la 3° década. Debilidad de la musculatura
bulbar: (lobios, faringe, laringe) con fasciculaciones perio-
rales, disarfria, disfagia y disfonio. La debilidad se puede
extender a otros misculos de laos extremidades, pero no se
ofecta la motoneurona superior.

¢ Los reflejos miotéiicos estén deprimidos o obolidos. Puede
haber pseudohipertrofia de pantorrillas y temblor en ma-
nos.

El 50% tiene hipoestesia distal.

Aparece ginecomastia en 90% y atrofia testicular en 40%.
En mujeres portadoras, calambres y debilidad tordia de lo
musculatura bulbar.

e Lo evolucién es relativamente benigna compaotible con
expectativa de vida cosi normal.

3.4. Atrofia muscular espinal

e Grupo heterogéneo de enfermedades hereditorios en
general autosdmico recesivo, que se manifiestan por debi-
lidad muscular progresiva, amiotrofia, fasciculaciones y

arreflexia.
ATROFIA MUSCULAR ESPINAL (AME)

Infontil inicic  Enf de Werding-Hoffman. Fallecen anfes de
0-6meses los 2 anos
Intermedia Imposibilidad para andar
Inicio 6m-18m
Juvenil Enf de Kugelber-Welander .Sindrome de mo-
Inicio 18m- toneurona inferior. El predominio es proximal
20afos y la evolucién lenta.
Adulto Debilidad de cinturas. Més ofectacién de
Inicio por triceps que de biceps. Prominente afectacién
encima de los de cuadriceps. No afectacién bulbar.
20 afios (10%  Puede parecerse a miopatio de cinturas, pero
del fotal de el EMG demuestra ofectacién neuropdtica.
casos) Tttt CK

La afectacién sensitiva es minima o no existe.
® Se preserva el control esfinterianoc.

La mayoria son causadas por una mutacién del gen de
supervivencia de motoneurona 1{SMN 1) enel ¢r 15

3.5. Neuropatia motora multifocal con
bloqueos de conduccién

e  El 75% de afectados son varones menores de 45 afios
Afectacién de motoneurona inferior, inicio meno o pie,
afrofia en fases avanzodas. Hoy fosciculaciones y calom-
bres. No afectacién bulbar.

Anticuerpos antiGM1 positivos en 50%
No signos de afectacién de la primera motoneurono

e  DIAGNOSTICO. EMG: Estudios de conduccién motora:
Bloqueos de la conduccién en dos nervios 0 mds en sitios
no habituales de atrapamiento.

Conduccién sensitiva. Normal.

Puede haber elevacion de CK

Respuesta al tratamiento con inmunoglobulinas y rituxi-
mab. Los corticoides no son efectivos.

4. Ataxias hereditarias

* Los sintomas cerebelosos son los dominantes, pero apare-
cen otros signos de afectacion de SNC o de los nervios pe-
riféricos.

e El genotipo es el patrén actual de referencio para el dia-
gnéstico y closificacién de los ofoxias espinocerebelosas
(SCA, spinocerebellor ataxia).

* Las SCA autosémicas estén producidas por expansiones de
las repeticiones del triplete CAG (que sintetiza el aminoéci-
do glutamina) en distintos genes, que determinan lo for-
macién de proteinas, conocidas como ataxines, que pro-
ducen toxicidad.

4.1. Ataxias autosémico-dominantes

¢ Las SCA incluyen los tipos de 1 al 31 (falto el 9) lo otrofia
dentatorrubropélidoluisiana y é variedades (hasta la fecha)
de ataxias episddicas.

* Al sintoma guia que es la ataxio, se pueden aftadir malti-
ples sintomas neurolégicos: movimientos anormales, rigidez
extrapiramidal, ligera o moderada demencia subcortical,
signos piramidales, polineuropatio, incontinencia...

¢ Los fenotipos dlinicos de todos estos cuadros clinicos se
superponen y el genofipo es el parémetro para el dia-
gnéstico.

« El inicio de los sintomas suele ser entre los 30 y 40 ofios a
diferencic de las ataxias recesivas que suelen comenzar on-
tes.

¢ En Espaia lo forma més frecuente es lo SCA3 o enferme-
dad de Mochado-Joseph que asocia oftalmoparesia, pira-
midalismo, déficit de sensibilidad profunda y trastornos del
movimienfo.

4.1.1. ATAXIA EPISODICA

e BExsten 6 fipos de ataxio episédica caracterizados hasta la
fecha.

* En todos los casos aparecen episodios de ataxia de minu-
tos a horas de duracién acompaiiodos de mioquimias, nis-
tagmo o vértigo con nausecs/ vémitos.

¢ Coda fipo de afaxia episédica fiene un defecto genético
especifico.

e  Muchas de ellas responden al tratamiento con acetezolomi-
da.

4.2. Ataxias autosémico recesivas

4.2.1. ATAXIA DE FRIEDREICH

A. EPIDEMIOLOGIA:

e  Es lo ataxia hereditaric més frecuente (MIR)

¢ Lo forma clésica se ha localizado en el cromosoma 9q13-
q21. Repeticion del triplete GAA.

¢ Inicio entre los 10-20 afios




e Puede presentarse en su forma cldsica o asociada @ un
déficit de vitomina E determinado genéticamente.

e Lo enfermedad estd determinada por una pérdida de fun-
cién de la proteina FRATAXINA

B. ANATOMIA PATOLOGICA:

e Afecta principalmente médula espinal y nervios periféricos.
La médula espinal es mocroscépicamente afréfica, no asi
el cerebelo.

e Lo més caracteristico es lo pérdida neuronacl en los gan-
glios de la roiz dorsal. Secundariomente hay degeneracién
de las fibros de los cordones medulares posteriores, ner-
vios periféricos y tractos espinocerebelosos.

e También hay degeneracién de los tractos cértico-espinales.

C. CLINICA:

e El trastorno oporece antes de los 25 afios, primero en las
piernas con inestabilidad para lo marcho, junto o temblor
intencional, disartria, habla escandida y nistagmo (signos
cerebelosos). Romberg positivo por lesién de cordones pos-
feriores.

e Se osocia en proporciéon vorioble: escoliosis (MIR), pies

cavos, ofrofia épfica, cardiomiopatia (hipertrofia cardiaca,

cardiomegalia, defectos de conduccién) (MIR) dicbetes me-
litus e hipoacusia. Los movimientos socadicos oculares
pueden estar alterados.

Los pacientes usan silla de ruedas unos 11 afos después

del inicio de lo enfermedad. La miocardiopatio es respon-

sable de la mayor parte de las muertes por arritmias malig-
nas. Supervivencia media: 35 anos.

CRITERIOS DIAGNOSTICOS
Herencia recesiva
Inicio antes de los 25 afios
Ataxia progresiva de la marcha y de los extremidades
Arreflexio de miembros inferiores(MIR)
Evidencia neurofisiolégica de neuropatia sensitiva axonal;
todo ello seguido tras los primeros 5 afios de evolucién por:
Disartria, habla escandida(MIR)
Generalizacién de la arreflexia
Pérdida de lo sensibilidad profunda
Reflejo cuténeo-plantar extensor
Piramidalismo en miembros inferiores

YYVYY ORweN-—

En lo ATAXIA DE FRIEDRICH hay
1. Cuadro piramidal
2. Cuadro cerebeloso
3. Afectacién de cordones posteriores

o

. DIAGNOSTICO:
El diagnéstico puede hacerse con seguridad con el corres-
pondiente andlisis genético.

RM muestra atrofia de la médula espinal cervical y leve
atrofia vermionae.

. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

Déficit de vitamina E, puede dar un cuadro muy similar a

lo ataxia de Friedreich

Atoxias provocados por enfe

m

MIR 03 (7689): Una nific de 10 aflos con atresia biliar, tratada
con lo técnica de Kasai cuando era lactante, presenta ahoro
torpeza progresiva, disminucién de los reflejos tendinosos pro-
fundos y ataxia. El diagnéstico més probable es:

Encefolopoﬁo hepdtica.

Deficiencias de vitamina A

Encefalitis.

Deficiencia de vitaming E.*
Atoxia de Friedreich.

e i ot

da
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4.2.2. ATAXIA-TELANGIECTASIA (SD DE LOUIS-BARR)

Al afio de vida comienza un deterioro neuroldgico progre-
sivo, que conduce a lo invalidez.
Hay ataxia y alteracién de los movimientos voluntarios
sacéadicos por lo que los nifies hacen sacudidas de la cabe-
za de un lado a ofro para conseguir la fijacién ocular.
Teleangiectasias en la conjuntiva y pabellones auriculares.
Clinica neurolégica similar a la ataxia de Friedreich
Hipoplosia del timo con inmunodeficiencia celulor y humo-
rel (1gA e IgG)
Predisposicion al cancer, sobre todo neoplasias hematolé-
gicas (leucemias y linfomas.)

- rotef| n ;
Extrema sensibilidod a la rodiacién.
Hay ausencia o falta de funcién de una proteina relocio-
nada con la estabilidad del genoma y reparacién del ADN.

NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA



XII. ENFERMEDADES DEGENERATIVAS ESPINALES Y ESPINOCEREBELOSAS

1. ENFERMEDADES DE LA MOTONEURONA

e Afectan ambas motoneuronas (superior / inferior): la esclerosis lateral amiotréfica (ELA).

¢  Afectan las motoneuronas superiores: lo esclerosis lateral primaria y la paraplejia espastica familiar.

¢ Afectan los motoneuronas inferiores: 1- Atrofia muscular bulbo-espinal ligada al cr X (enfermedad de Kennedy), 2-Atrofia musculor
espinal, 3-neuropatia motora multifocal con bloqueos de conduccién, 4-enfermedad de Tay-Sachs del adulio

2.ELA

* La esclerosis loteral amiotréfica (ELA) es lo forma_més fracue: de
+ Pérdida progresiva (meses-aftos) de mmm (1°y 2"‘) a todos los mveles del SNC mméndose mds fromenfemerne de
forma insidiosa por los pequenos misculos de una mano (1° motoneurona).

No se afectan: motilidad ocular, esfinteres, misculo cardiaco.

Se manfiene la consciencia . No hay anormalidedes sensoriales ni autonémicas. Aparecen déficits cognitivos de tipo frontal en 50%.
En la ELA son tipicos los calombres, fasciculaciones (especialmente linguales) con posterior atrofia muscular generalizada (por afec-
tacién de 2° motoneurona) y cuando la enfermedad avanza, aparecen los signos de 1° motoneurona (hiperreflexia, espasticidad).
Puede existir parélisis pseudobulbar : disariria, disfagia y labilidad emocional .

En la ELA el EMG es la principal prueba complementaria, muestra pérdida de unidades motoras, fasciculaciones y fibrilaciones en
reposo. Es obligado una RM craneal y cervical para excluir ofros posibles causas de la clinica.

La ELA progresa 2-7 gfios hasto la muerte que se produce en general por insuficiencia respiratoria.

El Riluzole retrasa el curso dinico.

3. ATAXIAS HEREDITARIAS

¢ El cuadro cerebeloso es lo dinica més importante, con frecuencio se asocian otros sintomas tanto de afectacién del SNC como
periférico.

El genotipo es el actual patrén para el diagnéstico y clasificacién de las ataxies hereditarias

LR ]

o SCA (spinocerebellar afaxia). Tipos 1-31 (falta 9) se incluye ademas la atrofia dentatorrubropalidoluisiana y las ataxies episédicas.
En Espaiia lo mas frecuente es la SCA-3 o enfermedad de Machado-Joseph.

« Es lo ataxia hereditaria y el sindrome espinocerebeloso més frecuente. El gen determinante esté en el cromosoma 9. Se produce
una pérdida de funcién de la proteina frataxina.

e Puede presentarse en su forma désico o asociada a yn déficit de vit E dmm'unodo genéticamente.

¢ Comienzo antes de los 25 afios.
Los cambios principales son pérdida celular en los ganglios de la rafz dorsal. Secundariomente exisie degeneracién en las colum-
nos medulares posteriores, fractos mielocerabelares y corficoespinales de la médula y en los nervios periféricos.

* El trostorno aparece durante_lg infancio primero en las piernas, con ATAXIA, frastorno de la sensibilidad vibratoria y posicional,
Romberg positivo, ausencia total de reflejos fendinosos y signo de Babinski paradéjico. Aparece también habla escandida, nistag-

ngm_de segundad onélns.s genéhoo
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Xlll. PATOLOGIA RADICULAR Y MEDULAR

1. Medula espinal

Cordones posteriores
(Haz de Gall y Burdach)

Sensibilidad epicritica
(posicional, presién, vibratoria,
tactil discriminativa)

Sensibilidad protopética
{termoalgesia)

Haz piramidal
{movimientos distales de
las extremidades)

Haz espinocerebeloso

Haz espinotalémico lateral
(termoalgesia)

f rona inferior : ’ .
Motonsuro o Hoz espinotalémico anterior

oz piramidal ]
& (corticoespinal cruzadoNey
Motoneurona superior

© Curso Intensivo MIR Asturias 2003

Hoz corticoespinal directo

* Lo médula, se compone de: sustancia blanca periférica,
mielinizada, y sustancia gris centrol, amielinica. La sustancia
gris se dispone en forma de mariposa.

e En la sustancia gris distinguimos: las astas anferiores y pos-
teriores. En la médula torGcica ademés existe un asta lateral
(sistema nervioso simpético) entre ambos.

e En el centro de lo sustancia gris existe un canal que contiene
LCR, el conducto ependimario.

e Lo médula, se extiende desde el final del bulbo, haste la 1°
o 29 vériebra lumbaor. La parte final de la médula se estre-
cha formando el cono medular. Al conjunto de roices ner-
viosas que solen del cono medular se le denomina cola de
cobello. (MIR)

VIAS SENSITIVAS

Los 2 vias sensitivas tienen 3 neuronas, de ellas la segunda es lo
que se cruza al lodo contralateral. Son vias ascendentes, desde
la periferia (piel) o la corteza cerebral.

Sensibilidad VIBRATORIA Y POSICIONAL: (profunda consciente,
téctil y discriminativa)

1° NEURONA: Se localiza en los ganglios paraespinales, tiene
una prolongecién peritérica que llega a los receptores sensitivos
de la piel y una prolongacién central que penetra por la raiz
posterior del nervio raquideo ascendiendo por los cordones
posteriores de la médula. Son los llamados haces de Goll (inter-
no sensibilidad de miembros inferiores) y Burdach {externo,
sensibilidod de miembros superiores).

Los haces de Goll y Burdach terminan en los nicleos de Goll (o
nicleo gracillis) y Burdach (o nicleo cuneatus) situados en la
porcién mas inferior del bulbo.

2° NEURONA: Se localiza en los nicleos de Goll y Burdach, se
decusc a su salida yendo o terminar en el talomo coniraloteral
(lemnisco medial).

3% NEURONA: Sale del talamo y llego al érea sensitiva cortical
en el I6bulo pariefal (circunvolucién post-roléndica).

Sensibilidod TERMOALGESICA y TACTIL GRUESA:

1° NEURONA: Se localiza en los ganglios parcespinales, fiene
una prolongacién periférica que llega a los receptores sensitivos
Existen B raices cervicales, 12 raices dorsales, 5 raices lumbares, 5 de lo pie' y una prolongocién central que penefra por la rofz
ralces sacras y 1 coccigea (no representado) en fotol 31 pares de posterior del nervio raquideo. Una vez en la médula osciende

roicas espinales. nnroximadamente dos segmentos medulares y hace



sinapsis con la segunda neurona, localizada en el asta posterior
de lo médula.

2° NEURONA: El axén de esta neurona cruza a fravés de lo
comisura anterior de la sustancia gris de la médula y asciende
por los haces espino-talémicos anterior (sensibilidad téctil grue-
sa) y lateral (sensibilidad termoalgésica) hasto el tlamo.

3° NEURONA: Se localiza en el télomo y llega ol érea sensitiva
cortical en el I6bulo parietal {circunvolucién post-roléndica).

SENSIBILIDAD PROPIOCEPTIVA INCONSCIENTE.

Iractos espinocerebelosos ventral y dorsal. Por ellos llega la
sensibilidad propioceptiva inconsciente ¢l cerebelo. La primera
neurona esté en el ganglio paraespinal y la segunda neurcna en
los astos medulares posteriores. Estos haces espinocerebelosos
ascienden por el mismo lado de lo médula y llegan al mismo
lado del cerebelo por los pedinculos cerebelosos inferior y supe-
rior. Esta vic permite caminar y hacer otros actos complejos de
forma inconsciente.

VIA MOTORA O VIA PIRAMIDAL

La via motora solo tiene Z neuronas

1° NEURONA: Se sitia en el corfex cerebral, en concreto en el
girus precentralis que pertenece al érea frontal motora. (MIR)

En el mesencéfalo y protuberancia, la via piramidal desciende
por lo regién orterior y por el mismo lado en el que se han
originado. (MIR)

Las fibras se decusan en un B0% en la porcién inferior del bulbo

CuUrsO INTENSIVO MIR ASTURIAS

formando el haz piramidal cruzedo que desciende por el cordén
lateral de la méduly. (MIR)

Los axones de las welulus piramidales terminan mediante sinap-
sis en las motoneuronas a y y (2° motoneuronas en el osta ante-
rior de la médula), en las células de Renshow y en interneuronas
inhibidoras. La segunda motoneurona sale de la médula por la
raiz anterior del nervio raquideo y llego a les misculos.

NOTA: A través de esta via, también se inervan los pares cra-
neales, lo primera neurona llegaria en este coso a los nideos
motores de los pares craneales localizados a lo largo del tronco
del encéfalo (haz geniculado), y la segunda neurona partiria de
estos nicleos hacia los musculos correspondientes de cara y
cuello,

MIR 00 (6957): Sefale cual de las siguientes ofirmaciones es

FALSA acerca de la via piramidal:

1. En el mesencéfalo y protuberancia, la via piramidal descien-
de por el mismo lado en el que se ha originado.

2. En el extremo inferior del bylbo se decusan Unicamente las

i n I lafu .

3. Elorigen de la vio se sitia en el gyrus precentral,

4. El fasciculo piramidal cruzado desciende por el cordén late-
ral de la médula.

5. La corteza cerebral donde se origina el fasclculo piramidal
asté irrigada por las arterias cerebroles anterior y media.

PRINCIPALES VIAS MEDULARES
o s
- *o—
TEMPERATURA Y SENSIBILIDAD POSICIO- TACTO FINO PERCEPCION INCONS- VIA PIRAMIDAL (motoro)
DOLOR NAL Y VIBRATORIA CIENTE

EUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA
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Xill. PATOLOGIA RADICULAR Y MEDULAR

SINDROME MEDULAR
CENTRAL O DE SCH-
NEIDER

SINDROME DE LA
ARTERIA ESPINAL AN-
TERIOR

SINDROME DEL COR-
DON POSTERIOR

SINDROME DE
BROWN-SEQUARD

SINDROME DE SEC-
CION MEDULAR
COMPLETA

MIR 11 (9605): Un paciente de 32 afios, diobético en tratamien-
to con insulina y un buen control de sus cifras de glucemia,
acude a su consulto por presentar hormigueo en ombas manos,
con_sensacién_de acorchamiento e insensibilidad térmica de
inst i6n_progresi No refiere
trastornos visuales, déficit de fuerza, torpeza motora, ni ofros
sintomas. En la exploracién encuenira una anestesia_para el
dolor y la temperaturg en ambas manos y porcién distal de los
antebrazos; la ibili ici { i -
servadas. No presenta atrofia muscular ni défict de fuerza. Los
reflejos musculares son normales y simétricos. No se observa
dismetria, disdiadococinesia ni temblor intencional. El resto de la
exploracién neurolégica es rigurosamente normal. Indique cudl
es el diagndstico mas probable en este coso:

1. Neuropatia periférica sensitiva simétrica distal de causa

hoON

2. Lesiones medulares

Se afectan vias sensitivas y motoras. Extremidades superiores
mas afectadas que los inferiores.

Lesiones de pequeiio famaiio en el centro de la médula pro-
ducen una disocigcién de la sensibilidad, se pierde la termo-
algésica (cuyas fibras se cruzan 1-2 niveles por encima de la
entrada en la médula) y se conserva la sensibilidad posicional,
localizado en la regién posterior. Si aumenta el tamafio de la
lesién pueden afectarse las vias de la sensibilidad vibratoria y
el asta anterior medular (2 motoneurona) produciendo debili-
dad con atrofia y arreflexia.

Causas: siringomielio, hematoma centromedular, ependimo-
ma

Pérdida bilateral de la funcién motora y de la sensibilidad
dolorosa por debajo del segmento lesionado. Se conserva la
sensibilidad postural. (MIR).

Causa més frecuente: Traumético

La vescularizacién medular es més pobre en regién forécica.

Pérdida de la sensibilidad postural .

Funcién motora y sensibilidad dolorosa conservadas.

En ocasiones afecta a todos los niveles de la médula CAUSAS:
déficit de vit B-12, lGes, diabetes, mielopatia asociada o SIDA
DEGENERACION COMBINADA SUBAGUDA DE LA MEDULA:
Se produce por déficit de vit B-12, anade a la lesion cordonal
posterior una polineuropatia con debilided distal en miembros
inferiores, arreflexia tendinosa y signo de Babinski. Ademas
aparece y anemia macrocitica.

Un lado de la médula ofectado,.

Pérdida de lo funcién motora (2MIR) y del sentido postural en
el lado de la lesién y de la sensibilidad dolorosa en el lado
opuesto,

CAUSAS. Tumores o traumatismos laterales.

Abolicién de todas los sensibilidades por debaojo de la lesién,
con imposibilidad para movilizacién de miembros inferiores.
Cuadro agudo (shock medular, aprox dura 48 horas): Pardlisis
flécida + hipotonia + arreflexia + anestesia por debajo del
nivel lesional + distensién + globo vesical con estrefimiento
+ disfuncién eréctil en el hombre

Después de semanas: Parélisis espdstica + hiperreflexio +
anestesia por debajo del nivel lesional la retencién urinaria es
menos completa por contracciones activas del detrusor y se
inicia la defecacién refleja.

Las causas mas frecuentes: troumdticas, tumores, mielitis,
obscesos epidurales...

diabética.

Lesién compresive medular cervical.

Sindrome del tinel del carpo bilateral.

Enfermedad desmielinizante tipo esclerosis miltiple.
Lesid ol PR

3. Protusiones discales lumbares

La lumbocidtica es el dolor lumbar irradiado @ miembro
inferior. Una causa frecuente de lumbocidtica son las her-
nios discoles.

El dolor es tipicamente neurélgico con sensacién elécirica
que recorre la pierna de arribe abajo y se acompaia de pa-
restesias en el dermatorna correspondiente (MIR).
Habitualmente la hernia es péstero-lateral y comprime a la
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roiz o que sale por el espacio inmediotamente inferior al
disco herniado. En lo vida siempre escapo el de

o Es muy caraderistico el aumento del dolor con maniobros de arriba y pillan ol de cbojo.
Valsalva (MIR), de pie y o andar (MIR).

e Ademés se puede observar debilidad, atrofia muscular e
hiporreflexia (MIR) de! reflejo miotético dependiente de caodo
ralz.

e El tratamiento fundemental es el reposo relativo, (MIR) pu-
diendo afiadirse calor seco, o férmacos (AINES, relojantes
musculares...).

¢ Lo cirugia se indica cuando hay fracoso del trotamiento
conservador, oparece déficit motor o sensifivo progresivo o
muy repetido y los estudios complementarios muesiran pa-
tologia quirlrgica.

e La locclizacién més comin de las hernias discales lumbares
es L5-S1, (MIR} seguido de L4-L5. El diagnéstico se puede
realizar por la dinice y por neuroimagen, TC o RM, siendo
esia GHima lo técnica més sensible. Aunque la correlacién
clinico-radiolégico, no es muy buena.

INDICACIONES DE CIRUGIA EN HERNIA LUMBAR:

1. La pérdida oguda o progresiva de fuerza es indicacién de Las hernias disccles comprimen la rofz inferior. Ej: Lo hernia entre L4-L5
cirugla urgente comprime la ralz L5, lo hernia entre L5-S1 comprime la rafz $1.Esto fom-
2. Clinica sugerente de afectacién medular: trastorno esfinte- bién sirve para lo regién cervical, asi fo hernia C4-C5 comprime la rofz
riano, anestesia en silla de montar G5, lo hernia C6-C7 comprime la raiz C7.Esto reglg sirve para regiones
3. Fracaso del fratamiento conservador: dolor incapacitanie cervicaly lumbar
que no responde a tratamiento médico durante al menos 4 RM: hernia discol lateral L4.-L5
semanas

4. Incapacidad recidivante o pesar del tratamiento médico

Pediculo de lo wietebra lumber

Cusrpo de lo coorta vivieben buvbor
Kol L4
Protnaide del disco enire LA-LS
Cunrpo de 1o quinks wiiebra kamier
Rekx LS
Rodz 51
© Curv inssraive MIR Asnartes 2001 Rty 52
Signo de Lasdgue. Més frec. en lesiones radiculores L4-L5
Signo de Laségue Aparece cuondo hay wna radiculopatio a ﬁi‘;
cualquier nivel, Consiste en lo oparicién del dolor antes de los Rhe i Mt
60° al elevar la pierna extendida en decibito supino. Uno hernia discol lumbar comprime la roiz que sale por el agujero de
Loségue cruzodo: Al elevar una pierna se produce dolor en la conjuncién inmedialamente inferior
ofra, suele ocurrir en hernias en posicién ceniral.
Losdgue invertido: El paciente se coloca en decibito prono, se
eleva lo pierno recta y se produce dolor, este signo suele apare-
cer en hernias entre L2-04
El signo de Brogard: una flexién dorsal del pie con lo rodillo
extendida reproduce o aumenta el dolor radicular.
RAICES LUMBARES
RAICES LESIONADAS Hemio L2-L3 (rafz L3) L3-L4 (rafz L4) L4-L5 (rofz L5) (SMIR) L5-S1 (rafz S1) (4MIR)
Pérdida de fuerza muscular  lleo-psoas Cuédriceps  Cuédriceps Extensores del 12 dedo Flexor 1° dedo
Debilidad pora lo flexién  Tibial anterior Peroneos Gemelos
de la cadera y extension  Debilidad para Tibial anferior (MIR} Flexores plantares
de la rodilla extensién de lo Déficit para flexién de Gliteo mayor (MIR)
rodilla rodilla y dorsiflexién de Déficit para extension de
pie y dedos(caminar de cadera, flexién de pie y de- <
talones) dos (caminar de puntillas) g
Alteracién sensifiva Cara anterior de muslo  Cara anterior de Dorso del pie Borde externo del pie 5
muslo Dorso del 12 dedo (MIR) Dorso del 5° dedo =
Cara interna de lo y4
pierna >
Reflejo abolido Rotuliano Rotuliano (patelar) ninguno {MIR) aquileo (MIR) §
Las alteraciones de las raices sacras $2-S5 producen alteraciones esfinterianas, impotencia y anestesic perineal. §
L2 inerva el lleo-psoas cuya funcién motora es lo flexién de la cadera E
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FAM 00 (6531): Paciente de 35 afios de edad presenta cuadro
de dolor lumbar irradiado a lo largo de la pierna izquierda,
acompanado de parestesias en 4° y 5° dedo del pie izquierdo.
Lo expiorocvén neuroléglcc puso de momﬁesto dificultad para

minar untillas, reflej un signo osé-
gue positivo a 30° en pnomo izquierdo. Mediante resonancia
magnética se objetivé la presencia de una hernig discal. 2En que
nivel encontrariamos la imagen de lo hernio discal?:

1. L2-L3.

2. L3-14.

3. :L5-5L“

4, DI12-11

5. L1-L2.

MIR 00 (6777) En los radi i i resivas es

muy caracteristico:

1. el dolor con maniobras de V. ’

2. Lo mejoria de los sintomas con el ejercicio y la movilizacién
roquidea.

3. Los defectos sensitivos de localizacién extensa e imprecisa.

4, La hiperreflexia en el territorio metamérico correspondiente.

5. Lo disociacién albimino-citolégica en el liquido cefalorra-
quideo

MIR 01 (7041): Una lumbocidtica en un joven o adulio joven,

que se irradia por cara posterior de muslo, pantorrille, plonta y

5° dedo del pie, y en la exploracién se observa disminucién o
bohgoén del reflejo aquileg, es muy sugestiva de:

Neurinoma del ciGtico poplitec externo.

Artritis Orica.

Hernia discal L-L,.

Hernia discal Ly-Ls.

Hernig discal Le-S,.*

MIR 06 (8370): Un enfermo de 40 afios que reflejo dolor intenso
a nivel de la regién posterior del muslo y pierna derecha con
reflejo Aquileo abolido el diognéstico primero que habré que
pensar es:

Hernig discal L5-S1. *

Fractura patolégica LS.

Metéstasis LS.

Discitis L3-14.

Tuberculosis L5-51.

wawN =
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MIR 10 (9391): 2Cudl de los siguientes no es una indicocién de
tratamiento quirlrgico de una hemia discal lumbar?:
Deterioro progresivo sensitivo.
Sindrome de cola de caballo.

T e fratomiento con b
Deterioro progresivo motor.
Cuodro de déficit motor asociodo @ trastorno del control
esfinteriano.

LhbhwN ~

MIR 12 (9791): Se trota de un enfermo de 42 afios ge presenta
un dolor lumbar intenso, irradiado por gldteo, cara dorsal de
muslo y dorsoloteral de la pierna derecha. En la exploracién
(imagen n® 14) encontramos un pie derecho caido (foto 1) y
ocurre lo que puede ver cuando le pedimos que levante las
punias de los pies (foto2). Debe sospechar:

Neuropatia del nervio cidtico comin.

Neuropatia del nervio cidtico popliteo externo o peroneal.
Rodiculopatia S1 derecha.

Radiculopati recha.*

Hernia discal L3-L4,

Pregunta vinculada a la imogen n°14

MIR 12 (9792):2Qué ofros hallazgos esperaria encontrar en lo
exploracién fisico del paciente anterior?:

Hipoestesia en lo planta del pie derecho.

Pérdida del reflejo rotuliano derecho.

Debilided en el misculo soleo derecho.

Pérdida del reflejo cquileo derecho.

Pérdida de sensibilidad en la cara dor: | pie der: ¢

NN~
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MIR 13 (10036) (37): ¢De qué raiz depende predominantemente
la inervacién sensitiva del primer dedo del pie?

L3.

L4,

L3.*
Sl
L2.

o ol

TC: Hernia discal posterolateral derecha {ﬂechas, ala o,'vurade! espacio
L5-S1, se observa una que impronta en el saco dural y comprime la solida
de lo ralz ST derecha.

PISTAS QUE NOS HARAN SOSPECHAR ETIOLOGIA GRAVE DE
UNA LUMBALGIA

Primer episodio antes de 20 afios o después de 55 afios.
Déficit neurolégico difuso, incluyendo sindrome de cola de
caballo

e Dolor dorsal

El dolor no se modifica con la postura ni mejora con el

descanso

Troumatismo reciente

Mal estado general, pérdida de peso, historia de céncer

Fiebre

Inmunosupresion

Consumidor de drogas vio parenteral.



4. Protusiones discales cervicales

SINDROMES RADICULARES CERVICALES

AREA DE TR SENSI-
o

EXPLORACION REFLEJOS ALTERA-

DOS

© Curse Irseratvo MIK Allisias 2006

RAIZ DOLOR DEFICIT MOTOR REFLEJOS
C5  eNuco e Deltoides e Bicipitol
eHombro ® Rotadoresext e Estiloradial
eParte ant de del brazo
antebrazo e Flexores de
anfebrazo
Cé  ePortelateral ® Flexién del ® Bicipital
brozo codo e Estilorodial
*Regién e Pronacién,
dorsal de extension de la
antebrazo mufeca y de
ePulgor los dedos
C7  eRegién e Exensiéndel e Tricipital
dorsal del codo
antebrazo v Flexién y exien-
eDedos del sién de los de-
2° al 4° dosyde lo
muneca
C8  eRegién o Intrinsecosde o Tricipital
medial del la mano
antebrazo y
mano
.40 Y 50
dedos

En las hernias cervicales hay dolor a la hiperextensién y rotacién del cuello al lado contrario

Las lesiones por encima de T1 pueden producir sindrome de Horner

La ablucién del hombro suele mejorar el dolor en radiculopatias cervicales.

Hemio discal cervical mds frecuente: C5-Cé

\ ) \\
\ e
\ T Y7
\ g
\ Y48
|
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RM cervical, |zquierda corte sagital donde aprecia herniacién C5-C6.
Derecha corte axiol: donde se ve lo misma hernic apreciéndose la locali-
zacién postero-lateral derecha

REFLEJOS MIOTATICOS Roiz de la que depende
Aquileo S1

Rotuliano 12, L3, L4

Bicipital C5,C6

Tricipital C7,C8

MIR 08 (8858): Mujer de 62 afos que acude a la consulta por
presentar dolor en el borde interno del antebrazo y a nivel del
dedo anular y mefique de la mano derecha. También explica
hormigueos, frialdad y pérdida de sensibilidad. ¢Qué tipo de
neuropatia por compresién tiene la paciente?:

1. Compresién proximal nervio gubital.*

2. Sindrome canal carpianoe.

3. Seccién nervio cubital.

4. Atrapamiento nervio mediane y cubital a nivel de la mufieca.
5. Compresién del nervio radial.

NOTA: habrio que hacer dd con compresién. C8. Los nervios
especificos se explican en fraumatologio

MIR 10 (9513): Una mujer de 42 afos con céncer de mama
presenta meldstasis a nivel de los agujeros intervertebrales entre
lo 4° y 5° vértebras cervicales y entre la 4° y 5° vértebras toraci-
cos. 2Qué nervios espinales estaran lesionados?:

Cuarto nervio cervical y cuarto torécico.

Quinto nervio cervical y quinto torédcico.

Cuarto nervio cervical y quinto torécico.

Quinto nervio cervical y cuarto tordcico.*

Tercer nervio cervical y cuarto torécico.

AhON =

MIR 12 (9964): Juan tiene 60 afios, fuma 2 paquetes/dia desde
hace ofos y refiere desde hace 6 meses fos persistente.
Comprueba que su parpado izquierdo esté més calido y que la
pupila de ese ojo es mds pequeiia. Juan refiere que la parte
medial de su_manoc izquierda estd adormecida y con_menos
fuerza. Su médico comprueba la ptosis palpebral y la miosis
izquierdos; comprueba que puede cerrar con fuerza embos
parpados simétricomente y que las dos pupilas responden
correctamente a lo luz. Ademéas comprueba que no suda por la
hemicara izquierda, que siente menos el pinchozo en la
superficie interna de dicha mano y que tiene menos fuerza en la
prensién de dicha mono. 2A qué nivel fiene el enfermo
lesionada la mano izquierda?:
1. A nivel del pedinculo cerebral ipsilateral tras la decusacién
de las piramides bulbores. por invasién tumoral o absceso.
2. A clgin nivel del tracto corticoespinal derecho, por metésta-
sis pulmonar.
3. i i ingles cervicales inferiores al r
lexo braquial izquier r invasion n tumor del
i | s
4. A nivel del nervio medieno izquierdo, por invasién de un
tumor del vértice pulmonar.
5. A nivel bulbor lateral izquierdo, por un infarto de lo orferio
cerebelosa postero-inferior

NEURCLOGIA Y NEURCCIRUGIA
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A ileo:
R mar‘.scﬂls’aéa,ﬁ 234 EXPLORACION NIVEL SENSITIVO
Bicipial: ,Cé
The Treapioks (CF.08 7.8 NIVEL SENSITIVO DERMATOMA
C5 Hombro
c7<8 Cé Dedo pulgar
C7 3° dedo
e5-ch C8 5 dedo
T4/T5 Pezén/mamila
T10 Ombligo
L1 Ingle
L3 Rodilla
L4 Maléolo interno
12-13-14
L5 Dorso del pie y 1° dedo
S1 Maléolo externo
S4 Perianal
Y
5. Afectacién clinica segun el nivel de la lesién medular
CERVICAL DORSAL LUMBAR SACRA/CONO
e Unién bul ® Lo lesion se localizo segin el e Lesién L1- L2: Se pierde la flexién ® Lesién S3-S5:
medular: Letal nivel sensitivo de lo cadera -Anestesia en silla de mon-
e Lesion: C1- e Poroparesio tor
C4:Cuadriplejia y e Lesion T10: pardélisis de los ® Lesién L3-L4: Se pierde la exten- -Retencién urinaria
debilidad del dic- musculos de % inferior del sién de la rodilla. -Anulan reflejo anal
fragma abdomen. Lesiones debajo de -Impotencia &
o 16n C4-C5: cua- D-10 conservan reflejo ab- ® Lesién L5-S1: Parélisis del pie, se e NO DEFICIT MOTOR
driplejia dominal superior y queda pierde flexién de rodilla y exiensién

abolido el inferior.

IN\ tl‘ tN; /H

EXPLORACION DE FUNCION MOTORA DE EXTREMIDADES
C5 e Deltoides

® Biceps broquial e Flexién del codo
Cé e Biceps broquial e Flexién del codo

e Exensores de la mufieca o Extensién de mufieca
C7 o Triceps ¢ Extension de codo
C8 e Flexor comin profundo e Apretar la mano

de los dedos
¢ Musc infrinsecos mano

¢ Movimientos laterales
de los dedos

é 12 e fleo-psoas o Flexién de cadera

g L3 e fleo-psoas e Flexién de codera

é e Cuédriceps e Extensién de rodilla

Z 4 e Cuddriceps ® Extension de rodilla

X L5 e Tibial anterior e Flexién dorsal del pie

3 : o Flexién dorsal 1° dedo
g del pie

= S1 s Gastrocnemio/séleo o Flexién plantar del pie

Separccién del hombro

de muslo

4

MIR 00 (6807) Si se recibe & un motorista que se ha estrellado
contra un arbol, estd plenamente consciente, no presenta lesio-
nes extemnas relevantes, mantiene la ventilacidn esponténea y no
puede mover ni sentir las extremidades. ¢En qué rango de nivel
segmentario esperaria encontrar una importante lesién medu-
lar?:

T12 L4

Cervical C1 - C4.
Cervical C6 - C8.*
Torécico T1 - T3.
Torécico T4 - T8.
Toréeico T9 - T12.

La radiculopatia LS se caracteriza por debilidad para flexién
dorsal del pie y trastorno sensitivo sobre el dedo gordo del pie.
(4+)

A 0 D =



La afectacién S1 produce debilidad para caminar de puntillas
anestesia en planta y dedo pequefio del pie y abolicién del refle-
je aquileo. (5+)

6. Siringomielia

A. CONCEPTO:

Aumento de le cevidad ependimaria en la médula espinal,
lesionando estructuras de la médula.

Se inicia cominmente en lo porcién medio de lo médula
cervical pero puede extenderse de forma ascendente hasta
el troncoencéfalo (siringobulbia) (MIR) o descendente hasta
el filum terminale.

La siringomielic se acompafia de descenso de las amigdalas
cerebelosas (malformacién de A.Chiari) (MIR) en el 50% de ca-

50s.
Inicio de sintomas: 2° o 37 década de la vida (MIR} y pro-
gresa lentamente con periodos largos de estabilizacién.

Puede ser idiopdtica o estar en reladén con traumatismos o
tumores medulares (astrocitomas).

B. CLINICA:

TRASTORNO SUSPENDIDC DE LA SENSIBILIDAD. La lesién
de las fibras espinotalémicas, en su cruce por el centro de lo
médula, [MIR) determina anestesia termoalgésica (MIR) de
distribucién segmentaria, responsable de quemaduras y
traumatismos indoloros en extremidades superiores (MIR).

Inicialmente comienza de forma asinmétrica con pérdida de
la sensibilidad fermoalgésica, primero unilateral y luego bi-
lateral. Aparece la distribucién del trastorno sensitivo en es-
clavina (brazos y hombros)

En sy progresién la covidad puede afectar las astas anferio-
res meduleres en la regién cervical, deferminando debilidad
progresiva con atrofio musculor y arreflexio en las exiremi-
dades superiores {MIR).

Si la covidad aumenta de toamaio, oparece también espasti-
cidad y pérdida de fuerza en las extremidades inferiores,
disfuncién vesical e intestinal y sindrome de Horner.
Posibilidad de orficulaciones neuropdticas. Las arficulociones
de los hombros son las més afectadas. (2MIR).

Asocig cifoescoliosis frecuentemente,  Existe hidrocefalia
asintomdtica en el 25% de los casos.

Localizacién més frecuente de! frastorno sensitivo en la siringomielio.

Trastorno “suspendido” de la sensibilidad.

C. DIAGNOSTICO:
o La RMN es la técnico de eleccién (MIR).

RM cervical en la que se muestra una cavided sinringomielico cervical
asociodo malformocién de Amold-Chiari.

D. TRATAMIENTO:

e El tratamiento quirirgico del quiste busca detener la progre-
sién neurolégica. Sin embargo si el paciente muestra une
afectacién avanzada la cirugla solo sirve pare evitar la apa-
ricién de sintomas bulbares (alteraciones de deglucién o
respiratorias).

* Los paocientes que presentan un alteracién neurolégica pro-
gresiva se benefician de la cirugio. Si el paciente estd esta-
ble, se recomiendo observacién. Lo cavidad siringomielica
se corrige con una vélvula sinringo-subaracnoidea o sirin-
go-peritoneales.

Siringomielia
Los miembros superiores se afectan por lesién del asta anterior {sintomas
de 22 motoneurona: debilidad, atrofia, arreflexia). Los miembros inferio-
res se afectan por lesién de lo via piramidod (debifidad, hiperrefiexia,

espasticidad)

7. Mielopatias compresivas

¢ Lo téenico diagnédstica fundomental para el estudio de las
lesiones medulares es la RM.

e Lo principal es distinguir si estamos ante una mielopatia
compresiva o no compresiva.Si la lesién es compresiva debe
hacerse tratamiento descompresivo quirdrgico lo onles po-
sible.La descompresién antes de 2 horas de una lesién gra-
ve puede conducir a recuperacién de la funcién medular.

e  El prondstico funcional final se relociona estrechamente con
el grado de déficit neurolégico en el momenio de efectuar
una descompresién quiriirgica y el tiempo de evolucién hasta
la misma (MIR)

e En los traumatismos de las vértebras cervicales (fracturas,
subluxaciones), la inmovilizacién del cuello es lo medido te-
ropéutica de méxima prioridad.

» La presencia de fragmentos éseos en el canal raquideo obli-

L aeen

Cifoescoliosis

NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA
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7.1. Mielopatia traumética

Lo hiperextensién o la flexién
constituyen la cousa principal
de lesién en la médula cervi-

La compresién vertical con flexién es ef
mecanismo principol de la lesidén en la
médula torécica

col

TRATAMIENTO.

1.

Es opcional lo administracién de coricoides en alias dosis en
los primeras 8 horos desde un traumatismo medular monte-
niéndola durante 24 horas si se administra en las 3 primeras
horas o 48 si se administra entre los 3-6 primeras horas. No
obstante segin la evidencio reciente, la odministracién de cor-
ticoides no ha demostrado beneficio clinico.

2.Traccidn cervicol, en pacientes con fracture dislocacion cervi-

cal

3.Descompresién_quirGrgica: indicada si hay deterioro neurolé-

gico progresivo.

7.2. Mielopatia tumoral

Lo locolizacién més frecuente es lo médulo tordcica (por su
mayor longitud), salvo metdstasis de tumores prostéficos y
de ovario que suelen afectar vériebras sacras y/o lumbares.
El tipo més frecuente de tumor inframeduler es el glioma (el
ependimoma es una variedad de glioma)

L
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RM secuvencia T2, que musstra miltiples lesiones sitvados en vértebras
dorsales, compatibles con enfermedad metastésica diseminada. En fa
vértebra T11 existe compresién medulor

Tumor en reloj de arenc de un nervio radicular que produciré un sindrome

de hemiseccion medular.

TUMORES EXTRADURALES TUMORES INTRADURALES
O EPIDURALES

¢ Los més frecuentes son ~ EXTRA INTRA
las metastasis (2MIR) MEDULARES MEDULARES
éseas veriebrales e Infradurales: e Ependimoma
(pulmén, linfoma, mie- Schwannoma (en filium
loma, préstata y mama).  meningioma terminale),

e Se frafan con corticoides  neurofibroma son los més
+ radioterapia. (MIR). frecuentes en

® £l sintoma inicial més e Inician con adulios.
frecuente es el dolor de sindrome radi- @ Astrocitoma
espalda, que empeora cular y evolu- (cervicales)
con el deciobito y la fos. cionan o

e Después de semanas: sindrome medu-
compresién medular. lar,

¢ Tto: Es paliative. RT o

Cirugla

10% Intradural Intramedular

Ependimomas

40% Infradural Extromedula

Meningiomas,neurcfibroma

50% Bxdrodural
M1
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vleurofibroma,M. Nédulo (n) infradural extromedulor que desplazo
Hocia ko izquierda el cano medular (c). (m: médula).

Glioma intramedular en regién cervical

7.3. Absceso epidural espinal

P Mds frecuente a nivel dorsal.

#  Dolor + fiebre + debilidad de evolucién répida. (2MIR) +
finalmente un sindrome de compresién medular con para-
plejio répidomente progresiva (3MIR).

p  El germen més frecuente es el estafilococo aureus.

»  Tratamiento: Lominectomia descompresiva + tratamiento
ontibidtico prolongado.

7.4. Hematoma epidural espinal

» El hematoma epidural o subdural produce dolor focal o
radicular de comienzo agudo con signos de compresién me-
dular. (MIR)

p Trotomiento: Descompresién quirdrgica + fratlomiento de lo
coagulopatia primaria si la hubiese.

7.5. Hematomielia o hematoma
ntramedular

» Es un sangrado intramedular por: troumatismos, rotura de
malformaciones crierio-venosas o vasculitis

» Clinica de miglopgtio trasversa dolorosa y aguda
» Tratamiento de sostén, no es dtil la cirugia.

RM de columna dorsal potenciado en T1 y T2 en el plano sogital que
muesfra ovillos venosos en el inferior del canal vertebrol clfomente suges-
tivos de malformacién voscular medular

MIR 0B (8862): Mujer de 78 afios, hipertensa, diabética y
anficoaguloda con acenocumarol por fibrilacién auriculor.
Consulta por un cuadroe agudo, sin trouma previo, de intenso
dolor cérvico-dorsal irradiado @ miembro superior derecho
que aumenta con las maniobras de Valsalva y debilidad répi-
damente pregresiva de miembros derechos. En la exploracién
destaca hemiparesia derecha y sindrome de Horner también
derecho. No hoy afectacion facial. 2Cuél de los siguientes
diagnésticos le parece més probable?:

Hematoma epidural cervicol.*

Aneurisma de gorta ascendente.

Hernia de Chiari de tipo |.

Trombosis de la arterio vertebral izquierda.

Diseccién de la arteria carétida interna izquierda.

8. Mielopatias no compresivas

8.1. Infarto medular
VASCULARIZACION DE LA MEDULA ESPINAL

ot o b

SISTEMA VERTICAL: Es descendente
= UNA arterig espinal anterior que irriga los 2/3 onteriores de
la médula. Se forma por la fusién de 2 ramas que proceden
de los orterias vertebrales
¢ DOS orferias espinales posteriores que irrigan los cordones
posteriores. Las arterias espinales posteriores se originan en
la porcién craneal de la arteria vertebral,
SISTEMA HORIZONTAL.
® Las arferias infercostales de la corta dan ramas dorsales de
los que se originan las arterias espinales que dan flujo a la
arteria espinal anterior.
e Lo arteria segmentaria de més calibre, es la arteria de
Adamkiewicz localizada entre T9 y T12
Ambos sistemas vasculares comunican entre si.
La localizacién més frecuente de los infartos medulares es la
regién dorsal T3-T4

Art. Espinal Dorsal

@ Art. Radicular Post.

— Art. Espinal

Ari. Radicular Ant.

Arl, Espinal Ventral

J‘Va

[ L ot
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Causas de inforto medulor:

Aterosclerosis aértica

Diseccién de corta

Complicacién quirdrgico de aneurismas adriicos
Hipotensién de cualquier cousa

Embolos cardiogénicos

Vasculitis (en particular en lupus)

Tratamiento: Correccién del cuadro predisponente, y tratamiento
sinfomdtico.

8.2. Mielitis infecciosa y parainfecciosa

e El virus que con mayor frecuencia origina la mielitis trasver-
sa aguda es el herpes zoster otros virus descritos: herpes vi-
rus fipo 1y 2, EBY, CMV, Las bacterias y micobacterias son
causas menos frecuentes de mielitis.

e A veces en la fase de recuperacibn de una enfermedad
infecciosa ej: influenza, sarampién, varicela, parotiditis apa-
rece una mielitis trasversa. se piensa que es una reaccién
autoinmyne a la infeccién yo que no se identifica el agente
causal en el sistema nervioso ni en el LCR.

e QTRAS CALSAS: E. maltiple, lupus, esclerodermia y ofras
vaseulifis.

CLINICA:

tn digs-semangs, aparece dolor de espalda y paraparesia pro-

gresiva can pacectesias asimétricas ascendentes en las piernas.

DIAGNOSTICO: RM

LCR: Normal o leve pleocitosis

LOCALIZACION:

Lo mae frecuente en regién dorsal media y bajo.

TRATAMIENTO:

Solo con la sospecha de mielitis, se recomienda inicior trato-

miento,

Corticoides i.v. +

o v herpes zoster, HVS y EBY :aciclovir
o  CMV:iascamet + ganciclovir

PRONOSTICO:

1/3 recuperacion completa

1/3 recuperacién parcial

1/3 secuelas irreversibles

Paciente con mielitis transversa aguda. RMN cervical. Se objetiva un
drea de hiperserial en T2 (flechas en A) en lo médula cervical o lo altu.
rade C3.C4

8.3. Metéstasis leptomeningeas o
meningitis carcinomatosa

¢ Clinica: Cuadro de meningismo, con cefalea. No produce
nivel medular ounque si puede cfectar o pares craneales o
raices nerviosas produciendo un cuadro dlinico similor al
sindrome de colo de caballo (ver al final del tema).

e El LCR fiene células malignas (tras lo primera PL sélo apare-
cen en 50 % de casos), Tde la presién de apertura, T de

proteinas y 4 de glucosa.

e Etiologia. Los tumores que con mayor frecuencia causan
este cuadro son los hematolégicos. Dentro de los tumores
s6lidos el mas frecuente es oat cel de pulmén.

* Diagnéstico: citologia del LCR (MIR) o con B¢ que muestra
captacién meningea y de cisternus basales (MIR) o biopsio
de meninges, que demuestren presencia de depositos tumo-
rales nodulares.

MIR 08 (8855): Varén de 52 aiios, fumador, recientemente
diagnosticado de carcinoma pulmonar de células pequeiias.
Consulta por un cuadro de 2 semonas de evolucién que asocia
cefalea opresiva frontonucal que aumenta con la fos, visién
doble binocular en mirada hacia la derecha y episodios de oscu-
racimiento visual répidamente fransitorio en ambos ojos. En la
exploracién se pone de manifiesto rigidez nucal, pordlisis del
sexio par derecho y popiledema bilateral. Una tomografia com-
putarizada sin y con contraste es anodina. Se efeciGa una pun-
cién lumbar que da salida a un LCR hipertenso (28 ¢m de H,0)
claro, con proteinorraquia de 65 mg/dL, glucorraquia de 10
mg/dL (glucemia: 98 mg/dL), ADA normal, ligera pleocitosis
linfocitaria (15 células por mm?), cultivos negativos y ausencia de
células malignas. Una resonancia magnética con gadolinio
muesira caplacion leptomeningea bosol y en la convexidad
bilateral. 2Cuél de los siguientes es el diognéstico més proba-
ble?:

1. Neurosifilis.

2. Meningitis fongica.

3. Meningitis tuberculosa.

4, ningitis carcinoma a

5. Linfoma del sistema nervioso central

9. Mielopatias + radiculopatias

9.1. Espondilosis cervical

» Es lo causa més frecuente de poraparesia espdstica en el
adulio .

* Lo espondiloartrosis cervical es lo causa més frecuente la
asociacién: compresién medular + radiculopatia cervical
por encima de los 50 afos.

e Con espondilosis cervical nos referimos a todos los procesos
degenerativos que se producen estenosis del canal:

*  Hernias discales
*  Osteofitos
* Hipertrofia, engrosamiento y osificacién de liga-
mentos y uniones articulares
=  Aleraciones de las curvas fisiolégicas
*  Subluxociones.
¢ Lo médula se afecta por compresién directa por los osteofi-
tos y por lo isquemia medulor secundaria @ microtraumatis-
mos en los movimientos cervicales.
ini

o Dolor de cuello y hombros con rigidez

o Dolor radicular en miembros superiores, mds frecuen-
temente de distribucién C5-Cé

o Atrofias de los masculos interéseos de las manos

o Paraparesia espastica de evolucién lenta y o veces
asimétrica. Lo distribucién somatotépica de las fibras
del haz piramidal determina que los fibras que inerven
los miembros inferiores sean externas dentro del haz y
por tanto las primeras afectadas en casos de compre-
sion.

o Hiperreflexia en miembros inferiores y abolicién de los
reflejos en miembros superiores.

o En algunos caseos la maniobra de Valsalva origina qu-
mento de la debilidad en piernas o dolor que irradic @
brozos u hombros

Tratamiento: Cirugia. Laminectomia posterior.



FASCICULOSASCENDENTES

Fosciculo grach!

FASCICULOS DESCENDENTES

Fascioulo comcoospit of et Fasciculo cundtonme

F aspin ocerstoloso

Faeti o mtrosssinsl postiior

Fasocuio re cossona protedarencial

Fawciouly comicosspn & anierior

Corte transversal de la médula. Obsérvese la distribucién de las
fibras de los distintas oéreas dentro del haz cértico-espinal (via
piramidal)

Estenosis de canal cervical secundarnia @ miltiples hernias discales.

MIR 05 (8081): Un paciente de 62 afios presenta una historia

de cervicalgia irradiada a hombros. Desde hace 1 afio presenta

dificuliod progresiva para caminar afiadiéndose dolor en brazo

derecho. A la exploracién presenta un reflejo bicipital abolido y

unos reflejos osteotendinosos policinéticos en piernas.

1. Creo que fiene un fumor medulor y le solicitaria una RNM
cervical.

2 Cn iene hernig di n ilosi icitarf
RNM cervical.*

3. Probablemente tiene una siringomielia y le solicitaria una
RNM.

4. Creo que tiene espondilosis cervical y le solicitaria un TAC
de columna cervical.

5. Creo que un estudio radiolégico simple de columna cervical
y un fratamiento con AINES es lo adecuado.

9.2. Sindrome de la cola de caballo
(estenosis raquidea lumbar)

CURSO INTENSIVO MIR ASTURIAS

hacia delante. (MIR)

« A diferencio de lo claudicacién de miembros inferiores de
origen vascular, los sinfomas se desencadenan por estar en
pie, sin caminar.

e Silo estenosis conlleva radiculopatio puede existir debilidad
focal, atrofia muscular, pérdida sensorial o hiporeflexia.

« Los sinfomas mds caracteristicos de lo lesién de la cola de
coballo son: debilidad y atrofia de los musculos extensores y
flexores de los pies, abolicién de los reflejos aguileos y roty-
lianos.

« Con frecuencio hay porestesios en miembros inferiores.
(MIR)

« Puede haber: hipoestesia en el periné y region glatea (silla
de montar) y retencién de orina.

« Los sintomas son mayores al caminar cuesto abejo y se
alivian al inclinarse hacia delante cuando camina.

o Los alteraciones éseas comprimen primero las fibras mas
periféricas dentro de la cola de caballo, estas fibras inervan
los misculos més distales de miembros inferiores.

TRATAMIENTO

« Cirugla si hay mucho dolor o signos neurolégicos focales
importantes

o El 25% de los intervenidos sufren re-estenosis al mismo nivel
y precisan re-infervencion.

MIR 12 (9843): La estenosis espondilética del canal vertebral

lumber se caracteriza por:

1. Lesiones medulares hiperintensas en el estudio de resonan-
cio magnética.

2. Dolor en las pantorrillas que aparece en decibito y mejora
al caminar.

3. Pcraplejia espéstica de evolucién crénica-progresiva.

4. Mielopatia transversa aguda con incontinencia de esfinteres.

5 lgia irradiad I muyslos inducida en bipe-

desiacién prolongad r 2

nre A

Estenosis de canal lumbar con hernia extruida L3-L4

9.3. Sindrome del cono medular

« Es un estrechomiento del conducte raquideo a nivel lumbar
en plano antero-posterior,

« Puede ser congénita o adquiride (espondilosis, espondilolis-
fesis, Paget, acromegalia, post-traumdtica...)

CLINICA

. Lumbalgio, dolor de gliteos y piernas inducido por o mar-
cha y lo bipedestacién que cede al sentarse y al inclinarse

* El cono medular se sitda en la zona de transicién entre la
columna dorsal rigida y la columna lumbar mévil.

¢ En este sindrome, se lesionan los segmentos sacros mas
bajos de la médula, produciéndose una alteracién tempra-
na de los esfinteres (retencién urinaric y estrefiimiento),
anestesia en sillo de montar simétrica @ impotencia en el

hombre.
* DD de Sd de cola de coballo (datos a favor de Sd de cono
medular):

-Afectacién femprana de esfinteres
-Signos piramidales
-Pérdida de sensibilidad simétrica

NEUROLOGIA ¥ NEUROCIRUGIA
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MIR 06 {8341): Un hombre de 80 aiios refiere desde hace nueve
meses dolor intermitente en piernas y parestesias que aparecen
después de caminar 100-200 metros. Los sintomas comienzan
en las zonas distales de las extremidades inferiores, ascienden a
los gliteos y se acompaian de dolor lumbar. Los episodios son
mas frecuentes cuando camino cuesta abojo que cuesta arriba y
se alivia al sentarse o ponerse en cudlillas o flexionandose hacia
delante mientras sigue caminando. Lo exploracién neurolégica
S normal. ¢Cuél de los siguientes diagndsticos es el més proba-

e?:
Disco torécico herniado.

: inal lu .

Estenosis de la arleria iliaca.
Miastenia gravis.
Neuropaltia periférica desmielinizante

Ll

MIR 08 (8856):2Cuél de los siguientes sintomas o signos NO son
caracteristicos del sindrome de la estenosis del canal lumbar?:
Mejoria de los sinftomas con la flexién del tronco.

Claudicacién de la marcha.

Pulsos pedios presentes.
Parestesias de localizacién gemelar.

4

L o o 8

Sdbito ¢ Progresivo

Tardio, no inten- e  El primer sintoma
so, bilateral e |Intenso
simétricoen pe- o  Asimétrico y distri-
riné y musos bucién radicular
Simétricos y * Asimétricos e inten-
leves 505,

* Paresia flacida en
extremidades infe-
riores

e Arreflexia aquilea y
rotuliana

Biloterales y e Unilatercles y
ivos simétricos asimétricos
Fakicye Sy e Distribucién de-
- ¢ Distribucién en pendiente de los
bt silla de montar raices espinales
afectadas
o Afectaciéntem- o Afectacion tardia y
prano e infensa menos infensa
~ »  Afectaciéntem- o  Afectacién més
prana tordio y menos in-
fensa



Se compone de sustancia blanca por fuera y sustancia gris por dentro (en forma de mariposa), en el centro de la sustancia gris esté el
oondudo epondnmano Por ello d:scumen vfos oscendemes (sensitivas) y descendentes (motoras).
d inativa: 1¢ neurona: Ganglio paraespinal, con una prolongacién que llega a los
6rgonos sensonoles y Io oiro que penofru en la médula por la raiz posterior y asciende por los cordones posteriores (haces de Goll y
Burdach). 2° neurona: Nicleos de Goll y Burdach en la porcién més inferior del bulbo, los axones de estas neuronas se dirigen al
wlumo confrolahml (lemnisco medial). 3% neurona: Del iGlamo a la corteza parietal de ese lado.
ica: 1° neurona: Ganglio paraespinal, con una prolongacién que llega a los érganos sensoriales y la otra que

penetra en la médula por la rafz posterior asciende aproximadamente dos metémeras celulares y haciendo sinapsis con célulos del
asta posterior de la médula espinal. 2° nevrona: Del asta post de la médula se decusa por delante del conducto ependimario y as-
ciende por los haces espinotalémicos anterior (sensibilidad téctil gruesa) y lateral (sensibilided termoalgésica). 3° neurone: del talamo
a lo corteza porietol de ese lado.

bi oce sciente. Troctos espinocerebelosos veniral y dorsal. Por ellos llega la sensibilidad propioceptiva incons-
c.eme ol oefebelo La pnmefo neurono esté en el gonglic paroespinal y la segundo neurona en las astas medulares posteriores. Estos
haces espinocerebelosos ascienden por el mismo lado de lo médula y llegan al mismo lado del cerebelo por los pedinculos cerebelo-
sos inferior y superior. Esta via permite cominar y hacer ofros actos complejos de forma inconsciente
Via motora: 1° neurona: Cortezo motora frontal, se decusa en la porcién inferior del bulbo y desciende por la médula formando en
haz piramidal, de este haz salen axones que sinaptan con la 2° neurona de la via motora localizada en el asta anterior de la médula.
El axén de esta neurona llega a los masculos a través de los nervios periféricos. El haz geniculado es la parte de la via motora que
inerva a los nicleos de los pares craneales.

2. ME : PAT (A

. ; Lesiones en el cenitro de la médula producen una disociacién de las sensibilidad, se pierde la termoalgé-
sica (cuyas fibras se cruzan 1-2 niveles por encima de lo entrada en la médula) y se conserve la posicional, localizada en la regién
posterior. Causas: siringomielia, hematoma centromedular, ependimoma.

e Sindrome de lo arterig espinal gnterior: Pérdida bilateral de la funcién motora y de la sensibilidad dolorosa por debajo del segmento
lesionado, se conserva la sensibilidad postural. Cause més frecuente: traumética.

* Sindrome del cordén posterior: Pérdida de la sensibilidad postural por debajo de la lesién, funcién motora y sensibilidad dolorosa
conservadas. Causas mas frecuente: déficit de vit B-12, lées. Lo degeneracién combinada subaguda_ de la médule asocia o este
sindrome pol'meuropoﬂa con orreﬂexm + debilidod distal en miembros inferiores + Babinski + anemia macrocitica.

. dular): Pérdida de la funcién motora y de la sensibilidad posicional en el lado de la
lesén y de lo sens:bxhdud doloroso en eI lado opuesto.

* Sindrome de seccién medular completa: Abolicién de todas las sensibilidades por debajo de la lesién .1° fose: parélisis flacida, hipo-
tonica + arreflexia osteotendinosa + retencién urinaria +estreflimiento. 2° fase después de dias: parélisis espéstica con reflejos os-
teotendinosos exallados + retencién urinaria menos completa, se inicia defecacién refleja. La causa més habitual es la traumética.

3. PROTUSIONES DISCALES LUMBARES

e Producen dolor agudo  de distribucién radicular, que aumenta con las maniobras de Valsalva y en el caso de radiculopatics lumba-
res al andar o estar de pie. El dolor se acompana de parestesias en el dermatoma correspondiente, debilidad, atrofia muscular e
hiporreflexia. En los lumbalgias, el signo de Lasdgue es positivo.

« El trotgmiento fundomental del dolor rodiculor agudo es reposo + analgésicos. Se indica cirugia si hay déficit neurolégico o dolor
muy persistente.

¢ Sulocalizacién més comin es L5-S1 (afectando g la rafz S1), seguida de L4-L5.

__ SINDROMES RADICULARES LUMBARES MAS FRECUENTES
~ MUSCULOS AFECTADOS FUNCION ALTERACION SENSITI- | REFLEJO ABOLI-
VA DO
L4-L5 e Extensores del 12 dedo e Déficit para flexién de rodilla y dorsi-  Dorso del pie e ninguno (MIR}
Rafz L5(SMIR) | & peroneos flexion del pie y dedos e Dorso del 1° dedo
e Tibial anterior (MIR) (MIR)

L5-31 ® Flexor 12 dedo o Déficit para extensién de cadera, flexién |  Borde externo del ® Aguileo (MIR)

Rofz ® Gemelos del pie y dedos (puntillas) pie

S1 (4MIR) ® Flexores plantares ® Dorso del 5° dedo

e GloteomoyorMW
PROTUSIONES DISCALES CERVICALES
RAIZ ~ DOLOR DEFICIT MOTOR REFLEJOS
Cé | eParte lateral brazo e  Flexién del codo * Bicipital
*Regién dorsal de antebrazo * Pronocién, extensién de la mufieca y de los dedos o Esfiloradial

| C7 | eRegi6n dorsal del antebrazo e Extension del codo * Tricipital
’ e Flexién y extensién de los dedos y de lo mufieca
| C8 | eRegién medial del antebrazo y mano e Intrinsecos de la mano o Tricipital
‘ ©4°y 5° dedos |

NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA
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AFECTACION CLINICA SEGUN EL NIVEL DE LA LESION MEDULAR

CERVICAL DORSAL LUMBAR SACRA/CONO

e Unién bulbo- ¢ Lo lesién se localiza segin el m_m_u—_uhse pierde la flexién * Lesion 53-55:

medular: Letal nivel sensitivo de la cadera -Anestesia en silla de mon-
® Lesién: C1- * Paraparesia tar

C4:Cuadriplejia y de- | o Lesién T10: parélisis de los ® Lesién L3-L4: Se pierde la extensién -Retencion urinaria

bilidad del dlafrogmo musculos de V4 inferior del de la rodilla. -Anulan rgﬂelo anal
e Lesién C4-C5: cvo- abdomen. Lesiones debajo de -Impotencia &

driplejia D-10 conservan reflejo abdo- | e Lesién L5-S1: Pardlisis del pie, se e NO DEFICIT MOTOR

minal superior pierde flexién de rodilla y extension
de muslo
4. SIRINGOMIELIA
« Agrandomiento del canal ependimario de la médula. Lo localizacién més frecuente es lo médula cervical. pero puede extenderse de
forma ascendente hasta el tronco-encéfalo (siringobulbia) o descendente hasta el filum terminale. En esa zona inicialments le-

siona la via espinotalémica en su cruce.
* Puede acompaiiarse de la malformacién de Amold-Chiari.

* La enfermedad suele comenzor en lo edad adulia joven. Lo clinica més caracteristico es la pérdida de la sensibilidad termoalgé-
sica de distribucién en esclavina (brazos y hombros), se llama a esto trastorno suspendido de la sensibilidad. Arficulaciones  neu-
ropéticas sobre todo hombros.

¢ Puede gparecer debilidad progresiva con atrofia muscular y arreflexio en los extremidodes superiores, por afectacién de las osias
anteriores medulares, y posteriormente paraparesia espdstica en miembros inferiores por lesién de la via piramidal.
e Lo RMN es la thenica diagnéstica de eleccién.

. MIELOPATIAS COMPRESIVAS
e Traumética
¢ Tumoral: Los tumores extradurales son los més frecuentes, el sintoma inicial es el dolor en la espalda. Infradurales. 1-  Extramedu-
lares: Schwannoma, meningioma, 2-Inframedulares: ependimomoa.
e Absceso epidural: dolor + fiebre + debilidad de progresién répida. Germen més frecuente: Estofilococo aureus.
Hematoma epidural: Dolor focal o radicular agudo + sindrome de compresién medular (debilidad o ir sensitivo en miembros )
Hematoma intramedular (hematomielia): Mielopatia transversa dolorosa y aguda, no Uil la cirugia.
Salvo el hematoma intramedular, en el resto de patologios el tratamiento es lo cirugio descompresiva de urgencia, ya que el déficit
neurolégico residual depende del tiempo que lleve instourado el déficit neurolégico inicial.

IELOPA (®)

e Infarto meduler, localizacién més frecuente: T3-T4,
* Mielitis infecciosa y parainfecciosa. Lo més frecuente: herpes zoster o esclerosis maltiple. Tto: corticoides

* Meningitis carcinomatosa: Meningismo + cefalea. Afectacién de raices o pares craneales. Puede producir un sindrome de cola  de
caballo Causa més frecuente: neoplasias hematolégicas, y oat cel..

7. MIELOPATIAS + RADICULOPATIAS

* Espondiloartrosis cervical (estenosis de canal cervical): causa més frecuente de paraparesio espéstica en el adulto. Dolor en cuello y
miembros superiores. Afrofia misculos inferéseos de las monos con arreflexia en miembros superiores + paraparesia espéstica con
hiperreflexia en miembros inferiores.

¢ Sindrome de la cola de caballo (estenosis de canal lumbar): Estrechamiento del canal lumbar, Claudicacién neurdgena de la marcha.
Dolor lumbar que se irradia a gliteos y extremidades inferiores. Aparece con la marcha o bipedestacién, mejora al sentarse, en de-
cibito o al inclinarse hacio delante con la marcha. Suele hober debilidad y atrofic de los misculos flexo-extensores de los pies con
arreflexio oquilea.También puede haber trastornos sensitivos en miembros inferiores (disestesias). Caminan cuesta abajo peor que
cuesia arriba.

¢ Sindrome del cono medular: Se lesionan los segmentos sacros més bajos de la médula, produciéndose una alteracién temprana  de
los esfinteres (retencién urinaria y estrefiimiento) y anestesia en silla de monter simétrica, impotencia en el hombre. Diagnéstico dife-
rencial del Sindrome de cola de caballo : (datos a faver de Sindrome de cono medular): 1-Afectacién temprana de esfinteres, 2-
Signos piramidales 3-Pérdida de sensibilidod simétrica en silla de montor.
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XIV. NEUROPATIAS PERIFERICAS

Los nervios periféricos tienen 3 tipos de fibras:

« Motoras

e Sensifivas

o Vegetativas o cutondmicas

Las lesiones de los nervios periféricos pueden producir los si-

guientes signos y sinfomas:

NEUROPATIAS PERIFERICAS
Tipos de fibras LESION

MOTORAS Debilidad, atrofia, arreflexia,
fasciculaciones, calambres

SENSITIVAS Disminucién sensibilidad vibra-

Fibras gruesas toria, téctil y arfrocinética,
arreflexia, parestesias, diseste-
sias

Fibros finas Disminudién de sensibilidad
olgésica y térmica, dolor uren-
te o quemante, dolor paroxisti-
co o lancinante

VEGETATIVAS Anhidrosis, hiperhidrosis, afro-

fia de la piel y del crecimiento
del vello, mala regulacién de
la temperatura, hipotensién
ortostatica, impotencia, refen-
cién urinaria

Alteraciones en el EMG

Son los lesiones de froncos nerviosos. La esiructura ofeciada del

fronco nervioso puede ser:
AXON (axonal):
» Velocidad de conduccién y latencias distales conservadas
» Amplitud del potencial disminuido
MIELINA (desmielinizante)
* Velocidad de conduccién enlentecida
* Latencias distales alargadas
e 5i la ofectacién no es homogénea aparece:
e Dispersion
® Bloqueos
e Amplitud : normal
¢ Cuando existen bloqueos de conduccién quiere decir que lo
desmielinizacién no es uniforme a lo largo de la fibra nervio-
sa. Esto no ocurre en enfermedades desmielinizantes heredi-
tarias donde fodas las fibras se afectan de manera homogé-
nea.

2.1. Mononeuropatias

Afectacién de un solo tronco nervioso (explicadas en troumato-
logia)
2.2. Mononeuropatia miltiple

* Afectacion de distintos froncos nerviosos (sensitivos o moto-
res) aislados, no contiguos, simulténeamente o de forma
secuencial.

* 1/3 son desmilinizantes 2/3 axonales. El 50% de las formas
axonales se deben vasculitis, entre ellas la panarteritis no-
dosa es la causo més frecuente.

o Suele ser asimétrica y més frecuente en los extremidades
inferiores.

CAUSAS

Por orden de frecuencia:

* 12 Digbetes (MIR)

* 22 Vagsculitis de los vasa nervorum: PAN -panarferitis nodo-
so- (2ZMIR), Artritis reumatoide, LES, ...

¢  Oiras: sarcoidosis, lepra, sindrome hipereosinéfilico

3. Polineuropatias (PN

* Proceso diseminado, normalmente siméirico, gradual cuya
ofectacién es distal {en "guante y calcetin®).
Suele comenzar por extremidades inferiores (El).
Las causas mas frecuentes:
# Diabetes (es la causa mas prevalente)
® Alcohol
e Sindrome de Guilloin-Barré (neuropatic oguda més
comdin)
e Lo neuropatio infecciosa mas frecuente en nuestro medio es
el herpes zoster.
* Lo causa més frecuente de neuromiopatia (ofectacién mixia
muscular + nerviosa) son los téxicos (12 alcohol).

&/ N
En las polineuropatias, lo péido sensitivo es simétrica y tiene una distri-
bucién caracteristica “en guante y colcetin®

3.1. Clasificacién de las polineuropatias

PN MAS FRECUENTES

Metabdlicas, téxicas, paraneopldsi-

cos, infecciosas (HIV, Lyme), vascu-

litis

Guillain-Barré

Algunas genéticas:
Charcot-Marie-Tooth tipo |, Dé-
jerine-Softos,
Resfum

GMSI (Paraproteinemia)

CIDP

POEMS

Diabetes

Asocioda a linfoma

Asocioda a mieloma

GMS!: Gammapatic monoclonal de significado incierto

CIDP: Polineuropatia inflamatoria desmielinizante crénico

POEMS: polineuropatia, organomegalia, endocrinopatia, banda

monoclonal y alteraciones cuténeas

AXONALES

DESMIELINIZANTES

MIXTAS [Axonales +
desmielinizantes)

EVALUACION ANALITICA DE UN PACIENTE CON POLINEU-

ROPATIA

Valorar

® Procesos virales previos

¢ Enfermedades sistémicas: Diabetes mellitus, uremia, porfiria,
déficit de vitaminas: B1, B6, B12, ac pantoténico, hepatopa-
tia, amiloidosis, hipofiroidismo, acromegalia, malabsorcién,
carcinoma, linfoma, policitemia vera, mieloma, gammapatia
monoclonal



e Consumo de férmacos. Amiodarone, cis-platino, vincristing,
hidralazing, isoniazida, fenitoina {difenilhidontoina), metroni-
dazol, hidralozing, talidomida, nitrofurantoina....

e Exposicién a téxicos: Metoles pesodos, pesticidas, disolventes

¢ |ngesta de alcohol

En ocosiones se necesita completar el estudio con biopsia de

nervio (suele ser el sural) para trator de alcanzar el diognéstico

definitivo.

CAUSAS DE NEUROPATIAS PERIFERICAS, EJEMPLOS

e Metabolica/endocrina: Dicbetes, uremia, hipotiroidismo

e Nutricional. Déficit de vit B-1, B-6, B-12, y vit E

® Téxicos/tdrmacos. Plomo (imposibilidad para la flexién

dorsal del pie o la mufieca) otros metales pesados, isonia-
cida, vincristina, etambutol{neuritis éptica) aminoglucosidos
(VI par]

e Enf autoinmunes. Guillain-Barré, lupus, panarteritis nodo-

sa, esclerodermio, sarcoidosis, amiloidosis.

* |Infecciosos : enf de Lyme, difteria, HIV, lepra

3.2. Tratamiento de las polineuropatias
dolorosas

Se realizaré un tratomiento etiolégico cuando sea posible.

MEDIDAS GENERALES:

e Evitar sustancias téxicas que puedan aofeciar ol sistema ner-
vioso periférico,

e Cuidado de zonas ofectodos para impedir lesiones cuta-
neas.

* Medidas de rehabilitacién.

TTO NEUROPATIA AUTONOMA

e Si hoy hipotension. Evitar: bofios calientes, bipedestacién
prolongada, ejercicio tras la comida, comidas ricas en
hidratos de carbono, ingesta de alcohol.

® Uso de medias compresivas, dieta rica en sal, dormir con la
cabecera elevada 30°
Tio farmacolégico: fludrocortisona, desmopresina

Tro DOLOR NEUROPATICO:

* Antidepresivos triciclicos y duloxetina

® Anficomiciales. Carbamacepina / oxcarbacepina, gabapen-
tina, pregabalina.

* Tramadol

® Anclgésicos opicides.

3.3. Polineuropatia diabética

A. EPIDEMIOLOGIA
e Lo digbetes mellitus es la causa més prevalente de neuropa-
tla periférico en paises desarrollodos y lo causa més fre-
cuente de neuropatic metabélica en nuestro medio.
e Presente en el 4 % de los diabéticos en el momento del
diagnéstico, 15 % a los 20 afios y 50 % a los 30 afios.
e Afecto a los 2 sexos y a todo tipo de diabetes.
B. ETIOPATOGENIA
e El foctor principal es la hiperglucemia y la duracién de lo
enfermedad (MIR).
e Suele oparecer en casos de hiperglucemia de larga evolu-
cién.
C. cLiNicA
e La forma clinica més comin es le polineuropatia distal, simé-
trica de predominio sensitivo y autonémico (3MIR).
El dolor es una manifestacién frecuente.
El déficit motor si existe, suele ser leve.
Lo instouracién es progresiva en semanas/meses. Afecta
primeramente a los pies-piernas y posteriormente a las ma-
nos.
¢ En todas las neuropatios multifocales y focales el dolor suele
remitir al cabo de semanas o incluso un afo, con una recu-
peracién de la funcién parcial o completa (MIR).

CURSO INTENSIVO MIR ASTURIAS

Neuropatia diabética, (parestesio, hiperalgesia, o hiperestesia, alodinia
(dolor con el roce))

D. ELECTROMIOGRAMA.
e Polineuropatia axonal de predominio sensitivo
E. TRATAMIENTO

* Se basa en el control épfimo de lo hiperglucemia y en la
supresién del dolor con farmacos.

Neuropatio diebético, (pérdida del sentido de vibracidn)

TIPOS DE NEUROPATIA DIABETICA
Formas SIMETRICAS Formas ASIMETRICAS
1-PN distal mixtg de pre-
dominio sensitivo (80% de « (lllp, Vip, también IV y VII)
casos) ¢ Lo més comin es la pordlisis
e Lo més frecuente(3MIR). incompleta del ll por | respeta
Hiperestesia, pareste- pupila, mecanismo isquémico).
sias (enfumecimiento, Se puede acompaiior de dolor
hermigueo o quemo- retroorbitario (MIR)
z6n)
* Puede complicarse con  2- 1
artropatic nevropdtico  abdominal
(MIR)
3- Neuropatio por atrapamiento o
2-N b i i6 iemt
e Sudoracién P iabético (Sind
ipotensid sfica  -Amiotrofio diabética (Sindrome
" :1""0 O SricHe de Bruns-Garlond), nevropatia
e Impotencia(MIR) diabética proximal. Caracterizada
v por debilidad de los misculos
* Vejiga neurdgenalMIR)  irervades por los n femoral(fiexién
¢ Gastroparesia(MIR) del muslo, extensién de la pierna) y
e Enteropatic diabético obturador {oproximacién y rotacién
(MIR),(diarreas post- int y ext del muslo) con disminucién
pandrioles y nodumqs) del reflejo rotuliono. Dolor lumbar
bajo y de dreos glateas. TTO:
3-Neuropatia sensitiva agudg  control de la giucemia. Evoluciona
dolorosa hacia la recuperacién esponténea.

NOTA: Si predomina la clinica autonémica y el paciente no es
diabético pensar en angiopatic amiloide
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4. Sindrome de Guillain-Barre o

polirradiculoneuropatia
desmielinizante inflamatoria aguda

4.1. Concepto

e Es uno polineuropatio arrefléxico, agudo, ascendente, de
predominio motor (MIR). ,Viene precedida de porestesias li-
geras en manos y pies.

e Es la nevropatia aguda més comdn en nuesfro medio (1-
2/100.000)

4.2. Efiopatogenia

Desconocida. Probablemente inmunolégica (autoinmune) (MIR).

e 2/3 se asocion a infeccién viral (MIR): 1 a 3 semaonas antes.
Lo mayor parie infecciones virales respiratorias o gastroin-
testinales.

e |[nfecciones por: herpes, citomegalovirus, mononucleosis
(MIR) hepatitis, mycoplasmas, VIH.

® Ofros casos son secundarios a infecciones bacterianas, entre
elios Campylobacter jejuni es la bacteric més cominmente
identificada.

e 5.10% han sufrido infervencién quirirgica 1-4 semanas
antes.

e Ofras circunstancias relacionadas: Linfomas (Hodgkin) (MIR],
LES, vacunacién de la gripe, traumatismos.

4.3. Anatomia patolégica

¢ Lo mayoria fienen como principal base potolégica la des-
mielinizacién segmentaria en nervios y roices. Puede haber
degeneracion aoxonal secundaria en zonas de més intensa
inflomacién.

4.4. Clinica

Tetraparesio flacida y arrefléxica, répidomente progresiva (MIR)
con una triada fipica: :

1. Parestesias ligeras en manos y pies (3MIR).
2. Debilidad ascendente y bostante simétrica (4MIR).
3. Arreflexia (3MIR).

Normolmente se inicioc con peoresfesios en manos y pies con
escaso pérdido de sensibilidad (MIR).

Hasta un 50% de pacientes se queja inicialmente de dolor
lumbar sordo.

Lo DEBILIDAD es la alteracién predominante. ES précticamente
simétrica y se acentla progresivamenfe ascendiendo hasta
ofectar o extremidades superiores y cara (porélisis ascendente
de Londry) (3MIR). La pardlisis facial bilateral (MIR) oparece en
la mitad de los casos. 5% afectacién musculos extraoculares
(MIR). Posibilidad de disfagia o disfonia.

Puede haber leve gsimetria en el grado de ofectacién

Otros sinfomas:

e Frecuente disfuncién vegetativa (hiper o hipo): HTA-
hipotensién arterial (MIR), arritmias cardiacas, paresia intes-
tinal (MIR). A veces: SIADH (MIR).

e No hay pérdida del control esfinteriano (aunque puede
haber retencion urinaria). (MIR)

50 % de los pacientes desarrollan el cuadro completo o los 2
semanas (debilidod méxima entre la 19y 2 ¥ semona), (MIR) 80
%ala3%y 90 %o la 48,

B2  repeMIR

El Sindrome de Guillain-Barré es una polineuritis aguda que
cursa con debilidod ascendente y bastante simétrica. Suele
comenzar en miembros inferiores. Viene precedido de pares-
tesias en manos y pies.Cursa con arreflexia tendinosa. (4+)

ABOLICION DE REFLEJOS PROFUNDOS:
Pueden estar presentes los primeros dias desapareciendo duran-
fe la evolucién de la enfermedad.

Arreflexia o hiporreflexia

DIFICULTAD RESPIRATORIA:
10-30 % necesitan ventilacién asistida (MIR) por insuficiencia res-
piratoria debido o ofectacién de diafragma e intercostales (insu-
ficiencio respiratorio global: hipoxemia + hipercapnia + grodien-
te alveolo-arterial de oxigeno normal) (MIR). Lo vigilancia espi-
rométrica periddica es esencial paroc detectar precozmente dete-
rioro respiratorio.

© Curo Invensivo MIR Asturias

W
Debilidad facial bilateral y disfagic en Guillain-Barré

Criterios diognésticos de Sindrome de Guillain-Barré

NECESARIOS DE APOYO
1. Debilidad progresiva en 1. Debilidad relativamente asimé-
2 o mas miembros por trico
neuropatia 2. Afectocion sensifiva de grado
2. Arreflexio leve
3. Evolucién en < 4 sema- 3. Afectacién del nervio facial o
nas de ofros pares craneales
4. Exclusion de ofras cau- 4. Ausencia de fiebre

sas 5. Perfil tipico en LCR {acelular
con aumento de proteinas)
6. Signos electrofisiolégicos de

desmielinizacién

4.5. Métodos diagnésticos

a. LCR: Disociacién albdmine-citolégica
e Elevacién del nivel de profeings sin elevacién de células
{2MIR).
e Aparece a partir de la 1¥ semana y es méxima enfre la 29
y 4%,
» En el 20 % no aparece (MIR) en toda la evolucién.
b. EMG-ENG:
e Afectacién leve o inexistente durante los fases iniciales.
Lo primerc alteracién es lo abolicién de la onda F que
valora la conduccién motora proximal.



* A las 2 semanas, en el 80 %aparece retraso en g velo-
cidod de conducciébn (10-15 m/s). Bloqueo de conduc-
cién.

¢ La evolucién de los hallazgos del EMG no es poralela a
la del cuadro clinico. Los hallazgos EMG pueden no ser
concluyentes en la fase precoz por lo que se recomien-
dan estudios seriados.

Se del lont o ol cBoicnsaticn s bigy:

¢ Fiebre alta al inicio del cuadro
Afectacién de un solo hemicuerpo a lo largo de toda la
evolucién.

e Comienzo con alteracién esfinteriana o persistencia de
ésta.

e Nivel sensitivo claro, indicaria lesién medular.

e LCR con més de 50 células/ml o contiene PMN

4.6. Tratamiento

e [nmunoglobulinas: Hoy en dia son el tratamiento de elec-

cién. Son tan eficaces como la plasmaféresis y con menos
efectos secundarios. Més faciles de utilizar
Plasmaféresis (MIR).
El tratamiento es mas Gtil en las 2 primeras semanas (MIR)
Sostén de las funciones vitales. 10-30 % necesitan respira-
ci6n asistida {MIR), por eso es necesario hospitalizar al pa-
ciente aun con escasa afectacion inicial.

e No son dtiles los corticoides.

4.7. Pronéstico

e 85% recuperacién completa o casi completa a los seis meses
(MIR)

e 5.10 % queda olgiin déficit (atrofia por denervacién).
5% de muertes. Recurrencias en un 10 %.

e 10 % oscilociones precoces en relacién con el tratamiento
en la fase aguda (no predicen recurrencias a largo plazo).
e Peor pronéstico en las formas sin disociocién en LCR.

4.8. Sindrome de Miller-Fisher

1. Se considera una variante del SGB (MIR) combina offaimo-
paresio, afaxia y arreflexia., con posibles alteraciones pupi-
lares. Un 97% de casos, tienen anticuerpos anti-GQ1b, que
disminuyen su fitulacién o medida que el paciente se recu-
pera. LCR: normo o hiperproteinorraquia leve

MIR 04 (7819): Un paciente de 35 ofios refiere pérdida de
fuerza progresiva en miembros inferiores, de unos 5 dias de
evolucién, dolores musculores y parestesias en pies y manos. En
su exploracién se aprecia Gnicomente debilidad en los cuatro
miembros, de predominio distal y en miembros inferiores, y
arreflexio generalizada. Probablemente tiene:

CURSO INTENSIVO MIR ASTURIAS

MIR 07(8596): En un enfermo con una clinica de pérdida de
fuerza progresiva de 48 horas de evolucién que se inicié a nivel
distal, y ha ido ascendiendo progresivamente, una de las si-
gu»emes afirmaciones es FALSA:

Sospecharia un sindrome de Guillain-Barré.

Vigilario lo aparicién de complicaciones por neuropatia
aufénoma.

Esperaria encontrar disociacién albimino-citolégica a partir
de los 10 dias desde el inicio del cuadro.

Indicaria tratamiento con Inmunoglobulinas intravenosas.
evidente la clinico.*

MIR 13 (10149) (150): 2Qué signo o sintoma NO es fipico del
sindrome de Guillain-Barré?

Parélisis facial.

Alteracién de esfinteres. *

Hipo o arreflexia tendinosa.

Debilidad muscular.

Disautonomia.

o

Ooh W

. Polineuropatia desmielinizante
inflamatoria crénica (CIDP)

e Sintomas indistinguibles de los del sindrome de Guillain-
Barré, pero de instauracién lenta y progresiva en més de 2
meses, y evolucién crénica. (progresiva © remitente-
recidivante)

ETIOLOGIA

« Desconocida, parece ser autoinmune (la proteina mielinica
PO puede ser un autoantigeno)

« Pico de incidencia en 5-6-década de la vida de predominio
en hombres.

CLINICA

« Lo mas frecuente es la de una polineuropatia sensifivo-
molora de instauracién lenta (més de 2 meses).

+ Lo debilidad suele ser proximal aunque tfambién puede ser
distal.

« Hiporeflexia. Raro que haya atrofia muscular.

o Pueden ofectarse pares cranecles bojos.

Alferaciones sensitivas mayores que en el sindrome de
Guillain-Barré, sobre todo de sensibilidad profunda con
afaxia cordonal. Son frecuentes los parestesias distales y el
dolor neuropético.

« Puede haber un temblor postural tipico que empeora en las
exacerbaciones.

ESTUDIOS COMPLEMENTARIOS

« LCR: Proteinorraquic

e EMG: Disminucién de lo velocidod de conducciéon con
bloqueos.

o Biopsia de nervio: Desmielinizacién con lo formacién de
"bulbos de cebolla” e infiltrados inflamatorios multifocales
con predileccién por los nervios proximales y rofces espina-
les.

TRATAMIENTO:

1;
2.
3.
4.
5.
5

1. Una miastenia gravis.

2. irradicul riti Fis

3. Un proceso expansivo medular cervical.
4. Una mielitis.

5.

Una polimiositis. « Inmunoglobulinas i.v. durante 5d, es frecuente que tenga que
repefirse el fralamiento. Si no hay respuesta: plasmaféresis

« Como frotamiento de mantenimiento o para espaciar recidi-
vas: Corticoides a dosis de 60-80mg de Prednisona /dia 1-2
meses y reducir 10mg/mes segin tolere, o bien: azatiopring,
ciclosporina, micofenolato, etanercept....

MIR 06 (8339): Hombre de 24 afics con antecedentes de gas-
troenteritis aguda tres semanas anfes, que consulta por pérdida
progresiva de fuerza en 4 miembros de 3 dias de evolucién

habiéndose iniciado a nivel distal en miembros inferiores aso- « OIJOIl El sindrome de Guillain-Barré no responde a corticoi-

ciondo parestesias en manos y pies. A la exploracién presenta- des.

ba tetraporesioc de predominio en miembros inferiores, arre- « Enlos casos en los que se tratan, la CIDP reduce su intensidad

flexia universal y ausencic de signos piramidales. 2Qué resulta- con el tiempo

dos NO esperario encontrar en el estudio diagnéstico realizado DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

o este paciente?: « En estos pocientes hoy que realizar un proteinograma poro

1. Estudio electroneurogréfico compatible con polineuropotio descartar gammapatiaos monocdonales de significado indierto,
desmielinizante. conectivopatios (LES), hepafitis crénica, infeccion por HIV y di-

2. Bicguimica de liguido cefolorraguideo con 250 célules con abetes

90% de mononucleares e hiperproteinorraquia. *
3. Determinacién de onticuerpos ontigonglicosidos Anti-GMT

de clase igG positivos.
4. Resonancia magnética nuclear craneai normal.
5. Potenciales de denervacién en el estudio electromiogréfico.
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Resumen anficuerpos asociados a polineuropatias ® Enilo porfitia. ‘vinegoia .y Copropbiiitid pusden Gelends

oparecer sinfomas cutdneos (fotosensibilided, hipertricosis

ANTICUERPOS POLINEUROPATIA fUC;Ol, hiperpigmentocién cuk‘me?...). . .
Anfiganglios ¢ Durante los ataques de porfiria aguda intermitente esté
M1 sidos Sukiorie 46 Ol Bars elevado en sangre y orina el porfobilinégenc y el ac a-

Neurosatio inofora mubifocdl aminolevulinico lo que sirve para el diagnéstico.
B SR YR El manejo de la fase aguda requiere hospitalizacién en ocasio-
St a Ay nes con soporte venfilatorio. Ademés del tratamiento sinfométi-
co es eficoz la administracién i.v. de hemati ofr -
GQlb Sindrome de Miller-Fisher dos del grupo hemo. I A g e i e
GQla . Neuropatia oxonal motora aguc 6.3. Polineuropatia amiloidética familiar o
Ah":g'e‘,’.;:‘;'*‘"“ o i enfermedad de Corino Andrade
MAG Neuropatia motora multifocal Autosémico dominante.
Proteinas asociadas al RNA Depésito de material amiloide en nervios periféricos y otros
Anfi-HU Polineuropatia sensitiva Sérganos.

¢ Inicio: 39 o 42 década de la vida con pérdida de la sensibili-
dad termoalgésica en miembros inferiores y dolor neuropé-
fico.

* Frecuente sindrome de tinel carpiano.
Hay disfuncién auténoma, y amiloidosis oculor, renal y
cardiaca.

6. Neuropatias hereditarias

6.1. Neuropatia senstivo-motora hereditaria
(NSMH) o enfermedad de Charcot-Marie-

Tooth ¢ La dasificacién actual se basa en el fipo de proteina abe-
rranle que se deposila: la transtiretina (+frec), apolipopro-
e Es un grupo heterogéneo de enfermedades hereditarias de leina A1 o gelsolina (MIR)
los nervios periféricos. i

El trasplante hepético detiena lo evolucién de la enferme-
e Su frasmisiébn es casi siempre autosdémica dominante, pero dod.
también puede ser autosbmica recesiva o ligada al X.

e Es el mas frecuente de los sindromes neurolégicos heredita- MIR 01 (7039): Mutaciones en el gen de transfirefin originan la

rios rm de polineur amiloidética. 2Cuél de
CLINICA los siguientes sintomas o signos NO es propio de esa forma de
¢ Se afectan tanto nervios motores como sensitivos. Los sinto- amiloidosis?:

mas sensitivos son infrecuentes, cunque aparece alteracién 1. H‘:P°°’9°5"° en guante y calcetin.

de la sensibilidad vibratoria en la exploracién. 2. Disautonomia prominente.
e Aparece debilidad y atrofio de misculos distoles (pies cavos) 3. M’-QQLQM'
« Hiporreflexia o arreflexia 4. Miocardiopatia. .
e Primero se afectan pies y piemas y luego manos y antebra- 5. Sindrome del tunel carpiano.

20s.
» Son poco frecuentes los sintomas sensitivos (disestesias) y

doloroses.

* Lo evolucion es lentamente progresiva.

* El grodo de afectacién es muy variable entre unos individuos
y otros. Es poco frecuente que los pacientes pierdon la capa-
cidad de caminar.

* EMG: Disminucién de lo velocidod de conduccién motora y
sensitiva. Estas enfermedades son suscepiibles, por ahora,
de tratamientos sélo sintométicos.

QUIMIOTERAPIA EN PACIENTES CON CHARCOT-MARIE-
TOOTH:

Se deberio evitar los quimioterapicos que ofectan al sistema
nervioso periférico, especialmente la vinciristina. Se han des-
crito  neuropatios graves en pacientes con la enfermedad y
tratados con este férmaco. La neuropatia puede empeorar
clinicomente o incluso llegor al fallecimiento por insuficiencia
respiratorio egudo.

6.2. Porfirias

» Las porfirias son un grupo heterogéneo de enfermedades
que aparecen por defectos en las enzimas que infervienen
en la fabricacién del grupo hemo.

e Los porfirias con interés neurolégico (infermitente agudo
(MIR), voriegata y coproporfiriaj son autosémicas dominan-
fes.

Son las dnicas neuropatios genéticas de comienzo agudo.
La polineuropatia de predominio gxonal es su principal mani-
festacién neurolégica.

La ingestién de farmacos (p.ej. borbitiricos) u otros factores

precipitontes desencodenan episodios cgudos de profiric:

1. Monifestociones del SNC,(MIR), cuadros psicéticos,
convulsiones

Neuropatia periférica aguda axonal y proximal

Dolor abdominal

QOrinas oscuras

Tip.a pupila festoneada, potognoménica de lo polineuropatic amiloids-
tica familior.

NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA
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» Los nervios periféricos tienen 3 tipos de fibras: Motoras, sensitivas y vegetativas.

o Las enfermedades del sistema nervioso periférico pueden produar los siguientes sintomas o signos: debilidad, atrofia muscular, hipo
o arreflexia, trastorno de lo sensibilidad, frastornos vegetativos (hiper o anhidrosis, atrofia de la piel y del crecimiento del vello, mala
regulacién de la temperatura, hipotensién ortostética, impotencia, disuria...)

1. MONONEUROPATIA MULTIPLE

o Afectacién de distintos troncos nerviosos aislados, no configuos simulténeamente o de forma secuencial
* Suele ser asimétrica y mds frecuente en extremidades inferiores. Causas més frecuentes: Diabetes, panarteritis nodosa.

2. POLINEUROPATIA

* Afectacién diseminada de nervios periféricos, que suele ser gradual, simétrica y distal. Distribucién en “guante y calcetin®. Predomi-
nio en miembros inferiores. Cousas més frecuentes son: formas crénicas: diabetes y alcohol; formas agudas: sindrome de Guillain-
Barré.

3. NEUROPATIA DIABETICA

« Es la cousa més prevalente de neuropatia periférica. El factor principal pora su desarrollo, es la hiperglucemia y la duracién de la
enfermedad. Aparecen disestesias en guante y calcetin con arreflexia. El dolor es una manifestacién frecuente, que suele remitir con
el tiempo y el control metabélico.

* Lo forma més frecuente es una polineuropatia distal simétrica, mixta (sensifiva + motora), de predominio sensitivo y autonémico. En
su evolucién puede complicarse con onropaﬂos neuropdtficas.

¢ Lo forma vegetativa cursa con impofencia, vejiga neurégena, gastroparesia diabética, enteropatia diabéfica (diarrea postpandrial y
nocturno) e hnpo'ensoén ortostdtico. La diabefes es la causa més frecuente de trgstorno disaytonédmico.
, raneal scuente por diabetes es la pardlisis incompleta del |l par (se respeta contradiilidad pupilar).

Ln_ﬂm es dasoonoado proboblemenh oufommune En algunos caosos existe el antecedente de infeccién viral previa,
traumatismos, intervenciones quirrgicas o linfomas. El agente causal més frecuentemente relacionado es el Campylobacter jeju-
ni. (puoden aparecer ac antiGM1)
efléxica de predominio motor. Comienzo con parestesias en monos y pies
con escasa pérdvdo de sensub:hdod Lc Mrapoesla ﬂdada casi simétrica y ascendente es la alteracién predommonie Es frecuente la
pardlisis facial bilateral, los dolores musculares y la disfuncion vegetativa (HTA-hipotension arterial, paresia intestinal...) y puede
haber dificullod para fragar o respirar (por debilidad de mdsculos respiratorios), hasta 1/3 de pacientes necesitan ventilacién asisti-
do. La insuficiencia ventilatoria se caracteriza por hipoxemia, hipercapnia y grodiente alveolo-arterial de oxigeno normal. Posibilidad
de SIADH. Lo afectacién de los musculos extraoculares es rara (5%). No suele haber afectacién esfinteriana.
* En la mitad de los pacientes desarollan el cuadro completo a las 2 semanas (debilidad méxima entre la 19 y 2 ¥ semana). Se pro-
duce una desmielinizacién segmentaria en nervios y ralces. Lo melor(o comienza 1-2 semonas después del cese de la progresién.
o El 85% de los pocientes consigue una recuperacién completa o cosi oornpleh
e Lo disocigcién albUmico-citolégica en LCR (aumento de albdmina sin aumento de células) es caracteristica pero no patognoménica
y farda unos dios en aparecer aunque en el 20 % no aparece en toda lo evolucién. EMG: Las alteraciones aparecen a las 2 semo-
nas en el 80% de casos hay disminucién de la velocidad de conduccién y bloqueos de conduccién.

. En[ggm mgﬁ diagnéstico es bésicamente clinico, pues los exdmenes del LCR y el EMG-ENG pueden ser aln normales o

]’mm Inmunoglobulinas i.v., si no responde: plasmaféresis.

Sindrome de Miller Fisher es una variante del sindrome de Guillain-Barré que combina: oftalmoplejia externa, ataxia y arreflexia (en
97% Ac anti GQ1b)

5. CIDP ROPATIA DESMIELINI IN TORIA CRO

« Es como un Guillain-Barré, pero de evolucién crénica, bien progresiva, bien con remitente-recurrente. Inicio més lento de los sinto-
mas que en el SGB. La debilidad suele ser proximal, aunque también distal. Hoy olteraciones de la sensibilidad, especialmente la
cordonal posterior. LCR: Proteinorraquia. EMG: Disminucién de la velocidod de conduccién con bloqueos. Tratomiento: inmunoglo-

bulinas, es frecuente que tenga que repetirse periédicamente, Tralomiento de fondo para evitar recaidos: corficoides o inmunosupre-
sores.,

6. NEUROPATIAS HEREDITARIAS

¢ Lo neuropatia sensitivomotora més frecuente es la enfermedad de Charcot-Marie-Tooth. Existen formas autosémico dominantes,
recesivas o ligadas al X, con ligeras variontes entre ellas. De forma general la clinica aparece en 1-22 década con predominio del
déficit motor que ofecta a pies y piernas y posteriormente o manos y antebrazos. Ocasiona dificulted para saltar o correr. Atrofia
musculos peroneos “pata de ciglefa”. Pies cavos, dedos en martilio. Poco trastorno sensitivo. Disminucién de reflejos. Es poco fre-
cuente lo pérdida de la capacided para andoar.

* Las porfirias (herencia AD) con interés neurolégico (intermitente aguda, variegata y coproporfiria) son las Gnicas neuropatias gené-
ticas de comienzo agudo y de predominio proximal. Las crisis de porfiria pueden desencadenarse por la ingesta de férmacos u
ofros precipitantes. Ademds de la polineuropatia sensitivo-motora, proximal y de predominio axonal, durante la crisis aparece: do-
lor abdominal, taquicardia, fiebre y en la mitad de los casos sintomas neuropsiquidtricos (cuadro psicético, convulsiones...). Hay
orinas oscuras. En la porfiria variegata y coproporfiria pueden aparecer sinfomas cutdneos: fotosensibilidad, hipertricosis facial, hi-
perpigmentadén cuténea...

NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA



CURSO INTENSIVO MIR ASTURIAS

1. Clasificacién de las enfermedades de la placa motriz

Eaton-Lombert
Disminucion liberacién de Acicoling. | Beo o o oer e 0J0:
Farmacos (ominoglucdsidos, fenitoina) El sindrome miasténico asociado a la Penicilomina no

produce disminucién de la AcH en el espacio singptico,
pero si el asociado a Fenitoina.

@ Boton presindptico

Acetilcolinesterase  ~» [> 4 Espocio sindptico

Miastenia Gravis

Curare
Férmocos (penicling, proponolol, procainamida, drgono-P)

Bloqueo de receptores

ENFERMEDAES DE LA PLACA MOTORA
AUTOINMUNES CONGENITOS TOXICOS
1. Miastenia gravis 1. Miastenia infantil familiar (AR) A. PRESINAPTICOS
2. Sindrome de Eaton- 2. Déficit de acefilcolinesterasa en placa a. Botulismo
Lambert terminal (AR XR) b. Farmacos: aminoglucésidos, (2MIR) fenitoina.
3. Déficit de receptores de acetil colina
en placa terminal (AR) B. POSTSINAPTICOS
4. Sindrome del conducto lento (AD) a. Curare
b. Farmacos: Penicilamina, Propanolol (MIR) Procoinamida

2. Miastenia gravis women de frecuencio:

. Extraoculares (afectados en el 80-90%): ptosis, d:plopoa
. : (5MIR), puede ocasionar estrabismo que varfa segin el mo-
2.1, E*'°P°'°g°"'° mento de la exploracién (MIR). Puede simular una oftalmo-
3 ) . plejia internuclear (MIR).
¢ Euna siomaded o por live s oty B o . s i (s
8 Frzoa expresion de gruiiido- ol sonrefr, cara lénguida, triste)
membrana muscular post-sinéptica. (MIR). 3. Bulbares: disfogio, voz nasal... (2MIR)
o 80% de los enfermos poseen Ac antiR de AcH (MIR). " Cuello { Jrop-heod') b ular y pélvica (MIR)
» No hay historia familiar positiva. (MIR). i : —1— v
o Se libera Ach en cantidades normales (MIR), pero no es eficaz
porque los receptores estén ccupados.

Lo miastenia gravis:

Mejora:

e Ademés los pliegues postsindpticos estén aplanados, con lo o Conel s
que el n® de receptores disminuye. « Corval 55
. E sintoma clave de la enfermedad es la fotigabilidad muscu- - Con anticolinesterdsicos: prueba del edrofonio (tensilén).
r. £ 3

e Células similares a miocitos dentro del timo (cel mioides) A e
poseen receptores de acefil-colina en su superficie. Estos Cond aloits ! '
células pueden actuar como autoantigeno y desencadenar la 2oy s W N .
reaccién inmunitaria. De hecho el timo es anormal en el 75% a l"{“cm“,' °ml_’°'m°' “f'“b'o' climéticos, emociones,
de los pacientes: menstruacion, cirugia, opidceos...

e Hiperplasio foliculor: 65% . - Con el calor
L

Timoma: 10 % (3MIR) Con mayor incidencia en varones ma-

vorsa el Se puede provocar la debilidad en la exploracién neurolégica

. . : pidiendo al paciente que mire mantenidamente hacia arriba

* Se ha encontrado asociacién de la miastenia con otras en- (veremos caida de pérpados y diplopia) o que parpadee tan
fermedades autoinmunes (10%): hipertiroidismo (MIR) (3-8 %), répido como pueda (fambién ptosis palpebral) o que lea en voz
LES, AR, pénfigo, polimiositis, sarcoidosis, anemia perniciosa, alta durante unos minulos (disartria)
Eaton Lambert... )

2.2. Epidemiologia B2  repeMIR

e 66% de afectados son mujeres (3MIR) y el 33% varones. “vow : —r ol

. Pico de incidencia en mujeres: 28aiios, en varones: 50 La diplopio, la plesis, la disartria y lo disfagia son dotos claves
afios. para el diognéstico de la miastenia gravis que, es consecuencio

2.3. Clinica de un trastorno inmunitario que produce un bloqueo postsinépti-

co en la unién neuromuscular. (10+)

A. DEBILIDAD Y FATIGABILIDAD MUSCULAR (3MIR)

Es lo més caracteristico. Varia a lo lorgo del dia. Puede ser:
Localizada en ciertos musculos (ej: ojos)
Generalizada.

NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA
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Diplopia y Mm del longuope al
lo iomodo
“Distribucién regional de p‘rdada de Iuonc en la miastenio

B. OTRAS CARACTERISTICAS
o.Reflejos miotéticos normales (MIR).
b.Sin trastornos de la sensibilidad, ni calambres.
c. No existe alteracion del sistema nervioso auténomo_incluidas
pupilas. (MIR).
C. CRISIS MIASTENICAS
¢ La debilidad muscular ofecta @ mésculos respiratorios produ-
ciendo insuficiencia respiratoria o la debilidad bulbar impide
la deglucién.
e El 10% de pocientes puede desarrollerla, especialmente
cuando hay més afectaciéon bulbar.

2.4. Estudios complementarios

A. RESPUESTA A COLINERGICOS

¢ La administracién i.v. de edrofronio (Tensilon®) o neostigmi-
na (MIR) mejora répidamente y de forma tronsitoria, la fati-
gabilidad y debilidad muscular. El farmaco octba de forma
répida 30sg y tiene un efecto corto: 5 min.El efecto se produ-
ce por inhibicién de la acetil-colinesterasa en le hendidura
sindptica.

¢ Tener preparado atropina durante el test por si hay efecios
colinérgicos llomativos: nauseas, diarrea, salivacién, sinco-

B. ANTICUERPOS ANTIRRECEPTORES DE ACETILCOLINA:

* En el 80% de los pacientes miasténicos:

-90 % en MG generalizada
-50 % en la forma limitada a la musculatura ocular.

e Su presencia es diogndstico de MG (su especificidod es muy
elevada) aungue su negafividad no excluye lo enfermedad
(MIR)

o El nivel de anticuerpos no se relaciona con la gravedad de la
enfermedad entre diferentes sujetos, si a nivel individual, por
lo que sirve para monitorizar la respuesta al tratamiento en
un paciente concrefo,

« OJOI!!! Se encuentran ac anti R de acetil-colina en miastenia
secundaria a penicilomino, interferén-alfa y frosplonte de
médulo ésea.

» Entre el 25-40% de los pacientes que fienen anficuerpos antiR
de acetil-colina negativos, aparece positividad para los anti-
cuerpos anti MuSK. (muscle specific protein-kinase)

» En cosos de miastenia con Ac anti MuSK + son mds frecuen-
tes los sintomas bulbares: debilidad facial, oro-faringea o
cervical y parece que la frecuencia de crisis respiratorias es
mayor en este grupo de pacientes. Es muy rarc que aparez-
can si el paciente tiene solo sintomas oculares.

C. TEST DEL HIELO

® Se coloca hielo sobre el ojo que presenta ptosis durante 2
min.. La mejoria completa o el aumento de la aperturo palpe-
bral al menos 2mm se considera positivo. El valor predicitivo
posifivo de esta prueba es alto, pero la especificidad es pobre,
ya que también puede alterarse en pacientes con miopatias
mitocondricles o en lesiones esiructurales de tronco.

D. EMG

Lo estimulacién repetida de un nervio periférico origina una

decremento de los potencioles de accién del misculo (fatiga),

que remite tras dar edrofonic. (MIR) . Se aplican un tren de 5-10

estimulos a una frecuencia de 2-3Hz se considera patolégico

una reduccién del 10% o més del 4°-5° potencial evocado res-
pecio del primero.

Puede no disminuir en las formas exclusivamente oculares.

La estimulacién repetido origina “fatiga” en el EMG. Hay un decremento
de la omplitud de ol menos un 10% en el 49-52 potencial que luego se
puede recuperar olgo sin llegar al nivel inicial

ESTUDIO MUSCULAR DE FIBRA UNICA JTTER

Se registron potenciales de fibras musculores oislodas dentro de una
unidod motora. Por la distinta longitud de las ferminales del axon no
todas los fibros se octiven o lo vez, hay un minimo intervalo entre ellos
(jitter). En individvos sin patologio muscular, el jier enire dos fibros
dentro de la unidad motora es estable, si hay defecto de trasmisién neu-
romuscular el jitter es muy variable. Es patolégico en misculos clinicomen-
te normales y no se normaliza con trofamiento. El jitter es pofolégico en
90% de pocientes con miostenio generclizada y un 100% de pacientes
con miastenia ocular si el estudio se hace en el musculo frontal.

EMG da fibra drico

Aurnerio del Her
B [

Miacula arbicular da los pdrpodos

_jouw
KT

Arriba: Estimulacion repetitiva normol. Abojo: Jitter au;enrodo

MIR 02 (7299): Una paciente de 22 afios consulta por presentar
desde uno semana anfes plosis palpebral izquierda, sin dolor,
con diplopia en lo mirada lateral izguierda. En lo exploracion
fisica se comprueba lo existencia de una ptosis izquierda, ung
poresia de lo_obduccién del ojo izquierdo, con unas pupilos

iz con _unas pupilos

isocéricas y normorreadtivas a la luz. 2Qué enfermedad es mds
probable que padezca la paciente?:
1. Uno neuritis éptica izquierda en relacién con Esclerosis

Miltiple.
Un sindrome de Horner.
na mi ia vis,*

Una pardlisis de! lll par izquierdo.
Una miopatia hipertiroidea con afectacién de la musculatura
extraoculor

PAwN



MIR 03 (7561): 2Cuél entre las siguientes, es la pruebe mds
especifica para el diagnéstico de miastenia grave?:

Test del cloruro de edrofenio.

Electromiograma con estimulacién repetitiva.
Eledrommgromo de ﬁbru muscular aislado.

1.
2.
3.
4
5

TAC torécico.

MIR 07 (8597) Una muijer de 34 afios refiere diplopia de varias
semanas. Unos meses antes habia sufrido diplopia, que remitié
esponténeamente. La exploracién muestra leve piosis palpebral:

5,

. El sexo de lo paciente hace improboble un diagnéstico de

Miastenia Gravis.
La presencia de lesiones desmielinizantes en la RMN cerebral
confirmaria que se trata de Miastenia Gravis.

n_pacient Mi ia Gravis con oc:én ular ||m|-

anéstico.*
Se trata de un sindrome de Horner y la Rx de térax mostrario

un fumeor de Pancoast.
Los inmunosupresores no han demosirado eficacia en la
Miastenio Gravis.

2.5. Tratamiento

A. TIMECTOMIA:

Es el tratamiento de eleccién en la mayoria de casos.Si existe
un timoma, (MIR) por la posibilidad de diseminacion focal del
tumor, aungue la mayoria son benignos. Aun sin tumor el
85% de pacientes mejora tras lo cirugia y en el 35% se consi-
gue remision y logran estar asintométicos sin medicacién. La
mejoria se refrasa meses o 0fos.
Indicada en fodos los pacientes con MG generalizada entre lo
pubertad y los 55 afios (2MIR).
Parece que el efecio de la timectomia es mejor si se realiza en
los 3 primeros afios tras el diagnéstico.
No se ha llegado a un acuerdo sobre si la timectomio se debe
recomendar como norma en los nifios, en los adulios mayores
de 55 afios y en los pacientes con debilidad limitada a la mus-
culotura oculor (MIR).
. FARMACOS ANTICOLINESTERASICOS
Deben emplearse en 19 instoncio (MIR). La piridostigmina
{mestinon®) por via oral es el tratamiento que se ufiliza con
mayor frecuencia (MIR). La mayoria de los pacientes positi-
vos para Ac antiR-AcH responden, en cambio solo lo hacen
un 50% de los pacientes con Ac anti-MuSK.
Lo sobredosis con anficolinesterdsicos puede producir un
aumenfo de la debilidad, diorreas, espasmos abdominales,
salivacién y nGuseas que pueden limitar lo dosis tolerada.

C. INMUNOSUPRESOR:

a.

Cuando los anteriores solos no son suficiente.

Sélo unos pocos pacientes pueden prescindir completamente
de la prednisona.

Inicialmente se usan corticoides, si después de 3-5meses no
es posible rebojar lo dosis de 40mgr/dia se asocia un se-
gundo inmunosupresor.

Los corticoides y la ciclosporina consiguen producir le mejor-
fa en 1-3 meses.

La azatioprina consigue beneficios al cabo de meses -1 ofe
pero fiene ventojas en el tralamiento a largo plazo en cuanto
a efectos secundarios.

Para el paciente refractario @ inmunosupresores comunes, un
ggo de ciclofosfamida. i.v puede brindar beneficio perdura-
Ofras opciones inmunosupresoras son: tacrolimus, micofeno-
lato de mofetilo, rituximab

El tratamiento de la CRISIS MIASTENICA debe ser inmediato
y se basa en la asistencia respiratoria y cuidados generales.
Las inmunoglobulinas y la plasmaféresis puede acelerar la
recuperacion.

La causa més frecuente de una crisis miasténica es la infec-
cién intercurrente.

Hay que diferenciarla de la intoxicacion o crisis colinérgice

CURSO INTENSIVO MIR ASTURIAS

provecada por la administracién excesiva de anticolinesterd-
sicos, mediante la inferrupcién temporal de los anti-ACE o
mediante la administracién de Edrofonio (un anticolinesterd-
sico de accién rapida) (2MIR).
Pociente con MG con debilidad creciente apesar de trafamiento con
piridoshigmine, No signos muscarinicos

.

Edrofonio-Tensilén
1
v ~
Mejora: No mejora:
crisis MIASTENICA por insuficiente crisis COLUNERGICA por sobredosis
anticolinesterdsico de enticolinesterdsico

* signos muscarinicos = oumento de secrecién bronquial, di-
arrea, salivacién, nauseas, dolor abdominal, debilidad

RESUMEN DE TRATAMIENTO
Formo ocular exthusiva Formo generolizoda Formo miasiénico
Anticoli dsi Aaticolk Tromamiento de soporte
pindostigming D‘f‘wm {ventilacién, liquidas, antt)
B 3
Indicociones de fimedomia: Plosmolérusis
Timoma © inmunoglobulinas
LAt Riesgo quinGrgico G i
Bojo Alto
4
Plasmoféresis
o inmuncglobulinas
}
| Timectomio |
4
-+ \Unl s ol MYU o
. i

FARMACOS CONTRAINDICADOS EN ESTOS PACIENTES: (por

aumentar debilidad muscular)

* Antibidticos aminoglucésidos (gentamicina (MIR), estreptomi-
cina ...)

e Sedantes (benzodiacepinas (2MIR), opidceos (MIR), neu-
rolépticos)

* Relajontes musculares (procainamida, curarizantes, quinina

Betabloqueantes (propanciol (MIR) ...)
Eritromicina
Depleccionadores de potasio (diuréticos ...)

2.6. Formas especiales

A. MIASTENIA NEONATAL

¢ Por paso de Ac de la madre, que es miasténica. El 12% de
los nacidos de madres miasténicas desarrollarén la enferme-
dad. Sintoma predominante: dificultad para la succién. Cura
en 14 dias.

B. MIASTENIA CONGENITA

* Sin Ac ontirreceptores. (MIR} Es una forma familiar AR, pro-
bablemente presinéptica. Oftalmoplejia desde el nacimiento
sin que lo madre sea miasténica. La respuesta o farmacos y
las pruebas fisiolégicas son similares a la forma adquirida.

La miastenia produce debilidod y fatigobilidad musculor, espe
cialmente en mosculos de la cara. Aparecen Ac antiR de AcH .
No hay trastornos autonémicos. Se asocia con olteraciones del
fimo. Mejora con férmacos anticolinesterdsicos, inmunosupreso-
res y con la timectomia. (4+)

NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA
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FAM 00 (6524): En relacién con la miastenia gravis, sefiale cuél

de las afirmaciones siguientes es verdadera:

1. Es més frecuenie en varones.

2. Los mosculos distales son los que se afectan con mayor
frecuencia en los fases iniciales de la enfermedad.

3. Lo estimulacién eléctrica repetitiva o frecuencios oltas es
siempre diagndstica.

4. Lo debilidad muscular miasténica suele acompaiarse, en
general, de ofros signos o sinfomas neurolégicos.

5. tami de ién de lo miastenia generalizada en
pocientes jbvenes es la timectomio.*

MIR 05 (8079): Un hombre de 30 afios acude o su consulta por
presentar debilidad muscular y diplopio fluctuontes, de un mes
de evolucién, que usted objefiva con la exploracién fisica. 8Cuél
de los siguientes pruebas NO le pareceria oportuno solicitar?:
Electromiograffa de fibra muscular aislada.

Electromiografio con estimulacién repetitiva,

Detferminacién de anticuerpos anfireceptor de oceticolino.
TAC torécico.

ol e

MIR 10 (9363): Un hombre de 64 aiios, diognosticado de mias-
tenia gravis hace 1 afio, en fratamiento con esteroides o dosis
bajas (3 mg/dia de deflozacort) y anticolinesterésicos, asintomé-
tico desde hace 6 meses, consulta por leve dificultad para tragar
y diplopia vespertinas desde hace unos dias. Ingresa en el hospi-
tal por sospecha de crisis miasténica y se inicia tratomienio de la
misma. Al dia siguiente la enfermera avisa a las 03 h de la ma-
drugoda porque el paciente hace un ruido extrafio al inspirar,
como un ronquido suave, el paciente esté profundamente dor-
mido y muy sudoroso, pero no impresiona de estar fatigado.
2Qué actitud es més correcta?:

1. Tranguilizar o la enfermera y a la fomilia. pues el paciente
es roncador habitual y estd franquilomente dormido. Se
debe colocar en declbito lateral.

2. vi i i iv S| de insuficiencia
respirotoria_ogudo, poro  valorar posible intubacién
orotragueal y ventilacién asistida.”

3. Hacer estudio polisomnogréfico para descartar apnea del
suefo.

4, Disminuir la dosis de esteroides: si fiene una miopatia
esteroidea mejoraré.

5. Pedir una TC toracica para descartar timoma compresive
sobre la traquea asociado a la miastenia.

3. Sindrome de Eaton-Lambert

3.1. Etiopatogenia

e En mayores de 40 aios. Distribucién por igual en ambos
Sexos.

« Autoinmune. Se forman anticuerpos contra los concles de
calcio presinépticos impidiendo la liberacién de acetil-colina
ol espacio sindptico. (MIR}

¢ Hay carcinoma en el 72% de los hombres y el 32% de las

mujeres. Més del 80% son carcinomaos de célulos pequefios
del pulmén ["oat cell). (MIR).

3.2. Clinica

A. AFECTACION MUSCULAR
a.Grupos musculares:
Sintoma principal: Debilidad muscular en misculos proximales
de miembros inferiores y en menor medido los superiores
(3MIR).
Se ofectan los misculos que dependen de pares craneales:
ptosis, diplopia y a veces disfagia. (MIR). Los sintomas mejo-
ran con el ejercicio (la debilidad es més intensa al inicio del
movimiento).

B. REFLEJOS TENDINOSOS:

¥ 0 abolidos (2MIR). Es posible aumentar la intensidad del reflejo

con una contraccidon mantenida del mésculo.

C. MANIFESTACIONES AUTONOMICAS

Manifestaciones de follo parosimpético: impotencia, boca seca

{MIR), hipotensién, midriasis {visién borrosa), estredimiento (MIR)
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Incremento del potencial con
la estimulacion

© Curso Intensivo MIR Asturias

3.3. Diagnéstico

EMG:

e Tras una estimulacién suproméxime, la amplitud del primer
potencial de accién muscular es muy pequeiia, con latencia y
velocidad normales, pero lo estimulacién repetida del nervio
con alfos frecuencios (20-30 Hz durante 10 sg) incrementa el
potencial de accidén (MIR).

ANTICUERPOS ANTICANALES DE CALCIO PRESINAPTICOS

e Aparecen en el 85% de los pacientes

Rx térax: debe hacerse repetidamente en todo paciente con un sindrome
de Eaton-Lombert, para detectar un posible tumor pulmonar



3.4. Tratamiento

¢ 3.4 diaminopiridina o hidrocloruro de guanidina para focili-
tar la liberacién de Ach + piridostigmina (MIR). Las primeras
bloguean wanales de potasio von fo que prodonga lo despo-
larizacién de las terminaciones nerviosas y se intensifica la li-
beracion de AcH. La piridostigmina prolonga la accién de la
AcH y permite interacciones repefidos con los receptores de
este neurofronsmisor.

e Lo piridostigmina sola no es eficaz, pero si asociada o 3-4
diaminopiridina o hidrocloruro de guanidina.

e Inmunosupresién (= que la MG). El tratamiento éptimo de
los casos no neoplésicos es prednisona y ozafiopring.

¢ Las inmunoglobulinas pueden ser Gtiles con un beneficio que
dura 3-6 semanas

4. Botulismo

4.1. Etiopatogenia

» Lo toxina botulinica del Clostridium botulinum es la toxina
bacteriona més potente. (MIR)

* Bloquea la liberacién de acetilcolina de las vesiculas pre-
sindpticas en la placa motora terminal, ganglios auténo-
mos, ferminaciones nerviosas parosimpéticos postganglio-
nares en mosculo liso y cardiaco y en glandulas exocrinas.

e Se han descrito 8 variedades de toxina (A, B, C1,C2,D, E, F,
G). El tiempo de recuperacién es menor en los afectados
por el tipo E que en los afectados por el tipo A.

e No produce neuropatias ni afecta ol SNC. (MIR)

e BOTULISMO ALIMENTARIO: casi siempre conservas caseras
contaminadas con toxina preformada.

» BOTULISMO DE HERIDAS: fierra contaminada (MIR), ADVP...

s BOTULISMO DEL LACTANTE: forma més frecuente hoy en
dia. La miel contaminada es una frecuente fuente de esporas.

e BOTULISMO INDETERMINADO: no se conoce lo cousa.

4.2. Clinica

e Tros unos 12-48 horos de lo ingestién o 1-2 semonos des-
pués de la infeccién de una herido, aparece visién borrosa
por midriasis arreactiva, diplopia, disartria, disfagia y difi-
cultad para masticar (sintomas iniciales)... (MIR}

e Pacienie alerfa, fipicamente afebril (MR} con signos de:

1-DISFUNCION BULBAR. Disartri, disfagio

2-FALLO PARASIMPATICO

Sequedad de ojos y boca, fleoc paralitico, estrefimiento (ini-
calmente puede oparecer diarrea por irritacién infestinal),

retencién vrinaria, midriasis... (3MIR)
3-PARALISIS DESCENDENTE SNE!TRICA
El signo més notable es la pordlisis de todos los misculos es-
triados, afecténdose primero los misculos inervados por po-
res craneales
(VI suele ser el 1°, lll: diplopia, ptosis, midriasis, disariria,
disfagia...) (3MIR), después se ofecton brazos y piernas y fi-
nalmente musculotura respiraforia. (2MIR), puede ofectar o
los mésculos respiratorios y llevar a la muerte. Hay hipo o
arreflexia miotética.
Diognéstico diferencial con el sindrome de Guillain-Barré pero en
& betulisme, 1o parélisis es descendente y no hay olterocién del
LCR. (MIR)

4.3. Diagnéstico

* El diagnéstico se confirma con el hallazgo de la toxina o de
la bacteria en muestras bioldgicas.

EMG

* Lo estimulacion repetido a alta frecuencia (por encima de 50
Hz) produce un incremento en la amplitud del potencial de
accion del 3G-10G%. similar al SEL (Sd Eaton-Lambert]

¢ Test de tensilén negativo

e LCR: Normal

CURSO INTENSIVO MIR ASTURIAS

Di tico dif iol

e Lo intoxicacién por organofosforados(inhiben lo acetil-
colinesterasa) produce una crisis colinérgica que consiste en
debilidad, caolambres, fasciculaciones, sudacién, salivacién,
confusién, miosis, salivacién.

4.4. Tratamiento

Vigilancia respiratoria.

¢ Tratamiento evacuante de la foxina (catérticos, enemas...).

* Farmacos liberadores de acetilcolina [guanidina o 3-4
aminopiridina) pueden ser Giles.

* Antitoxina ABE trivalente, para botulismo alimentario (no en
sl infantil, ni de las heridas). Bloquea lo foxina circulonte,
pero no la que se encuentra en el interior del botén pre-
sindpfico. Los efectos son més beneficiosos en pacientes
ofectados por la toxina tipo E.

e Hay uno olla fosa de reacciones alérgicas, hasta un
20%.Debido o la falta de eficacia en algunos casos y la alta
tasa de reacciones alérgicas existe controversia sobre su uti-
lizacién.

e Se han descrito casos de respuesia parcial al tratamiento
con corticoides, inmunoglobulinas o plasmaféresis.

e En botulismo de las heridas desbridar y dar penicilino.

4.5. Pronéstico

* Lo recuperacién es generalmente prolongoda pero acos-
tumbra a ser completa.

e  Los sinfomas disautonémicos pueden tardar més en recu-
perarse que los sinftomas motores.

¢ Lo mortalidad es de un 9%

NEUROLOGIA Y NEUROCRUGIA
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5. Diagnéstico diferencial sd miasténicos

MISTENIA GRAYIS EATON-LAMBERT BOTULISMO
ETIOPATOG o Anticuerpos anti receptores de AcH. Ac-anticancles de calcio pre- Toxinas del Clotridium botu-
o + receptores postsindpticos de AcH (MIR) sinGpticos (MIR) linum que bloqueon la libe-
racién de Ach
EPIDEMIOLOGIA  Cualquier edad. 40 ahos Forma mds frecuente: lac-
Mas frecuente en mujeres (MIR) varones = mujeres fante

No predominio del sexo
MUSCULOS * Afectacién misc extroocular (lo més frecuente) o Misculos proximales (> aofecta-  « Afectacién precoz de los

(MIR). dos las extremidades inferiores)  m. exiraoculares y bulbares.
® Mosculos bulbares * Si se ofectan pares craneales: o Pardlisis descendente y
* Msculos proximales (MIR) més en miembros  plosis y diplopia y a veces disfa-  simétrica.
superiores gio
REFLEJOS:
o Profundos N + Nod
» Pupilares N (MIR) midriasis midriosis (MIR)
SINT. AUTONO- NO Boca seca, impotencia... De déficit parasimpético.
MICOS
MEJORAN Reposo Ejercicio
Anticolinesterasicos(tensilén) Guanidina

EMPEORAN Ejercicio
Emociones, infecciones, embarazo, menstrua-

cién, cirugia
EMG (esfimulacién ¥ el potencial (MIR) T el potencial {MIR) 7T el potendcial
repetida) Aumento del jitter Aumento del jitter Aumento del jitter
ASOCIACIONES e Alteraciones del timo 75% (65% hiperplasia Ca pulmonar "oat cell* (MIR)

folicular, 10% timoma). (MIR)
« Enf. autoinmunes 10% (MIR)

10 Sintoméfico: piridostigmina (MIR) Plasmaféresis Vigilancia respiratoria
Patogénico: timectomia, corficoides (MIR) inmu-  Guaniding,3-4 aminopiridina + Antitoxing...
nosupresores. En crisis miasténicas: Ig o plas- piridostigmina (no eficaz sola). 3-4 ominopiridina
maféresis Prednisona, azatioprina

6. Canalopatias

6.1. Pardlisis periodica hipo e hipertotasémica familiar

HIPOPOTASEMICA {enf de Westphal) HIPER O NORMOPOTASEMICA (Enf de Gams-
forp)
ETIOPATOGENIA e 2/3AD, * AD
e 1/3 esporédica penetrancia mayor en varones. o Alteracion en canales de sodio
e Alteracién en canales de calcio
EPIDEMIOLOGIA Inicio en adolescencia Inicio en nifez
DESENCADENANTE
eNatural Ejercicio o una ingesta rica en hidratos de carbono. Ayuno, reposo tras ejercicio intenso,
*Provocado » Glucosa + insulina, » Sobrecarga oral de potasio
* reposo fras ejercicio,
® estrés
e alcohol
CLINICA Crisis de adinomia: Crisis de adinamia + fc, + leves y + cortas (de
* 1° afecta miembros inferiores, después los superiores y el  minutos a 1-2h)
térax. * Pueden presentar porestesias y miotonia.
* Sin alteraciones de la sensibilidad ni miotonia. * La respiracion esta indemne.
* Puede haber paresia 6culo-motora, bulbor y respiratoria. @ Durante la crisis: arreflexia.
e Pueden durar hasta 24h.
ANALITICA e Durante las crisis + K sérico sin T en la orina. o K sérico normal o ligeramente T durante la
e Durante la infercrisis el potosio es normal. crisis®,
¢ Durante las crisis se eleva CK, es normal intercrisis ¢ CK normal
¢ EMG intercrisis: miotonia evidente poco
expresiva clinicamente
TTO:e Crisis # o dosis bajas. Cada 30 min hasia mejoria. NO dar *Glucosa + insulina en las crisis
» Prevencién plucoso sAcetazolamida, , furosemida, metaproterencl

Acetazolamida, , espirinolactona (diurético ahorrador de K), Comidas regulares (evitar el ayuno) y dietas
ofra opcidn de to es el litio. Se recomiendon dietas bajos en  bajos en K.
hidratos de carbono y sodio.
*Es el hecho de que los ataques sean desencadenados por la administracién de K lo que mejor define el padecimiento. Més adecuado
el término pordlisis periédico sensible al K.



CURSO INTENSIVO MIR ASTURIAS

7.1. Consideraciones diagnosticas

e Los caracleristicas clinicas més frecuentes de las miopatios son debilidad proximal y simétrica de los extremidades con preservacién
de los reflejos y de la sensibilidod.
¢ EMG: Patolégico. Patrén de reclutomiento completo (ante cierto grado de actividod volunioria, se activa un n® excesivo de unidades
motoras). Amplitud del potencial de accién reducida.
* Alteraciones en la biopsia muscular.
e Lo CK es el enzima mds sensible y especifico para enfermedades neuromusculares. Marca lo
destruccién muscular y se encuentra elevado en estas entidades.
¢ Miopatias que cursan con debilidad intermitente:
- Miastenio
- Pardélisis periédica: hipopotasémico, hiperpotasémica y paramiotonia congénita
¢ Si encontramos debilidod en muisculos de la caro y escépula alada pensaremos en distrofia facio-escépulo-humeral
* Si hay debilidod de los misculos de la cara y distales con mictonia: _MMM
o Si hay plosis y debilidad de muisculos extraoculares: distrofia m
lor (MIR)

¢ Debilidad tanto proximal como distal con atrofic de Cuddriceps y debilidad para cerrar el puio: Miositis por cuerpos de inclusion

CLASIFICACION DE LAS MIOPATIAS
HEREDITARIAS CONGENITAS TR DEL METABO- MITOCON DRIALES TRASTOR DE MIOPATIAS MIOPATIAS IN-
LISMO ENERGE- EXCITABILIDAD ENDOCRINASY DUCIDAS POR
TICO DEL DE LA MB MUS-  METABOLICAS ~ SUSTANCIAS
MUSCULO CULAR
o Distrofic mus- ® Enfermedad  ® Defectosenel o Offalmoplejio e Trastorno de eTr tiroideos * Miopatia por
cular de Du- de los nideos depbsito de externa progresi- canales de oTr parafiroideos  hipolipemiantes
chenne centrales glucbgeno va crénica{OEPC) calcio del oTr suprorrena-  ® Por Corficoides
* Distrofic mus-  Miopatia e Defectos aso- Sd de Kearns- mésculo les e Por Zidovudina
cular de Bec- miotubular ciados al uso Sayre: OEPC + ¢ Trastornode T hipofisarios  ® Por alcohol
ker {centronucle- de lipidos co- refinopatia pig- conales de Na eDicbetes Melli-  ® Por heroina
o Distrofia mus- ar) mo fuente de meniaria + tr de del misculo S S on;e_
cular de cinfu-  ® Miopatia energia conduccién car- e Trastornode  gp it de vita- idnas
ras nemalinica diaca conalesde K o «Por D-
* Distrofia mus- MERRF: Epilepsia  « Trastorno de penicilomina
culor de Eme- mioclénica con canales de Cl
ry-Dreifuss RRF
» Distrofia Miopatia, encefa-
mioténico 'OPO“O, acidosis
¢ Distrofia facio- lactica y episodios
escapulo- stroke-like (ME-
humeral L[a's’ ‘
: * Miopatia por
g gl-sf’c:‘r,ff\;::u— deleccién de DNA
mitocondrial

RRF. Ragged red fibers-fibras rojo rasgadas.

Ademas existen miopatias en relacién con enfermedades generalizadas como insuficiencia cardiaca, respiratorio o hepdticas graves, asl
como de insuficiencio renal crénica, aunque en este Gltimo caso es més frecuente la polineuropatia urémica.
La ZIDOVUDINA produce una MIOPATIA con RRF (fibras rojo rosgadas)

MIR 00 (6778): Un hombre de 80 anos que estd hospitalizado
por reagudizacién de enfermedad pulmonar crénica y neumonia
es in minar sin ayuda tras una semanc de reposo en
camg. Antes de la hospitalizacién podia cominar independien-
temente con ayuda de un bastén, que empezd a utilizar hace 5
afics a rafz de un accidente cerebrovascular. Actualmente sigue
tratamiento con broncodilotadores inhclados y desde el ingreso
estd en tratamiento con teofilina IV, eritromicina y metilpredniso-
lona. A la exploracién se obphvo una fuerza grado 4/5 en muys-
culatura proximal de embas piernas, una pérdida de 10 grados
en la extensién de la cadera izquierda. La frecuencio cardiaca en
reposo es de 70 latidos por minuto que cumenta a 96 cuando
mtento caminar. ¢Cudl de los siguientes, es la cousa més proba-

e delai mcgm cidad de es!o paciente?:
Atrofi us

2 Contrudum de la oodero izquierda.

3. Miopatia esteroidea.

4. Toxicidad por teofilinas.

5. Nuevo episodic de accidente cerebrovasecular.

MIR 04 (7816): Se observa que un hombre de 80 afios presenta
una_marcho lenta de base ancha al andar desde la sala de
espera a lo de reconocimiento para una eveluacidén rutinaria.
Niega cualquier problema especial con la marcha, aunque refie-
re coidos ocasionales no asociadas con una lesion, No presenta
diabetes y se somete @ seguimiento sélo debido a una leve hi-
pertensién controloda mediante dieta. En roras ocosiones practi-
ca ejercicio. En el examen, presenta una leve debilidod de los
musculos cuadriceps (4+/5 manualmente); un dngulo de movi-
miento normal de las arficulaciones; 1 + reflejos de los tobillos;
una propiocepcién un poco disminuida, pero presente; ninguna
disminucién obvia de la sensibilidad; y una pequeda vacilacién
al levantarse de la silla. La prueba de Romberg es normal. Anda
sin ningdn dispositivo de ayuda, pero su manera de andar es
lenta y cautelosa, con pasos reducidos y un pequefio ensancha-
miento de lo base del soporte. 2Cudl es lo causa més proboble
de la dificultad de la morcho de este paciente?:

Enfermedad de Parkinson.

Osteoartritis.

Neuropatia periférica.

Atrofic por desuso.*

Tabes dorsal

LA
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e

7.2. Distrofias musculares

7.2.1. DISTROFIA MUSCULAR DE DUCHENNE

e Enfermedad musculer de coracter hereditario, naturaleza
degenerativa y curso progresivo.

A. PATOGENIA:

e Recesiva ligada al X. Solo ofecia a varones. Las mujeres la
trasmiten. Mutaciones en el brazo corto del cromosoma X a
nivel 21 (X521), produce alteracién de una proteina llomada
distrofina.

B. EPIDEMIOLOGIA

e Es la distrofia muscular més frecuente

C. CUNICA

La clinica se inicia o los 5 afios y es lentamente progresiva.

Muerte (por insuficiencia respiratoria...) antes de los 20 afios en

el 75%.

Segun la edad:

e Recién nacido: existe la enfermedad pero no se manifiesta
(MIR).

e 3.5 ofos: ya existen alteraciones al correr o al salfar (MIR).
Los musculos de la pelvis y flexores del cuello se ofectan pre-
cozmente (MIR).

e A partir de los 5 afios: debilidod muscular evidente que
predomina en miembros inferiores, pseudohipertrofia de
pontorrillas, dificultod para levantarse del suelo (*maniobra
de Gowers"), hiperlordosis lumbar, incopacidad de andar,
escoliosis progresiva.

e 14-18 ahos: muerte por infeccién pulmonar, aspiracién de
alimentos.

Otras manifestaciones clinicas: :

-Deterioro mental comdn, especialmente de la copacidad
verbal. No progresivo.

-Alteraciones cardiacas: Cardiomiopatia en cosi todos los ca-
sos aunque esta no suele ser causa de muerte.

-Escoliosis progresiva.

Incapacidad para andor, pies equinovoros

O

MIR 12 (9973): Carmen y Pedro tienen 3 hijos, Enrique de 5
afios, Isabel de 4 afios y Pablo de 1 afo. Recientemente han
notado que Enrique tiene ciertos problemas para subir las esca-

leras y se consa mucho cuando corre. Después de unas pruebas
médicas, le han diognosticado una enfermedad genética llama-
da distrofia muscular de Duchenne. Sefiale la aliernativa correc-
ta sobre el fipo proboble de herencia de esta enfermedad.

Lo madre es la que le ha transmitido la enfermedad.”

El padre es el que ha transmitido la enfermedad.

Ambos padres le han trasmifido la enfermedad.

Si tienen una nuevo hijo puede presentar la enfermedad.

Si tienen un nuevo hijo no puede heredar la enfermedad.

it o) S

. DIAGNOSTICO

a. Enzimags séricos: CPK 7 20 veces; estos valores son anor-
males desde el nacimiento (a lo largo de la evolucién de la
enfermedad 4 por la inactividad y < masa muscular).

b. EMG: fipico de una miopotfa (disminucién de la amplitud y
potencicles de la unidod motora).

¢. RM: Alteracién (atrofia y reemplazo graso del fejido muscu-
lar) en el gliteo medio y aductor mayor del muslo que lue-
go se extiende al cuadriceps.

d. Biopsig: necrosis muscular, con grasa y fibrosis.

e. Diagnéstico DEFINITIVO: Demostracién del déficit de dis-
trofina y estudio del ADN que permita ademdés el diagnésti-
co preciso de las portadoras y el diagnéstico prenatal.

E. TRATAMIENTO:

e Lo prednisona reduce la velocidad de progresién.

7.2.2. ENFERMEDAD DE BECKER

¢ Forma "benigna” del Duchenne.

¢ Recesiva ligada al X. Deleccién parcial del gen Xp21. Distro-

fina alterada en lugaor de ausente

Més rara.

Inicio més tardio (5-15 a.).

Més lenta: puede andar después de los 15afios

Insuficiencia respirotoria en 4° década.
La afectecién cardiaca es frecuente y constituye la principal
causa de muerte.

¢ No suele haber retraso mental.

e« CPKT

MIR 11 (9749): Un hombre presenta una delecién parcial en el

gen de la distrofina (cromosoma Xp21) que le ocasiona la se-

miologia propia de la distrofic muscular de Becker. Acude o la

consulta de genética con su esposa, para valorar los riesgos de

transmisién de lo enfermedad. ¢Qué informacién correcta seré

proporcionada en el franscurso del consejo genético?:

1. Segln lo herencia autosémica dominante, la mitad de sus
hijos heredarén la enfermedad y sin distincién de sexos.

2. Sus hijos no heredardn la enfermeded, pero todos sus
futuros hijos varones serén portadores y pueden transmitir
lo mutacién al 50%.

3.  Sus hij n d o s
mutacién al 50%.*

4. No hay riesgo: la herencia de lo enfermedad es del tipo
mitocondrial, nunca transmitida por los varones.

5. Segin lo herencia autosdémica recesiva, un 25% de sus
hijos manifestarén lo enfermedad en la infancia, sin distin-
cién de sexos.

7.2.3. DISTROFIA MIOTONICA DE STEINERT

A. EPIDEMIOLOGIA

e Esla micpatio hereditaria muscular més frecuente después
del Duchenne.

® s la distrofio muscular del adulto mas frecuente.

o Es el trastorno més fracuente asociado a miofonia.

B. PATOGENIA

e AD, con penetrancia casi completa y expresividad variable.
(MIR) Cromosoma 19.

®  Alteracién del canal del cloro de la membrana sindptica.

C. CLINICA

*  Amplio espectro clinico, desde los formas neonatales muy
qraves hasta las formas paucisintométicas de la 4-52 década



descubierfas a raiz de la oparicién de una cafarata precoz
(MIR).

La MIOTONIA es un fallo continuado en la relajacién muscu-
lar [MIR) con descargas prolongadas de potenciales de oc-
cién (descargas mioténicas). El paciente fiene mucha dificul-
tad pare abrir el puiio tras cerrarlo.

Se hoce menos evidente después de contracciones repeti-
das.

Se puede demostrar golpeando el misculo (rodete mioténi-
co, a nivel de la eminencia tenar (MIR), lengua o m. extenso-
res de la muiieca).

Demostrocién de la miotonfa; percutiendo la eminencia tenar, en el
primer dedo habré un répido e involuntario movimiento de oposicién y

lvego una lenta relojacién. Queda una “marca” (rodete miotdnico) duran-

fe unos segundos. (MIR)

La clinica, suele iniciarse en edad adulta (20-30 afos) (MIR),
con debilided y otrofia de los misculos de la mano (afecta-
cién distal), (MIR). Gradualmente se afectan masculos facia-
les: maseteros, femporales y esternocleidomaostoideo.
Marcada debilidad y airofia facial con ptosis palpebral,
(MIR) disartrio, boca entreabierta, amiotrofia temporal.
Tombién debilidad de los misculos del cuello y foringo-
laringeos por lo que puede aparecer voz nasal y disfogia.
Lo musculatura dorsiflexora y eversora de los pies presenta
también debilidad y atrofia: pie caido

Los mUsculos éculomotores suelen estar preservedos salvo
por la ptosis palpebral.

ROT disminuidos o ausentes.

Empeoran con el frio

Oftras:

Calvicie (frontal en varones, parcial en mujeres) precoz y
progresiva (MIR ),

Cataratas subcapsulares posteriores (2 MIR ),

Airofia gonadal, baja fertilidad (MIR )

Déficit intelectual, temperomento opético con falfa de iniciati-
va, marcada perseveracion y lenfitud de pensomiento.
Hipersomnio (MIR )} Muchas veces en relocion con SAOS
(sindrome de apnea obsiructiva del suefio)

Resistencia a lo insulina (2 MIR ),

Reduccién de la motilidad esofégica (MIR} y colénica,
Ali. cardiacas (2 MIR) (bloqueos A-V de primer grado, prolap-
so mifral...)

Se puede ofectar musculatura bulbar lo que produce disfagio
y la respiratoria que en ocasiones se hace evidente tras una
anestesia y ocesiona hipoventilacién importante.

Diloterolee
19g ¥
Autosbmico ,'7
' bazo d
large cromesame 19 4
Cahvice bortal, | /
hiparsameio, plosis ——— M&:fhuﬁot,m
Miclonics eh monce

D. DIAGNOSTICO

EMG: Caracteristicos signos mioténicos (MIR).

Biopsig: Atrofia de fibras tipo I, aumento del nimero de nicle-
os centroles (tipico). No necrosis ni fibrosis.

CK Normal (2MIR) o levemente elevada.

RM: afectacién precoz del gemelo interno seguida del soleo en
pierna. En muslo ofectacién del vasto interno, crural y vasto
externo rspeténdose el recto anterior.

Estudio genético: Permite el diagnéstico definitivo. El gen afec-
to esl el DMPK ( proteina kinasa de distrofia micténica que co-
difica la kinasa miosina, expresada en los muisculos esqueléti-
cos. Este gen se localiza ene | braze large del cromosoma 19.
Es una enfermedad por repeticion de tripletes CTG. Normal
entre 5-30 copics, patolégico més de 50.

Debilidod de los
esternocleidomastoidecs
Y de los extensores del cuello

E. TRATAMIENTO

Rara vez justificado salvo en la forma congénita.

Lo feniloina mejore la mioctonio

Marcapasos si el blogueo cardioco es sintomético.
Trotomiento sintomético, antidiabéticos, sustitucién hor-
monal, modafinilo o metilfenidato si hay hipersomnolencia
y ortesis anfiequino si se precisan.

Miotonia

Registro de miotonia en EMG. Tras la contraccién inicial continua

habiendo contraccién involuntaria.

NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA
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F. PRONOSTICO

* Lenta progresién. Incapacita para la marcha sobre 5-6°
década.

e Lo enfermedad es més grave cuando la herencia es mater-
na.

e Es frecuente o anficipacién en la edad de los sintomas en
generaciones sucesivas (este fenémeno tiene una gran im-
portancia en el consejo genéfico).

e Muerte: suele ser secundario a cardiopatia o complicacién
de la insuficiencia ventilatatia

G. DISTROFIA MIOTONICA CONGENITA:

¢ Iniciclmente hipotonia y debilidod generalizada. Morfalidad
elevada en las primeras semanas. Si sobreviven mejoran, en
la infancia y en la adolescencia continua el deterioro.

e Las formas neonatales casi siempre son por herencia ma-
‘erna

“ No existe miotonia (clinica ni EMG) hasta el segundo o
tercer ano. (MIR)

®  Hay casos mds graves con: debilidad facial y bulbar intensa
insuficiencia respiratoria neonatal y retardo mental.

MIR 02 (7300): En una exploracién rutinaria de un pgciente de
n mia de 1 dl
2 U/L T 1 32

En el electrocardiograma presenta un bl - i

grado. En Io exploroctén ffsoou se apreaon unas m

i rnm |

M éQué enfermedod pcdeoa el pacoente?
Una miopatia mitocondrial.

Una distrofia muscular de cinturas.

Una distrofia muscular de Duchenne.

Una distrofia mioténica de Steinert.*

Una distrofia muscular de Becker.

oo N

MIR 11 (9544): Una paciente de 47 afios, carnicera, consulta
por una clinica dos-tres afios de evolucién de debilidad en las
monos. Simulténeamente, experimenta una sensacién de "entu-
mecimiento" que ha ciribuido al contacto con la carne fria pro-
cedente del frigorffico, pero que Glfimamente también experi-
menta en circunstancias no relacionadas con su trabajo (abrir
botellas, por ejemplo). El interrogatorie dirigido pone de mani-
fiesto guatro coldas "cosuoles’ en el Gltimo afio. La exploracién

fisica muestra una leve n!sm:.mlmbm. v debilidad en el giro de
mastoi Tombién

presenta una discreta
Los reflejos osteotendinosos estdn presentes y simétricos. Al
solicitarle que tras mantenerlas
fuertemente cerrades durante unos segundos, lo hace de una
formae lenta y dificultosa, tal como puede observarse en la figura.

¢Cuél de las siguientes entidades es la que con més probabili-
dod presento lo pocicnte?:

201 Curs

Distrofia muscular de Duchenne.
Distrofio mioténica.*

Mictonla congénita.

Polimiositis.

Esclerosis lateral amiotréfico.

CR0 L0 1) e

MIR 11 (9545): ¢Cual de los siguientes pruebas diagnésticas es

la més adecuada para establecer el diagnéstico?:

2. Imagen por resonancia mognética de los diversos grupos
musculares.

3. Potencicles evocados somatosensoriales.

4. Estudio bioquimico completo que incluya crefincinasas y
aldolasas.

5. Biopsia muscular con estudios inmunohisto-quimicos.

7.3. Miopatias inflamatorias

* Las miopatias inflomatorias constituyen el principal grupo de
causas adquiridas y potencialmente curables de debilidad
muscular.

*  Son: Polimiositis (PM), dermatomisitis(DM) y las miopatias
con cuerpos de indusién (MCI)

* La patogenia de la polimiositis esté mediada por inmunidad
celular frente o antigenos desconocidos de la fibra muscular

A. CLINICA

e En todaos ellos la dinica es de debilidad muscular progresiva

y con mayor afectacién de musc proximales de cinturas,

flexores del cuello y faringe en DM y PM . En la MCl se ofec-

tan cuadriceps y misculos distcles de manos y flexo-
extensién de los pies.

Los muUsculos oculares estén respetados

Sensibilidad: Normal

50% dolor o la palpacién de los masas musculares.

Reflejos mictéticos: Conservados

De lo DM es coracteristico el eritema que acompafic o pre-

cede a la debilidad muscular. Es de color violaceo sobre los

pérpados superiores (eritema en heliotropo), o erupcién ro-
jiza plana en cara y % superior del fronco. También scbre
los nudillos (signo de Gottron)

®  Algunos férmacos como: penicilamina o zidovudina, pue-
den originar un cuadro clinico similar a la PM.

* Lo MCI es la enf musculor inflamatoria més frecuente en
mayores de 50 ofios. Se diognostica erréneamente como
PM y sélo se llega al diognéstico ante la folta de respuesta
al fratamiento. La disfogia aporece hasta en el 40%, lo que
puede cousar episodios de asfixia. La evolucién es lenta-
mente progresiva, se afectan cuadriceps, misculos peque-
fios de las manos sobre todo los flexores y misculos del
grupo antero-externo de las piernas. Hay pérdida de reflejos
miotéticos.

* Lo DM puede ser un sindrome paraneopldsico, en relacién
con tumores de: colon, ovario, mama, melanoma o linfoma
no Hodgkin

B. DIAGNOSTICO

¢ CK: En la enfermedad activa puede aumentar 50 veces, su
valor tiene relacién con la actividad de lc enfermedad. Puede
ser normal en algunos pacientes con MCl o DM ocfivas, no
en foses activas de PM

o EMG: DM-PM: Patrén miopético: Potenciales de unidad
motora polifésicos de amplitud y duracién disminuidos. MCl:
Patrén mixto miogeno y neurégenc.

o BIOPSIA: Es la prueba definitiva para establecer el diagnésti-
co. Infiltrados inflamatorios endomisicles que rodean o inva-
den fibras no necréticas. En la MCI aparecen ademés del
componente inflamatorio depésito de amiloide en el cito-
plasma y alauna fibra rojo-rasgada (RRF)

C. TRATAMIENTO

Inmunoterapia convencional

e Corticoides: Farmaco de eleccién para el tratamiento inicial
de PM y DM.

* Azafioprina, metrotexato o micofenclato de mofefilo asocia-
do a esteroides si no hay suficiente respuesta

¢ Inmunoglobulinas como to de segunda linea en dermato-
miositis.

e Si la respuesta es insuficiente: ciclosporing, ciclofosfamida,
rituximab y tacrélimus.

¢ Lo MCI no suele responder al tratamiento.



DIA |
[&LMQ.SIIIS (ol menos 4)
Debilidad simétrica en las cinturas y los flexores del cuello,
con disfagia o participacién de la musculatura respiratoria o
no (MIR)
Luﬁﬂmdn_mﬁnmm(mm en el estudio de lo biopsia mus-

CKy oldolosa, elevadas (GOT, LDH)
Edema heliotropo de pérpados (MIR) y signo de Gotron en

nudillos

Potenciales de unidad motora polifésices, fibrilacién y “pun-
tas” breves en el EMG (MIR).

.U'.*“PN

MIR 09 (9124): Un hombre de 68 afios consulta por notar debi-
lidad muscular lentomente progresiva desde hace unos 3 meses.
En lo explorocién se aprecio una debilided de la musculatura
proximal en extremidades y reflejos musculares disminuidos. Las
cifras de CPK estén elevadas en sangre, y el estudio electro-
miogréfico muestra un predominio de potencicles de unidad
motora polifdsicos de amplitud y durocién reducidas, 2Cudl de
las siguientes afirmaciones es correcta?:

1. Llos datos confirman la existencio de una afectacién post-
sindptica de la transmisién neuromuscular.

2. Los datos establecen el diagnéstico de una Distrofia Mioté-
nica.

3. Sien lo biopsia muscular se encuentran datos de inflama-
cién puede estoblecerse el diagnéstico de Polimiositis.*

4. Los datos del eleciromiograma muestran un potrén de afec-
tacién neurégeno crénico gque excluye cuclquier tipo de
miopatia.

5. Los datos confirman la existencia de una poli-neuropatia
desmielinizante inflamatoria arénica

MIOPATIAS INFLAMATORIAS: RESUMEN

MIOSITIS CUERPOS DE IN-
CLUSION

Edad de inicio > 50a
Preferencia por el sexo Varén
Historia familiar Rara
Asociacién a cdncer NO
Enfermedad del fejido conectivo St{15%)
Paresios Proximal = distal
Exantema cuténeo NO
Creatincinosa (CK) < 10%
Respuesta al tratamiento Malo
Patolegias asociadas Neuropatio

7.4. Rabdomiolisis/ mioglobinuria

Miacarditis, Neumonia intersticial
ofras Vasculitis, céneer, otras

* Sindrome que curse con debilidad muscular proximal (MIR)
mialgias y edema muscular.

e Emisién de orina roja (falsa hematuria) por el contenido en
mioglobina.
CPK aumentada més 100 veces su valor normal.
Esta circunstancia indica destruccién muscular masiva, y
puede encontrarse en miopatias agudas en relacién con: al-
cohol, cocaina, heroina, infecciones viricas o ejercicio exte-
nuante.

e Lo complicolcién més grave que puede aparecer es lo jnsufi-

e |

7.5 Miopatias congénitas

POLIMIOSITIS DERMATOMIOSITIS
Adultes Todas las edades
Mujer Mujer
NO NO
Ligera S|
Sl S
Proximal > distal Proximal > distal
NO St
Hasta 50x Heste 50x
Variable Buena

Miocarditis, Neumonia intersticicl

MIR 03 (7597): La policia encuentra en la calle, inconsciente e
inmévil, a altas horas de la madrugada a un indigente que pre-
senta moltiples hematomas y fetor efilico. En el hospilal se le
detecta yrea de 200 ma/dl, creatinina de 6 mg/dl, Gcido Urico

ds_l.D_and.Lx_CﬂS_dsJ.S_QQ_u/_l El diagnéstico probable es:
Necrosis tubular aguda alcohélica.
Fracaso renal agudo por urato,
Necrosis tubular aguda por hemélisis.
Infarto agudo de miocardio en paciente con insuficiencia
renal crénica.

| £

b oo M i

PO T
iolisis.

e Se caracterizan por lo presencic de alteraciones anctomo-patolégicas e inmunchistoquimicas especificas en el musculo. La clinice es

lentamente progresiva o no progresiva.
Solo tratamiento de soporie.

La dinica es similar en todas ellas e incluye odemés de la debilidad: cifoescoliosis, pie cavo, luxacién congénita de cadera

HERENCIA  CARACTERISTICAS
Miopatia central- AD Afectocién musculature proximal miembros
core inferiores
Predisposicién o hiperfermic maligna en
onestesio general
Miopatia nemalini- AD Facies alargada, paladar ojival, tendencia o
ca prognatismo, pectum excavatum
Miopatia miotubu- Recesiva Neonatos con hipotonia generalizada, insufi-
lar ligX ciancia respiratoria dificultad para suedién y
oftalmoplejia
Desproporcién AD
congénita del fipo
de fibros.

HISTOLOGIA

Lo parte central de los fibras musculares no tiene reoctividad histo-
quimica con enzimas oxidativas por virtual ausencia de mitocon-
drias

Tincién de Gomiri: En las fibras fipo | hay miltiples cuerpos em
forma de bastén (cuerpes de nemalina)

Agrupamientos de nideos centrales en los fibras tipo | asociados o
acimulos oxidotivos que contienen mas mitocondrias y glucdgens
y menos miofibrillas que el resto de lo fibra muscular.

En mdsculos normales los fibros tipo | son el 60% y el tipo 1l el 30%
una proporcién inverso coracterize a este miopatio.

NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGHA



XV. PATOLOGIA DE LA UNION NEUROMUSCULAR/MUSCULO

7.6. Miopatias metabélicas

HERENCIA DEFECTO ENZI-
MATICO
ENFERMEDAD DE ARCr17 Déficit de maltosa
POMPE 4cida
ENF DE MCARDLE AR Crl11 Déficit de miofos-
forilaso

SINTOMAS

Forma infantil: Inicio a los 3 meses: debilidad
muscular, cardiomegalia, hepatomegalia, insufi-
ciencia respiratoria 1 en el primer ofio

Forma juvenil. Debilidad proximal pseudohiper-
trofia paniorrillas, insuficiencia respiratorio
segunda década

Formao del adulio: Inicio 3-4 década. Afectacién
proximal de miembros + insuficiencia respirato-
ria. No ofectacién cordioce o hepdtica.
Intolerancia al ejercicio con colambres musculores
y fotiga. Con descanso pueden continuar activi-
dod. El sobreesfuerzo puede producir mioglobinu-
ria por rabdomiolisis

CPK EMG Dx
11 Patrén Determina-
miopdtico - ¢idn en-
descargos  zimdtica
mioténicas muscular de
maltasa
Gcida.
Puede 1 Normal
en foses
asinto-
mdéticas

7.7. Miopatias mitocondriales

Se caracterizan por la presencia de las llamades fibras rojo-rasgadas con la fincién tricrémico de Gomori. Resultan del ocimulo de
mitocondrias anormales en el misculo. Presentan herencia mitocondrial, el ADN mitocondrial se hereda directomente desde el cito-
plasma del ovocito, los genes mitocondriales derivan casi en exclusiva de la madre.

SD KEARNS-SAYRE MERRF (myoclonic epilepsy and ragged red MELAS (myopathy, encephalopathy,
fibers) lactic acidosis, stroke)

Inicio antes de 207 ® Epilepsia mioclénico ® Miopatia
¢ Oftalmoplejio externc progresiva + ptosis no fluctuante e Debilidad musculor ® Ictus de repeficién
® Degeneracién retiniona * Ao o  Crisis convulsivas
® Bloqueo de conduccidn cardioca ® Puede haber: demencia, sordera, e Vémitos por acidosis léctica
Puede haber neuropatic, atrofio ptica e Demencia

- Sordera

- Estoturo corta

- Afoxia

- Demencia

8. Diaandstico diferencial de las enfermedades neuromusculares

NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA

ASTA ANTERIOR NERVIO PERIFERICO UNION NEUROMUSCULAR MUSCULO
{ef. Miostenia gravis) {ej. Distrofia muscu-
(ef. droﬁu n?)uuor (ej. polineuropatia) lar de Duchenne)
esping
DEBILDAD De miembros Asimétrica Habitualmente distal Extroocular, bulbar, (MIR) Miembros (o veces
Simétrica (MIR) proximal en miembros bulbar)
(predomina la fatigabilidad ~ Simétrico, proximol
sobre lo debilidod permanente) (MIR)
ATROFIA Infenso y precoz Moderada NO Leve inicialmente
después infensa
FASCICULACIONES 44+ +++ NO NO
REFLEJOS OSTEO- i 1 (MIR) Prasentes (miostenic) (MIR) Nol
TENDINOSOS Disminuidos (Eaton Lombert)
ALT. SENSITIVAS NO Generalmente presentes NO NO o dolorimiento
VELOCIDAD DE CON- Normal Disminuida, especialmente en las Normal Normal
DUCCION neuropatias desmielinizantes
RESPUESTA MUSCULAR A Normal Normal Incremento o decremento, de- Normal
LA ESTIMULACION REPETI- pendiendo de la frecuencia y de
DA la enfermedod
EMG Reclutamiento incompleto con reduccion del nimero de unidades Generalmente normal Reclutomiento com-
motoras pleto
Puede haber adlivided esponténea. Si existe reinervacién, fos potenciales polifasi-
potenciales pueden ser grandes, olargados y polifésicos cos de amplitud ¢



1. MIASTENIA GRAVIS

* Enfermedad autoinmune con anficuerpos contra R nicotinicos de acefilcolina post-sinGpticos en el 80% de los casos. La acefilcoling
se libera en contidades normales, pero no es eficaz. Hay también disminucién del n® de receptores de AcH.

e Es més frecuento en mujeres, La FATIGABILIDAD es el sintoma principal, con debilidad musculor que oumenta o lo largo del dia. Lo

suele ser con ptosis y diplopia (puede ocasionar un esfrabismo que variable). Posteriormente puede aparecer debili-
dad proximal en los miembros, disfonia, disfagia, ofectacién de la musculatura respiratoria {crisis miosténico gue ocasiona hipo-
ventilocién) con hipoxemia, hipercapnia y gradiente alveolo-arterial de oxigeno normal.

Neo se ofectg el sistema nervioso auténomo (pupilas isocéricas y normorreactivas ...), ni la sensibilidad y los reflejos miotdticos son

normales.

Meijora con el reposo y con anticolinesterésicos: prueba del edrofonio (tensilén).

Asocian gltergciones del timo en un 75 % de los casos (65 % hiperplasio folicular y 10 % timoma). Puede asociarse a: otras enfer-

medades autoinmunes.

La presencia de los anticuerpos en suero, es diagnéstica, ounque su ousencio no excluye la enfermedad. En la i

los Ac, son sisteméticamente negativos. Entre 25-40% de pacientes con Ac antiR de AcH negativos tiene Ac anti MuSK positivos (més

clinica bulbar y peor respuesta al tratamiento)

EMG: La estimulacién repetida de un nervio periférico a 2-3Hz origina una reduccién répida de los potenciales de accién del

musculo {fatiga), que remite tras dar edrofonio.

* E trofomiento sintomdtico se debe hacer en 1° instancia con anticolinesterasicos (piridostigmina). Los corticoides e inmunosupreso-
res (azatiopring, ciclosporing, ciclofosfamida, tacrolimus, micofenoloto de mofetilo, rituximab) también estén indicados. Inmuno-
globulinas y plasmaféresis se usan en crisis miasténicas, descompensaciones ogudos o antes de la cirugla.

* |Indicaciones de la timeciomia: Practicamente siempre hasta los 55 afos. Después de esa edad, si hay fimoma (por la posibilidad

de diseminacién local del tumor), y en formas generalizadas (cuando se ofecta algo més que la musculatura extrinseca de ojos).

En ocasiones la clinica de una crisis miasténica y unao crisis colmérglcu (por administracién excesiva de anticolinesterdsicos) es simi-

lar. Para hacer el diagnéstico diferencial, se adminisira edrofonio, si revierte: crisis miasténica.

e Los aminoglucésidos y betablogueantes pueden ocasionar sindromes miasteniformes.

iIND E DE EATON-LAMBERT

* Aparecen anficuerpos anticanales de calcio presinépticos, que producen un defecto en la liberacién de acetilcolina. Suele presentar-
se en pacientes de 50-60 aiios con debilidad proximal de miembros inferiores que mejora con el ejercicio. Mdsculos oculares tam-
bién pueden afectarse. Trastornos autonémicos por bloqueo parasimpético (impotencia, estrefimiento, sequedad de boca, midria-
sis...). Reflejos profundos, tendinosos disminuidos o abolidos.

e En los casos paraneoplasicos la mayoria asocion un'ogt cell* en el pulmén.

e Estudio neurofisiolégico: La estimulacién repetida del nervio con altas frecuencias (20-30Hz) incrementa el potencial de accién.

e Tratamiento: inmnosupresién: corticoides, azatioprina. 3-4-diaminopiridina o hidrocloruro de guanidina. Asociar piridostigmina. En
aofectaciones severas: Plasmaféresis o Ig i.v

3. BOTULISMO
Las toxinas del Clostridium bofulinum blogquean la liberacién de acetilcolina de la vesiculas presindpticas.
e [l botulismo s adquiere por: conservas caseras contaminadas, miel, heridas o por vie perenteral.

o  El botulismo del loctante es lo forma més frecuente.

o Suele presentarse tras unos 24 horaos de la ingestién, sintomas: visién borrosa, midriosis y diplopia en un paciente alerta, tipica-
mente afebril, con signos de fallo parasimpético (sequedad de ojos y boca, retencién urinaria, midriasis) y parélisis descendente
simétrica primero se afecton los musculos tributarios de los pores craneales, y luego ol resto del organismo. Puede afectar 0 miscu-
los respiratorios.

e Diagnéstico: Hallazgo de la toxina en suero. Tratamiento: Soporie ventilatorio. Hay dudas sobre la eficacia de la antitoxina
MIASTENIA GRAVIS EATON-LAMBERT BOTULISMO
ETIOPATOGENIA Ac antiR de acefil-colina Ac anticonales de Ca presinépticos Toxina que bloquea la liberacién de
| del n° de R de AcH AcH
MUSCULOS Afectacién exiraocular (mds frec.) Musc prox mos afecios sobre todo | Afectacion precoz mosculos extra-
Musc proximales miembros inferiores oculares y bulbares
Musc exiraoculares y bulbares afectos | Pardlisis descendente y siméirica
hasta en 70%
REFLEJOS miotéticos Normales Disminuidos Normales o disminuidos
PUPILAS Normal Midriasis Midniasis
SINT AUTONOMICOS NO Boca seca, impotencia Déficit parasimpético
MEJORA Reposo |ercicio
Anticolinesterdsicos
EMPEORAN Ejercicio, emaciones, infecciones, embara-
20, mensiruacién, cirugio
EMG Lo estimulacién muscular repetitiva dismi- | La esfimulacién musculor repetifiva @ | Lo estimulacién musculor repetitive
nuye el potencial de accién frecuendias altas 20-30Hz, aumenta | a frecuencias altas, 50Hz aumenta
el potencial de accién el potencial de occién
ASOCIACIONES Timoma o hiperplasia timica Ca pulmonar (oat cel)
Enf outoinmunes
TRATAMIENTO “Pindoshigming, Timedomia Corticoides,3-4 diaminopiridina, Vigiloncia respiratorio
Corticoides, Azafioprina, diclofosfomida, | guonidina. En crisis: plosmaféresis,
tacrolimus. En crisis: plasmaféresis, inmu- | inmunoglobulinas
noglobulinas

NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA




XV. PATOLOGIA DE LA UNION NEUROMUSCULAR/MUSCULO

4. MIOPATIAS

e Las caracteristicas clinicas més frecuentes son debilidad proximal (salvo en distrofia mioténica) y simétrica de los extremidades con
preservacidn de reflejos y sensibilidad.
No sospechar si no hay debilidad aunque haya dolor o disminucién de masa muscular.

e Estudio neurofisiolégico: Potrén de reclutamiento completo (ante cierto grado de actividad voluntaria, se activa un n® excesivo de
unidades motoras). Amplitud del potencial de accién reducida.

e Lo CPK es el encima més sensible y especifico de miopatia. Un cumento de més de 10 veces el valor normal indica destruccién
muscular.

4.1. DISTROFIA DE DUCHENNE

e Es lg distrofia muscular més frecuente y la enfermedad lef e

e Herencia: Recesiva ligada al X (se ofectan solo vorones) Se produoe una olierucn’:n de una profelno llamada distrofing. Se inicia o
los 3-5 afios y es gravemente progresiva.

e Clinica: debilidad proximal progresiva (man de Gowers, “frepan” sobre si mismo para levantarse), pseudohipertrofic de pantorri-
llos... antes de los 20 afios follecen el 75 % por insuficiencia o infeccién respiratoria.

e La CKx 20 incluso antes de ser sintomdtica

. Dmnﬂm_dsﬁng&‘ Estudio genético.
4.2. DISTROFIA MIOTONICA DE STEINER

e Es la cousa més frecuente de distrofia muscular del adulto y de trastorno asociado a miotonia.
Herencia: AD. Cromosoma 19.
* Clinicg: debilidod y atrofia de los_ misculos distales (mano), y de la cara con ptosis palpebral, de forma progresive se van ofectan-

do misculos proximales, atrofic del ECM. Se acompafia de miotonia que ocasiona un fallo continuado en la relajacién muscular
que se puede demostrar golpeando la eminencia tenar (rodete mioténico) o mediante un apretén de manos, los pacientes tiene difi-
cultades para "soltar” (relojar la mano). Dejan de caminar 4°-5° década, presentan también debilidad para la dorsi-flexion del pie.
e Se puede acompafiar de calvicie frontal precoz y progresiva, cotaratas, atrofia testiculor en varones, bloqueos A-V cardiacos, pro-
lapso mitral, retraso mental, hipersomnia e intolerancia a carbohidratos.
e Existe uno forma neonatal més grave. Nifio hipoténico con dificultad para la succién. Si superan esa fase neonatal, estén bien
hasta 2° o 3° aiio que comienzan los sintomas de debilidad.
4.3. MIOPATIAS INFLAMATORIAS: POLIMIOSITIS (PM), DERMATOMIOSITIS (DM) MIOSITIS CON CUERPOS DE INCLUSION (MCI)
e  Debilidod musculor progresiva, mayor afectacién de mésculos proximales en PM y DM y masculos distales + Cuddriceps en MCI. Se
afecta la musculatura faringe y cuello, se respetan los mdsculos oculares.
e Reflejos miotéticos conservados en DM Y PM, abolidos en MCL.
e CK muy elevado en PM, puede no estarlo en DM o MCI.
e Tratamiento: Prednisong, inmunosupresores. La MCI no responde.
e La MCI es la miopatia inflamatoria més frecuente en paciente con 50 afios o més.
4.4. RABDOMIOLISIS-MIOGLOBINURIA
e  Es un sindrome que cursa con debilidad muscular proximal, mialgias, edema muscular, emisién de orina rojiza (falsa hematuria) y
CK aumentada més de 100 veces. No to especifico. Desencadenado por infecciones viricas, drogos o ejercicio fisico extenuante.
Complicacién més severa: insuficiencia renal oguda.
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XVI, ANORMALIDADES CONGENITAS Y DEL DESARROLLO DEL SNC

" . D. HIDROCEFALIA
'| . Ma |fo rmaciones conag én itas o  Acumulacién de LCR en el inferior de los ventriculos cerebra-
les que se dilatan. Si no estén cerradas las fontanelas el

. perimetro craneal aumenta.
1.1. Malformaciones del créneo e Pueden ser por un obstéculo en la circulacién del LCR o per

Lo circunferencia craneal es un indice valioso del volumen cere- hipersecrecién o dificultad en lo reabsorcién del mismo.
bral en nifios y su alteracién, puede indicar trastorno del desa-
rrollo cerebral,
A. CRANEOSINOSTONOSIS
Consiste en el cierre precoz de una o varias suturas del
créneo. Lo RX de créneo y la TC son decisivas para el  dia-
gnéstico.
El tratamiento es quirdrgico y debe realizarse lo més pronto
posible.
a) Dolico o escafocefalia: sinosiosis sagital, es la més fre-
cuente de las sinostosis.
b) Braqui o turricefalia: sinostosis coronal.
c) Oxicefalia: se cierran todas las suturas del craneo.
Créneo en torre. HTic frecuente.

Hidrocefalia no comunicante por obstruccidn del acueducto da Silvio por
una masa fumoral.

Se clasifican en:

* No comunicantes: obstruccién en los ventriculos o en el
sistema ventricular.

normal dolicocefalia braquicefalio oxicefalia ¢ Comunicantes: obstaculo en las cisternas o en los zonas de

reabsorcién

B. ENCEFALOCELE
e Son defectos del cierre craneal localizados en la linea media con Efiologia:
protusién exclusivamente meningea (meningocele) o acompofa- ¢  Tumoral: obstruccién de la circulacién del LCR.
da de tejido encefélico (encefalomeningocele), estos Gltimos son Congénita: estrechamiento o atresio del acveducto de Silvio,

los mds frecuentes. Suelen situarse en la béveda craneal (80 %). {causa mds frecuente de hidrocefalia congénita) (MIR)
e El diagndstico es por TAC o RMN y el tratamiento quirdrgico e Atresio de los agujeros de salida del IV ventriculo + aplasia
sin demora. de vermis cerebeloso + hidrocefalia (sd de Dandy-Walker).

* Inflamatoria: meningitis, quistes parasitarios.
Posthemorragica: hemorrogias subaracnoideas (MIR).

Diagnéstico:

* Lo evolucién del perimetro craneal es el principal dato de
sospecha en nifios.
En adultos habré clinica de hipertensién intracraneal.
TAC, ecografia y RMN permiten el diagnéstico prenatal.

Tratamiento.
» Derivacién ventriculoperitoneal (alternativamente derivacion a
auricula derecha). Su principal complicacién es la infeccién

£ valvular.
ﬁ__mm 2 o Causa tumoral: exdirpacién del tumor.
Encefalocele occipital 1.2. Malformaciones del tubo neural
C. ANENCEFALIA
» Falta de desarrollo del encéfalo A. ESPINA P[FlDA : .
Se asocia a gestacién prolongada (MIR). Malformaciones del canal raquideo (disrafismo espinal] por falta

de fusion del arco posterior de los vértebras.

-Tipos de espina bifida:

1. Oculta_o simple: Defecto en el cierre de la columna
vertebral ocurre més frec L5-S1

2. Meningocele: Por la solucién de continuidad protuyen
las meninges

3. Mielomeningocele: Por la solucién de continvidad pro-
tuyen médula, ralces y meninges. Es lo mas grave y fre-
cuente.

* Se desconoce la causa del mielomeningocele pero existe"una
predisposicién genética. Después de un primer nifio afecto el
riesgo para las siguientes hermanos es de 3-4% y aumenta
hasta el 10% si la alteracién exishid en 2 embarazos anteris:*
res
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* Hay sustancias teratogénicas que favorecen esta malforma-
¢ién como algunos anfiepilépticos (valproato).

e En el 80% de casos se localiza en regién lumbo-sacra.

e Clinicamente cursa con paraparesia trastornos sensitivos en
miembros inferiores y olterociones esfinterionas.

¢ Latoma de Ac félico antes de la concepcién y durante el
primer frimestre reduce de forma considerable la incidencia
de defectos neurales (MIR).

Mielomeningocele lumbosacro

1.3. Malformaciones de la union craneo-
cervical: displasias craneo cervicales

e Anormal desarrollo de lo porcién endocondral del hueso
occipital y de las dos primeras vértebras cervicales (MIR).

A. IMPRESION BASILAR:

e Desplozamiento de lo odontoides ol interior del agujero
occipital. Lo opéfisis odontoides sobrepasa en més de 4 mm
la linea que une el paladar duro a la base del occipital
(linea de McGregor).

e Es la segunda anomalia cervical asociada a artritis reuma-
toide.

¢ Puede ser secundaric o osteomalacia o Poget, en ese caso
los sintomas neurolégicos son raros.

* Lo impresién basilar primario se asocia a fusién occipito-
atloideq, y clinicamente puede cursar con piramidalismo,
nistagmo, atoxia o alteracién de pares craneales inferiores.

B. PLATIBASIA:

¢ Aplanomiento de lo base del créneo traducida por la exis-
tencic de un angulo basal de Welcker >145° (diedro que se
forma por la interseccién de una linea que une el tubercu-
Jlum sellae con el nasion y otra que lo une con el basion)

¢ Puede asociar siringomielia.

C. LUXACION ATLANTOAXOIDAL
¢ Es la luxacién del atlas sobre el axis.
* Se observa en el sindrome de Down, y la artritis reumatoide.
(MIR) como situaciones més frecuentes.
e Puede ocasionar paraparesia y piramidalismo por compre-
sién medular.
D. DEFORMIDAD DE KLIPPEL-FEIL:
o  Esla fusidn de dos o més vértebros cervicales; dando lugar o
un cuello corto de movilidad limitada. (MIR).
e Con frecuencia se osocia con ofros anormalidades, en espe-
cial platibasia y siringomielia.

1. Implontacién bojo del cabello,  Rx cervical en lo que se muestra la fusién
2. Cuello corfo de las tres primeras vériebras cervicales.
3. Limitacién de lo movilidod del

cuello
E. MALFORMACION DE CHIARI

» Es una causa comdn de hidrocefalio.
TIPO 1: las amigdalas cerebelosas descienden a través de
ogujero occipital. Puede acompafarse de siringomielia o si-
ringobulbia. (MIR). El debut suele ser en adolescencia-edad
adulta por cefalea suboccipital que aumenta con las manio-
bros de Valsalva, o veces se acompaia de sintomas cerebe-
losos. Puede haber nistagmo vertical. Sole se trata si es sin-
tomdtica.

¢ TIPOIl: Descenso del vermis cerebeloso, IV ventriculo, protu-
berancio y bulbo por debajo del foramen magno. Disfuncién
de tronco y pares craneales bajos. Estridor respiratorio y re-
trocolli. Tratamiento: derivacién ventriculo-peritoneal para lo
hidrocefalia y craneotomia descompresiva de fosa posterior.

* TIPO lll.: Migracién caudal de los emigdales cerebelosas

junto con encefalomeningocele cervical alto. En general in-
compatible con la vida.

Malformacién de Chiari tipo | Maiformacién de Chiari fipo Il

MIR 03 (7551): La displasia créneo-cervicol es una malforma-
cién heterogénea de la base del crédneo, gue va desde una mere

mgm&n_bgal_g; a una ocusodo deforrmdod que uncluye d@l_

lg_iom_msiem: 2Cuél es el de
displasia?:

Inmadurez del cerebelo.

Descenso excesivo del tronco cerebral

1. Trastorno en el desarrollo del crédneo membranoso.
2. -1 | rrollo d ncondral.*
3. Falta de fusién créneo-vertebral.

4.

5.

NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA
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NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA

2.1. Concepto y clasificacién

Son sindromes por lo general hereditarios, que cursan con alte-
raciones cuténeas (del griego phakos, lunar o peca) y neurolé-
gicas. Se relacionan con alteraciones cromosémicas: Neurofi-
bromatosis | y Il, esclerosis tuberosa, enfermedad de von-Hippel-
Lindau.

CLASIFICACION DE LAS ENFERMEDADES NEUROCUTANEAS

AUTOSOMICA DOMINANTE AUTOSOMICA RECESIVA DOMINANTE LIGADAALX  SIN TRASMISION HERE-
DITARIA

« Neurofibromatosis tipo | ( Enf de von , Xeroderme pigmentosc « Incontinencia pigmenti « Melanosis nevrocuta-
Rencklinhausen) « Neuroictiosis nea
Neurofibromatosis tipo Il « 3d de Chediak-Higashi « Nevus sebdceo linear
Esclerosis tuberosa (Enf de Bournevi- , Sd de Werner « 5d de Sturge-Weber
lle) « Progeria « 5d de Klippel-

« Enfde von Hippel Lindau (heman- | Afaxia-Teleangiectasia (Sd Trenaunay
gioblastosis cerebelo-refiniana) de Louis-Barr)

Sd del carcinoma basocelular nevoide
Lentiginosis-sordera-cardiopatia
Hipomelanosis de lto

2.2. Neurofibromatosis tipo |. (enf. de Von
Rencklinhausen)

A. EPIDEMIOLOGIA.

¢ AD. Gen localizado en el cromosoma 17

¢ El50% de los casos son al parecer esporéadicos, siendo lo

mutacién més frecuente en el alelo paterno.

. CLINICA

¢ Lo mayor parte son asinfomdticos.
Los neurofibromas malignizan a sarcomos en un 5 - 15% de
los casos.

e Los pacientes con mayor clinica neurolégica suelen cursar
con poca sinfomatologia cutdnea.

NEUROFIBROMATOSIS TIPO | (Enf de von Rencklinhausen)
CRITERIOS DIAGNOSTICOS

1. Seis 0 més monchas cofé con leche mayores de 5 mm en pacientes
prepubarales y mayores de 15 mm en pacientes postpuberales.
Dos o més neurofibromas de cualquier tipo o un neurofibromo
plexiforme.

Signo de Crowe (efélides axilores o inguinales).

Glioma de nervio 6ptico.

Dos o més nédulos de Lisch (harmartomas de iris)

Lesiones dseas tipicas (displasia del esfenoides, displasia o adelga-
zamiento corticol de huesos largos con o sin pseudoartrosis).

7. Antecodontes de neurofibromatosis tipo | en padres o hermanos

cuaw N

Si 2 6 més de estos criterios son encontrados en un individuo se realiza
el diagnéstico de NF1

Neurofibromo. RM. Nédulo (n) intradural extramedular que desplaza
hacia la zavierda el cono medular le). Im: médula).

La neurofibromatosis suele asociarse a cifoescoliosis

2.3. Neurofibromatosis tipo Il:

e GCenenelcr22

« Se coracteriza por el desarrollo de neurinomos del acustico
bilaterales, (MIR) que se manifieston en torno al tercer dece-
nio de la vide.

« Rara vez aparecen neurofibromas y manchas café con leche.

« Pueden aparecer otros tumores del SNC benignos como
meningiomas o schwanomas de ofros nervios craneales

NEUROFIBROMATOSIS TIPO I
CRITERIOS DIAGNOSTICOS

1. Masas bilaterales en el octavo par craneal demostrados con
técnicas por imégenes apropiadas (por ¢j., TC o RNM)
2. Un familiar de primer grado con NF2 y uno de los siguientes:
a) Masa unilateral en el octavo par craneal, o
b) Dos de los siguientes:
1. Neurofibroma
2. Meningioma
3. Glioma
4. Schwannoma
5. Opaocidad lenficular subcapsular posterior juvenil
Si los criterios 1 y 2 son encontrados en un individuo se realiza el
diogndstico de NF2



MIR 11 (9750): Una nifa de 8 ofios (caso Indice) esté diognosti-

cada clinicomente como afecta de neurofibromatosis tipo 1

(NF1) o enfermedad de Von Recklinghausen con miltiples neu-

rofibromas, manchas café con leche y nodulos de Lisch. Su pa-

dre (no diagnosficado de NF1) fallecié por accidente de circulo-
cién a los 38 afios. La madre presenta a la exploracién dos
manchas café con leche y acude a la consulla de consejo genéti-
co con su nueva pareja donde se plantea un diagnéstico genéti-
co pre implantecién (DGP). 2Estéd indicado en este caso un

DGP%:

1. S, al tener la madre 2 manchas café con leche es portadora
y el DGP esté indicado con estos datos.

2. Esté indicado tras detector lo mutocién causante en el caso
indice y eventualmente en su modre.*

3. No estd indicado pues la NF1 responde o mutaciones en el
gen neurofibromin (17g11.2), con herencia recesiva.

4. No, dos manchas café con leche no son diagnésticas y su
nueva pareja es muy improbable que sea porfador (la NF1
es una enfermedad poco frecuente).

5. Estd indicado con estos datos un DGP consistente en selec-
cionar embriones in vitro, para implantar en el Gtero maternc
aquellos sin la mutacién.

2.4. Esclerosis tuberosa (enfermedad de
Bourneville)

A. TRIADA CLASICA "EPILOIA" (MIR)
- EPI = epilepsia, otaques convulsivos,
- LOI = low intelligence, retraso mental y
- A= "adenomas sebdceos"(angiofibromas).

B. EPIDEMIOLOGIA

s AD, 50% son esporédicos (por mutacién).

e Existe una variante en relacién con la mutacién del Cr
934(codifica la hamartina) y ofra en relacién al Cr
16p13(codifica tuberina), la mutacién de este gen representa
el 70% de los casos.

» En un pequefio porcentaje, no hay alteraciones en ninguno
de los 2 genes.

Criterios Diagnésticos para el Complejo Esclerosis Tuberosa (TSC)

Nédulos subependimarios

Astrocitoma de células gigan-

tes subependimario (MIR)

9. Robdomioma cardioco, Gnico
o maltiples

10. Linfangiomiomatosis

11. Angiomiclipema renal

Criterios Mayores Criterios Menores

1. Angiofibromas fociales o 1. Piqueteado miltiple del esmal-
placas en la frente te dental distribuido al czor

2. Fibromas no traumdticos 2. Pélipos hamartomaiosos
ungueales o periungueales reciales
(3MIR) 3. Quistes 6seos

3. MAculas hipomelonéticos {ires 4. Lineas de migracién radial de
o més) lo sustancio blanca cerebral

4. Placa de piel de zopa (nevus 5. Fibromas gingivales
de fejido conectivo) 6. Hamartoma no renal

5. Homartomos nodulores reti- 7.  Manchos acrémicos refinales
nales mdltiples 8. Lesiones dérmicas en "Confetti”

6. Tubérculo cortical 9. Quistes rencles miltiple

7.

8.

. TSC Definifiva: Dos criterios mayores o un criterio mayor mas dos
criterios menores

TSC Probable: Un criterio mayor més un criterio menor
TSC Posible: Un criterio mayor o dos criterios menores

©Curso tewnsivu MIR Astaris

Fibromas periungueales

Manchas hipopigmentadas

Fibromas periungueales en E.T.

Tumores de Koenen periungueales, virfualmente diagnosticos de esclecsis
tuberoso

Paciente con esclerosis tuberosa con varios nédulos calcificados
periventriculares (flechos) correspondientes a astrocitomas sube-
pendimarios

NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA
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@ repeMIR

La ET (esclerosis tuberculosa de Bourneville)

Se caracteriza por los FIBROMAS PERIUNGUEALES (EN LA PUN-
TA DEL DEDO) O TUMORES DE KOENEN (3+)

2.5. Hemangioblastosis cerebelo-retiniana
(sd de Von Hippel Lindau)

* Manifestaciones cutdneas solo en el 5%.
e AD, La alteracién genéfica esté en el cromosoma 3. Normal-
mente se manifiesta postadolescencia.
A. CLINICA. LESIONES BASICAS
A. Hemangioblastomas retinianos: Producen pérdido progresi-
va de la visién. Es la menifestacién més precoz. Se frato con
fotocoagulacién.
Hemangioblastomas cerebelosos y medulores(MIR).
Quistes renales, pancredticos y del epididimo
Carcinoma renal de células daras.
Més raro es el feocromocitoma o tumores de islotes pan-
credticos.
Ademds puede existir

eritropoyetina (MIR)

moN®

m

lictemia por hi ién

MIR 00 (6780): Varén de 29 ofios que aqueja mareos y forpeza
en_miembros izquierdos en los Gltimos 6 meses. En la explora-

cién presenta dismetria y disdiadococinesia de miembro superior
izquierdo. La TAC craneal muestra ung lesién quistica con nédu-

lo_hipercoptante situado an_hemisfario cerebelose izguierdo. La
analitica es normal a excepcion de un hematocrito de 58 y una
TAC téracoobdominal defectd quistes en péncreas y rifién. La
naturaleza més probable de la lesién intracraneal seria:

1.  Medulcblastoma.

2.  Metéstasis de carcinoma pulmonar.

3. Hemoangioblastoma.*

4.  Astrocitoma pilocitico.

5. Glioblostoma multiforme

-

Hemangioblastoma retiniano Hemangioblastomo cerebeloso

2.6. Sindrome encefalo trigeminal (sd. de Sturge-Weber)

SINDROME DE STURGE-WEBER
AFECTACION NEUROLOGICA LESIONES CUTANEAS QOTRAS LESIONES
* Angioma leptomeningeo, mas frecuente en regién * Nevus vascular tipo Mancha ¢ Angioma coroideo

occipifo-parietol.

Epilepsia en el 90 % de los casos. (primer sintoma
neurolégico)

Defterioro intelectual

Déficit motor en 30%(hemiplejia contralateral (MIR)
Hemianopsia homénima por ofectacién del 16bulo occi-
pital es frecuente

A. EPIDEMIOLOGIA
* Difiere de las demds focomatosis por su escasa o nula pre-
disposicion familior.

B. RX CRANEAL
Calcificaciones corticales en 'via de ferrocarril' (doble contor-
no) (MIR)

C. TRATAMIENTO

¢ La evolucién esponténea es de mal pronéstico, es preferible
un control quirdrgico precoz.

¢ Farmacos anticonvulsicnantes.

NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA

TC: angioma leptomeningeo extenso a lo largo de regidn cipi'o—pon’efal
derecha

“vino de Oporto" (MIR). Tiene distri- o
bucién unilateral. Las zonas mas

frecuentes son péarpado superior y
frente (MIR)

Ceguera por glaucoma (incluso
en nifos)

Angioma facial

TC craneal: Angioma leptomaingoe
colcificado en paciente con enf de
Sturge-Weber



RMACIONES
Lo dolico o escafocefalia sinostosis (fusién de la sutura) sagital, es la més frecuente de las créneo-sinostosis.
Encefalocele: defectos del cierre craneal en la linea media, con protusién de las meninges (meningocele) o de tejido encefélico {en-
osfolomenmgooele) Trutomvento quirdrgico lo més precoz posible.
es lo causo més frecuente de hidrocefalio congénita
Esping bffida: Falto de fusién del arco vertebral posterior. Mielomeningocele, la afectacion més frecuente y més grave. Por la solu-
cién de confinuidad profruyen médvula, raices nerviosos y meninges. Localizacién més frecuente: lumber. Causas: Prediposicién
genética, algunos antiepilépticos (valproaio). Si hay riesgo, dar écido félico antes de la concepcién y duronte el primer trimestre del
embarazo.

Lo displasia ¢réneo-cervical es un trastorno en el desarrollo del créneo encondral que incluye: impresién basilar, plotibasia, luxacién
atlanto-axoidal, deformidad de Klipper-Feil y molformacién de Chiari.

La deformidad de Klippel-Feil es la fusién de dos o més vértebras cervicales originando un cuello corto con poca movilidad e im-
plantacién baja del cabello. La luxacién atlantoaxial se observa en el sindrome de Down y la artrifis reumatoide. Puede comprimir la
médula cervical. Lg malformacién de Arnold-Chigri tipo | consiste en un descenso de las amigdalas cerebelosas a través del fora-

men magno. Con frecuencia se acompaia de siringomielia y/o suﬂngobulblo Se manifiesta como cefalea suboccipital que aumenta
con las maniobras de Yalsalva.

2. NEUROFIBROMATOSIS (ENF. DE YON RECKLINGHAUSEN)
NEUROFIBROMATOSIS TIPO | (Enf de von Renckiinhausen) NEUROFIBROMATOSIS TIPO I
CRITERIOS DIAGNOSTICOS CRITERIOS DIAGNOSTICOS
1. Seis © mas manchas café con leche mayores de 5 mm en pacientes | 1. Masas bilaterales en el oclavo par craneal demostradas con
prepuberales y mayores de 15 mm en pocientes postpuberales. técnicas por imégenes apropiadas {por ej., TC o RNM)
2. Dos o més neurofibromas de cualquier fipo o un nevrofibromo 2. Un fomiliar de primer grado con NF2 y uno de los siguientes:
3. Signo de Crowe [efélides axilares o inguinales). g) g:od:?'m en el oclavo par craneal, o
L Chornoidenonds Eok ) os siguientes:
5. Dos o més nédulos de Lisch (harmarlomas de iris) Neurofibroma
. Lesiones seas tipicas (displasia del esfenoides, displasio o adelga- 2- Meningioma
zamiento cortical de huesos largos con o sin pseudoartrosis). 3. Gliomo
7. Antecedentes de neurofibromatosis fipo | en padres o hermanos 4. Schwannoma
L 5. Opacidad lenficular subcapsular posterior juvenil
Si 2 & mds de estos criterios son encontrados en un individuo se realiza | S los criterios 1y 2 son encontrados en un individuo se realiza el
el diagnéstico de NF1 diagnéstico de NF2

3. ESCLEROSIS TUBEROSA (ENF. DE BOURNEVILLE)

Triada clésica: EPllepsia + LOw Intelligence + Adenomas sebéceos (angiofibromas), son la lesién cuténea més caracteristica.
Otras lesiones cutdneaas: "'manchas blancas®’ en hoja de fresno que aparecen en la piel {tiene altor valor diognéstico por su pronta
oponcnén], ﬁbromus penungueda (tumores de Koenen) que son patognomaénicos.

eris lgs (proliferaciones gliales) y los asfrocitomas subependimarios de cels gigantes.
O'ros Iaaones ong-om-olnpomo renol rubdomnomo cardiaco o hamartomas en refina.

EMANGI - V
Asocio: hemangioblastomas cerebelosos y espinales + Hemangioblasiomas retinionos (manifestacién més precoz), que producen
pérdida de visién progresiva + Se asocian a poliglobulia, quistes renales, hipernefroma, quistes pancredticos y del epididimo.

.

Combina_ongioma en ferritorio _de 1 rama V por, angioma leptomeningeo del mismo lado pero de localizacién parieto-
occipital{puede ocasionar hemiplejia contralateral, epilepsia o hemianopsio homénima) y frecuente angioma coroideo.

Tipicos calcificaciones en "via de ferrocorril® en radiografia craneal.
No componente hereditario. Clinicg: epilepsia, déficit motor, hemianopsio homénima y deterioro intelectual.
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