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Introduccion

Los exdmenes complementarios en neurologia, como en el resto
de dreas de la medicina, sirven a diversos objetivos. Una prueba
altamente sensible y especifica puede usarse en estudios epide-
miolégicos como cribado de la frecuencia de una determinada
enfermedad. En la prictica cotidiana rara vez una prueba essén-
sible al 100% {sin falsos negativos), por lo que es una regla de oro
que una prueba negativa nunca descarta un diagnéstico posible.
De la misma manera, no siempre una prueba es 10086 especifica v,
por tanto, su positividad no indica un tmico diagnostico posible,
sino varios (falsos positives). Todo examien complementario
debe analizarse en el contexto clinice-adecuado. Dos reglas
fundamentales para incrementar laeficacia y la eficiencia de las
pruebas complementarias son: a) consultar con el experto cuil
es la prueba mas idonea para cada caso, y b) no solicitar pruebas
que no van a cambiar en algo el tratamiento del paciente.

La medicina «defensivas por el miedo a ser perseguidos
bajo la regla absurda de gl «no se pusieron todos los medios»
necesarios para el diagnostico, da lugar a exploraciones inne-
cesarias que encarecen la asistencia, v que a menudo detectan
alteraciones de significado incierto; paradéjicamente, pueden
hacer correr alpaciente un riesgo mayor que el que se pretende
evitar en teora.

Los algoritmos diagndsticos o protocolos clinicos basados en
la evidencia y en la propia experiencia de cada centrajpodrian
ser utiles para evitar este problema.

En las enfermedades neurolégicas, el abusadelas explora-
ciones complementarias se suele producir porla inseguridad
del médico en su propia habilidad semioldgica v por la reti-
cencia del paciente a reconocer el altisimo valor diagnostico
de unas buenas anamnesis vy exploracién clinica.

Examen del liquido cefalorraquideo

Muchas enfermedades del sistema nervioso central (SNC)
pueden modificar la composicion del liquido cefalorraquideo
(LCR) sin que haya cambios bioquimicos detectables en otros
fluidos corporales como la sangre o la orina.

i 2N 8. Elsevier Espana, 5.1 U. Reservados todos los derechos

Liquido cefalorraguideo normal

ELLCK es un ultrafiltrado del plasma. Las «barreras» entre la
sangre y el LCR o entre la sangre y el tejide nemvioso pueden
ser atravesadas por las células v diversas molégulas en funcion
de su peso molecular, ]tpuf:ha y carga molecular. La barrera
hematoencefilica (BHE) limita el accesaide muchos firmacos
al SNC ¥ €5 un aspecto que es prcc1.~.n tener en cuenta en su
seleccion.,

La mayor parte (75%) del LCR se produce en los plexos
coroideos, y el resto en el parenquima cerebral o en las raices
espinales (barrera hematorradicular); muches procesos patolo-
gicos cerebrales, como tumores o abscesos, v otros radiculares,
como el sindrome de Guillain-Barré, hacen mis permeables
las respectivas barreras vy facilitan el trasudado de proteinas
al LCE. La reabsorcion se produce a través de las vellosidades
aracnoideas de’lgs senos durales y, minoritariamente, en los
vasos linfalicos perineurales y en el propio parénquima cere-
bral.

Elxolumen aproximado del LCR es de 100 a 150 ml, con una
produccion aproximada de 20 ml/h.

El LCR normal es transparente vy contiene menos de cinco
células (2/3 de linfocitos y 1/3 de monocitos) por mililitro y
ningtin hematie. Los linfocitos proceden de la sangre, pero los
monocitos son derivados de la microglia, que es el equivalente
al sistema fagocitico. La cifra de glucosa es dependiente de la
glucemia (50-60%). Las proteinas totales alcanzan 20-40 mg
por 100 mL La proporcién albimina/globulinas es mayor que
en la sangre, v el porcentaje de gammaglobulinas es normal-
mente inferior al 10%. El anilisis del LCR debe ser siempre en
paralelo, comparativo con una muestra de sangre para detectar
las diferencias debidas a modificaciones locales, intratecales,
no sistémicas.

Obtencidn del liguido cefalorraquideo.
Puncion lumbar

La puncién lumbar (PL) es el método estindar de obtencién
del LCR. La puncion cisternal suboccipital conlleva el grave
riesgo de lesién de la médula o del bulbo, por lo que solo
debe practicarla una persona experta. La puncion ventricular
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requiere practicar un agujero de frépano, excepto en el lactante,
en el que la fontanela atin estd abierta.

Indicaciones de fa puncién lumbar

La PL estd indicada siempre que exista sospecha de meningitis,
en las enfermedades desmielinizantes, en el sindrome de
Guillain-Barré, en encefalomielitis agudas, en la sospecha de vas-
culitis, o en ciertos casos de demencia o procesos degenerativos
de origen incierto. La PL no estd indicada, salvo excepciones,
en los infartos cerebrales ni en las hemorragias intraparen-
quimatosas o subaracnoideas que ya han sido diagnosticadas
por tomografia computarizada (TC). Tampoco tiene interés
en los tumores, salvo en los que se diseminan por el LCR, va
sean primarios (meduloblastoma, germinoma) o secundarios
{carcinomatosis o linfomatosis meningea).

Ademis, la PL estd indicada para la inyeccion de firmacos,
bien sean antibidticos (vancomicina, gentamicina) o antiblis-
ticos (metotrexato), que pasan mal la BHE. También se puede
utilizar para anestesia regional v para la inyeccion de morfina
v baclofeno para el tratamiento del dolor v de la espasticidad,
respectivamente.

La inyeccion intratecal de isotopos se hace para el estudio del
trinsito del LCR en el diagnastico de fistulas o hidrocefalias.
La inyeccidn de contraste yodado sirve para la mielografia
clisica o con TC, pero es una técnica en desuso.

Contraindicaciones de la puncion lumbar

Mo se debe hacer una PL en casos de hipertension intracraneal
(HIC) por un proceso expansivo focal, pues la descompresiin
en el compartimiento raquideo provoca el duspiazamlmtu del
cerebro hacia el agujero occipital y puede pmdudﬁe:'la muerke
del paciente por enclavamiento de las amigdalas cerebelosas y
compresiin aguda del bulbo raquiden. Es preferible esperar a
tener una TC cerebral antes de la PL.

Se puede hacer una PL en casos deij'lC sin proceso expan-
sivo focal; por ejemplo, en las menin'gi’cis, en la hemorragia
subaracnoidea, en ciertas hidrocefalias del adulto v en la HIC
idiopatica. Conviene extraer muy poco liquido ¥ muy lenta-
mente. En la HIC upmnt#enle idiopdtica se recomienda
hacer antes de la PL unaangiografia por resonancia magnética
langio-RM) o angmgm.fm convencional v descartar una fistula
arteriovenosa o trma'fmsls dural cerebral.

La PL puede c‘g)‘.u ar ¢l estado de los pacientes con com-

prﬁlones. mednf‘éres La evacuacion de LCR por debajo de las’

compresion puede provocar una paraplejia completa. ¥

(Otras contraindicaciones son las infecciones de la 'piﬂl,Pi'ﬁ)d-
mas al lugar de la puncion, y que el paciente esté anticoagulado
ntmga una plaquetopenia o un trastornao de la coagulacidn, por
el riesgo de producir un hematoma epidural ouna hemorragia
subaracnoidea. 5i la puncidn es imprescindible, se debe mm_‘glr
el defecto: en el caso de los dicumarinicos, mediante vitamina
K o combinacion de factores II, V1L, IX y X; este tltimo permite
no diferir la PL demasiado, tras la supresion de la heparina.
En las otras coagulopatias, tras la transfusién de plasma fresco
congeladoe o de concentrado de plaquetas.

Técnica de la puncion lumbar

La PL es una prueba cruenta, dolorosa v con riesgo. Los médi-
cos con responsabilidades docentes estin obligados a super-
visar estrechamente las primeras punciones de los estudiantes

=

y médicos residentes para vigilar que la técnica utilizada sea
impecable. Los médicos con mucha experiencia pueden hacer
la PL sin anestesia local, pero los inexpertos, que con frecuencia
deben hacer varias trayectorias de la aguja, deberian utilizar
siempre anestesia local. Este es otro motivo para que, en estos
casos, la supervision de alguien experto sea muy estrecha y
evite que lleguen a introducir la anestesia en el espacio sub-
aracnoideo. 5i el paciente esta consciente, es preciso obtener su
permiso v su confianza y tranquilizarle del temor que suele
producirle la sola mencion de una PL.

La PL hay que practicarla en condiciones de asepsia, desin-
fectando la piel de la espalda y utilizando guantes y pafios
estériles y agujas desechables. El 'fﬁ::iente debe estar en decii-
bito lateral, con el plano de la espalda perpendicular al de la
cama, sobre el borde duro de esta y con la columna bien
alineada. El paciente debe flexionar las piernas y arquear la
columna lumbar cuanﬁq_le sea posible. La puncion se suele
hacer en el Espadq mtErespl.rmn L3-L4 o L4-L5, correspon-
diente a la linea q;.le une las dos palas iliacas, pero puede
hacerse en el or o inferior si el médico palpa alli mejor
los relieves de'las espinosas. El dedo pulgar de la mano que
palpa sé deja sobre la apoéfisis espinosa superior o inferior,
v sirve de guia para introducir la aguja exactamente por la
T.[I‘lﬂ:ﬁﬁdla v perpendicular a la espalda del enfermo. Las
apofisis espinosas lumbares son horizontales, ¥ np hace falta
inclinar caudalmente la aguja. La aguja elegidadebe ser lo mis
fina posible, de bisel corto, v este se orienta horizontalmente
para que diseque y no corte las ﬁbrﬂsdﬂ_—lns meninges. Tras
una prcrfundldad variable de unas 3-4, cm se percibe, con la
experiencia, un clic caracteristico.al’atravesar la duramadre.
Entonces se retira el mandril y se Brbcedn a medir la p-resmn:,
extraer el LCR. Se repone el mandril y se retira la aguja. Tras la
puncmn el paciente debe ql,m&'aren reposo al menos 24 horas.
La puncidn se puede haqgr con el paciente sentado, pero, en
general, es mas com ara el paciente hacerla en decibito,
va que reduce el naagn,gsmmpe v de enclavamiento en caso
de HIC.

EntndaPLmnﬁém: medir la presion de salida. En el adulto,
la preslﬁnnnmi oscila entre 120 y 180 mmH. O, Es definitiva-
mente paﬂoInglca por encima de 200 mmH,O (au.nque algunos
autorestaceptan hasta 250 mmH, O en las personas obesas).
D!chlps valores de presion solo son vilidos si el paciente estd

tadﬂ de lado para la puncién, y si est relajado sin aumen-
tl: a presion venosa abdominal o tordcica que se transmiten
al espacio subaracnoideo.

La permeabilidad de la circulacion del LCR se comprueba
observando el aumento de la presién en el mandmetro tanto
por una maniobra de Valsalva como por la compresion de las
yugulares.

Hay que extraer tanto LCR como sea necesario para todos
los exdmenes bioquimicos, bacteriologicos y citologicos.

Andlisis del liquido cefalorraquideo

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

En la tabla e2 1 se recogen los principales valores normales
en el andlisis del LCR.
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La tincion de Gram o los cultivos convencionales siguen
conservando todo su valor, pero ahora es posible detectar
antigenos de microorganismos mediante ELISA v anticuerpos
mediante inmunoblot. La deteccion de ADN mediante reac-
cidn en cadena de la polimerasa (PCR) esta disponible para
muchos microorganismos con gran sensibilidad y especificidad
(v. cap. 15).

Algunas proteinas son marcadores de sus células originarias;
por gjemplo, enolasa neuronal de las neuronas, proteina fibrilar
acidica de los astrocitos, proteina basica de la mielina de los
oligodendrocitos y ferritina de la microglia. Ademads se pueden
detectar otros productos intermediarios de la inflamacién como
citocinas. La presencia de polimeros de haptoglobina, una
molécula de gran tamafio, es el mejor marcador de rotura de
la BHE. Se conocen mias de 300 proteinas en el LCR, pero su
determinacion no se ha extendido a la practica clinica, salvo
algunos marcadores tumorales (v. tabla e2.1).

La proteina 14-3-3 se encuentra elevada en los pacientes con
enfermedades por priones. Pero su especificidad es relativa-
mente baja. Se ha introducido una nueva prueba de amplifica-
cidn de la PrPres en el LCR (RTQuIC, real-fime quaking-induced
conversion} con una sensibilidad y especificidad del 100% {(sobre
todo si se combina con la misma prueba en una biopsia del
neuroepitelio nasal).

La tasa de acido lactico y pirtvico estd elevada en los pacien-
tes con encefalopatias mitocondriales.

Los niveles de lactato deshidrogenasa (LDH]) respecto.a los
sanguineos se encuentran elevados en enfermedades cére-
brovasculares agudas, tumores y meningitis (mis en las de
etiologia bacteriana).

Los niveles de proteina tau (1), total y fusfuz.gﬂda, estan
aumentados, y los de f-amiloide, disminuidesén la enferme-
dad de Alzheimer prodromica. Los niveles Eé';f\:ipocreﬁna 0N
muy bajos en la narcolepsia con cataplejia.,

La elevacion de los marcadores tumorales en el LCR cuando
existe sospecha de carcinomatosis meningea puede ser (til si
las citologias v la neuroimagen son'i'fegativas.

Principales hallazgos patolagicos en el liquido
cefalorraquidea

s LCR turbio: la turbi'ﬂ'éz depende del mimero de células.
Esligera cuandn contiene entre 500 v 1.000 células
por mililitro,es evidente con pleocitosis por encima

de esta ciffa, v es francamente purulento cuando hay ¥

varios millares de células por mililitro. En los liquidos,,
purulentos de las meningitis agudas bacterianas, que
se procesan de urgencia, con frecuencia se determinan
solo el recuento celular, la glucosa (que suele estar
disminuida) v las proteinas totales (que e_g? elevadas),
dando preferencia a los exdimenes bacteriologicos
{tincion de Gram, serologias y cultivos). El LCR turbio
se observa en las meningitis agudas bacterianas y en los
abscesos, especialmente tras su rotura, y en las reacciones
meningeas agudas secundarias a contrastes y farmacos.
Rara vez las meningitis viricas pueden provocar un LCR
ligeramente turbio. La cifra de lactato también ayuda
a distinguir las meningitis bacterianas (en las que esta
aumentado) de las viricas.

= LCR hemorrigico: si la puncidn ha sido dificultosa puede
haber un liquido hemorrigico falsamente positivo. En
estos casos se resuelve la duda haciendo una nueva

puncitn unos minutos después de la primera en otro
espacio interespinoso. También es 1itil hacer un recuento
diferencial en el mimero de hematies por mililitro entre
tres muesiras en tres tubos diferentes; si la hemorragia
es por la puncidn, el niimero de hematies disminuye del
primer al tercer tubo, mientras que permanece constante si
la hemorragia es previa a la puncién. El sobrenadante del
liquido tras centrifugacion es claro en la hemorragia por
traumatismo de la puncién y xantocrémico si la hemorragia
es antigua v hay lisis de hematies. Estos estin intactos sila
hemorragia es traumtica, pero aparecen rotos o irregulares
{crenados) si la hemorragia e.spreuia a la puncion; si la
hemaorragia ya leva unos dias de evolucion se pueden
encontrar macrofagos con restos de hematies (siderdfagos).
La xantocromia medida por espectrofotometria es la prueba
mas sensible y fiable para detectar un LCR hemorragico,
¥ aparece yaa las 612 horas del sangrado. EILCR
henmrrégioﬁ:g observa en: la hemorragia subaracnoidea
por rotura d_g;' In aneurisma o de una fistula arteriovenosa,
las hemorragias intraparenquimatosas cuando se rompen
al espa:ﬁi'éhbaracnuidm o ventricular, las flebitis o infartos
c'uat)_gla la necrosis se acompana de petequias hemorragicas
y enciertas encefalitis y encefalopatias toxicas («plirpura
ngerebrals). -
= LCR xantocrdmico: el liqguido tiene un color amarillento
por la elevacion de las proteinas totales ¥/0 la presencia
de restos de degradacion de los hematies. El miimero de
células no suele estar aumentado. El contenido en proteinas
puede ser tan elevado (por encima de 1.000 mg /ml)
que el LCR se coagula esponkineamente cuando se
deja unos minutos en el tubge Esto ocurre en los bloqueos
del espacio raquideo por tumores o aracnoiditis. E1 LCR
es xantocromico en gmn cantidad de procesos, siendo
los principales los hematomas subdurales, tumores
{schwannomas), & ingitis y aracnoiditis crénicas
y en ciertas poli radiculoneuritis.
= LCR transp, te: en muchas enfermedades
neuroligi LCR no pierde su aspecto claro normal,
pues la elevacion de las células es moderada (de 10 a
100 feucocitos /ml), lo mismo que las proteinas totales
{hasta unos 100 mg,/ml). La glucosa puede estar normal
20 disminuida. La pleocitosis esta constituida, casi
3 siempre, por linfocitos. Este patrdn del LCR se observa en
# ¥ numerosos procesos («meningitis con LCR clarox), siendo
los principales las meningoencefalitis por micobacterias
{tuberculosa), espiroquetas (sifilis, borreliosis), hongos
(cindida, térula, Aspergillus), virus (herpes, VIH,
parotiditis, etc.), brucelosis, sarcoidosis, complicaciones
neuroligicas del sindrome de 5jGgren, carcinomatosis o
leucosis meningeas, las uveoneuraxitis {Behget), encefalitis
perivenosas postinfecciosas o posvacunales, abscesos
e infecciones parameningeas (otitis, sinusitis, abscesos
epidurales) en la esclerosis multiple, en el sindrome de la
«seudomigrafa con pleocitosis» y en algunas vasculitis
del SNC. En estos casos también el estudio bacteriologico
y citologico tiene una extraordinaria importancia. El
diagndstico diferencial entre una pleocitosis por linfocitos
reactivos o por un linfoma de tipo B requiere técnicas
especiales (citometria de flujo, anomalias genéticas).

Hay procesos inflamatorios con produccion intratecal
de gammaglobulinas, y en la mayoria de ellos con bandas
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CUADRD 21 Enfermedades que cursan con presencia de bandas
oligoclonales de gammaglobulinas en el liquido celalorraguidea

Procesos disinmunes

Esclerosis miliple

Enfermedad de Behcet

Enfermedad de Harada

Neurosarcoidosis

Neurclspus entemaloso

Encefalitis inmuncrmediadas (paraneoplisicas o idicpaticas)
Infecciones

Maurosifilis

Neaurobrucelozsis

Neaurocisticercosis

Panencefalitis cronicas (sarampidn o rubéola)
Encefalitis por al ViH

Nauroborreliosis

Otras

Ataxia-telangiectasia

Adrancleucodistrofia

oligoclonales de IgG (cuadro 2.1). La elevacion del porcentaje
de gammaglobulina en la electroforesis puede alcanzar cifras
extraordinarias de hasta el 50%. Mis sensible es la elevacign
del indice que compara el porcentaje de gammaglobulina y
albtimina en la sangre y en el LCR (cociente IgG-LCRIIg: sangre
dividido entre cociente albiimina LCR,-"albumma_*sangre}
este indice oscila normalmente entre 0,45 y 0,700 H.'w varias
técnicas para detectar las bandas uhgnc!arg!_es de ]gG o Ighd.
Hay que procesar simultineamente una mitesira de sangre
con la del LCR para comprobar quelas bandas nijgnclnnales
del LCR no se deben a difusidn paji;ma desde la sangre. La
produccién intratecal de inmunoglobulinas (Ig) se acompania
de la correspondiente presencia de células plasmaticas en el
sedimento del LCR.

Complicaciones de la puncion lumbar
La Ples una pmeba cruenta yno Exenta de riesgos (cuadro 2.2},

aislado no suele tener consecuencias, pero PUILCIDT‘I.E'E. repehdas
de la misma raiz pueden producir un dafo grave con dlses-
tesias y dolores residuales.

El sindrome de hlpntenv-:mn del LCR se mamf;.esta a los
2-3 dias de la puncidn por una cefalea intensa gon mareo y
falta de equilibrio, a veces diplopia y vomitos, que aparecen al
estar de pie y ceden con el dectibito. El paciente en la cama
se encuentra bien y no tolera incorporarse. Este sindrome sue-
le ceder espontineamente en unos dias con el reposo, pero
puede durar varias semanas (v. cap, 12). Se atribuye a la pérdida
de LCR por el orificio que dejé la aguja. Entre los elementos que
predisponen a este tipo de sindrome estin la experiencia del
médico que hace la puncién, el grosor de la aguja, la longitud
del bisel, el no reponer el mandril antes de retirar la aguja, el
numero de intentos, la cantidad de LCR extraido, la falta de
Teposo pospuncion y otros, pero un factor muy importante es
que el paciente sufra previamente migrafas, sea de sexo femenino

CUADRD 22 Complicaciones principales de ka puncin lumbar

Frecuentes

Cefalea pospuncidn y sindrome de hipotensidn del LCR
Sincope vasovagal

Daolor kecal en el punto de la puncicn

Infrecuentes

Heamiacion de las amigdalas cerebelosas

Agravamiento de la compresion madular en caso de blogueo espinal
MNeuropatias craneales L

Lesiones de la ralces kanbares 1?

Implantacion de resios epidémicos

Infecciones (abscesos, meningitis)

Hemorragias locales {@xdradural)

Agravamignto de hsnr&?& en el sindrome de Méniéra
Crisis comvulsiva Tl

LCR. Niguicka t:_e_r_s_i_:ﬁnau.

v de conshitucion fragil. Estos v otros factores tienen que ver
con-lagensibilidad 1ndn=1duai al dolor de cabeza.

Etu:epcmnaimente s¢ han descrito tras la PL pa.re-s.:as tran-
sitorias de los pares craneales y también sordera neurosenso-
rial. En los pacientes con enfermedad de Me_mere (hidropesia
endolinfitica), el empeoramiento de la audsi u:mn puede ser muy
intenso e irreversible.

Explnrat:lnnes iunmmles del sistema
nervioso o,

Las técnicas de exploraciyn neurofisioldgica deben solicitarse
e interpretarse en un adécuado contexto clinico v, sobre todo,
cuando van a resolver una duda diagndstica o terapéutica.
Por ejemplo, en-ufi paciente que presenta una crisis convul-
siva 6 meses después de una contusion o un infarto cerebral
objetivades por neuroimagen, el resultado del electroencefalo-
grama (EEG) no modifica ni el diagnostico ni el tratamiento.
Enup paciente con lumbociitica, signos clinicos de compresicn
ragiicular definidos ¥ una hernia discal en el nivel apropiado
enfa RM, el electromiograma (EMG) resulta redundante. La

5 parilisis facial periférica tipo Bell es benigna v evoluciona

favorablemente en mas del 80% de los casos, por lo que no
estd indicado realizar estudios neurofisioldgicos sistemalicos
v repetidos; el seguimiento clinico es lo esencial.

Electromiograma

El EMG consiste en el registro de la actividad eléctrica de las
unidades motoras proximas a un electrodo de aguja que se
inserta en el miisculo, Constituye un métodoe analitico y permite
definir las caracteristicas de morfologia, amplitud y duracién
de los potenciales de unidad motora (PUM). El EMG debe
entenderse como una prolongacion del examen clinico para
buscar hallazgos que resuelvan las principales dudas que se
pueden tener tras la exploracién clinica. El EMG puede detectar
anomalias en miisculos clinicamente sanos y, por ello, tiene un
gran valor a la hora de determinar la topografia y la extension
de la lesion.
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El EMG de deteccidn se complementa con el estudio de los
nervios periféricos motores y sensitivos (electroneurograma
[ENG]). Algunas de las principales preguntas que puede res-
ponder el examen EMG-ENG son: ;jes una amiotrofia neurd-
gena o miopdtica?, ;es de distribucion focal o difusa?, jes una
lesion radicular, de plexo o troncular?, ;es una neuropatia focal
o multifocal?, jes una neuropatia de tipo axonal o desmielini-
zante? Ademads, otras técnicas, como la estimulacidn-deteccion
repetida y el EMG de fibra dnica, resultan esenciales en el
diagnéstico de las enfermedades de la transmision neuromus-
cular (miastenia y sindromes miasténicos).

Metodologia del electromiograma

El drea de la superficie de registro del electrodo determina el
volumen de midsculo que es capaz de examinar. Los electrodos
convencionales registran la actividad de una esfera de musculo
de 1 mm de radio, que puede contener unas 100 fibras muscula-
res pertenecientes a varias unidades motoras. La semiologia del
EMG es audiovisual, por lo que el sonido generado por la des-
carga de PUM es tan importante como su morfologia. E1 EMG
es una exploracion adaptable segiin la patologia valorada v los
hallazgos encontrados, no estableciéndose un «tipo estandars
de prueba; para su correcta interpretacion se requiere también’
la colaboracion del paciente. Por todo ello, el estudio EMG debe
ser realizado siempre por el médico especialista.

En condiciones de reposo y en el miisculo normal, al insertar
el electrodo se produce una breve descarga de unidades meto-
ras («actividad de msercmn»}, esta descarga dura de 0521
segundo vy se debe al dafio mecanico que la aguja provoca sobre
las fibras musculares. Tras la actividad de insercion el muis-
culo normal en reposo no presenta activ lc[ad a]ggpﬂa {«silencio
eléctrico en reposor). Es anormal que se pr en descargas
de potenciales {«actividad espontinea patalogicar). Cuando el
paciente no relaja el miisculo completamente se registra una
actividad «voluntaria» caracteristica, ritmica, que puede inter-
ferir en ocasiones en laobservacion de'la actividad espontinea.

Al contraer ligeramente el miisculo se registran PUM resul-
tantes de la suma de putenua]a de accion de fibras musculares
pertenecientes a la unidad motora préxima al electrodo. Los
PUM pueden ana]iza;sge.' sus caracteristicas principales:
morfologia (mimero de fases y giros), amplitud, duracion y
frecuencia de descarga. En condiciones normales, presentan

morfologia bﬂ'ma o trifasica, con una amplitud y duracién:
iendo de la tnpngrafla del miisculo yde la

variables
edad del paciénte. Es normal la presencia de hasta un 'IIHG de
. potenciales pnllfamms

A medida que aumenta la contraccion muscular wahmtam
también lo hace la frecuencia de descarga de las umdadémnlnras
{reclutamiento temporal) hasta un limite (5-15 cldnﬁ-j‘fnr segundao)
pasado el cual se reclutan nuevas unidades molgras (reclutamien-
to espacial), que suman sus potenciales y llegan a saturar la linea
de base del trazado en el osciloscopio (trazado interferencial).

La lesion de la unidad motora en cualquiera de sus niveles
(motoneurona, raiz, nervio periférico, misculo) genera un
déficit de reclutamiento. Ocasionalmente el dolor o la falta de
colaboracion del paciente condicionan un déficit de activacion
muscular (activacion submdxima).

Aclividades esponlaneas patologicas

Las actividades espontineas son las que aparecen con el muscu-
lo en reposo:

® Fibrilaciones. Son potenciales muy breves (menos de
5 Iruhsegundosh de pequena ampl:l'ud (20-300 uV') que
se originan en las fibras musculares aisladas.
= Ondas lentas positivas. Presentan una duracidn y
amplitud mayores que los potenciales de fibrilacién y se
cree que estan inducidas por el propio electrodo. Ambos
tipos de actividad se generan en las fibras musculares
aisladas denervadas, debido a su hipersensibilidad
colinérgica, v aparecen por término medio a los 7-10 dias
de la denervacion. Sin embargo, ni las fibrilaciones ni las
ondas lentas positivas son patognomdnicas de las lesiones
neurdgenas y pueden observarse en otras enfermedades
musculares como la pnllm.lmﬁlm la miopatia hipertiroidea,
las distrofias musculares, el botulismo, la triquinosis y las
parilisis periGdicas hiperpotasémicas.
® Descargas repetidas complejas. Estin formadas por un
grupo de potenciales de fibras aisladas que descargan a
una frecuencia constante pero variable (1-100 Hz), con un
COMienzo y m: fin bruscos. La activacion efdptica entre
fibras d.ehp]sma unidad motora podria ser la causa de
&1 aEra.ncmn observindose principalmente en amiotrofias
de 'Hpo neurdgend.
m F culaciones. Son descargas espontineas de un
grupcr de fibras de una unidad motora o de toda ella.
Pueden observarse clinicamente como peql,lef'im; wsaltoss
en los miisculos y su valor diagnéstico es Menor que
las fibrilaciones, al encontrarse tanto en'situaciones
patologicas como fisiologicas. Se observan aisladamente,
agrupadas o en forma de descargas de actividad continua
{mioquimia). Los paciirntescug mioquimia clinica
presentan diferentes patrones EMG, con descargas de
unidades motoras aisladaso agrupadas a frecuencia
variable. La mioquimia,es muy caracteristica en los
muscules de la cara dependientes del nervio facial tras
una parilisis ica, asi como en casos de lesion
tumoral o de-sln.le izante de su niicleo en el tronco
cerebral, aﬂ:& pueden observarse en otros territorios
de la mus ra esquelética.
= Descargas miotonicas. Consiste en una rifaga de PUM a
alta frecuencia con una fase ascendente v otra descendente
de su amplitud v frecuencia interna. Se originan por
salteracion de Ia excitabilidad de la membrana muscular.
» a Se observan en las diferentes variedades de distrofia
miotonica v en las canalopatias con miotonia.
= Neuromiotonia. Fs una descarga de alta frecuencia de
brotes (dobletes, tripletes o trenes cortos) de unidades
motoras, de parte de ellas o de fibras aisladas que
producen un sonidoe (ping) caracteristico. Se deben a la
hiperexcitabilidad de los axones aislados terminales en el
interior del misculo. Se observan en la canalopatia por
anticuerpos anticanal del potasio dependientes del voltaje:
sindrome de Isaacs y corea fibrilar de Morvan.
® Descargas «seudomiotonicass. Presentan un comienzo
y un final bruscos sin cambios de amplitud y frecuencia,
y se atribuyen, al igual que las descargas repetitivas, a la
activacion efiptica de fibras musculares proximas.

Patrones de activacion voluntaria

Los trazados patolégicos que se registran durante la contrac-
cion veoluntaria se deben a la pérdida de unidades motoras
funcionantes o de fibras musculares de forma dispersa dentro
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de las unidades motoras. Esto condiciona cambios tanto en la
morfologia de los PUM como en el reclutamiento de unidades
motoras durante la contraccion voluntaria. Se diferencian tres
tipos de trazado:

1. 1a pérdida de fibras musculares dispersas produce
PUM de duracidn y amplitud menores de lo normal que
reflejan el menor niimero de fibras restantes en cada
unidad motora.

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

3. Lasumacion a los PUM de potenciales de fibras
en regeneracion da lugar a un incremento de fases
{potenciales polifisicos o reinervantes).

La pérdida de unidades motoras, por su destruccién o bloqueo
funcional, condiciona que el reclutamiento durante la con-
traccion voluntaria sea menor. Segiin el mimero de unidades
motoras perdidas, el trazado se califica de simple o interme-
dio. La pérdida de fibras musculares dispersas disminuye la
amplitud del PUM, pero como el niimero de unidades moto-
ras y su inervacion se conservan, es posible un reclutamiento
incrementado, por lo que se alcanzan ficilmente trazados de
interferencia.

Hay dos patrones principales de alteracion del trazado EMG,
dependiendo de si la agresidn del miisculo es primaria de Ia
fibra muscular (trazado midégeno o miopatico} o secund.
una denervacidn (trazado neurdgeno). )

El trazado miopidtice se caracteriza por silencio elé
reposo (aunque dependiendo de la etiologia ]r de]
evolutive puede registrarse actividad esponta
amplitud pequefia (alrededor de 0,5 mV), b + duracion ¥
ficil reclutamiento, que producen un t:a@df interferencia
con poca fuerza. c .

El frazado neurdgeno en fase aguda se caracteriza por acti-
vidad espontanea (fibrilaciones v ondas lentas positivas) v
reclutamiento pobre formado por PUM normales. En fase
subaguda-cronica, la actividad espontanea desaparece, el reclu-
tamiento sigue siendo pobre ¥ los PUM se presentan polifasicos
¥ amplios (dominantes). Los potenciales dominantes reflejan
que las unidades motoras supervivientes a la agresién de las
neuronas o sus axones estin formadas por un mayor nimero
de fibras musculares debido a que, gracias al proceso de rei-
nervacion, los axones sanos contactan con las fibras musculares
denervadas.

Hay situaciones clinicas que implican variantes en el esque-
ma presentado. Por ejemplo, en limiositis v en la distrofia
muscular de tipo Duchenne es frecuente registrar fibrilaciones.
Los patenclaleq mﬂlﬁﬂm» pueden observarse en lesiones
nerviosas suhagudts en plenc proceso de reinervacion. En
lesiones oy s se registran patrones deficitarios
UM de nuy breve amplitud.

s reinervantes antes de recuperar su fuerza clini-

7 dlca buen pronostico. Al contrario, el registro de
nsos de degeneracion axonal en enfermedades de

eralmente favorable, como el sindrome deGuillain-

Ban'e o la paralisis facial tipo Bell, implica un maﬁprﬂnﬁsﬂm
La tabla 2.1 resume los principales hallaz ‘del EMG.

Velocidad de conduccion nerviosa

La velocidad de conduccidén nerviosa VCN) es sensible a di-
versos factores entre los cuales la femperatura resulta de los
mds importantes (la frialdad de las extremidades disminuye la

V). La edad también mﬂg,lﬁ La VCN no alcanza su maiximo
hasta la mielinizacidn t
de edad; esa velm:ilie_l

de los nervios, pasados los 2-3 afios
mantiene durante la juventud y la

Actividad Mormal Aumentada Aumentada W Mormal Mormal Descarga Aumentada
de insercion onormal miotanica
Actividad Mo Fibwrilacion Mo - Mo Mo (fibritaciones | No Fibritacion
espontanea Ondas lentas Ny y ondas lentas Ondas lentas
positivas ':&,J en algunos positivas
casos) Descargas
seudomiotonicas
Potencial Mormal Mormal Aumentado Mormal Disminuido Mormal Disrminuido
de unidad Reclutamiento | en amplitud Reciutamiento | en amplited en amplitud
motora disminuido y polifasicos dizminuido Reclutamiento
Reclutamiento facil (precoz)
disminuido
Patran Completo | Pobre Pobra FPobre Completo MNormal o Completo
de interferencia Frecuencia Frecuencia Frecuencia Baja amplitud baja amplitud | Baja amplitud
de descarga de descarga dae descarga
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CUADRO 2.3 Datos diferenciales en el electroneurograma
segin el tipo de neuropatia

Datos que sugieren una desmielinizacion segmentaria
Alargamiento de las latencias distales

Disparsion temporal del potencial evocado molor

Bloqueos de conduccion

Alargamiento de las latencias de la onda F

Lentificacion focal de la velocidad de conduccion

Datos que sugieren una degeneracion axonal
Conservacion de las latencias y de la Vo

Disminucion de la amplitud de los potenciales evocados motones,
sansitivos o mixtos

VC, velocidad de conduccidn.

edad adulta para decaer moderadamente en los ancianos. La
VCN es directamente proporcional al diimetro de la fibra y
al grosor de la vaina de mielina, asi como a la longitud de los
segmentos (en las fibras mielinizadas el potencial de accidn se
transmite «saltatoriamente» de uno a otro internodo).

Para medir la VCIN se estimula mediante un choque eléctrico
el nervio en un punto y se recoge la respuesta en un miisculo o
en otro punto del propio nervio. El iempo que tarda el estimulo
en producir la respuesta se denomina latencia. Restande las
dos latencias medidas en milisegundos se obtiene la varipble
tiempo (£}, y midiendo la distancia en milimetros entre ambos
puntos se obtiene la variable espacio (e). ﬂpiimndpja formula
v =/t se calcula la velocidad (v) en metros pors o{m/s).
En los estudios clinicos ordinarios, y debidoala ecnica utiliza-
da, se mide la velocidad de las fibras mas rdpidas (mielinizadas
gruesas), obteniéndose valores = 50 mys en las extremidades
superiores y = 40 m/'s enlas inferh_;xres. Para medir la velocidad
de las fibras menos rdpidas (amiclificas) se debe utilizar un
estimulo especial (laser).

Las enfermedades que a_fecten a la mielina reducen mais la
VN, con posibilidad de bl s de la conduccién. En las neu-
ropalias drsm.lelmmmtesﬁn CN puede bajar hasta 10-20 m/s.
En las neuropatias con degeneracion axonal (axonopatias) en
las que pt_mstenﬁhras sanas que conservan la vaina de mielina
normal, se reduge la amplitud del potencial evocado (PE) del
nervio {Epgﬂalmente de los nervios sensitivos) por la pequenia,
cantidad tnhﬂ. de fibras activadas, aungue la VCN se reducira
poco al persistir un contingente suficiente de fibras de raplda
conduccién (cuadro 2.3).

Velocidad de conduccion motora ¢

La velocidad de conduccion motora (VCM) se obtiene en ner-
vips motores (0 mixtos) accesibles a la estimulacion eléctrica,
v la respuesta se recoge en uno de los miisculos que inerva,
Habitualmente, para registrar la respuesta motora se usan
electrodos de superficie, pudiéndose utilizar para casos espe-
ciales electrodos de aguja. Con el electrodo de superficie se
obtiene un potencial de accion muscular compuesto (PAMC).
La intensidad del estimulo sobre el nervio se incrementa pro-
gresivamente hasta obtener un PAMC estable que ya no se
incrementa en amplitud (estimulo supraméximao). El PAMC
tiene una morfologia bifisica con una primera deflexion nega-
tiva (hacia arriba) v otra segunda menor positiva (hacia abajo).

La amplitud maxima del PAMC es la que se mide entre la linea
de base y el pico de la primera onda negativa. La amplitud del
PAMC se reduce en las neuropatias con pérdida axonal.

Velocidad de conduccion sensitiva

La velocidad de conduccidn sensitiva (VCS) se mide en ner-
vios puramente sensitivos (como el sural) o mixtos (como el
mediano). Se puede hacer en el sentido fisiclégico aferente
{ortodrémico) o eferente (antidrémico). En el primer caso (el
habitual) se estimula la piel del drea cutinea de inervacion con
un electrodo npmpiadn, seregistra con otros electrodos en el
trayecto del nervio y se pmcedea h.m:::r el cilculo como yva se ha
indicado para la velocidad motora. Los putenmales qerm:hvns
son de baja amplitud y hace falta promediar varias respuestas
para identificarlos.

También se puede estudiar la VCN en nervios mixtos que
contienen fibras motoras y sensitivas. La utilidad de los estudios
de VCIN, habitualmente combinados con el EMG, es muy amplia.
Permiten orientaruna polineuropatia hacia el grupo de las prefe-
rentementesdesmielinizantes» o de las «axonales», lo que facilita
la buisqueda etioldgica. Otro tanto ocurre cuando permiten iden-
tl.ﬁr:ar_l;ma multineuritis, puesto que tiene un abanico etiologico
re'la.tlﬂfmente reducido en comparacion con las polineuritis. El
‘estidio EMG-ENG es particularmente itil en el dmgrmm:n de
las neuropatias «focales» por atrapamients 0 gompresion, sea
de los plexos o de los troncos nerviosos periféricos, en las que
demuestra retrasos en la conduccion a través del punto de la
compresicn. Los bloqueos focales de lasconduccién motora se
detectan por la diferencia en la amplitid del PE motor al pasar de
la estimulacién del nervio desde tm punto proximal a otro distal;
una caida de mas del 40% en el indice entre la amplitud proximal
y la distal es indicativa de Hpqum parcial de la conduccidn.

El EMG-ENG ayuda a d]stmgulr las atrofias neurdgenas de
origen medular fl:mel ticas) de las polineuropatias. No hay
que olvidar queen ones las VON pueden ser normales en
una polineuropatia o'bien al revés: ciertas pequefias anomalias
en el estudio EE}Q-ENG pueden no tener relevancia clinica.

Estudio-de la transmision neuromuscular

La ﬂnaluiad de las pruebas de estimulacion-deteccicn repetlda
{PER} es demostrar que la amplitud del potencial de accién
notora en un misculo varia debido a un defecto en la transmi-

r neuromuscular. Esto no ocurre en condiciones normales en
las que la amplitud del potencial es estable porque el «margen
de seguridad» de la transmisién colinérgica en la placa motriz
es grande. Puede haber algunos falsos positivos con caida en
la amplitud de los potenciales en casos de enfermedad de las
motoneuronas o en polimiositis.

Los mis estudiados son: el nervio facial (estimulo en pretrago
¥ registro en orbicular de los parpados o en el musculo nasal
propio}, el nervio axilar o circunflejo (estimulando en el punto
de Erb y registrando la respuesta en deltoides), el nervio espinal
(registro en trapecio), el nervio radial (registro en ancéneo) y
los nervios mediano y cubital (registro en eminencias tenar e
hipotenar, respectivamente). La sensibilidad dela prueba para el
diagnéstico de la miastenia grave es mayor en los nervios-miisculos
proximales. En la miastenia grave el defecto postsiniptico en
la transmisiéon neuromuscular se hace evidente con estimulos
a baja frecuencia {2-3 Hz). La amplitud del PAMC se reduce
progresivamente y el decremento es maximo en la cuarta-quinta
respuesta obtenida. Tiene valor un decremento superior a un
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10%. Tras la prueba de estimulacion repetida en condiciones
basales se le solicita al paciente que active intensamente €l
miisculo durante 30-40 segundos para aplicar inmediatamente
después otro tren de estimulos, tras el cual puede registrarse
una mejora en la amplitud de los potenciales (fendmeno de
facilitaciom). La estimulacion repetida tras 1, 3 v 5 minutos post-
esfuerzo detecta frecuentemente una mayor caida del PAMC
como expresion de la fatigabilidad del muisculo.

En ¢l botulismo y en el sindrome miasténico de Eaton-Lam-
bert, ambas entidades con bloqueo neuromuscular de tipo
presiniptico, los potenciales motores presentan de inicio
una amplitud reducida, sobre todo en los miisculos distales. Esta
amplitud se incrementa de una forma llamativa (hasta tres o
cuatro veces) tras la estimulacion a alta frecuencia (20-50 Hz).
La prueba es mds a menudo positiva en nervios-misculos dis-
tales que en proximales, aunque el paciente experimente mas
fatiga proximal que distal.

5i las PER son negativas, esta indicado el EMG de fibra ais-
lada (SFEMG).

Eleutrnmlng_rama de fibra aislada

En el SFEMG, que utiliza un electrodo con una superficie de
registro muy pequefia (< 25 um), se analizan los potenciales de
las fibras musculares aisladas (habitualmente dos o un par) dentro
de una unidad motora. Debido a la diferencia de longitud de
las terminales del axdn, no se activan simultineamente todas las
fibras musculares de una unidad motora, sino que hay un minimo
intervalo entre ellas. Este intervalo (medido en mlcrmegmdm}ﬂe
lama fitter. En condiciones normales, el jitfer entre dos fibras den-
tro de la unidad motora es estable, mientras que fluc .. mucho
si hay un defecto de la transmision neuromuscular| do el
muargen de seguridad de la transmision neurmn'r_mciﬂﬂr esta muy
reducido es posible observar que algunas s las fibras no se
activan en el momento esperado (bloquees de conduccion).

El SFEMG puede hacerse mediante una activacion volun-
taria leve y sostenida del paciente, o mediante una activacion
por estimulacidn eléctrica de los axones intramusculares una
vez que se ha colocado el elegtrodo proximo a una fibra. En
cualquier caso, se remmmﬁaﬂ estudio de al menos 20 «pares»
de potenciales v obtener igial mimero de mediciones de jitter,
siendo importante tanto el valor individual de cada uno como
el resultado de la'miedia aritmética. En la practlca, y para el
diagndstico de la mi'astema grave, los musculos mas sensibles
a la prueba {pﬂrmmna del 90%:) son el orbicular de los ojos

y el frontal (mas sencillo téenicamente). Si la sospecha clinica”™

es alta y los primeros 10 jilfer son claramente patolng,lcus’. no
es necesario prolongar la prueba. 5i el paciente mi.'wulm por
ptosis, diplopia u otro sintoma similar aislado {suspé'cha cli-
nica baja) y los primeros 10 jitter son normales, resulta muy
improbable que obtener mas jifter dé resultadospatolagicos.

El SFEMG es altamente sensible para el diagnastico de los
sindromes miasténicos, pero no totalmente especifico, y puede
haber algunos falsos positivos en miopatias oculares (oftalmo-
plejia externa progresiva), distrofia oculofaringea y enfermedad
de las motoneuronas.

Otras pruebas reflejas de interés clinico
Respuesta f

Es un reflejo axonal que se genera en las neuronas del asta
anterior de la médula. Cuando se estimula un axon motor se

producen dos tipos de potencial de accidn: uno que se propaga
distalmente (en el sentido ortodromico) y otro retrogrado (anti-
dramico) hacia el soma neurpnal en el asta anterior. A su vez este
potencial retrégrado produce en la raiz del axon un potencial
de accion que vuelve por la misma fibra (reflejo axonal). Esta
respuesta ez inconstante yes premqn tomar en cuenta la latencia
minima promedio de varias de ellas (entre 10 y 20). Cuando es
patoldgica, tiene cierto valor para apoyar que la lesidon se sitia
en las raices anteriores de la médula. Su ausencia o retraso es
un hallazgo precoz en el sindrome de Guillain-Barré.

Reflejo H

e
Se obtiene como una onda mas tardia que la respuesta motora
directa, o «Mw», al estimular un nervio motor. Se considera
un reflejo monosinaptico integrado segmentariamente en la
médula con una afermcla sensitiva y una eferencia motora;
en la practica se estudia en el nervio tLbla] posterior y el miis-
culo triceps sural. &.: abolicién tiene el mismo elgmflcadu que
la desapﬂm:mn__ reflejo aquileo, es decir, el sufrimiento de
la raiz 51. vien estd alterado (alargado o abolido) en las

polineurspatias.

Reflejo de oclusidn palpebral (blink reflex)

El reflejo de oclusion palpebral (ROP) es similaral c'i'ue se obtie-
ne al explorar la sensibilidad corneal. Se obtene al aplicar un
estimulo eléctrico directo sobre una rama c’u;I 'fngr:mum (nervio
supraor]mtann] que asciende hacia la 'pmtuberanﬂa donde
hace sinapsis bilateralmente con el micleo del nervio facial cuya
respuesta eferente se recoge enambes musculos orbiculares de
los parpados. Es, por tanto, ur_u_;_e"ﬂejn trigeminofacial. Puede
ser patologico por lesiones del brazo aferente (trigémino}, del
eferente (facial) o de la comexién central entre ambos en el
tronco cerebral. La inle:E'ﬁ:-t.adﬁn de los resultados es muchas
veces dificil porque las rgspuestas no son constantes y depen-
den mucho del mn:ﬁncl de estudio. Un esquema sencillo con
las anomalias de- ky’brnzm aferente y eferente del reflejo es el
de la figura 2. 17Las lesiones de las conexiones centrales son
mas dificiles de esquematizar. También se aplica el estudio
del ROF 3 analisis de la excitabilidad neuronal en Procesos
neuradegenerativos, como el corea de Huntington, la distonia
o laenfermedad de Parkinson.

“Bromediacien retrograda

Es una técnica consistente en el registro de la actividad cortical
utilizando como estimulo desencadenante (frigger) las mio-
clonias que presenta el paciente. Permite estudiar la relacién
temporal y la distribucién espacial de la actividad cortical
asociada al mioclono.

Reflejo de larga latencia o reflejo C

Se realiza estimulando eléctricamente el nervio periférico (el
mas comiin es el nervio mediano en la muneca) y registrando
en el misculo habitualmente con electrodos de superficie. Al
mismo tiempo se registra el PE somatosensitivo. En el mio-
clono cortical reflejo se encuentra marcadamente aumentado,
observindose también un PE somatosensitivo gigante. En
conclusion, esta respuesta C se corresponde con el mio-
clono desencadenado por el estimule del nervio periférico,
implicando fisiopatolégicamente la activacion anémala de
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una via refleja transcortical responsable de este mecanismo
de retroalimentacidn.

Potenciales evocados

Los PE son respuestas obtenidas en el SNC (cerebro y médula)
tras un estimulo especifico (sensitivo, actstico, visual).

La utilidad clinica de los PE deriva de su capacidad para
demostrar alteraciones de la conduccién en casos en los que
el examen neurolégico es equivoco o normal, asi como de
monitorizar el estado de conduccion de una via si eso es con-
veniente durante una intervencion quirirgica, en un paciente
inconsciente o en el seguimiento de un proceso patologico. El
principal escollo de la utilidad de los PE en clinica es que los
resultados pueden estar confundidos por una patologia de
los érgancs periféricos (ojo, oido, nervio periférico en general) lo
que, en ocasiones, limita su aplicacion clinica.

Potenciales evocados visuales

La técnica de estimulacion mas utilizada es el pattern-reversal, una
especie de tablero de ajedrez lumineso de alto contraste donde
las casillas pasan alternativamente del blanco al negro. Esto
produce impulsos sobre la retina central {20-30F) que recorren
la via dptica. Si el paciente no fija la mirada, no coopera o tiene
muy baja agudeza visual, se utiliza una estimulacién con flash
del conjunto de la retina, pero esta técnica es menos sensible.

Los electrodos receptores se colocan en la region n:r,:lprta] con
uneiectodndﬂreferﬂlciamlaregj{h frontal. Se pueden s
lar ambos ojos a la vez, cada uno por separado e incluso ca
visuales especificos. 5i se estimula un hemicampo, ﬂ Pntenc'lal
se genera en el drea visual contralateral, pero el PE visual (PEV) se
registra en el electrodo homolateral. Esta. apw{{e paradoja
se debe a la orientacion oblicua del electnodn receptnr hacia la
cara medial del polo occipital confralateral Los estudios por
hemicampos son ttiles para deteetar defectos quiasmaticos o
retroquiasmaticos que pueden pasar desapercibidos cuando
se estimula todo el campo visual central. Otros refinamientos
metodoldgicos para estudiar ptras funciones visuales (cromaticas
o espaciales) no sé usan en h,prachca ordinaria.

El potencial obtenido En-#ndmcma estindar en el electrodo
medial es frifasico cm.uw'hda inicial negativa a unos 75 milise-
gundos (N75) seguida de una onda principal positiva a unos 100
milisegundos (P00} (fig. e2.2}). Los procesos desmielinizantes
con bloquea dl;ﬁn
sin afectar a su amplitud, mientras que las lesiones. con’
grave degeneracion axonal producen, ademas del POSIb.lE rehasu
. dela latencia de P100, una gran disminucion de su amplitud.

Los PEV detectan lesiones subclinicas del nervia éptico en
la esclerosis muiltiple. Si las quejas visuales del; aciente son
equivocas, permiten confirmar que hay una I,ismn orgdnica
del nervio optico cuando son patologicos ¥ a la inversa, la
hacen improbable cuando son normales (p. ej., en una cegue-
ra por trastorno conversivo). También son patologicos en las
neuropatias dpticas toxicas (miambutol, alcohol-tabaco, etc.),
carenciales (dcido félico, vitamina B ), compresivas (lumores
de la region selar) o degenerativas {enfermedad de Leber).

El electrorretinograma registra la actividad de las células
ganglionares de la retina. La onda «a» del electrorretinograma
(P50} depende de los fotorreceptores, y la onda «b» (N95) de la
capa nuclear interna y de las células de Miiller. La onda P50 del
ERG puede estar alterada en las enfermedades intrinsecas de
la retina (degeneraciones tapetorretinianas, citopatias mitocon-

ducciém producen un retraso del pntenclal k

driales, retinopatia diabética o toxica, etc.), v conservada en las
enfermedades del nervio éptico. La onda N95 a menudo esta
alterada en las neuropatias Gpticas por lesion de las células
ganglionares de la retina.

Potenciales evocados auditivos

La via auditiva se estudia mediante diversas téonicas. El cocleo-
grama recoge directamente la actividad del aparato coclear en
el oido interno. El audiograma (con sus variantes) analiza la
agudeza auditiva (umbral) y Ia discriminacién de tonos puros,
v refleja basicamente la tramm:sum y perceprion del sonido en
el pido medio e interno.

Los PEA estudian, sin necesiﬁad de la colaboracién del
paciente, las respuestas del nervio coclear, ¢l tronco cerebral y Ia
corteza auditiva a los estimulos auditivos. Estos se proporcionan
mediante estimuladores (auriculares) especiales que permiten
estimular un ai'iu vdﬁﬁ’asmmrla audicién del olro para analizar
la conduccién d r.:ada via auditiva por separado. Se registran
en la region idea ipsilateral con referencia a vértex (Cz).
LosPE éljm (PEA) de corta latencia o de tronco (PEAT) pre-
sentan mayor utilidad clinica que los de latencia media o larga.

PE}\T se obtiene un potencial con cinco ondas (ondas
m%ﬂ’jf‘u’],cadﬂurmdﬂiascuﬂ]esqegmmmmmﬁmﬁum
ta de la via auditiva, a una latencia denh'nd.e unos limites

conocidos (fig. 2.1). Laonda I es de Ia pﬁrﬂmﬁ:stﬂl del nervio

A3 corteza
temporal via
., geniculado

Miclea
W wia del
Brmnisco

Figura 2.1 Fotenciales evocados auditivos de corts Iztencia normales. En el
Esquema se muestran las estructuras donde se generan kas dilerentes ondas de los
patenciales: onda | en |2 coclea, onda il en los nocleos cocleanss, ooda lll en el
nucleo elivar superior y complajo M-V en los ndcleos del lemnisco laleral y en

el coliculo inferior. Los pobenciales evocados de latencia mas langa sa generan en gl
ganglio geniculado medial y en la cortezz awditiva primaria del Iobulo lemporal, pem
no e usan en la clinica newrolégica ordinara. PCI, pedinculo cerebeloso interiar.
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coclear y la [T de su parte proximal ¥ del micleo coclear. La onda
1M1 se supone que se genera en varnas estructuras de la protuberan-
cia conforme la senal pasa del micleo coclear a la oliva superior
ipsilateral y por el cuerpo trapezoide a la oliva contralateral. Las
ondas IV y V se generan en el lemnisco lateral y el coliculo inferior.

En la prictica se miden las latencias de las tres ondas princi-
pales (L, Il y V). Las lesiones del nervio coclear y el tronco cere-
bral inferior alargan el intervalo I-I11, mientras que las lesiones
del tronco medio-superior alargan ¢ deforman el intervalo HI-V.
En un paciente con hipoacusia neurosensorial, el alargamiento
del intervalo I-III es muy sugestivo de schwannoma del VIII
par, pero los pacientes con este tumor pueden presentar altera-
ciones no especificas de la onda I u otras anomalias. Los PEAT
son anormales en otras lesiones en el tronco cerebral (esclerosis
miiltiple, gliomas, infartos, etc.), pero su aportacion es limitada
frente a las técnicas de neuroimagen. En el estado de muerte
cerebral, el hallazgo de mas valor es la conservacion de laondal
v la desaparicion del resto de las respuestas, pero si hay una
ausencia de la onda I que indica una lesién periférica no se
puede evaluar el resto de la via ni, por tanto, la integridad o
no del tronco cerebral.

Potenciales evocados somestésicos

La estimulacion eléctrica de las fibras gruesas de los troncos
NErviosons pen'fén'cos permite obtener PE somestésicos (PES)
a lo largo de la via sensitiva del cordén posterior v lemnisco
medio hasta el tronco cerebral, el tilamo vy la corteza pazmtal
(fig. 2.2). Los potenciales que se estudian en clinica son los de
latencia corta, que se obtienen, en condiciones I'IBI'D:H-[E en el

Ganglio
¥ asla
postanooes

Figura 2.2 Polenciales evacados somestésicas. En el esquema se indican

los generadores de las dilerentes ondas. Los potenciales cenvicales

y subcorticales (A, B y C) y la onda N20 parietal (E) se obtienen por estimula del
nervio mediano. La anda P40 parietal (Y e obliene par estimulo del nervio tibial
posterior. Para oblener los pelenciales cervicales (A), s2 coloca el electodo activo
en C7, y el de referencia, en F. Para obfener los patenciales subcorticales (B y C), se
coloca el electrodo aclivo en el area parietal (F), y el de referencia, en el hombmg (H).
Para obiener fos potenciales parietales (D y E), se coloca el electrodo activo sobre
las areas parietales (P}, y el de referencia. enF .

limite de los 30 milisegundos desde el brazo y de los 60 milise-
gundos desde la pierna. Para obtener PE por estimulacién de
las fibras finas se utilizan técnicas especiales (v. mas adelante).

El potencial que se obtiene depende del nervio que se esti-
mula y de la técnica de registro. El potencial registrado es el
resultado de la diferencia de potencial entre el electrodo activo
v el de referencia. El cambio de situacion de cualquiera de los
dos modificara la morfologia del PES. El estudio mas sencillo
es el de obtener el PES parietal por estimulacion del nervio
mediano con el electrodo activo sobre el drea sensitiva primaria
de la convexidad v el de referencia en la regién frontal (punto F ).
Asi se obtiene un potencial con su onda principal negativa
{N20 parietal). 5i se estimula el rré;l::;iio tibial posterior, el elec-
trodo activo se debe cologar en la region parietal alta parasagital
sobre el drea sensitiva primaria de la pierna que registra un
potencial pusitivn a unos 40 milisegundos (P40 parietal). 5i se
estimula el nervig: med&nn v se coloca el electrodo activo en la
region parietal cmwl de referencia en una posicidn extracraneal
(p- gj..enel hnmjma}l, se obtienen potenciales generados en
estructuras subgﬁh:a]es que alcanzan el electrodo active por
el fendmeno del polumen conductor: Esta téenica permite obtener
PES generados en el tronco cerebral.

TaWn se pueden registrar potenciales generados a la
mbw&?de las fibras sensﬂwas en la médula. Si se egtimula el
nervio tibial posterior se recoge un potencial {NZZ}q:on el elec-
trodo sobre la espinosa de D12 generado a la entrada de las
raices en el cono medular. De la misma forma, estimulando el
nervio mediano se puede obtener un pﬂham;ia] sobre la espmnsa
de C7 {N13}, cuya morfologia tambmy:ra diferente =i el elec-
trodo de referencia es craneal o extraeraneal. La diferencia de
tiempo o latencia entre los patengiales generados en D120 C7
v los potenciales parietales pﬁﬂnite apreciar la conduccion
central de la via somestésica. ™

Los PES =on qitiles en la deteccidn de lesiones medulares ¥
del tronco cerebral. detectar lesiones subclinicas en la
esclerosis muiltiple, € ta mayor probabilidad cuantos mas
nervios se estim v mas potenciales se oblengan_ También
se utilizan duranté las intervenciones quirtirgicas (de aorta
O raquis) pa:a detectar el sufrimiento medular antes de que
e produr.;a una lesion grave iatrogénica. La sensibilidad es
mayar 5i se combina el registro de los potenciales sensitivos
m-n.lp ‘conduccion motora. En los enfermos en coma anoxico
otraumadtico en la unidad de cuidados intensivos, el reglstm

‘deJbs PES parietales tiene valor prondstico, pues la ausencia
" bilateral de 1a N20 parietal predice la muerte o el estado vege-

tativo con una alta probabilidad (superior al 95%).
Potenciales evocados termoalgesicos

Mediante aparatos de produccion de rayo laser (de didxido
de carbono o de argén) se pueden estimular las fibras finas
que conducen los estimulos de la sensibilidad termoalgésica.
Se aplican estimulos en el dorso de la mano que producen
normalmente un dolor agudo y breve y provecan un potencial
que se recoge con un electrodo en Cz tras recorrer la via espino-
taldmica. Un potencial normal sugiere que la via estd integra,
¥ un potencial anormal es un argumento a favor de que, si el
paciente aqueja dolor, tenga un origen neuropdtico.

Estudio de la conduccion motora central

Mediante electroimanes especiales que producen un intenso
campo magneético al paso de la corriente eléctrica, se puede
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conseguir una estimulacion de la corteza motora primaria
de manera inocua. El campo magnético genera un potencial
que desciende por la via corticoespinal v puede recogerse la
respuesta en miisculos de las extremidades. Cuando tales res-
puestas estin ausentes, son de baja amplitud o se requieren
umbrales muy altos para evocarlas, resulta compatible con una
perdida neuronal o axonal de la via motora. La téenica de doble
estimulo magnético permite estudiar la excitabilidad cortical
valorando los periodos refractarios dependiendo del Hempo
entre ambos estimulos.

@ctmenneﬁalu_grﬂa

El EEG es un estudio funcional basado en el registro de la
actividad eléctrica cerebral. Es la expresidn de la fluctuacién en
funcion del iempo de los campos eléctricos que amplios grupos
de neuronas corticales generan en el espacio extracelular. La
mayoria de estas neuronas son células piramidales orientadas
perpendicularmente a la superficie de la corteza cerebral y su
actividad es regulada por estructuras subcorticales (el tilamo
v la sustancia reticular del tronco del encéfalo).

La medida de esta actividad se realiza en forma de dife-
rencias de potencial entre electrodos colocados en la piel del
craneo (superficiales). Solo en casos excepcionales (cirugia de
la epilepsia) se colocan dentro del craneo (profundos).

El sistema de electrodos de superficie aceptado internacio-
nalmente es el lamado 10-20. La distancia entre los electrodos
se establece de acuerdo a unas proporciones estandar mhgia
superficie del craneo. Los electrodos se denominan con una
letra que se relaciona con las dreas anatomicas mﬂa}rac‘entes
(E T, P, O) y por un mimero par o impar seguin sem;ﬂel hemis-
ferio derecho o del izquierdo. Por ejemplo, 01, gﬁ‘ei electrodo
occipital izquierdo, y F2, el frontal derecho. g

Los equipos de registro actuales sonedigitales. La diferencia
de potencial se obtiene entre cada uno de'los electrodos y un
electrodo comiin lamado referencia de adquisicicn. Esta sefial se
amplifica, digitaliza v almacena. Asi, después se puede reprodu-
cir para su inkerpretacion. Esrm reproduccion se realiza en forma
de montajes. Los montajes sanuna sucesion de derivaciones orga-
nizadas de forma tupngr.lfm‘de frontal a occipital, comparando
un hemisferio con ﬂm:ﬁnda derivacion estd constituida por
la diferencia de putenctal entre dos electrodos. En los montajes
bipolares cada e'la;lmdn s relaciona con el 5|gl|.u|=_fnte, yenlos
referenciales cadaelectrodo se relaciona con uno comin a todas.

Este Elech‘cuhﬁ:ﬁmun puede ser virtual y ser calculado de forma’

matemdtica, como ocurre con la lamada referencia pmmadm

Por convencidon se establece una deflexidn de la linea de base
hacia arriba (negativa) si el primero de los electrodos gé la deri-
vacion es mas negativo que el segundo, y hacia abgju {Pﬂﬁltlva}
siel mis negativo es el segundo. 5ila carga eléctrica es la misma
en los dos electrodos no hay deflexidn de la linea de base. En
un montaje bipolar la localizacion viene determinada por la
llamada inversion de fase; es decir, el electrodo comuin a dos
derivaciones en las que la deflexion pasa de ser positiva a ser
negativa. Sin embargo, en un montaje referencial la localizacion
viene determinada por la deflexitn negativa de mds amplitud.

La interpretacicn tradicional del EEG asume que la fuente
del potencial registrado por un electrodo esta debajo del mis-
mo. Desafortunadamente la anatomia de la corteza cerebral y
las limitaciones espaciales del registro EEG hacen que la loca-
lizacion e incluso, a veces, la lateralizacion de los generadores
no se corresponda con la del electrodo.

La actividad eléctrica cerebral fluchia en funcion del tiempo
v su medida es la expresion de cambios ondulantes de voltaje
que se expresa a distintas frecuencias. En un EEG convencional
las frecuencias mas lentas se llaman ondas & (< 3,5 Hz), segui-
das en orden creciente de las ondas 8 (4-7.5 Hz), oo (8-13 Hz),
B (14-30 Hz) y y (> 30 Hz). Estas frecuencias tienen una dis-
tribucion topogrifica y varian en funcion del estado de alerta
del paciente (suefio/vigilia) o de su edad {grado de maduracién
cerebral); también cambian en relacion con diferentes estimu-
los, como la apertura y cierre de ojos, la hiperventilacion o Ia
estimulacion luminosa intermitente.

La interpretacién del EEG es principalmente cualitativa, es
decir, se realiza de forma subjetiva. El anilisis cuantitativo se
basa en diferentes algoritmos matemdticos de la sefal eléc-
trica cerebral, como su frecuencia, amplitud o distribucién
topografica y su variacion a través del tiempo, que todavia no
se usan en la prac ﬂcg{lmlca diaria.

La terminologia dé las alteraciones Eiectmgrahcas se esta-
blece internacionalmente. Los términos mas comunes se englo-
ban par cat{:w{as atenuacion del voltaje, actividad lenta v
actividad epﬂep tiforme. En todos los casos estas actividades se
puedén ver de forma focal, hemisférica o generalizada. Segiin
S11 pa’g{dn de aparicion se puede hablar de actividades intermi-
tenles, continuas, ritmicas o periddicas; y segiin suymorfologia
pueden ser ondas lentas monomorfas, lrregulzm-:s trifasicas,
puntas, punta onda, etc.

Se puede hablar deas.u'nelnas interhemisféricas o regionales,
expresadas por la existencia de ondas Jentas de morfologia
irregular o por la disminucion de Ia.gmphtud de la actividad
eléctrica cerebral en determinadas ®onas en relacion con lesio-
nes estructurales y clinica deficitaria. Una distribucién mas
amplia en toda la superficieraneal suele ser reflejo de una
mayor implicacion de estructuras subcorticales.

Los grﬂfm_lemen{os EEt patoldgicos no son patognomdni-

cos. Por gjemplo, las rgas periodicas lateralizadas (LPD,
antiguamente PL ienen una alta asociacién con crisis
eplleptlcas V. pifeden verse tanto en pacientes con una dis-
plasia focal enwigilia v en situacion basal, como en pacientes
comatosos en relacion con estatus epilépticos no convulsivos.
Ademis, puedfn ser la expresion de diferentes etiologias, como
una encefalitis herpética o un ictus. Otro ejemplo es el de las
m'ldas trifasicas, inicialmente consideradas patognomonicas de
encefalopatia hepitica. Después se vieron en encefalopatias
diferente origen (séptico, autoinmune, téxico, etc.). También
se pueden ver en casos de infarto del tronco cerebral o durante
el estupor postictal, e incluso pueden ser de dificil interpreta-
cidn en las sospechas de estatus epilépticos no convulsivos. Por
eso la correcta interpretacion debe ser hecha siempre en cada
contexto clinico por personal experto.

La utilidad clinica del EEG es muy importante en el estudio
v el tratamiento de pacientes con epilepsia, en las patologias
del suefio y en el estudio de pacientes con fluctuaciones en el
nivel de consciencia o alteraciones del comportamiento. Debido
a su pobre resolucién espacial es menos (il en la localizacién
de lesiones estructurales.

Neuroimagen

La eclosion de las técnicas de imagen del cerebro, a un tiem-
po inocuas v de gran poder diagnostico, trae consecuencias
negativas para los sistemas sanitarios por su elevado coste sin




32 CAPITULD

v Técnicas complementarias del diagndstico neurolagico

que, en contrapartida, se incremente necesariamente la calidad
asistencial. Por eso los médicos deben solicitar las pruebas de
neurpimagen con un planteamiento constante no solo del riesgo-
beneficio sino también del coste-beneficio. Repetir pruebas
por no haber seleccionado la técnica mads informativa o ya
practicadas en otro centro, acumular exploraciones que dan
esencialmente la misma informacion, mejorar la iconografia
con nuevas imigenes o imigenes contrastadas cuando va se
tiene la informacion necesaria para el tratamiento del paciente,
etc., son vicios irreflexivos y los costes sanitarios se disparan.
Un problema de estas pruebas complementarias, en ocasiones
injustificadas, son los hallazgos inesperados o «incidentalo-
mas» que, a veces, alarman al paciente, complican su manejo
v aumentan el coste sanitario por las pruebas accesorias que
deben realizarse.

Radiologia simple

La radiologia simple de craneo ha sido sustituida por las
imdgenes de la TC con «ventana» para hueso. La radiologia
simple de columna conserva alin cierto interés para evaluar
globalmente su morfologia, desviaciones; lesiones traumiticas,
degenerativas, etc.

Ecografia cerebral

La imagen del cerebro y sus ventriculos mediante ultrasoni-
dos se ha convertido (por su accesibilidad, inocuidad v a.ltla
resolucidn) en la exploracion estindar en el caso de I::arf::m.a@'«i
ros, neonatos y lactantes, aprovechande la «ventana» que la
fontanela frontal abierta ofrece a los ultrasonidos. %;pueden
detectar hemorragias, calcificaciones, quistes porencefalicos
posmeningitis e hidrocefalias, que permiten el ﬁ%nﬁsliﬂn ¥
seguimiento de la mayoria de los PrOCEsOs praves cerebrales
de esta etapa de la vida (y aun en el Eﬂﬂlfﬂ el adulto, los
cambios de sefial ecogrifica de la sustancia negra son tiles en
el diagndstico de los parkinsonismos,

Eco-Doppler arterial

Es posible el estudio del eje camnden (carotidas cumun,. externa
e interna), del pnllgmm dgﬂ'ﬂlls con sus arterias principales,
del sistema vertebrobasilar, de las arterias oftdlmicas y de las
arterias tempnrales_superhmaleq Se utilizan los ultrasonidos
para obtener mqﬁnadamente imdgenes anatémicas de las
arterias (de la:

craneal del poligono de Willis detecta las microémbaelias
asintomaticas o shunt derecha-lzqulerda Tras mj.rr_l:tﬁr una
muestra sanguinea del propio paciente con burbujas, es posible
detectarlas en la arteria cerebral media si hay unsl_:um.r derecha-
izquierda que, segln su patron, puede teneér origen car-
diaco {foramen oval permeable) o extracardiaco (p. ej., fistula
pulmonar). También mediante el Doppler transcraneal puede
detectarse el aumento del flujo provocado por la administracion
de firmacos vasodilatadores, en particular de acetazolamida;
una dosis intravenosa de 15 mg /kg produce una vasodilatacién
mdxima en unos 10-30 minutos y permite apreciar una posible
areserva hemodindmica» en la circulacion intracraneal. La
ausencia de flujo cerebral es de ayuda en el diagnostico de
amuerte cerebrals.

El eco-Doppler carotideo resulta de eleccién por su inocui-
dad y facil acceso para el cribado y seguimiento de su patologia.

y de la luz), asi como informacion sobre
la velocidad y direccion del flujo sanguineo. El Doppler trans-

Permite detectar alteraciones de la pared como placas de ate-
roma, disecciones arteriales o alteraciones en la luz (trombo
fresco) v el seguimiento postoperatorio o de las estenosis pos-
radioterapia. También se estudian las arterias vertebrales, una
de las cuales es, con frecuencia, hipoplisica (puede no detec-
tarse sin ser anormal) y la otra dominante. Los fendmenos de
«robo» de subclavia se detectan al comprobar la ausencia de
flujo en la arteria ocluida (p. ¢j., la subclavia) y la inversién del flu-
jo en la arteria que la suple (en el ejemplo anterior seria la ver-
tebral).

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

En la fibrinolisis en el ictus agudo permite comprobar la
eficacia del tratamiento, asi como monitorizar la posible reo-
clusidn arterial. Es posible que la sonografia aumente la eficacia
del tratamiento fibrinolftico (sonotrombaélisis).

Tnmngraﬂaiii'hputarizada

La TC cerebral proporciona imagenes tomograficas axiales del
craneo [q;ﬁ'ebm} y la columna. Cabe la posibilidad de la recons-
t!'lm de imidgenes en otros planos a partir de la informacicn
almacenada en el plano axial. Los equipos de TC con multide-
tectores han mejorado extracrdinariamente la capacidad de
resolucion de la técnica (gracias a cortes inferiores al milimetro
de espesor) y la rapidez de la exploracién. La TC helicoidal en
tres dimensiones ofrece imagenes pa.rhx:lﬁannente detalladas
de las estructuras dseas de la caray el crineo, asi como cons-
trucciones volumétricas de graninterés para la valoracion
quinirg'r:a de traumatismos y cranecestenosis. La TC con doble
energia o tomografia cmnp;ilanzada espectral incrementa la
caracterizacion de los I:e]ldps Entre sus aplicaciones destacan,
en el campo de la neu gia, el diagndstico de las enferme-
dades musculares y de drbol vascular (caracterizacion de las
placas de ateroma).

LaTCesla tacmé basica de imagen del cerebro en la mayor
parte de les ];inspil,a!es, especialmente para casos de urgencia
{n'aumat:.smus, infartos v hemorragias cerebrales).

En las situaciones habituales de urgencia hay alteraciones
iy, ifformativas que pueden pasar dcaaperc:bldaﬂ si no se
buscan activamente. Por ejemplo, en una sospecha de ence-

‘Falifis herpética, la hipodensidad puede ser sutil, reducida a

la insula, el cértex cingular o el hipocampo. En la hemorragia
subaracnoidea la hiperdensidad de la sangre puede limitarse
a la cisura interhemisférica, a las cisternas peripontinas o del
agujero occipital, o a las puntas declives de las astas occipitales.
El primer signo de hidrocefalia en una meningitis o hemo-
rragia subaracnoidea es la dilatacion de las astas temporales.
En los hematomas o empiemas subdurales de la convexidad
hay que estar atentos al borrado de los surcos corticales. Los
cambios de densidad del parénquima en una cerebritis o en
un infarto en las primeras horas son leves. Un gran aumento
de la densidad de la imagen de una arteria indica su trombo-
sis aguda (generalmente la arteria media hiperdensa). 5i una
imagen indicativa de infarto (generalmente temporooccipital)
tiene un borde superficial hemorrdgico, hay que pensar en una
trombosis venosa; la vena trombosada también puede ser hiper-
densa. En los pacientes con oftalmoplejias agudas, el contenido
hiperdenso de la hipofisis o de las cisternas supraselares indica
una apoplejia hipofisaria. Hay que prestar atencion al tamanio
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del seno cavernoso, pues su engrosamiento es indicativo de su
trombosis o tromboflebitis.

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

La TC de perfusion es una técnica rdapida y poco agresiva
que permite discriminar, en pacientes con ictus isquémico,
la penumbra de la isquemia irreversible. La TC de perfusidn
puede predecir la isquemia por vasoespasmo en la hemorragia
subaracnoidea y determinar la reserva cerebral en la estenosis
carotidea. En la TC de perfusion se monitoriza el primer paso
de contraste yodado a través de la circulacion cerebral. 5e
obtienen mapas codificados en color que permiten la medicion
cualitativa y cuantitativa de diferentes pardmetros: tiempo de
transito medio, volumen sanguineo cerebral, flujo sanguineo
cerebral, tiempo al pico. El drea de penumbra presenta un
aumento del iempo de transito medio, con volumen sanguineo
cerebral normal, y el drea de infarto presenta un incremento
del tiempo de transito medio y una disminucidn del flujo v
volumen sanguineo cerebrales fhg 2.3).

Resonancia I'I'Ii'lg_l'léﬂl‘.'.i'l

La aplicacion principal de la RM a la medicina no ha venido
por la via de la espectroscopia, aunque lambién se utiliza en
el dmbito clinico, sino por la posibilidad de obtener imagenes
con organizacidn espacial de los tejidos a parhrdel analisis
computarizado de las sefiales de RM.

Neuroimagen por resonarncia magnetica

La EM permite obtener imigenes engualquier plano del espa-
cio, tanto del cerebro como de la médula. La RM carece de
riesgo conocido por no ulilizar radiaciones ionizantes y, por
tanto, es especialmente interesante en la edad pediatrica y
cuando se trata del seguj.]:ﬁenln de un proceso que requiere
exploraciones sucesivas. La necesidad de inyectar contraste
(sustancias paramagnéticas) para realzar las imigenes es menor
que con la TC, v el riesgo de reaccion anafilictica de estas sus=

Figura 2.3 TC en el ictus agudo. A Arteria cersbral media hiperdensa que indica su
frombosis. B. TC de perfusian. En color verdz, ef drea de penumibra (F) isguémica.
¥ &n coior myo, el drea de infarta (1) establecido.

tancias (gadolinio) es netamente inferior al de las sales de vodo,
aungue se ha descrito una complicacién por uso de contrastes
con gadolinio en pacientes con insuficiencia renal cronica en
fase avanzada v en algunos casos de insuficiencia renal aguda,
conocida come fibrosis neurogénica sistémica. La EM tiene una
resolucion muy superior a la TC, lo que permite la deteccidn
de lesiones de muy pequeno tamano, asi como las de la sustan-
cia blanca (desmielinizacion). El hueso compacto no produce
sefial en la RM, por lo que no hay artefactos que impidan ver
con extraordinaria nitidez las estructuras basales del cerebro
(hipofisis, tallo hipofisario, tronco cerebral y pares craneales).
La RM ha sido decisiva en las enfermedades de la columna y
médula espinal, pues permite, §ih contraste ni riesgo para el
paciente, obtener imagenes de valor diagndstico definitivo.

La RM es muis cara que la TC. La exploracion es mas larga y
son miis los enfermos que sufren claustrofobia v no colaboran
en la exploracion, pero los nuevos equipos van solventando
estos problemas al SEr mis ripidos en la adquisicion de las
imidgenes y mengs cerrados.

Existen curtl:mmdlcacmnr:s parciales o absolutas en pacientes
con marcapasos, desfibriladores, implantes cocleares, estimu-
ladores o grapas quirlirgicas vasculares ferromagnéticas, en
los quela indicacion de la prueba debe plantearse de forma
individualizada.

Los «incidentalomas», en la jerga clinica, son muy frecuentes
con el use masivo de la RM. Los focos de hipersenal o la hiper-
sefial difusa de la sustancia blanca hemisbérica (leucoaraiosis)
son muy frecuentes y su significadp real es incierto, pero
sl son interpretados como lesiones jsquémicas dan lugar a
una gran alarma en el paciente. En ¥de cada 143 exploraciones
se detecta un tumor, de los cuales la mitad son meningiomas
¥ un 20% adenomas hipofisarios. En esos casos como en olros
{aneurismas, malformaciones arteriovenosas}, el diagndstico
anticipado puede ser de utilidad para el paciente. En otros
casos (quistes aragnoideos, quistes de la pineal, hidrocefalia
detenida, anomalia dﬁ{hlan}, el paciente no obtiene ningtin
beneficio, pues la mayor parte de las veces son lesiones no
eV niuuvas Ap.rﬁmmadamenle en 1,/1.000 exploraciones se
detectan lesiones asintométicas de probable esclerosis muiltiple
{v. cap2ll) que hay que vigilar periédicamente.

Lasposibilidades de expansion de la RM parecen ilimitadas
y.continuamente se van introduciendo nuevas secuencias. Las
5qcuem:ias bisicas de un protocolo de exploracidn del cerebro
son una serie en T1 en el plano sagital v dos series axiales en
T2 y FLAIR. La mavyoria de las lesiones (ya sean tumorales,
infeccinsas o inflamatorias) contienen mas agua que el parén-
quima sano y, por tanto, son brillantes en las secuencias T2 v
FLAIR. Una lesion hipointensa (negra) en T2 es calcio, sangre
en fase aguda, aire o tejido fibroso muy pobre en agua. E1 LCR
es hipointenso (negro) en T1 y FLAIR, e hiperintenso (brillante)
en T2. La secuencia denominada eco de gradiente no corrige
los artefactos que se producen por la falta de homogeneidad
del campo magnético entre tejidos y es muy sensible al efecto
paramagnético de la desoxihemoglobina, que detecta como
areas hipointensas consecutivas a hemorragias antiguas (p. j.,
en las secuelas de traumatismos o en la siderosis marginal). La
grasa v la hemorragia en fase subaguda precoz o tardia, que
contienen metahemoglobina, dan una sefial brillante en T1;
para distinguirlas se puede hacer una secuencia especial con
saturacion espectral de la grasa (supresion). Los infartos en fase
aguda pueden pasar desapercibidos en la EM ordinaria, pero
se observan perfectamente en la secuencia de difusion (que se
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suele combinar con la de perfusidn tras contraste intravenoso;
v. cap. 16). Ante la presencia de una lesidén en las secuencias
bisicas, la inveccion de contraste paramagnético queda a cri-
terio del radidlogo, que recurre a ella para mejorar el nivel de
informacion (p. ¢j., detectar mas lesiones en casos de metastasis
o granulomas, o distinguir una lesion inflamatoria [leucoence-
falopatia multifocal] de un linfoma).

Angiografia por resonancia magnética

Las técnicas de angio-RM se clasifican en tres grupos. Las técni-
cas de magnitud o «tiempo de vuelo», las técnicas de contraste
de fase y las técnicas con contraste (fig. 2.4).

Se pueden detectar con facilidad estenosis ¥ oclusiones
arteriales, malformaciones arteriovenosas y aneurismas, fis-
tulas carotidocavernosas y, en general, cualquier patologia
visualizable mediante angiografia convencional. La angio-
EM es particularmente 1til en la deteccion de las trombosis
de las grandes venas o senos durales. Cabe resefiar que estas
secuencias valoran la luz del vaso, pero para la evaluacion de
su pared y de la placa de ateroma son precisas otras secuencias
convencionales o secuencias tras adminisiracion de nanoparti-
culas de hierro, poco usadas en el dmbito clinico. La angio-REM
todavia no desplaza a la angiografia convencional por L1 Menor
capacidad de resolucion, el elevado nimero de exploraciones
no diagndsticas por artefactos o la falta de colaboracién del
paciente, v su limitada accesibilidad.

Resonancia magnética funcional

La EM funcional (RMf) se basa en deos principios: uno fisico
v otro fisiologico. El principio fisico es la diferencia en las
propiedades de la oxihemoglobina, que es diamagnética, y
la desoxihemoglobina, que es paramagnética. El principio
fisiologico es el acoplamiento entre la actividad neuronal y el
flujo sanguineo cerebral. Cuando un.drea cerebral incrementa
su actividad neuronal, el flujo sangiiineo regional también
aumenta, pero lo hace en lal proporcion que la cantidad de
oxigeno (oxihemoglobina) supera las necesidades metabdlicas,

BIFURC.

Figura 2.4 Angiogralia de froncos supraadriicos par RM tras inyeccion intravenosa
de gadalinic. BIFURC., biturcacidn de |a cardlida comon; CCO y CCI, arterias
candlidas comunes derecha & izquierda; CID y Cll, arterias cardtidas inlemas derecha
e izquierda; CMD y CMI, arterias cerebrales medias derecha & izquienda;

WD y V1, arterias vertebrales demecha @ izquierda

por lo que la proporcidn local de desoxihemoglobina se reduce.
Esta reduccion relativa de la demmhemngiobma dalugar a un
cambio de sefial magnética conocida por las ugan BOLD (blood
oxigenation level- r‘.r.'.m’m'h’Jr.f. «dependiente del nivel de oxigeno
sanguineo~). El resultado es que se obtienen imdgenes de
las dreas cerebrales activadas fisiologicamente; por ejemplo, el
area motora al abrir y cerrar la mano contralateral o el drea de
Broca al articular pa]ab ras. Estas imdgenes de funciones cere-
brales «simples» se pueden obtener con los equipos comer-
ciales actuales de 1,5 Tesla. Pero el futuro de la RMf parece
ilimitade cuando ya se utilizan equipos con tecnologia de
adquisicion de imdgenes ultrarripidas y campos magnéticos
de 3-4,7 Tesla.

Espectroscopia por resonancia magnética

A diferencia de la RM gonvencional en la que la sefial de reso-
nancia se organiza espacialmente para obtener una imagen
anatomica, en la @spectroscopia por RM (ERM) la senal se
organiza en frecuencias de precesion, con diferentes picos en
distintos puntas'del espectro en funcidn de su desplazamiento
quimico. El grado de desplazamiento depende del mimero y
tipo de dtomos v es practicamente tnico para cada estructura
mglecular. La principal limitacion de la técnica és su escasa
sensibilidad, ya que solo consigue demostrar metabolitos con
una concentracion superior a 1 nM.

La EREM de protones (H 1) es la habitual en glinica. Se obtie-
nen datos sobre las concentraciones de creatina y fosfocreatina,
marcadores del estado energético (que@efectos practicos se
ha considerado tradicionalmenté.el"mas estable), colina,
N-acetil-aspartato (NAA) —marcador neuronal—, micinositol
—marcador glial—, lactato y olras sustancias. Los programas
de posproceso convencionales no permiten una cuantificacién
absoluta de la concentracion de los metabolitos, por lo que se
realiza un andlisis semicuantitalivo estableciendo relaciones
entre las dreas de los pices.

El pico de NAA es mayor que el de creatina y se reduce
cuando existe uma degeneracion neuronal o axonal, lo que a
veces permite d€fectar anomalias cuando todavia la imagen
convencipnal es normal; por ejemplo en los focos epiléplicos,
en la sustancia blanca normal en las enfermedades metabolicas,
enfermedades desmielinizantes o en enfermedades degene-
rativas. El pico de lactato refleja la glicolisis anaerobia v estd
elegado en las encefalopalias mitocondriales y, junto con los
lipidos, en las lesiones inflamatorias y necrosis. La colina refleja
un incremento en el recambio (furnover) de membrana y se
relaciona con la celularidad. El pico de colina se eleva en todos
los tumores y se relaciona con el grado de malignidad. El pico
de los lipidos aumenta en las metdstasis, los linfomas v en las
dreas necrdticas de los glioblastomas.

En la ERM del fosforo (P 31) se obtienen datos del metabolis-
mo energético y de la produccion de ATP a partir de los picos
del fosfato inorganico v de la fosfocreatina, y de los cilculos
de la concentracion de ADP y del potencial de fosforilacidn.
La espectroscopia del fosforo se puede practicar para estudiar
tanto el metabolismo energético cerebral como el del musculo.

Resonancia magnética de difusion y perfusion

La EM de difusion (EMd) detecta el movimiento aleatorio o
browniano de las moléculas de agua en las diferentes direc-
ciones de gradlemr_ del campo magnético. También detecta el
edema citotoxico intracelular donde la movilidad del agua estd
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restringida. La RMd se obtiene en pocos segundos mediante
secuencias ultrarrapidas, v su principal aplicacion practica es la
deteccidén muy precoz de la isquemia cerebral, pero también es
muy sensible para observar abscesos, encefalitis en fase aguda,
enfermedad de Creutzfeldi-Jakob, edema citotdxico secundario
a crisis epilépticas o enfermedades metabdlicas (como en el
sindrome MELAS); para diferenciar las dreas tumorales de
mayor celularidad, estudiar placas de esclerosis miiltiple o
valorar la degeneracion corticoespinal en la esclerosis lateral
amiotrofica, entre otras.

La BM de perfusion (RMp) mide la alteracion de la sefial de
REM, habitualmente en secuencias EPI T2 al paso de contraste
paramagnético por el lecho capilar cerebral. Se obtiene con
secuencias ultrarripidas v proporciona diferentes datos del
estado hemodindmico del cerebro, como tiempo de trinsito
medio, volumen sanguineo o flujo sanguineo, aunque a dife-
rencia de la tomografia por emision de positrones (PET) los
valores obtenidos no son absolutos.

La combinacion de EMd y RMp permite diferenciar la zona
de isquemia establecida de la zona de «penumbra» potencial-
mente reversible, y ayuda a seleccionar los pacientes candidatos
al tratamiento fibrinolitico {v. cap. 16).

Resonancia magnética de transferencia
de magnetizacion

La EM de transferencia de magnetizacion (RMim) se basa en
procesos de intercambio submolecular de energia ent:;ié';ios
compartimentos con los protones de agua fijos, ligados a macro-
moléculas y de agua libre. Por ahora su principal aplicacidn cli-
nica es el estudio de la desmielinizacion y de la digenfracifm
axonal, de origen tanto téxico comao mﬂal:nﬂ;ﬂn (esclerosis
muiltiple) o infeccioso (VIH, leucoen alia multifocal pro-
gresiva). En el estudio de la esclerosis mi le tene un interés
especial, porque al ser una técnica que ﬁi'r‘mluce datos exactos
v que se puede aphcar al conjunta del encéfalo, permite un
seguimiento preciso de la evolucidn de la enfermedad. También
se aplica en las secuencias vasculares de tlempﬂ de vuelo, para
disminuir la sefial de fnrndu dEl parénquima cerebral.

Resonancia magmm:a con tensor de difusion:
traclografia

Esta técnica p&mﬁte la identificacion de los principales tractos
de fibras da ‘sustancia blanca de asociacion intrahemisférica, v
comisurales y de las fibras de proyeccion. ,

Ademas de explicar in vive los sindromes de desconexion
clisicos, esta técnica abre vias para la explicacion de defectos
cognitivos o neuropsicologicos por alteraciones del desarrollo
o degeneratwos También permite planificar intervenciones
quirdrgicas (tumores, epilepsia) para producir las menores
secuelas posibles.

Angiografia

La angiografia clisica consiste en la visualizacion de las arterias
v venas del cerebro y de la médula mediante su opacificacidn
con un contraste }rndadn La técnica mas habitual es la del
cateterismo a través de la arteria femoral. Los contrastes no
idnicos actuales se toleran muy bien, salvo por la posibilidad de
que se produzca una reaccion anafilictica. Esta contraindicada
de manera absoluta si hay alergia conocida a los contrastes

%

vodados, v debe practicarse con extrema precaucién v con
todas las medidas de reanimacidn a mano en los pacientes
con reacciones alérgicas de otro tipo. El paciente debe estar en
ayunas, ¥ es conveniente una leve sedacidn. En los nifios y per-
sonas que no colaboran es imprescindible la anestesia general.
La angiografia comporta un riesgo de mortalidad inferior al

1% y de morbilidad que debe ser inferior al 2%; la morbilidad
grave con déficit neuroldgico debe ser inferior al 1% incluso
en los paclenhs ateromatosos con mas riesgo natural por su
enfermedad de base. La morbilidad va directamente ligada a
la experiencia del operador, al mimero de arterias exploradas
¥, por tanto, a la duracion del examen.

Las mmpilcamenﬁm&sfmcumb son: hematomas en el lugar
de la puncidn, espasmos o trombosis de la arteria puncionada
v embolias cerebrales. Los pacientes deben ser vigilados estre-
chamente en las horas siguientes a la angiografia en previ_'-:idn
de E-s.asmmplu:acmn:&P,Es raro que un hematoma local requiera
evacuacion; las HDmbm]s femorales con m:luerrua aguda de la
pierna r{:qu.lerq&;la consulta inmediata al cirujano vascular v,
eventualment®, la trombectomia o trombdolisis. Las embaolias
cerebrales se pueden tratar con vasodilatadores (nimodipine) y
anticoagulacion con heparina si se identifican en los primeros
minuies, v también se puede hacer una fibrindlisis local.

Para la arteriografia cerebral se cateterizan las arterias card-
tidas y vertebrales. Segiin la indicacion pu&d&ser suficiente
inyectar solo una arteria, pero frecuentemente Ray que inyectar
varios troncos, incluso los cuatro, y a vecesstambién las caroti-
das externas y otras ramas extracrangalgs. Estos casos son los
pacientes con estenosis arteriales v circulacion colateral com-
pleja, malformaciones arteriales orarteriovenosas, meningio-
mas, fistulas durales o carotidecavernosas, tumores glomicos,
etc., donde es preciso un conocimiento muy preciso de la vas-
::ularl.zamén de la lesion :pgl"h tomar una decision terapéutica,
sea endovascular, quln'irglca o combinada.

La arteriografia medular es técnicamente mis compleja
porque las aferencias@ la médula son miltiples, a través de
arterias radic edulares que salen de las vertebrales v de
las intercus!alﬂ%e ambos lados, y requieren, por tanto, la
cateterizacion de muiltiples pediculos. Las indicaciones de
ang;tqgraﬁ'a medular son muy selectivas en el caso de sospecha
de malformaciones vasculares intradurales o extradurales v de
algimos tumores intramedulares (hemangiomas).

b
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El tratamiento por via endovascular se ha consolidado como
una primera opcion en: a) los aneurismas (todavia sin romper
o en la fase aguda de la hemorragia) para taponar la cavidad
del aneurisma mediante la introduccion de muelles (coils);
b} algunas trombosis venosas de los grandes senos para inyeccion
de tromboliticos localmente o para trombectomias mecdnicas, y
c) muchas malformaciones arteriovenosas (sobre todo en las fis-
tulas durales) para la oclusion de las ramas aferentes mediante
materiales plasticos. En ciertas condiciones es una alternativaa la
cirugia en las estenosis arteriales mediante la colocacion de stents.
Esde ayuda en el acto quinirgico de aneurismas gigantes, algunas
malformaciones arteriovenosas v tumores de la base del craneo.

En este momento, las técnicas de trombectomia mecanica
con o sin tratamiento simultineo de las estenosis arteriales
mediante colocacién de stents han pasado a un primer plano
en el tratamiento del ictus isquémico.
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Tomografia por emision de positrones

La PET cerebral se basa en la obtencién de imagenes de la dis-
tribucion tridimensional que adopta un radiofirmaco emisor de
positrones, mediante la deteccion simultinea por dos detectores
de dos fotones ¥ emitidos por el paciente, producto de una
aniquilacién entre un positron (e+} emitido por el isétopo y un
electron (e-) cortical del cuerpo del paciente.

En general, se utilizan radiofirmacos con isotopos de vida
media relativamente larga, como la 18F-fluorodesoxiglucosa
(18F-FDG), que reflejan el metabolismo neuronal. Lm is0to-
pos de vida media muy corta (oxigeno v carbono) pcrmtton
estudiar el flujo sanguineo cerebral regional v la extraccidn
lr.u:a] de oxigeno, pero requieren disponer de un ciclotrén.

Se puede marcar el almacenamiento de dopamina mediante
]H-{Eunmdnpa {fig. 2.5), los receptores dopaminérgicos D1
y D2 mediante 11C-racloprida, los receptores opioides con

Mucled caudado

Putarnen

Figura 2.5 Meumimagen funcional de kos ganglios basakes. A. Imagen anatos

el transporte nigroasiriado de dopamina.

ca en la AM. Obsérvese gue la
tndas las demis pruebas. B. PET-FOG. Imagen del metabolismo newonal. €. SPECT-IBA. Imapen de los receplares D2, 0. PET-flunrodo

11C-diprenorfina y los benzodiazepinicos con 11C-flumazenilo.
La captacién cerebral de 11C-metionina es un indice de malig-
nidad en los tumaores cerebrales. La PET ayuda al diagnéstico
diferencial entre una recidiva tumoral o una radionecrosis, v
también entre un tumor y un absceso.

La PET-FDG cerebral permite detectar el incremento metabé-
lico producido en estructuras corticales y subcorticales durante
tareas especificas, por lo que es una herramienta esencial en los
estudios neuropsicolégicos en condiciones normales v patolé-
gicas. La PET-FDG detecta dreas hipometabélicas en los focos
de isquemia, o en los focos epilépticos en estado intercritico
v en el fendmeno de la diasquisis (el hipometabolismo en un
area conectada con olra lesionada, por ejemplo en las cortezas
frontoparietales en una lesion talamica).

Es una regla general que la PET detecta los defectos meta-
bolicos, cua ndn la neuroimagen (TC o EM) es aiin normal,
como es el caso de algunas demencias o como en el insomnio
letal familiar, en &l que se detecta el hipometabolismo talamico

magen del nicles caudado y del putamen se identil

pa_ E. SPECT- DaTSCAN que refleja
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meses antes del comienzo de la clinica. En las demencias, el
hipometabolismo se correlaciona con la clinica y las bases neu-
ropatoligicas del proceso y asi, afectan a la regidn frontal en
el corea de Huntington y en las demencias frontotemporales,
mientras que interesa a las dreas temporoparietales asociativas
en la enfermedad de Alzheimer.

Pero el interés principal de la PET cerebral es su capacidad
para obtener una «imagen molecular» con la que se detecta el
depasito de las proteinas anormales en fases presintomaticas
o precoces de una enfermedad neurodegenerativa.

La enfermedad de Alzheimer se caracteriza por el depasito
cerebral de f-amiloide extracelular v de agregados de proteina
T intracelulares. Un depdsito incrementado de amiloide en un
paciente con deterioro cognitivo leve le confiere una probabi-
lidad de tres a cinco veces mayor de progresidn a enfermedad
de Alzheimer. Una PET amiloide negativa se asocia con un
menor riesgo de progresion a demencia. Los trazadores de
amiloide aprobados por el Ministerio de Sanidad en Espania
son Amyvid® (18F-florbetapir) (v. fig. ¢2.2), Neuraceq® (18F-
florbetaben) v Vizamyl™ (18F-flutemetamol), que aportan una
informacion similar.

La patologia 1 estd intimamente relacionada con la disfun-
cién neuronal v la neurodegeneracidn en la enfermedad de
Alzheimer y en otras demencias. La neurcimagen PET-t esta
menos desarrollada que la PET amiloide. Se esta investigando
un nuevo radiotrazador, el 18FAV-1451, que ha mostrado una
alta unidn selectiva a los agregados de proteina .

En resumen, la PET puede considerarse un marcadoresen-
cial en la enfermedad de Alzheimer desde las fases pmd.mwucas.
o precoces con el depdsito de amiloide hasta la fase neurodege-
nerativa con el depdsito de 1y el hipometabolismo en la FDG.
Este papel de biomarcador se extiende a se:'u:_t:p:ﬂ'::mg,adn de
la eficacia en los ensayos clinicos de firmacos que retiren el
amiloide {anticuerpos monoclonales)que impidan su sintesis
(inhibidores de la fi-secretasa) o gque sean antagonistas de la
fosforilacién v plegamiento de la'w. -

Tomografia por emision de fotén simple

La tomografia por &mls.lﬁh de foton simple (SPECT) es una
técnica tomogrifica ( en la deteccion de los fotones (un
solo rayo 1) que emite un radlmsulnpu, generalmente yodo-123

o tecnecio-99, U‘hhza una gammacimara de una o varias

cabezas d.etnqtgms Los isdtopos son de vida media relativa,

mente larga g'ﬂe produccidn industrial, por lo que la SP’ECT
es mucho mas barata y accesible que la PET.

La hexamehipmpllennamma oxima (HMPAO) es muy llpu-
soluble v atraviesa la BHE, lo que permite que el radidtrazador
se distribuya de forma proporcional al flujo sanguineo cerebral.
Una vez inyvectado el producto es inerte, porloque las image-
nes revelan el estado del flujo en el momento de la inyeccitn,
no en el de la adquisicion de la imagen, que puede demorarse
hasta 2 horas después. La SPECT tiene menos capacidad de
resolucion que la PET y su informacion es semicuantitativa.

La SPECT-HMPAO puede detectar dreas de disminucion
o aumento del flujo, aunque no puede determinar el estado
del metabolismo oxidativo. Los focos epilépticos tienen dis-
minucion del flujo en los estados intercriticos y lo incremen-
tan mucho durante las crisis; esta aplicacion es 1til en el
estudio prequirtrgico de las epilepsias. La SPECT-HMPAD
puede detectar el fendmeno de la diasquisis. También puede
detectar dreas de acumulacion del trazador por rotura de la

BHE en el caso de fistulas arteriovenosas, perfusidn de lujo
o circulacion colateral de infartos agudos, tumores primarios
0 metistasis, etc.

Mediante otros ligandos, la SPECT es aplicable al diagnistico
de la enfermedad de Parkinson y de otros parkinsonismaos.
Gracias a un andlogo radiactivo de la cocaina (yodo-123-
ioflupano o DaTSCAN) (v. fig. 2.5) se puede valorar la densidad
del ransportador de dopamina en el estriado, lo cual refleja, a
suvez, el estado de la via dopaminérgica nigroestriada. Todas
las enfermedades con degeneracion nigrica (parkinsonismos)
presentan un déficit en esta via dopaminérgica. Mediante
otros ligandos (yodo-123-benzofurano [IBF] v yodo-123-
benzamida [IBZM]; yudu-'l.‘!ﬂ-&é’nida v epideprida) se puede
evaluar el estado de los receptores dopaminérgicos D2 que
son de localizacidm postsinaptica (v. fig. 2.5). Esta prueba
permite distinguir a la enfermedad de Parkinson en la que
el estriado y sus reegglures D2 eskin intactos (incluso sobre-
expresados) de les parkinsonismos como la atrofia multisis-
témica o la parﬁhsm supranuclear progresiva, en los que la
lesion dr_gcngﬁﬂwa del estriado conlleva la desaparicion de
los receptores D2.

Dhm trazadores permiten el estudio de distintos receptores:
semtgmérglcna 5-HT2 (yodo-123-ketanserina y yodo-123-
RW:Q}, colinérgicos muscarinicos {vudn-ll?--qumudldmﬂ
yndﬂ -benzilato) v benzodiazepinicos (vodo-123-iomazenil),
pero no se usan en la practica ordinaria,

=y
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Biopsias
Biopsia de nervio

Varios nervios sensitivos sun -:m:eq-lbles a la biopsia nerviosa
CON 85CASAS mnqecuencmspara el paciente. Solo muy exx:r:-pc:&
nalmente se biopsia un nervio motor, Si la biopsia del nervio es
fascicular, es decir,gt ¢ no se corta todo el tronco del nervio
sino solo algunes de fasciculos, el déficit sensitivo residual
es minimo. A pesar de ello, se debe advertir al paciente de ese
riesgo y de la posibilidad de que le quede un neuroma doloro-
so. Generalmente se biopsia el nervio sural detras del maléolo
externoidel tobillo. Se puede bmpsmr el mismo nervio en el
tergip medio de la pierna, v con la misma incision tomar una
bippsia del miiscule peroneo corto. También se puede biopsiar

} %rama dorsal sensitiva del nervio radial en el antebrazo.

La biopsia se debe hacer con mucho cuidado para no produ-
cir artefactos por aplastamiento o estiramiento de las fibras. El
segmento del nervio extirpado se divide en varios fragmentos y
se procesa para microscopia optica y electrénica, fibras separa-
das e inmunohistoquimica. Ademas del estudio descriptivo se
deben hacer histogramas de las fibras; el didmetro, la densidad
v el niimero de las fibras mielinicas se pueden estudiar en los
cortes semifinos, v las fibras amielinicas en microfotografias de
los ultrafinos; 1a longitud de los segmentos y su relacion con el
didmetro de las fibras se estudian en las fibras separadas. Todas
estas lécnicas son caras, sobre todo porque llevan mucho tiem-
po de personal especializado, por lo que explotar al maximo
una biopsia nerviosa solo estd al alcance de laboratorios bien
dotados.

La biopsia nerviosa tiene varias limitaciones. En primer
lugar, la escasa representatividad que pueden tener las lesiones
o cambios observables en un pequefo fragmento de un nervio
sensitivo distal en muchas neuropatias que son de predominio
motor y proximal. Asimismo, en personas de edad es dificil
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distinguir las lesiones degenerativas de las producidas por el
envejecimiento. Ademas, los hallazgos de la biopsia nerviosa
son inespecificos en muchas polineuropatias axonales que pue-
den ser diagnosticadas por el cuadro clinico, el EMG-ENG y el
laboratorio; por ejemplo, la polineuropatia diabética, urémica,
alcohélica, porfirica, por firmacos o toxicos. En todos estos
casos, la biopsia nerviosa no estd indicada salvo en medios
especializados o con programas de investigacion. Incluso en
muchas polineuropatias familiares el diagnéstico clinico y
neurcfisiolégico v, en muchos casos, genético, es suficiente
parala prictica cotidiana. La biopsia nerviosa puede sustituirse
por la de piel para estudiar los pequefios ramos nerviosos
de la dermis. Esto es 1itil en los pacientes con polineuropatia
sensitiva de fibras finas, en la que confirma la disminucién o
ausencia de las fibras terminales intradérmicas. En los pacientes
con polineuropatias hereditarias también permite su analisis
molecular, En las polineuropatias por anticuerpos frente a la
glucoproteina asociada a la mielina (anti-MAG) se pueden
detectar por inmunchistoquimica.

La biopsia nerviosa esiitil en las polineuropatias subagudas
con sospecha clinica de polirradiculoneuritis inflamatoria des-
mielinizante o por paraproteinemia. Las imdgenes histologicas
son diagndsticas en la panarteritis nudosa, la crioglobulinemia,
la intoxicacion por n-hexanos, la lepra, la amiloidosis y las infil-
traciones linfomatosas o neoplasicas, o por citomegalovirus.
También la polineuropatia axonal gigante o la polineuropatia
con hipersensibilidad a la compresion ofrecen imagenes his-
tologicas altamente especificas. En las leucodistrofias y neﬂ-
pidosis con participacion del nervio periférico {adrenoleuc
trofia, leucodistrofia metacromatica, enfermedad de Krabbe,
enfermedad de Fabry, enfermedad de Gaucher, enfermedad de
Miemann-Pick, etc.) también se encuentran hall s caracteris-
ticos, pero el diagndstico bioquimico o 'genético suele ser mas
sencillo.

Biopsia muscular

Es muy importante seleccionar bien el miisculo que se vaa
biopsiar, dada la relativa selectividad lesional de algunos pro-
cesos. Puede ocurrir que se ﬁnpste un musculo sano o con
lesiones minimas, ¥ no mz:ﬁel procedimiento para nada. Es
conveniente asegurarse: de que el misculo que se va a biopsiar
esté afectado clinicamente (p. ej., porque estd débil, presenta
atrofia o es dnh}n:g__u} o electromiograficamente. En este tltimo

2

CAS0 65 preferibbg‘(ﬁ biopsiar el misculo estudiado por EMG, &

pues se puede“n encontrar artefactos por la puncmn del elecs v
trodo (necrosis e infiltraciones inflamatorias), sino su hu_mm
logo en la otra extremidad, puesto que lo habitual en Irmdms
procesos es que la afectacion sea aproximadamente simétrica
en ambas extremidades. También las técnicas de iu‘fﬁgen (TCo
EM]) ayudan a seleccionar el miisculo para la l:uppsm

Mo se deben biopsiar miisculos demasiado enfermos (gran-
des atrofias o sendohipertrofias), pues los hallazgos seran ines-
pecificos (fibrosis v degeneracion grasa).

A veces no se precisa planear una biopsia muscular especi-
ficamente, sino que se puede aprovechar otro acto quirirgico
para hacerla; por ejemplo, una correccion estética de la ptosis se
aprovecha para biopsiar el musculo tarsal del pirpado en una
sospecha de miopatia ocular, o una biopsia de un musculo inter-
costal durante la imectomia de una miastenia, 0 de un musculo
paravertebral durante la correccién de una escoliosis, o de un
miisculo de la pierna durante una intervencion ortopédica.

En condiciones normales, la biopsia se puede hacer a cielo
abierto o mediante puncidn. Cada una de las técnicas tiene sus
venlajas e inconvenientes. La ventaja de la biopsia abierta es la
buena muestra que se obtiene v que garantiza mejores estudios
histologicos; el inconveniente es que es mas cruenta y deja
una cicatriz. Es dificil que el paciente acepte repetir la biopsia
abierta si se necesita seguir, histologica o bioquimicamente, la
evolucion del proceso (p. ej., en una polimiositis o sarcoidosis,
0 en una miopatia congénita o metabdlica). En la biopsia con
aguja la muestra es mas pequeiia y permite estudios histoqui-
micos o ultraestructurales, pero puede no ser suficiente para
histologia convencional; a cambin es mucho menos cruenta y
nao deja casi cicatriz, por lo que n?fjﬁés facil obtener muestras
de mas de un miisculo e incluso su repeticicn.

El fragmento de misculo se debe procesar inmediatamente
para evitar artefactos, y se deben hacer estudios de micros-
copia optica convencional, histoquimica, microscopia elec-
trinica, !nmunnhhtnquirmm bioquimica e histogramas de los
diferentes tipos de fibras en la histoquimica. Al igual que en
la biopsia nﬁnw el procesamiento de una biopsia muscular
para su maximo rendimiento es muy costoso.

La bigpsia muscular estd indicada en practicamente todas
las enfﬁﬂnedades del misculo. Sirve para el diagnostico
di!m&al si no se ha alcanzado por olros métodos, entre las
atrofias neurigenas v las miopdticas. Los hallazgoshistoldgicos
en muchas distrofias musculares son 1m3pec1&::m (cambios
degenerativos y regenerativos), pero evitanCometer errores
con otros procesos, especialmente con mmpaﬁas metabdlicas o
inflamatorias. La biopsia muscular es daclswa en la orientacion
de todas las miopatias congénitas en las mlopahas inflamatorias
v en las de base metabdlica o pnre_;l.fennedad mitocondrial. La
dlspmfblildad de uunu:mhlstu{pmucas para muchas proteinas
permite el diagndstico pre:].m de la mayoria de las distrofias
musculares. Las indicaciones de la bmps:a muscular estin dis-

minuyendo en algunas trofias o miopatias metabdlicas en las
que se conocen las bases'genéticas v el diagndstico se alcanza
por estudio genéﬁ o 0 metabalico.

Biopsia cerebral

La bu:rps_la cerebral se plantea en dos situaciones distintas. En
prn.mw]ugar, ante una lesidn focal, expansiva o no, tinica o nil-
hple en cuyocaso la biopsia es de gran utilidad diagnastica, se
pr*tlca a menudo y no plantea problemas éticos especiales. Y
en segundo lugar, ante una enfermedad cerebral degenerativa
o difusa no diagnosticada por otros medios, la cual plantea
problemas éticos v practicos importantes.

En las lesiones focales, la trayectoria y la toma de biopsia se
realizan habitualmente mediante estereotaxia. La EM funcional
y la tractografia son titiles para calcular el riesgo de lesién neu-
roldgica y elegir la zona mds segura de biopsia. Enla biopsia de
una lesion heterogénea (p. ej., sospecha de glioblastoma multi-
forme) es importante evitar las zonas necroticas y seleccionar
las dreas que puedan tener mayor grado de malignidad (con la
ayuda de la imagen y la espectroscopia cerebral).

En el caso de las enfermedades degenerativas, la biopsia
cerebral se lleva a cabo muy infrecuentemente. Por razones
éticas, solo esta indicada en casos especiales en los que el
diagnostico no se puede alcanzar por otro medio, y se cree
que de él se pueden derivar consecuencias pricticas benefi-
cipsas para el paciente que justifiquen la biopsia; la curiosi-
dad del médico o una confirmacion diagnostica de interés
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cientifico no son base para una biopsia cerebral. Se debe
obtener el permiso escrito de la familia o responsables del
paciente debidamente informados. 5i la enfermedad cortical
es difusa, la biopsia cerebral se suele tomar del polo frontal
derecho, a no ser que el cuadro clinico o la neurcimagen acon-
sejen ofra drea cortical, siempre y cuando no sean las dreas
primarias motoras, sensitivas o del lenguaje. En la prictica
solo se practican biopsias corticales de algunas demencias y
generalmente por razones especificas, como cuando se trata
de una persona joven con evolucion muy rapida v se teme
dejar de diagnosticar un proceso curable. Una limitacién
adicional de la biopsia cerebral en las demencias es ¢l riesgo
de transmisién de una encefalopatia espongiforme a través

del instrumental a olro paciente que se opere después. Esta
iatrogenia estd bien documentada, y es imprescindible una
adecuada esterilizacion del material después de la biopsia de
cualquier demencia (v. cap. 32).

Otra posible indicacién es una leucoencefalopatia difusa o
extensa para distinguir que son tratables, como una

procesos
encefalitis, una vasculitis del SNC o un linfoma difuso. También
puede ser necesario biopsiar alguna meningitis cronica no
diagnosticada porla bactendogia En el caso particular de las
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Preguntas

1. La lentificacidon de las velocidades de conduccidn nerviosa
distingue a una de estas enfermedades frente a las otras:

a. Miastenia.

b. Distrofia de Duchénne.

¢. Enfermedad de Charcot-Marie-Tooth.

d. Enfermedad de las motoneuronas.

2. La sensibilidad de una prueba diagndstica:

a. Determina el nimero de falsos positivos.

b. Determina el nimero de falsos negativos,

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

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

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

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

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

¢. Las proteinas totales alcanzan 20-40 mg por cada
100 ml.

d. El niimero de células debe ser inferior a cinco.

4. ;jCuil de las siguientes no es una contraindicacién absoluta

para la puncién lumbar? ‘ﬁ"

a. Glioblastoma multiforme con datos de herniagion
cerebral.

b. Meningitis con datos clinicos de dmh% pero
neuroimagen normal.
¢. Sospecha de hipertensidn um-ax:rarﬂl idiopédtica.

d. Infeccidn cutinea en zona de

5. De las siguientes afirmaciones solo una es clerta:
a. Las fibrilaciones son visibles él%.r_‘menlﬂ a simple

vista.

b. Las fasciculaciones sdndemrgas de fibras musculares
aisladas.

¢. La descarga miotdr puede observarse en algunas
canal

d. Las fascu:ulmana’. s0mn stempre pﬂtﬂl{&gma&

s en los procesos desmielinizantes. d
b. El electmmmgrama de fibra aislada es Gtil para el @
diagndstico de la miastenia grave, - »
c. El reflejo H es un reflejo monosindptico que se e
afectado en caso de lesiones de la rafz 515, "%
d. Los potenciales evocados somestésicos ng se ven
afectados en las lesiones medulares. ¥
7. ;Cudl de las siguientes téenicas de neurcimagen tiene
mayor sensibilidad para detectar alteraciones de los vasos
intracraneales?
a. Angingrafia por resonancia cerebral.
b. Angiografia por tomografia computarizada.
¢. Ecografia Doppler transcraneal.
d. Angiografia intraarterial.

B. ;Cudl de estos datos es anormal en el andlisis del LCR?
a. 4 linfocitos/ ml.
b. 40 mg proteinas/ml.
c. 50 mg glucosa/ml.
d. 5 polinucleares/ml.
9. ;En cudl de estos procesos se pueden observar bandas
oligoclonales de IgG en el LCR?
a. Meningitis agudas.
b. MNeurosifilis.
€. Meningitis carcinomatosa.
d. Encefalomielitis aguda diseminada.

Respuestas L

1. Correcta: ¢ La velogidad de conduccitn nerviesa estd
reducida en la enfermedad de Charcot-Marie-Tooth, que
£5 una poline itia familiar. No estd lentificada en los
otros supuestos, son enfermedades musculares o de
las motoneuronas.

2. Cortecta: c. Lasensibilidad de una prueba diagndstica
pnadim idad de un test o prueba complementaria
de dgcte:ta.r a individuos con la enfermedad. Por ello,

ﬁlm sensibilidad es el primer requisito que tiene que
lir una prueba de cribado en la poblacidn general,
3 el fin de no tener numerosos falsos negativosy

3. Correcta: . Los hematies crenados no a ten el LCR
normal Aparecen tipicamente en casmd& hemaorragia
subaracnoidea.

4. Correcta: c. Aunque existe el riesgo ﬁg‘bﬂmphcamms,
la puncidn lumbar no estd contraindicada de manera
absoluta en pacientes con r cerebri o
hipertension intracraneal begigna, pues es a la vez una
herramienta diagndstica &‘ﬁt ocasiones, terapéutica. En los
otros supuestos hay una contraindicacion absoluta.

5. Correcta: c. La desgp,fga mioténica puede observarse
en algunas ca y en la distrofia miotdnica.

Las ﬂb‘fllﬂ.ﬂlﬂl‘#’s n visibles v tinicamente pueden
de-lnc-l—argc arte giecl:mmmgrama Las fasciculaciones
s orginat una unidad motora y pueden ser
fisiolGgicas.

6. Correcta: d. Los potenciales evocados somestésicos (PES)

Eﬁ? itiles en la deteccidn de lesiones medulares, en
wespecial en aquellas que afectan a la via cordonal posterior,
\":i Correcta: d. A pesar de los adelantos técnicos, la

angiografia convencional ain no ha sido desplazada
en cuanto a su capacidad para detectar lesiones del
sistema vascular intracraneal. Son otros motivos como su
accesibilidad o riesgos los que hacen que la angiografia por
resonancia magnética o por tomografia computarizada se
realicen cada vez con mayor frecuencia.

8. Correcta: d. Los leucoditos presentes en el LCR normal son
linfocitos v la presencia de polinucleares es patolégica.

9. Correcta: b. Las bandas oligoclonales de IgG se observan
en diversos procesos disinmunes o infecciones que se
recogen en el cuadro 2.1
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Respuestas y latencias

Normnal =10 m/s =30 mys

}

! -,
ra 2.1 Representacion esquematica de kas respuestas wmlulﬁgim& del reflejo de aclusion pakpebral (blink reflex).

Elsevier. Bolocopiar sin auborizacian es un delita.

2 Figura e2.2 PET cerebral-florbetapir. A. Resultado negativo: mujer de 67 anios con deteriom cognitivo progresivo y antecedentes de depresidn bajo tratamiznte
antidepresiva. B. Resultado positiva: mujer de 60 afos con deterioro cognifivo ligere compatible con enfermedad de Alzheimer. (Por contesia def Or. Jawer Arbizy,
Departarmentn de Medicing Nuclear, Clinica Universilaria oe Mavarra.)



