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Trastornos motores

4. C. Gamez-Estebam, |. Bouco, J. J. Zamranz

Introduccion

Este capitulo es extraordinariamente complejo, porque pro-
ducir movimientos de todo tipo, voluntarios, automaticos y
reflejos, es una-de las funciones basicas del sistema nervioso,
tanto central come periférico, lo cual exige, como en otras
ocasiones, que el sistema nerviose funcione perfectamente
integrado en «un todaos.

Recuerdo anatémico y fisiolégico

El gje basico de la regulacion motora esel sistema corticoes-
pinal, que asocia las dreas moloras primarias (motoneurona
superior) con el asta anterior de la médula (motoneurona infe-
rior y unidad motora). Sobre ese eje bdsico achian una serie de
sistemas neurales para modular todos los tipes de funciones
motoras del organismo:

= Launidad motera comprende el conjunto de cada
neurona motora, su axdn v las fibras musculares a las
que inerva. La umnidad motora se integra en cada nivel
segmentario ¢on las neuronas motoras gamma y las
interneuronas para dar soporte a las funciones reflejas
basicas.de la médula espinal y del tronco cerebral
(fig. e3.TH

= Los sistemas descendentes de la corteza motora primaria
y del tronco cerebral, cuvo componente mds imporkante
fisioldgicamente es el procedente de las neuronas
gigantopiramidales del drea motora primatia {aunque
numéricamente solo representa un pequefie’contingente
de la via corticoespinal).
Los ganglios de la base.
El cerebelo.
Una integracicn cortical en la que intervienen, ademas
del drea motora primaria, otras dreas corticales {area
premotora, area motora suptementaria, drea parieml
sensitiva primaria, areas pﬁrictaieﬁ asociativas). Las
lesiones en este nivel dan lugar a alteraciones complejas
de los programas motores tanto de los movimientos
intencionales como de los aprendidos (v. cap. 11,
wApraxiass).

i 2N 3. Elsevier Espana, 51U, Reservados todos los derechos

Esta division simple es Gfil en clinica, puesto que los signos
v sintomas clasicos permiten localizar 1a lesion y facilitan el
diagnéstico. Las bases de la semiologia son, en gran parte,
empiricas y estin soportadas por la experiencia yla correlacion
clinico-patologica sin un fundamento fLL-Jc-pam]ug:lco preciso.

Las lesiones de la unidad motora y del sistemia corticoespinal
se traducen en parilisis de distintas caracteristicas (tabla e3.1),
mientras que las lesiones en los ganglios basales, en el cerebelo
¥ en sus conexiones con la sustancia reticular se expresan como
trastornos del tono muscular y dela*postura, de los reflejos y
de la modulacién del movimiento, pero no como verdadera
debilidad motora. En la tabla £35.2 se hace un resumen de los
principales sintomas y signgs motores de acuerdo con el nivel
anatomico de la lesion.

Trastornos défa unidad motora

La unidad metata comprende cada motoneurona inferior, su
axony las fibras musculares que inerva, ademas de la unién
o sinapsis neuromuscular. Hay trastornos o enfermedades
selectivas de cada uno de esos elementos (tabla 3.1}, que tie-
rign sintomas o signos comunes, por ejemplo, la debilidad
muscular o la hipotonia, mientras que otros son diferentes
entre ellos y dan lugar a sindromes que permiten su diagnis-
tico (tabla 3.2).

Sintomas y signos principales
Fasciculaciones

Son contracciones de unidades motoras aisladas. Se manifies-
tan a través de pequefios saltos irregulares de una parte de
los muisculos (video 3.1). Se observan en reposo ¥ pueden
incrementarse tras la activacion voluntaria o la percusion
suave del muscule. No producen desplazamiento articular,
salvo en los dedos de los pies v las manos. Las fasciculacio-
nes no siempre son patolégicas v se observan en situaciones de
estrés, fatiga, abuso de estimulantes; etc. (fasciculaciones
«benignas»). Ocurren sobre todo en los pirpados, las manos
v los gemelos. Es propio de las fasciculaciones benignas que
se trate de un hallazgo aislado ¥ que no se acompanen de
atrofia, debilidad o alteraciones de los reflejos. Las situaciones
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Poliomielitis: aguda Fasciculaciones, mioguimia, fibnlaciones

Afrofia muscular espinal Calambres
Enfermedades de las motonauronas Seudomictania
Axdin Neuropatias periféricas Denervacion: fibrlaciones v ondas lentas
positivas
Fasciculaciones
Tetania (dobletes, tipketes, muliiplates)
Mioquimia )
Meuromiatonia J&
Urian neurcmiscular Miastania grave MirgLno
Fibras musculares Distrofias musculares hﬁuﬁnﬂq i
Wiopatias inflamatorias Dgaﬁ%mp&ﬁdas complejas

Maotoneurona +++4 Variabte Abalidos +4++4 Hipotonia : ,-{3’4"
del asta Difuza enia ELA Yy la AME Mo hay dolor fi alteraciones
anerior g sensitivas il s
lb Puede habegealambres
P ¥ seudamigtonia
Troncos e Variable Aboiidos ++ Hipotania
NEnviosns Habituaimanie disial . parestesias y alteraciones
periféricos S | Wegetativas
o . |" Dolar a la presidn de los troncos
. '-0 %" | nerviosns
Unién Mo Bulbar, o Presentes o | Mo Y W.? Predomina la fatigabilidad scbre
neurcmuscular Praxir!_'sal aextremidaces disminudos -u"'" la debilidad permanente
Misculos respiratonos Y Mo hay atrofia
’ J Refiejos conservados
- Mo hay alteraciones sensitivas
| g 11__:!- ni vageiativas
Miscuios $4++ | Proximal en extremidades Presentes’'c | No Seudohipertrofia, retracciones
Patrones fijos en las distrafias ;1me articulares
de baze genética A Dolor de las masas musculares.
N No hay parestesias ni
;:&;’ alteraciones sensitivas
o Respuesta idiomuscular débil
, o abolida
A Y Miotonia
AME. atrofia muscadar espinal; ELA, esclarosls lateral amictiGhth.

patoldgicas que mas a menudo producen fasciculaciones son  dependientes del voltaje (VGKC) o sus proteinas asociadas.
las lesiones de las neuronas motoras, en particular la esclerosis  Ambas pueden ocurrir de una forma focal o generalizada. Un

lateral amiotrofica. gjemplo del primer tipo es la mioquimia facial, y del segunda,
el sindrome de Isaacs. Las descargas mioquimicas son brotes
Mquur}nfa y neuromiotonia breves con un patron fijo de 2 a 8 potenciales de unidad motora

que descargan a una frecuencia variable que puede ser varias
Las mioquimias y la neuromiotonia se producen por hiperexci-  veces por segundo. Hay un silencio también variable entre
tabilidad de los axones de las neuronas motoras. El mecanismo  brote ¥ brote. En la neuromiotonia, las desca.rgas tienen las
basico puede ser la alteracion de los canales periféi'icﬂs de K mismas caracteristicas, pero a una frecuencia mayor.
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La minquimia se traduce clinicamente en leves contracciones
del misculo, que se ondula y contrae continuamente bajo la
piel. La neuromiotonia asocia actividad muscular continua,
espasmos musculares y mioquimias generalizadas. Otra enfer-
medad con mioquimias generalizadas es la ataxia episédica de
tipo I por mutaciones en el canal K.1.1.

Fibrilaciones

Son contracciones de fibras musculares aisladas, no apreciables
a simple vista y solo demostrables por electromiograma (EMG)
{v. cap. 2).

Calambres

Son contracciones dolorosas del misculo. Muchas personas los
tienen sobre todo en los triceps surales de manera idiopatica
durante el suefio, v los propician la fatiga, la deshidratacidn y
la hipopotasemia. Se observan al comienzo de las enfermedades
de las motoneuronas y en las miopatias metabolicas o toxicas.
Los calambres fisiologicos o los neurdgenos se deben a
contracciones de unidades motoras a alta frecuencia que se
registran en el EMG. For el contrario, los calambres de muchas
miopatias metabdlicas son contracturas o acortamientos de
las miofibrillas sin despolarizacion de la membrana muscular
(sin potencial de accion), por lo que en el EMG no se recoge
ninguna actividad durante el calambre. En las miopatias meta-
bilicas, las contracturas pueden ser generalizadas v producir
una gran destruccién muscular con acidosis metabdlic.'i,ﬂe—
vacion de la creatincinasa (CK) y mioglobinuria {incluso con
fracaso renal agudo).
.-_'_II',“"

Miotonia

Es una dificultad para la relajaciﬁn-;li%mﬁsculo después
de una contraccion normal. Se debe a u:u*ﬁlperexcltahﬂldad de
la membrana muscular, por lo qué.es independiente de la
inervacion y se observa, upu:amenie, en las distrofias mus-
culares miotémicas y en las canalopatias. La miotonia se puede
observar tras una cnntrantgﬁén muscular voluntaria especial-
mente si es forzada y sostenida, por la percusion del vientre
muscular con el m ‘de reflejos o por la irritacion que
produce la insercion del electrodo del EMG (v. cap. 2). Tras

apretar el punn,_§ paciente no puede volver a abrir los dedos.
cultad para hacerlo. También se provoca

al iniciar brus€amente un movimiento, por ejemplo, el deda

o tiene mchaﬁh

marcha, y las piernas quedan estiradas y el paciente pﬂede
caerse hacia delante.

En la enfermedad de las motoneuronas, en la :;_fmnmtcmm
o en las polimiositis, se pueden ver fendmenos parecidos a la
miotonia que se denominan seudomioténicos. Asi, clinicamen-
te, el paciente puede notar la dificultad paré’ abrir los dedos
tras cerrar ¢l pufio, pero no suele ser tan intensa como en la
verdadera miotonia. En el EMG, las descargas repetidas tienen
una morfologia diferente.

Dolor muscular

Ademas del dolor de los calambres o contracturas, el miisculo
es muy sensible al dolor del esfuerzo v de la fatiga (agujefas).
La mayoria de los dolores de espalda son fibromialgias. En
las enfermedades musculares aparece dolor casi siempre que
hay una rabdomiélisis aguda (p. j., téxica) y también en las

inflamaciones {miositis). Por el contrario, la mayoria de las dis-
trofias musculares v la miastenia cursan sin dolor.

Tetania

La tetania es un estado de hiperexcitabilidad neuromuscular
que produce descargas repetidas que se originan en los axones
de las neuronas motoras y que en el EMG suelen aparecer
agrupadas en descargas de dos o tres o mas (dobletes, tripletes
y multipletes). Se debe a una reduccién del calcio extracelular
o una alcalosis metabdlica. La hiperventilacion, al reducir
atin mis el pH por alcalosis respiratoria, puede desencade-
nar los espasmos en casos de tetania latente o hipocalcemia
leve. Algunas personas hipﬂsﬁbles pueden tener crisis de
tetania duranie un episodio de ansiedad que curse con gran
hiperventilacion.

Es caracteristico de la tetania el espasmo carpopedal, que
se manifiesta por una flexién involuntaria de las mufiecas ¥y
articulaciones Ip@t.]carpnfaiingicas con los dedos extendidos
¥ apruxima yemas (mane de comadrdn), mientras que el
pie esta en flexion v aduccién. También es tipica la contraccidn
de la mnsculatura facial, Espontﬁnea o al realizar una leve
percuw‘.-n del nervio facial en la region parotidea (signo de
E{w?flek} Durante la crisis de tetania por h.lPEl"l.- entilacion
los pacientes tienen pareste'ﬂas linguales, pen'bucales v en las
manos, mareo, sensacion de cabeza hueca, bmmldad visual,
v pueden llegar al sincope.

*

Atrofia muscular Pos
Los musculos se atrofian cumcm:‘fmsecuencia de cualquier
agresion directa de las fibras misculares {mmpahas} o de las
motoneuronas medulares. L,'i atrofia se aprecia visualmente,
pero la resonancia magnética (RM) permite observar con gran
precisicn toda la muscﬂatura, incluso la no accesible a simple
vista, y establecer ecer «maphss o patrones que sugieren claramente
determinadas migpatias o distrofias musculares.

Las enfermedades de la placa motriz o del sistema nervioso
central {(SNE) 0 suelen producir atrofia importante. El misculo
también se‘atrofia con la edad, en las enfermedades consuntivas
{caquqﬁa} y por el desuso (inmovilizacion o encamamiento).

Hipertrofia muscular

y una hipertrofia fisiologica propia de los muisculos sanos
muy entrenados. También presentan miisculos hipertraficos de
forma generalizada los pacientes con enfermedad de Thomp-
sen o hipertrofia muscular verdadera de tipo familiar. Muy
pocos pacientes sufren hipertrofia de algiin muscule cuando
este se recupera después de una lesién de su nervio o raiz
espinal. También suelen estar hipertrofiados los musculos que
participan en un movimiento distonico (p. ej., torticolis). Los
movimientos distonicos pueden ser tan violentos v generali-
zados que, excepcionalmente, produzcan rabdomidlisis, como
los calambres.

Seudohipertrofia

Es el aumento de volumen de los miisculos por la acumulacidn
de grasa, que les da una consistencia gomosa o por edema.
La infiltracion grasa (y fibrosa) se observa en varias distrofias
musculares progresivas, especialmente en el tipo Duchénne. La
seudohipertrofia es, a veces, localizada, v le da al muisculo el
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aspecto de una «bola». Otra seudohipertrofia puede observarse
en el mixedema v por infiltracion muscular de granulomas o
quistes parasitarios (cisticercos).

Un incremento del volumen del miisculo por edema se
puede producir por una denervacion aguda y se acompana
de una alteracion de la sefial en la EM. 51 el musculo se
reinerva normalmente, pueden desaparecer las alteraciones
en la RM.

Fibrosis muscular

Cualquier tipo de lesion muscular se puede seguir de fibrosis y
retraccion, que fija las articulaciones y limita el movimiento de
las extremidades. La contractura presente desde el nacimiento
se llama artrogriposis. Las retracciones musculares acompafian
a la atrofia en la mayor parte de las distrofias musculares pro-
gresivas. En el adulto son mas frecuentes en las agresiones mus-
culares de rdapida evolucion (polimiositis aguda o miopatias
toxicas).

La fibrosis y la retraccién del miisculo con limitacion de la
movilidad articular, incluso en una postura fija, también se
puede ver en las lesiones del SNC que cursan con hipertonia
(p. €., una paralisis cerebral, una hemiplejia o una paraplejia).
Esto se debe a la tendencia natural de todo muisculo que sufre
un acortamiento de sus inserciones con una movilidad limitada
a sulfrir una transformacion fibrosa.

Actividad muscular continua

Se debe a una descarga continua de unidades motoras y e
observa en varios sindromes raros cu}ras principales l:arau:h:ns'
ticas estin resumidas en la tabla e3.3. F

4

Sindromes por lesiones de la unidad ﬁintnra

C e —
En lIa tabla 3.2 se resumen los sindromes Sugestivos de una
lesion en cada uno de los tres elementos basicos de la unidad
motora: la motoneurona del asta anterior (0 en sus axones en
los troncos nerviosos periférioos), Ia placa neuromuscular y la
fibra muscular.

Sindrome de las lesiories en la neurona motora
inferior

Incluye: a) una dg{iﬂidad que puede llegar hasta la paralisis

total (tanto de los movimientos voluntarios como automaticps |
v reflejos); b h.if:iotnn:‘a, ¢} abolicion de los reflejos musculares, }r

d) amiotrofia precoz y fasciculaciones. Las lesiones puras de las
moloneuronas (como en la esclerosis lateral a.mlutml:u:g) no se
acompanan de trastornos sensitivos ni de dolores. .Cuandn las
lesiones de las motoneuronas medulares ocurren en el contexto
de enfermedades de la médula o de los ner\rlm-‘pmfencni e
acompafian a menudo de trastornos de la sensibilidad y/o de
la inervacion vegetativa.

La distribucion del déficit v de la amiotrofia ayuda en el
diagndstico de la causa. En las lesiones focales de las motoneu-
ronas espinales, el déficit puede afectar a un solo misculo o a
una parte de él, o a los misculos dependientes de uno o varios
miotomas proximos. Las lesiones circunscritas a una raiz o a un
nervio periférico producirin parilisis y atrofia en su territorio
muscular correspondiente.

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

Sindrome de los trastornos de la union
neuromuscular

Predomina la fatigabilidad sobre la parilisis, aunque es habi-
tual cierto grado de debilidad permanente de ciertos grupos
musculares. Los reflejos musculares suelen estar conservados
en la miastenia grave. En el sindrome de Eaton-Lambert pue-
den estar disminuidos y reaparecen tras la activacion tonica del
miisculo correspondiente. La amiotrofia es nula o muy poco
intensa. Los afectados no sufren calambres, ni dolor, ni retrac-
ciones musculares. Nunca hay trastornos de la sensibilidad.

Sindrome de las enfermedades musculares
primarias

La pérdida de fuerza es el dato fundamental y no suele haber
fasciculaciones. Los ﬁ;ﬂf:]ns musculares se conservan hasta
fases relativamente avanzadas de la enfermedad. La atrofia es
unpnrtan{e va vacus muy rapida (p. e]., en las polimiositis), y
casi siempre ’lleracirmes en la consistencia del miisculo
{por la infil on grasa y de tejido conectivo) y retracciones
tendinosas [pnr la fibrosis). En general, los misculos mas
a.fELtadiﬁ son las grandes masas de las cinturas escapular y
pe_hrm pero hay toda clase de variaciones posibles, y las
miopatias de base genética tienen dmtrlbucmn_es—q:ecullarﬁ,
incluida la musculatura ocular extrinseca. Munca hay tras-
tornos sensitivos. Puede haber dolor muscular en las lesiones
téxicas o inflamatorias agudas.

Ademas de estos elementos clinicos, ,ﬁnn de gran ayuda para
distinguir entre las lesiones de las moteneuronas, las dela placa
motriz o las de los muisculos, losegindios de EMG-ENG, la RM
v la biopsia neuromuscular'{y. eip. Z).

Trastornos de los sistemas
corticoespinales

Recuerdo anatémico y fisiolégico

Las dreas cerebrales mis importantes en la produccidn y el
mntrcﬂ del movimiento voluntario son la corteza motora pri-
marla (area 4}, la corteza premotora (dreas 6 y 8), el drea motora
mﬁementana (drea 6 medial) v zonas préximas de la corteza
sensitiva (dreas 1,2, 3 y 5) fflg ¢3.2). Todas estas dreas son
citparquitectonicamente de tipo agranular (solo neuronas pira-
midales). En la parte superior de la corteza motora primaria y
premotora es donde se encuentran la mayor parte de las células
piramidales gigantes (de Betz). El conjunto de los axones de
estas areas motoras desciende por la corona radiada, se agrupa
en la capsula interna y en el pedinculo cerebral, se d;spersa
luego relativamente en la base de la protuberancia, se retine en
la pirdimide bulbar y forma después los tractos corlicoespinales
directo y cruzado (fig. e3.3). Es caracteristico de los prlmateg,
v sobre todo del hombre, el incremento de la proporcidn de
los axones que decusan en la unidn bulboespinal (80-90%), asi
como el mayor contingente, que va directamente a hacer sinap-
sis a las motoneuronas de las astas anteriores (en particular,
los procedentes de las células gigantopiramidales de Betz). Los
axones de las células de Betz solo representan una pequena
parte (menos del 5%} de las fibras que constituyen la pirdimide
bulbar. La parte mas importante de las fibras descendentes




Trastomnos de los sistemas corticoespinales ‘

@ Elsevier, Fobocopiar sin auborizacian es un delita.

corticales no alcanza la médula v sus motoneuronas, sino que
va haciendo sinapsis en los micleos del tronco cerebral v de
la sustancia reticular para participar en la regulacion de los
sistemas descendentes reticulogspinales, vestibuloespinales,
tectoespinales, elc.

En algunas personas, la decusacion tanto de las fibras
motoras como de las sensitivas falta 0 es minima, y esto puede
explicar casos clinicos atipicos que presentan una hemiplejia
ipsilateral a una lesién hemisférica. La importancia del fasciculo
corticoespinal directo puede explicar la mejor recuperacion
de la hemiplejia en algunos pacientes. Las fibras que no se
decusan proceden en su mayoria del irea 6 y de algunas zonas
del drea 4, particularmente de aquellas regiones que controlan
la musculatura del cuello y el tronco. El drea motora primaria
estd organizada de manera somatotdpica (esquematizada enel
homunculo de Penfield), pero los estudios mas modernos han
demostrado que la realidad no se ajusta a ese esquema rigido.
La somatotopia se mantiene en el brazo posterior de la cipsula
interna y en el pie del pedincule.

La corteza motora primaria es sensible a estimulos eléctricos
de intensidad leve y produce movimientos simples siguiendo
la distribucion somatotdpica. La corteza premotora requiere
estimulos mas intensos y produce movimientos mds complejos,
lo mismo que el drea motora suplementaria, que da lugar a
patrones motores mas bien pesturales. Las pruebas funcionales
con PET o RMF han confirmado; grosse modo, los hallazgos de
la estimulacion. Los resultados no son siempre cnmpa:ables
porque los paradigmas de estimulacién son muy variﬁos.
(movimientos de un dede o de dos, movimientos ritmicos o al
azar, movimientos secuenciales, ete.) ¥ tampoco Hg, personas
tienen la misma habilidad o entrenamiento para el,-@mri:nientn
de los dedos: Nohay que olvidar queen la de todos
e505 hpos de movimientos interviensi, muﬁ‘las estructuras
subcorticales y también el cerebelo, : A

La corteza motora primaria esta lm]j'fﬁffda sobre todo, en
la preduccion de actos motores 5"5%:2’ repetidos, especial-
mente de la mano (tabla 3.3). Las | habituales en clinica
humana como tumores, infartos o hemorragias son grandes y
dan lugar a paresias glc'rbaﬁ Pero, ocasionalmente, se obser-
van lesiones cnrhcales tan circunscritas que producen una
parilisis de miscul; fividuales de Ia mane que simulan
una paralisis punt'enca {fig. e2.4). La corteza premotora con-
trola [a muscu]at;gi‘a proximal y la coordinacion interextremi-
dades, Iﬂs MOV ientos complejos de la mano, asi comp los
ados sensorialmente; su lesion produce &EE}
xia de tipa cinético, perseveracion del movimiento v alteragion
de las tareas con control visuomanual en el e-spamu extaper-
sonal. En las tareas guiadas visualmente (como @_untar con

v

el dedo indice a un objeto en movimiento) participan muchas
areas corticales ademas de la motora primaria v premotora,
fundamentalmente el precunens, la corteza parietal superior, el
drea motora suplementaria (AMS) v el cerebelo homolateral a
la mano en movimiento. 5i se introduce la toma de una deci-
sion (ssi» 0 «no») en la prueba, se incrementa mucho el flujo
y metabolismo del AMS. El AMS produce movimientos com-
plejos en respuesta a un estimulo; es la zona donde se supone
que se generan los potenciales endégenos que preceden al
movimiento, Su lesion produce una pobreza de movimientos
proxima a la acinesia v, en ¢l caso de afectacion del hemis-
ferio dominante para el lenguaje, un trastorno del habla con
tendencia al mutismoy una vsﬁ-dad de afasia denominada
transcortical motora. Ademas de estas funciones en a inicia-
tiva al movimiento weluntario y al lenguaje proposicional,
el AMS interviene en tareas de coordinacion bimanual, en la
programacion y ia;ﬁﬁuciﬁn de movimientos secuenciales de
los dedos yen 'Ii.'a*g cion de movimientos oculares rapidos
(sacadas) gumd;p por la memoria.

Se P,].'IEd.l.‘: etizar diciendo que estos sistemas motores
modulan’ ol sistemna corticoespinal para msponder al cudndo
hay quig iniciar o parar wn movimiento y al como hay que leoarle a
caba: Lﬁ- defectos del primer grupo (el cudndo) son la acinesia
a’]’;ﬁﬁm&sm la impersistencia motora, el defecto de inhibicion
motora y las perseveraciones que se exponen a eontinuacion,
despueés del sindrome de lesion cnrﬁcuﬂe&iﬁal los defectos
del segundo grupo (el como) son las apraxn‘s, que se estudian
en el capitulo 11.

;_-.

Sindrome piramidal o (in m neurona motora
superior

En la clinica nrdirmaria,_:_iﬁi pacientes tienen extensas lesiones,
sean vasculares, trar;:ﬁiﬁticasa tumerales, que interesan mas
o menos globalmente @ las fibras o neuronas de los diversos
sistemas corticpdescendentes. En tal caso, presentan cuatro
elementos semiolégicos fundamentales:

1. Untipa particular de paralisis.

2 La : ng{:raciﬁn del tone muscular (espasticidad).

3. Ebaumento de los reflejos musculares.

{;_;:'L:-s reflejos patologicos (signo de Babinski).

"'E&Iac."anes clinico-patologicas o de imagen

Se llama sindrome piramidal o de la motoneurona superior al
conjunto de esos elementos semiologices. El sindrome pira-
midal clisico se debe, probablemente, a una lesién combinada

Moiora primaria

Movirientos simples repetldos

Alteracion de los mosimientos finos de la mano
Faralisis selectivas ~seudoperiféricazs

Corieza premoiora Movirmientos proximales
Coordinacion entre extremidades

Movirientos manuales complejos

Apraxia
Alteracion de los movimientos guiados sensorialmente
{desconaxion visuomandisal)

Motora suplementaria Potenciales premavinmiento
Patrones motores complejos

Programacion de fos movimientos

Pobraza motora (como acinesia)
Afasia franscortical motora (lendencia al mutismo)
Movimigritos anormales en el sindrome de la mano ajena
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del drea motora primaria, del area premotora v del AMS con
afectacian asociada de las fibras descendentes corticorreticu-
lares, ¥ no solo a la lesion del contingente que camina por la
pirdmide bulbar. En la esclerosis lateral amiotréfica, que es el
paradigma del sindrome piramidal, la degeneracion cortical
es amplia, v la desmielinizacion de la cdpsula interna, difusa,
aungue sea mas intensa en la zona posterior, donde se locali-
za el contingente piramidal de las vias corticodescendentes
(fig. 3.1). La resonancia magnética (RM) permite hoy observar
la imagen de la degeneracion de la via corticoespinal (fig. 3.2)
como en las preparaciones neuropatoldgicas (fig. e3.5). Las
técnicas modernas de RM relacionan la gravedad de la dege-
neracién axonal del tracto piramidal en la capsula interna con el
prondstico funcional tras un ictus cerebral. La correlacion entre
la gravedad del defecto motor o de su recuperacion con las
imdgenes de la tractografia en EM no son perfectas, en parte
por problemas metodolégicos (las diferentes técnicas de RM)
v en parte por las variaciones individuales anatémicas y de
plasticidad neuronal.

Los elementos semioldgicos del sindrome piramidal van apa-
reciendo con el iempo, conforme se produce la reorganizacion
funcional de las dreas sanas después de una lesion, como un
gran infarto cerebral del territorio de la arteria cerebral media
o una hemorragia capsular. La via corticoespinal también se
puede afectar selectivamente por pequefios infartos situados
estratégicamente (fig. 3.3) y dan lugar a una hemiparesia pura.

La hemiplegjia de algunos enfermos no evoluciona hax;ig la
espasticidad y persiste flicida. Su fisiopatologia es incie
Es posible que la hipotonia prolongada se deba a.wa |ES.I
preferente en el miicleo lenticular y a una mayor dﬂ'upmnn
funcional de conexiones corticales v cerebelosas. estos
pacientes la tomografia por emision de fobﬁq— imple (SPECT)

detecta areas extensas de hipoperfusion a distancia (diasquisis)
en la corteza premotora homolateral y en el cerebelo contra-
lateral a la lesion.

Los estudios con PET de los pacientes hemipléjicos demues-
tran que la reorganizacion funcional cerebral puede ser muy
diferente de unos casos a otros, lo que explicaria las diferencias
semiolégicas interindividuales después de lesiones similares.

La estimulacién magnética transcraneal permite medir la
velocidad de conduccion de la via corticoespinal.

Parélisis en el sindrome piramidal

La paralisis afecta sobre todo a f@mmrimiﬂ'tm_v. finos (espe-
cialmente de la mano) vien general, a todos los movimientos
voluntarios. No produce debilidad de un musculo, salvo
las excepmune_s an&a mcm:!onadas, sino de movimientos
globales. Enlas fecta sobre todo a los musculos anti-
gravitatorios. En‘lﬁ oria de las lesiones de la via corticoes-
pinal en lps hie ios cerebrales v en el fronco cerebral, la
paréhslsm distribucion hemicorporal (hemiplejia)
con difere odalidades semiologicas (tabla 2.4), mien-
o asi siempre, las lesiones medulares producen un
teral en forma de tetraplejia si la lesion es cervical
aplejia si es dorsolumbar. Una monoplejia'del brazo
con signos piramidales indica una lesian hemisférica parcial,
lp mas frecuente un infarto incompleto del téfritorio de la
arteria cerebral media. Es casi i.mpnsiblﬁ_-nﬁat&micamenke
que una monoplejia con sintomas piramidales se deba a una
lesion medular cervical. Por el cg_;:_n%aria, una monoeplejia
de la pierna es mis a menudo de origen medular por lesidn
dorselumbar que hemisférica P@&;‘!‘Esiﬁn del area motora con
destine a la pierna (fig. 3.4-}:{:5]5:!"3 pardlisis flacida del brazo

Figura 3.1 Localizacian de Ia via mobora v de su-contingente piramidal en fa capsula infema en un core horizontal dei cersbro tefiido para migling. La imagen de la iwerda
carresponde a un paciente can esclesosis Bteral amiotolica y degeneracion de la via mofora descendente. Toda el brazo posterior (BF) da la cpsula interna st més palido
que el bearo anterior (BAY. La rona de mayor desmielinizacion corresponde & & via piramidal (WP}, como senaka Brodal en el dibujo de la derecha.
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Figura 3.2 Degeneracidn descendente de la via corlicoespinal en un caso
de esclerosis lateral amicdrdfica

o de la pierna indica, a menude, una lesién periférica (raices o
plexos). El virus de la poliomielitis v otros enteroviras, el
virus del Nilo occidental o el de la rabia, pueden producir
pardlisis flicidas agudas por lesion de las motoneuronas
medulares o sus raices.

Los musculos de la parte superior de la caray los de la
lengua, la faringe v la laringe, y el esternocleidomastoideo no
sufren una debilidad apreciable en las lesiones unilaterales
porque sus micleos (VII, IX, X, XI y Xl}reciben una gran iner-
vacion bilateral. Por ello, los cuadros de disartria, disfonia v,
sobre todo, de disfagia graves soloséobservan en las lesiones
bilaterales de la corteza motora o de las vias corticobulbares.
Esta parilisis bucolinguofaringolaringea de tipo supranuclear
(también llamada seudobulbar) suele ir acompanada de paresia
espastica de las extremidades y de una desinhibicién de la risa
y el llanto, que se tornan mvniunlanm y explosivos. Pero en
las lesiones selechivas (en el opérculo frontal 0 en la cdpsula)
no hay parilisis de las extremidades y el sindrome remeda la
parilisis consecutiva a la lesion de los niicleos motores bulbares
(+seudobulbares-) (fig. 3.5).

Hipertonia en el sindrome piramidal

Se denomina espasticidad y resulta del desequilibrio de varios
sistemas funcionales cerebrales, del tronco cerebral y de la
médula espinal. Se distinguen diferentes tipos de espastici-
dad por la localizacién de la lesién, las caracteristicas clinicas
y la fisiopatologia supuesta (tabla e3.4). El mecanismo final
comun de la hipertonia espastica es el aumento del reflejo
de estiramiento (mediado por aferencias [a) por un aumento de
la excitabilidad de las motoneuronas o o incremento de la fre-
cuencia de descarga de las motoneuronas gamma. El principal
factor de control de la excitabilidad mediada por aferencias
la es la inhibicidn presindptica por interneuronas GABA-A,
las cuales, a su vez, estin reguladas por vias descendentes.
Una inhibicion de estas interneurconas inhibidoras facilitara
el reflejo de estiramiento y, por tanto, la espasticidad. Los

Figera 3.3 Los pequefios infartes pueden afectar muy selectivamenle a la via
mobara. A pesar de su diferenie bocalizacion anatomica, fodos prodscen una
hemiplejia. En la figura se exponen ejemplas de lesiones en i capsula intema,
2n la base de [ profuberancia (A), en |3 pirdmide bulbar (B) y en &! corddn lateral
de la madula (C). Los infartos de A son comunes, v los de B y €, exceprioraias,

neurotransmisores pueden ser inhibitorios (GABA, glicina),
excitatorios (glutamato) o moduladores (noradrenalina, sero-
tonina, adenosina y varios neuropéptidos).

La espasticidad por lesiones de la médula se tratard mas
adelante; en ella, la lesion simultinea de las vias corticoespinales
y reticuloespinales da lugar a una liberacion de los reflejos fle-
xores. En la espasticidad de origen cerebral, en una explicacién
muy esquemidtica, se produce un desequilibrio entre el efecto
inhibidor mediado por el tracto vestibuloespinal dorsal sobre
el reflejo de estiramiento y el efecto facilitador sobre el tono
extensor del tracto reticuloespinal medial y (menos en el hombre)
del tracto vestibuloespinal.

La espasticidad piramidal predomina en ciertos misculos.
En el brazo hay una tendencia a la aduccidn, semiflexion de
la mufieca v del codo, v atrapamiento del pulgar por los otros
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Tablz 3.4 Dlagmsﬂcﬂtupcyﬂhadal sindrome paramidai

faciobraquial o crural)

Cortical Hemiparesia (de precdominio F‘aresm fau:lal con d;;nu:lac:u::n au.ommuca-xfdunmia

Paresia facial de Bpo central (predominio inferior)

Ditros trastornos de origen cortical (afasia, apraxia), mioclonfas o crsis convulsivas
Trastornos sensitivos en la misma localizacion

Hemianopsia homonima

Capsutar Hemiparesia proporcionada Minguno (hemiparesia pura)
Alteraciones sensitivas (hemicorporal o gueinooropodal] flesicn extendida al alamo)
Movimienios anormales (emicorea o hemidistonia) (lesion extendida a ganglios basales)
Mesencefalico Hemiparesia proporcionada Slndrome alkterio con pardizis del il par homotaieral a la lesiamy hemiparesia contrakaieral

Temblor de tipo Holmes {nucleo rojo)

Protuberancial Hemiparesia proporcionada

Sindrome altemc (paralisis de la mirada conjugada ateral, 1A, paralisis facial de fipo
pernférico del lado de la lesidn y hemiparesia ﬁqntmla%eral]

(hemiparesia o monoparesia
excepcionales)

Bulbar Hemiparesia proporcionada Sindrome altemo (paralisis de'la hemilenglua homolateral a la lesion v hemiparesia
contralateral)
Alteraciones sensitivas propioceplivas enel hemicuerpo parético

Medutar Paraparesia o lefraparesia Alteraciones sensitivas con un nivel &n el cuello o en el tronco

Alteraciones de esfinteres

Qaa, oftalmoplejia infernuckear antenc:

Figura 3.4 Ejgmplo de lesion parcial de la via molora corticoespinal. Quiste
porencetdiico parRceniral Qe produce una paresia espastica limitada 4 |3 piema
cantralateral.

dedos en flexion. En la pierna, la postura es de cxtensif!rn de
la rodilla y ligera rotaciom interna del pie con tendencia al
equinovaro (video 3.2). La espasticidad depende de la velo-
cidad de estiramiento, por lo que se incrementamucho si el
movimiento que induce el examinador es rapide y brusco. Por
el contrarie, si el estiramiento es suave puede alcanzarse un
arco mayer, aungue al ceder el explorador, la extremidad tiende
a volver a su posicion inicial. La espasticidad es, en si misma,
una impaortante fuente de incapacidad fisica. Ademis, puede
haber incrementos bruscos en forma de espasmos espontaneos
o provocados por los estimulos; por ejemplo, el roce da la ropa
en la cama o simplemente los cambios de postura durante el
suefnio. Su tratamiento farmacolégico es atin poco eficaz, aungue
se dispone de varios agentes antiespdsticos (tabla 3.5). En los
casos de paraplejia grave en flexion, existe la posibilidad de
hacer infiltraciones de toxina botulinica o, como altima medida,

i:igura 3.5 Ejemplos de lesiones bilaberales (intartos) oue producen pardiisis
seudobulbar. A. Infarios opercufares: B. Infarlos en la capsula intema.

inyectar continuamente baclofeno intratecal mediante una
bomba de infusion.

Hiperreflexia en el sindrome piramidal

La hiperexcitabilidad de las motoneuronas o del asta anterior
de la médula es la base fisiopatolégica de la exageracion de
los reflejos tonico v fisico de estiramiento. Este tltimo explica
la exageracion de los reflejos musculares clinicos (llamados
también osteotendinosos). La respuesta al golpear el tenddn
del musculo es brusca y amplia (video 3.3). El reflejo se provoca
golpeando en puntos alcgadm del tendén (aumento del drea de
provocacion o reflexdgena). La respuesta se amplia a mas miis-
culos que aquel cuyo tendon se percute (difusion del reflejo) o
es muiltiple (clonis) (video 3.4).
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Gabaérgica

Diazepam

30-40 mg Sedacion

Otros reflejos en el sindrome piramidal

El smgnn de Babinski consiste en la extension del primer r.fedn
del pie al rascar el borde externo de la planta I,'v‘ﬁlto 3.5). Al
mismo tiempo se puede pmdux:ir la retirada de a la extre-
midad inferior y la separacion del resto de los os. El signo
de Babinski es una parte del reflejo da tﬂPlE retirada {reflejos
nociceptivos). El reflejo de refirada se al repetir un leve
pinchazo sobre el dorso del pie {video 36

Sincinesias piramidales y maﬁm'enms
«@f1 BSPEjo=» :

Las sincinesias anormales son movimientos involuntarios en
la extremidad paré&mﬂﬁ'lwer la extremidad sana, o al bos-
tezar o estornudar. Estas sincinesias posiblemente se deben a
una remervacmﬂ‘gﬂhqmaphca

Las snmhes%m diferentes de los movimientos «en espe- ©
jon (tabla ¢3.5) Los movimientos «en espejor son ldentmnsj!
inseparables entre una extremidad y otra. Son Emulﬂgmq; en
los nifios pequefios, pero no deben persistir mas allﬁ‘.aie los
10 afios. Se han descrito en muchos trastornos, ¢ nitos v
adquiridos (sindrome de Kallman, hipngcrnad.lému ipogona-
dotropico y anosmia), las anomalias de Chla:iy de Klippel-
Feil, el sindrome de Usher, la enfermedad de Friedreich vla
fenilcetonuria. Hay una forma familiar, dominante autosé-
mica, debida probablemente a inervacién bilateral de la via
corticoespinal, comolo indica que la estimulacién magnética
transcraneal provoca un potencial motor simétrico en ambas
manos; en estos pacientes, los movimientos «en espejo- estdn
presentes desde la infancia e interfieren de forma variable
de leve a grave en las actividades manuales. En otros casos
congénitos, los movimientos «en espejor probablemente se
deban a hipoplasias o agenesias parciales del cuerpo calloso.
Las variedades adquiridas también se observan en lesiones
del cuerpo calloso.

Aumentc de la inhibicion presinaplica espinal Ataxia

y supraespinal
Bacloieno Agonista receptor GABA-B 10-200 mg* Sedacion

Disminuye [a liperacion de glutamato Vertigo, ataia

Disminuye fos potenciales excitadores presindphicos Dizminuye el umbral comulsivo

Dizsminuye ka liberacion de sustancia P por las fibras

nociceptivas (posible) L
Tizanidina Agonista o, -adrenérgico & mg (2-36 mg) Hipotensisn arterial

Inhibe a liberacion de sestancia P | Elevacicn deenzimas hepaticas {5%)
Dantroleno Disminuye ka liberacion del Ca** en el misculo 25-400 mg Hepatotoxicidad

- Cefalea, letargia, diamea
Gabapentina | Agenista gabaérgico 800-2:400 Mg~ W Sedacion, agitacion
Sativex™* Agonista cannabinoide 1-12 mﬁmrrzauﬁs} Mareos, sedacion, nauseas
*En pacientas refractarios ge pusde im@ctar mediante bamba intratecal en unedades eepedialzadas H_'_',"
**Contiena dos derivados del cannabes, dronabinol ¥ cannabidiol (2,7 y 2.5 mg, respectvamenta, por cada pulverizacin de 100 ul). indicado pam pecientea con escienaia
rmiitiple con dispensacion hospitalana. F J
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Defecios de la integracion motora cortical
Acinesia .*

La acinesia o hipocinesia es qua,}fﬁ de iniciativa al movimiento
y se considera debida al dghétn de activacion de la corteza,
sobre todo del AMS. Esun Sintoma cardinal en los sindromes

parkinsonianos (v. Laps.ﬁaj y se describe mas adelante (sin-
drome rig,idmacinéf:i_

fmpersfsfea;@nntam

Eslai ad del paciente para sostener una accién, como
lengua fuera de la boca, apretar Ia mano o aguantar
las brgﬁ)s al frente. Se puede observar en lesiones corticales

frontales, pero s un signo caracteristico de los pacientes con

\cOfea, en particular en la corea de Huntington.

ermcmn motora

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

Defecto de inhibicion motora

Consiste en la dificultad de inhibir una respuesta motora. Se
pone de manifiesto en las pruebas de tipo «go/ho gos. Por ejem-
plo, el paciente debe levantar la mano si oye un golpe v no
levantarla =i oye dos, o debe mostrar un dedo si el examina-
dor saca dos y ninguno si el examinador saca uno. En ambos
casos, el paciente tiene tendencia a producir el gesto cuando
no corresponde.
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Perseveraciones

En las perseveraciones, el paciente continia haciendo un gesto

no solicitado. Se distinguen dos tipos:

1. Enla perseveracion recurrente, el paciente es incapaz
de cambiar a otro movimiento aungue se le den nuevas
instrucciones. Si se le pide que dé dos o tres palmadas,
sigue varias veces mds o no para y repite el mismo gesto
aunque se le pida otro. En el dibujo, es caracteristico
que el paciente repita y repita la misma linea o circulo al
margen del estimulo de copia que se le ofrezca.

2. Enla perseveracion continua o eferente, el paciente
persiste ejecutando la misma secuencia de movimientos,
pero al darle nuevas instrucciones es capaz de cambiar
de tipo de movimienta.

Trastornos de los sisiemas motores
descendentes del tronco cerebral

En el tronco cerebral hay unes sistemas mesencefalicos (rubroes-
pinal, tectoespinal e intersticioespinal) y otros bulbopontines
(vestibuloespinal, reticuloespinal v otros) que pueden actuar
como excitadores o inhibidores de los reflejos espinales. El dese-
quilibric entre estos sistemas que se observa con mds frecuencia
en clinica humana es el producido por lesiones rostropontinas o
mesencefilicas, que liberan los sistemas facilitadores bulbopon-
tinos, fundamentalmente reticulares y vestibulares, y.dan iugar
a la reaccién de descerebracion, a los reflefos tonico-cervicales
v a otros reflejos anormales.

Reaccidn de !IESI‘.'EI‘EDI‘EI‘.‘IIII‘I

En el hombre se expresa por e:-ctensmndel-(mellu y el tronco,
extensitn de las piernas, extensian de los brazos, pronacién
v ligera flexion de los antebrazos :,r d&las manos. Puede ser
permanente o estar provocada por los estimulos (dolor). Puede
ser asimétrica y, de hecho, 1o es en la mayoria de los casos de
compresion del tronco mreb:@_f por una hernia temporal de un
proceso Expansivc:'supratﬂmi'ial

Reflejos t tﬁmt:n cervicales
Aig:ra:ia-:abezamnn senfido se provoca la Ex‘tmmndelasexh'e-

midades a las:pl&’mu'a el paciente v la flexion del brazo opueste.

Otros reflejos anormales

Algunos pacientes tienen espontineamente, o al estimulo, una
exageracin de los reflejos de defensa, o bien hay movimientos
de flexidn de las piernas, o bien una pierna se fletiona y 1a otra
se extiende (reflejo extensor cruzade, que por si mismo no es

patoldgico).

Trastornos motores por lesiones
medulares

Las lesiones de la médula producen frecuentemente v al mismo
tiempo sintomas v signos de alteracion de la via corticoespinal
v de las neuronas motoras del asta anterior o de sus raices.
Estas dltimas suelen ocurrir en el nivel segmentario de la lesién

de la médula, mientras que la lesion de la via corticoespinal
produce paresia o paralisis de las piernas (paraparesia o para-
plejia) =i la lesion es dorsolumbar, o de las cuatro extremidades
{tetraparesia o tetraplejia) si 1a lesion es cervical. Las lesiones de
la médula practicamente siempre producen trastornos combi-
nados motores, sensitivos y vegetativos en unas agrupaciones
sindromicas caracteristicas, que se estudian en detalle en el
capitulo 19. En el sindrome motor de las lesiones de la médula
suelen estar presentes todos los elementos del sindrome pira-
midal, la paresia muscular de predominio en los misculos
acortadores, la hiperreflexia con clonus, la espasticidad vy el
signa de Babinski con reflejos nociceptivos de retirada.

Sindromes cerebelosos
Recuerdo anatomico y fisioldgico

El cerebelo esta formadn por dos hemisferios unidos por el ver-
mis (fig. ¢3./), pues!’laq folias cerebelosas dispuestas en sentido
transversal ng‘pierden su continuidad entre une y otro hemis-
ferio a trayvés del vermis. Los surcos primario v posterolateral
dividen; [,:ada hemisferio en los lébulos anterior, posterior ¥
ﬂnculﬁdujar Los pedinculos cerebelosos supennrﬁ medios
e inferiores unen el cerebelo, respectivamente, con elimesencé-
falo, la protuberancia v el bulbo. Por el pedu.naﬂo cerebeloso
inferior llegan al cerebela las aferencias propioceptivas de la
médula y las vestibulares de los niicleos del fronco cerebral. Por
el pediinculo cerebeloso medio llegan lasaferencias corticales
através de los micleos de la protuberantia. El pedinculo cere-
beloso superior es fundamentalmente eferente.

En la profundidad de la sustancia blanca de los hemis-
ferios se encuentran cualro pafé-s de miicleos grises (globoso,
emboliforme, fastigio v dentado), que reciben los axones de
las células de Purkinje }rdﬁn lugar a las vias eferentes del cere-
belo. El contingente pri al eferente por el pediinculo cerebe-
loso superior se d.lng niicleo rojo y de alli al tilamo motar.
Otro cnnﬂngente 1mp-nr!an{e se dirige a la oliva inferior (via
dentado-olivar)™

Dezde elp'tmtr:b de vista filogenético, se pueden distinguir tres

estarquicerebelo, paleocerebelo v neocerebelo. El arquicere-
belo (lqhuln X o floculonodular) recibe las aferencias vestibulares
¥ ;Eguia la postura corporal en relacion con la posicion de la

-cabgza v los movimientos oculares. El paleocerebelo (lobulos

g y VIII-IX) recibe la mayor parte de las aferencias medulares
¥ regula la postura del tronco y la proximal de las extremida-
des. El neocerebelo (lébulos VI y VII) estd constituido por la
mayor parte de los hemisferios cerebelosos que establecen sus
conexiones aferentes y eferentes con la corteza cerebral, v regula
los movimientos coordinados finos de las extremidades v otras
funciones corticales no motoras, sino cognitivas. Las regiones
implicadas en funciones cognitivas v afectivas (limbicas) estan
sobre todo en el Idbulo posterior y el vermis posterior.

Etiopatogenia y diagndstico

Las causas de lesiones del cerebelo son muy numerosas (cuadro
e3.1). La EM es la prueba de eleccidn para detectar toda clase
de lesiones vasculares o tumorales o inflamatorias (fig. 3.6A), v
para apreciar las atrofias degenerativas oadqmrtdas UJL,» 3 hﬂ
v e3.7). 5e pueden necesitar muchos exdmenes complementa-
rios para el diagnostico (cuadro e3.2). Se incrementa el ndmero
de ataxias cerebelosas de base inmunitaria.
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Sindrome cerebeloso cognitivo-conductual

Elcerebelo interviene en el procesamiento de tareas cognitivas
como la planificacion visuocespacial, la memoria de procedi-
mientos y la toma de decisiones. Una lesion aguda hemisférica
cerebelosa puede producir un sindrome de disfuncion cortical,
por ejemplo una afasia, que se explica por el fenémeno de la
diasquisis (disfuncién de un drea conectada anatémicamen-
te con la lesionada). Los defectos cognitivos son leves en los
pacientes adultos con lesiones cerebelosas adquiridas, y solo
se detectan mediante pruebas neuropsicologicas ex professo.
En lesiones agudas, extensas ywbilaterales, se puede producir
un sindrome cognilive-afectivg gue incluye: a) disfunciones
ejecutivas, planificacion, fluencia verbal, memoria de trabajo,
razonamiento-abstracto; b) alteracion de las funciones visuoes-
paciales; ¢} cambios de la personalidad con afecto aplanado o
desinhibido, y d) alléraciones del lenguaje con agramatismo,
anomia, alteracién de'la dindmica del lenguaje o disprosodia
(sindrome de Scl'imahmann‘j Las lesiones en los hemisferios se
asocianmas aproblemas cognitivos, mientras que las lesiones
del vermisse acompafian mas de trastornos afectivos. Los nifios
operadbs por tumores cerebelosos (especialmente medulo-
blastgma) presentan un cuadro clinico con mutismo inicial,
labilidad emocional v empobrecimiento en la iniciacion del
movirniento, llamado mutismo cerebeloso (v. cap. 11).

Sindrome cerebeloso motor .

Incluye los siguientes signos y sintomas: hipotonia, incoordi-
nacidon (dismetria) de los movimientos voluntarios, ataxia de
la marcha y el desequilibrio, temiblor intencional v alteracion
de los movimientos oculares.

Hipotonia muscular

Se abserva en las lesiones agudas de los hemisferios vy afecta
a las extremidades olaterales a la lesiom. Los musculos
ofrecen una mengr resistencia a la movilizacion pasiva. El
penduleo pasive de una extremidad colgante esti aumentado
¥ puede haber signo del rebote (v. cap. 1).

Alaxia

Esla pérdida de la armonia del movimiento voluntario por

sagincronia y falta de precision de la fuerza y la rapidez de con-

traccién de los misculos agonistas y antagonistas implicados.

Se divide en:

= Apendicular: afecta a las extremidades y refleja una lesion
hemisférica.

= De la marcha o del tronco: altera el equilibrio del eje
corporal v se debe a una lesion en el vermis.

La ataxia cerebelosa debe diferenciarse de la ataxia sensitiva
o locomotriz, en la que siempre hay importantes trastornos de
la sensibilidad profunda consciente, vy los sintomas empeoran
de forma muy importante cuando el enfermo cierra los ojos
{signo de Romberg +).

La ataxia cerebelosa engloba los siguientes elementos:
disinergia o asincronia en la relajacién-contraccién de los

Figura 3.6 Ay B. Aumento de |2 sefial en |2 AM en un caso de censbelitis aguda.
C. Atrofia residual tras cerebelifis aguda. Obsérvese el gran temafio del cuario
ventriculo y @8 los espacios subaracnoideos airededor del censbelo.



52 (10 110 IO W Trastormos motores

miisculos agonistas-antagonistas; dismetria o incompetencia
para alcanzar una meta con precisién por fallo en la aceleracion
o desaceleracion del movimiento, y disdiadococinesia.

La ataxia apendicular se evidencia en las pruebas dedo/
nariz (v. video 1.1) o talén /rodilla. Los movimientos de las
extremidades son bruscos, discontinuos (descomposicion del
movimiento) y oscilantes; el movimiento empeora si se intenta
hacer mas deprisa y con un fin preciso. La disdiadococinesia
se manifiesta en los movimientos alternantes, como hacer la
prueba de las marionetas o golpear alternativamente con el
dorso y la palma de una mano sobre la otra (video 3.7).

La ataxia de la marcha da lugar a un caminar tambaleante
(«de borracho«) en la que el individuo separa los pies, da tum-
bos y levanta exageradamente los pies del suelo. En casos leves
solo produce cierta inseguridad o titubeos, o la incapacidad de
acelerar el paso, o de andar con un pie delante de otro (marcha
«¢ tindemn»). En la ataxia del tronco, €l paciente estd inestable
incluso sentado en un asiento sin respaldo (en el borde de la
camilla). La ataxia del tronco también se observa en las lesiones
subcorticales con alteracion de los reflejos posturales.

El paciente cerebeloso avanzado no suele ser capaz de soste-
nerse con los pies juntos. Su inestabilidad no empeora mucho al
cerrar los ojos (signo de Romberg -) al contrario que los enfermos
con trastornes de la sensibilidad profunda (signo de Romberg +).

La ataxia o incoordinacién de los misculos de la fonacion y
articulacion de la palabra da lugar a una disartria caracteristica,
en la que el paciente arrastra las silabas y las separa unas de
otras, a veces de forma explosiva (habla escandida).

Temblor cerebeloso

Es, en parte, postural v, sobre todo, intencional, mn@ilﬂcioﬂﬂ
lentas a lo largo del recorrido del movimiento. Ocuarre tras lesio-
nes del nicleo dentado y sus pmyeccionea_gnr el pediinculo
cerebeloso superior hacia el niiclen rojo th&'ﬂlll almicleo ven-
tral intermedio del tdlamo. El temblor puede afectar al tronco
v a la cabeza, donde se observa cuandeel paciente estd de pie
o durante la marcha.

El temblor del niicleo rojo @ de tipo Holmes se observa en
lesiones mesencefdlicas. Se dﬁe a la alteracidn de las proyec-
ciones del pediincula ce_nelagﬁ‘lm superior (v. mas adelante). El
temblor del velo del pa‘]‘:!ﬂér se produce por lesiones de la via
dentado-olivar.

Mioclonias y

Pueden ser espontineas, intencionales o reflejas por estimules

sensitivos. En estos casos, los potenciales evocados somes-
tésicos son de gran amplitud y se comprueba una faltade inhi-
bicion cortical en otras pruebas neurofisiolégizas;Esto hace
concluir que esas mioclonias son de origen cortical, aunque la
patologia primaria esté en el cerebelo. Las mioclonias pueden
combinarse con asterixis.

Trastornos oculomotores

Las lesiones del cerebelo pueden dar lugar a diferentes tras-
tornos de la motilidad ocular.

Nistagmo
El nistagmo cerebeloso cambia con la mirada (gaze-cooked) y

tiene la fase rapida hacia la posicion primaria de la mirada.
El nistagmo que bate hacia abajo (down-beat) se observa en

las lesiones del floculo. El nistagmo periddico alternante se

produce por lesiones de la dvula v del nédulo, v responde a
baclofeno.

Opsoclono

Es un movimiento conjugado de ambos ojos, muy ripido v
andrquico (en todas direcciones), que empeora con los movi-
mientos voluntarios y con la necesidad de fijar la mirada. Se
puede acompanar de mioclonias en otros miisculos del cuerpo
y de ataxia {v. fig. €3.7) (sindrome opsoclono-mioclono), v se
observa en cerebelitis y asociado con neurcblastoma y otras

neoplasias.
g

Dismetria ocular

Es similar a la de las extremidades y consiste en que las sacadas
(movimientos rapldnstﬂfins ojos) son lentas y demasiado cortas
o amplias, v el ojono ilega al punto de fijacién elegido o pasa
de €l; 1as sacadas ¢orrectoras consiguen la fijacion. Las lesiones
bilaterales delsfléculo producen un seguimiento irregular e
intermitente. La dismetria ocular se produce, sobre todo, por
lesiones t'fn la region dorsal del vermis y el nicleo fastigio.

Fm’mular

Es una oscilacién en forma de salvas muy raplda&ali'edednr del
punto de fijacidn. En estos casos, falta la mhlb;::mn fisiolagica
del cerebelo sobre la respuesta refleja m:u.h;ﬁfeshbular

Apraxia ocular

Se debe a una alteracion en lainigiacion de los movimientos
sacadicos voluntarios en el plar_'p horizontal (y mads raro ver-
tical). El paciente gira primerql;i cabeza hacia el objetivo y los
0jos, en respuesta al reﬂej_oncl.ﬂm'esﬁbu]ar, giran en sentido
opuesto; la rotacion de Ia cabeza excede el objeto pretendi-
do y esto capacitaa los gjos desviados en contraversion para
fijarse en él; finalmenté, la cabeza retorna con lentitud en tan-
to se mantenga-la fijacion. Este movimiento de la cabeza se
denomina hiead Mirust y se puede acompanar de un cierre de
los parpades al inicio del movimiento cefdlico. Las células
de Purkinje del vermis dorsal desempefian un papel en esta
manifestacion que se puede ver en algunas formas de ataxia
hemdjtnna {v. cap. 23).

vd

' Traslurnus de los ganglios basales

Recuerdo anatdmico y fisiolégico

Lns gangllm basales incluyen el cuerpo estriado, el globo pailv
do, el niicleo rojo, el niicleo subtalimico, la sustancia negra y los
niicleos ventrales lateral y anterior del tilamo. El estriado es el
elemento n?ceph:rr de los ganglmrs basales, y sobre él convergen
aferencias de casi todas las dreas de la corteza cerebral de una
manera ordenada topogriaficamente. Sus eferencias van hacia el
globo palido v a la sustancia negra, que constituven el elemento
eferente de los ganglios basales. Estas eferencias se encaminan
hacia los niicleos ventrales lateral y anterior del ilamo, a través
de los cuales los ganglios basales devuelven la informacion
hacia la corteza cerebral. Existen diversos circuitos funcionales
entre corteza-ganglios basales-talamo-corteza, algunos de los
cuales pueden considerarse principales y otros subsidiarios
para modular los primeros.
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Del circuito que se denomina circuifo motor no solo se cono-
cen bien sus conexiones, sino los principales neurotransmisores
que utiliza (fig. £3.8). En él, 1as aferencias corticales excitadoras
(dcido glukimico) proceden de la corteza motora primaria,
la corteza premotora, el AMS y la corteza somatosensitiva
primaria, v terminan en ¢l putamen, de donde se proyectan
con cardcter inhibidor (fibras gabaérgicas) hacia las dos partes
del globo pélido (pallidum), v de alli al niicleo ventral lateral del
tilamo, y vuelven al AMS de la corteza (a través de fibras
glutamatérgicas-excitadoras). Desde aqui, el circuito ejerce
sus influencias descendentes sobre la médula espinal, bien
directamente o a través del drea motora principal.

Ademas del motor, existen al menos otros tres circuitos: el
oculomotor, el limbico y el asociativo, que intervienen en otras
funciones e incluyen ofras estructuras como el niicleo accumbens
o los micleos septales.

Las consecuencias de la lesidn o disfuncion de los ganglios
basales son agrupables en dos grandes apartados: el sindro-
me rigido acinético y los movimientos anermales. También
hay trastornos cognitivos y conductuales que se exponen
brevemente.

Sindrome rigido acinético
Rigidez muscular

La rigidez es permanente y uniforme durante todo el movi-
miento pasivo de una articulacion {p. ej., para la exr.ermﬁn del
brazo). No depende de la velocidad con que se realiza el movi-
miento, como es el caso de la espasticidad piramidal. Cuando
ala rigidﬂz se sobreafade cualquier tipo de tr_mb[w;. se puede
notar el signo de la rueda dentada. La rigidez se menta en
una extremidad haciendo movimientos con la otra a (signo de
Froment; v. cap. 1). La rigidez depende de una hiperactividad
del niiclee subtalimico que excita‘a s wez al globo pdlide
interno, por lo que las lesiones esterectixicas o la estimulacion
en cualquiera de ellos d'lSIl'lll'Iu!.-ETl I;-nn’u:lez.

Acinesia o hipocinesia y bradicinesia

Estos tres trastornoes son expresion del mismo defecto basico
en el circuito motor: ag_iﬁﬁ’fa o hipocinesia es la pobreza de los
movimientos, y bradlcmﬁ:,a, Ia lentitud o retraso en ellos. El
paciente tiene gran dificultad para empezar a caminar y
se queda coma, )Ea

silla o damipﬂ.-‘fuelta en la cama, v tarda mucho en mntesbar’
alas preguntas en obedecer una orden o en reaccionarg un
estimulo sensorial. Tarda mucho mas de lo normal _Eﬂr['all'
zar las actividades bdsicas de la vida diaria {xfesﬁrg_gﬁsearse,
afeitarse} y se queda rezagado al salir a pasear. (;u'andn ¢ e
ordena efectuar un movimiento, no lo lleva a cabo de manera
uniforme, sino por etapas, lo mismo que da lavuelta en varios
pasos. Se pierden los movimientos sincinéticos, por ejemplo
o gesticula al hablar o no bracea al caminar. Son escasos los
ovimientos automaticos, como el parpadm la mimica facial
los gestos manuales. Los movimientos mas afectados son los
petidos y alternantes (p. gj., pedalear o contar dedos, prueba
e las marionetas, batir un huevo, afeitarse o remover el café).

a amplitud del movimiento disminuye con su repeticion,

or ejemplo, al contar dedos. Mas dificil aiin es que puedan
acer movimientos simultdneos alternantes {abrir y cerrar una
ano ¥ pronosupinar la otra) o coordinados (no es raro que lo
rimero que alarma a un paciente sea que «se le ha olvidado»

T - -

= g~

g

ntado al suelo, le cuesta levantarse de una ™

nadar o bailar). Uno de los signos mas precoces de la acinesia en
la mano es la micrografia (la escritura se hace progresivamente
mds pequenaj.

La acinesia se asocia con una disminucion de la actividad en
el drea motora suplementaria v la corteza prefrontal y dorsola-
teral. Se puede provocar interrumpiendo la via dopaminérgica
mesocortical v mejora con levodopa.

Alteraciones de la postura

Las anomalias posturales se deben tanto a la adopcion de pos-
turas fijas anormales como, Espr:-cm]men{e a la pérdida de la
estabilidad por alteracidn de las reacciones de enderezamiento
v de los reflejos posturales anticipadores. A los pacientes les
cuesta mucho levantarse de un asiento bajo y, sin llegar a ende-
rezarse, se caen de nuévahacia atris; o se des-plnm.an en blogue
de espaldas si se les@mpuja, o se van hacia delante sin avanzar
los pies v se dan'de bruces sin protegerse con los brazos. Esta
perdida de los reﬂepa posturales y del equilibrio es diferente en
la historia natugﬂ de los sindromes parkinsonianos (v. cap. 18).

Otros sintomas del sindrome rigido acinético

Lus. cientes manifiestan otros sintomas ¥ f.:lgm;ps COMmo VOzZ
hi‘ph onica, hipomimia, disartria por mala mq&uiacmn del
habla, dificultad para masticar y deglutir, marcha a pasos cortos
¥, a veces, congelaciones y festinacion de la marcha, etc.

Movimientos anormales

Los movimientos anormales son caracteristicos de los tras-
tornos de los ganglios hasaigs? pero pueden presentarse por
lesiones difusas del cerebrun en otras localizaciones patold-
gicas, e incluso sin pntnlug:a conocida, comoe es el caso de los
tics o del temblor esencial.

Temblor o

Es un movimienfo anormal repetido v oscilatorio a uno y otro
lado de ungje. El temblor es un motivo muy frecuente de con-
sulta. La relacion del temblor con la postura y el movimiento
permite su descripeion y clasificacion (cuadro 3.1). Hay una
cacion sindromica de los temblores (cuadro 3.2) que Hene
cuen!a ademads de sus caracteristicas basicas, otras relacio-
das con su historia natural, herencia, factores de provocacion

y signos neurolagicos asociados (tabla 3.6).

CUADRO 3.1 ummmmhhumm
mmmmhﬂhdurﬂhmm

Termblor de reposoc

Temblor de accidn:
*  Temblor postural
Inespecifico

Depandiente de una postura especiica
= Termblor cindtico;
Inespecifico
De un movimienio especifico (temblor intencional)
De una tarea espacifica
Isométrico
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Temblor fisioldgico

Todas las personas tienen un ligero temblor postural en las
partes distales de las extremidades. Es de alta frecuencia, mds
que el temblor esencial, y no tiene su refuerzo intencional.
Disminuye su frecuencia cuando se sostiene un peso en la
extremidad afectada. Es de origen «periférico» por efecto balis-
tocardiogrifico y por estimulacién de receptores fi-adrenérgicos
musculares que son sensibles a las catecolaminas circulantes
v que se inhiben a través de fairmacos f-bloqueantes como el
propranclol. Puede exagerarse en situaciones de estrés, nervio-
sismo o ansiedad, y por el efecto de estimulantes como el cafe,
el tabaco y los farmacos adrenérgicos.

Temblor esencial
Este término engloba varios tipos de temblor que tienen la carac-
teristica comuin de no deberse a ninguna lesidn demostrable en el
SNC. En muchos casos hay antecedentes familiares de temblor,
mis a menudo con herencia autosémica dominante,

El temblor esencial clasico afecta sobre todo a las manos
v es de tipo postural, bilateral v simétrico o asimétrico, casi
siempre asincrono en una y otra extremidad y con un refuerzo
intencional (cinético). En algunos pacientes de larga evolucion

CUADAD 3.2 Clasificacion sindromica de los tembiores e

Tamblor fisiologico: tlemblor fisinldgico exagerado

Temblor esencial: \#
+  Temblor esencial clasico

+  Temblor orfostatico: lento (6-8 Hz) v ripido {i 218 Hz)
»  Temblores especificos de una postura ofarea y
*  Temblor mdeteminacdo i
Temblor distdnico --_ﬁ

Ternblor parkinsoniano
Temblor cerabeloso
Temblor da fipo Holrmes
Tembilor dal velo del paladar
Temblor neuropatico

o thxicos

Tembloras inducidos, |:R3t
Temblor psicdgena

se observa un componente de temblor de reposo, que nunca
afecta a las piernas y no se acompana de otros signos parkin-
sonianos. En el registro EMG se observan descargas sincronas
en los miusculos agonistas-antagonistas de cada extremidad,
aunque se puede recoger una actividad alternante, Puede ser
de amplitud leve-moderada o bien exagerada e incapacitante.
Mo es raro que se acompaiie de temblor cefilico o dela voz. Es
muy especifico que disminuya con el alcohol, aunque esto no
sucede en todos los pacientes,

Hay otras variedades de temblor esencial que se distinguen
del anterior, bien por afectar aisladamente a un segmento cor-
potal o por desencadenarse en lareas o movimientos especifi-
cos, y cuya relacion con el temblﬂigﬁenclai cldsico es incierta.
También se aceptan, en; el temblor esencial, casos asociados
con distonia focal ¥ olros trastornos neuroldgicos igualmente
idiopaticos. Estos t'emblures ge estudian con mis detalle en el

capitulo 18,

Temblor disiﬁnim

Es ¢l temblor.c i observa en un segmento corporal afectado
por distonia. El mas caracteristico es la oscilacion tremorica de la
cabeza r.i-dg_- la mano en los pacientes con torticolis espasmadico
0 mian@fe s del escribiente. El temblor disténico en una mano
pl;@ﬁ'mlmte confundirse con temblor parhnsumann

«Temblor asociado con distonia» es la exp,rebslﬁn usada
para referirse al temblor que puede tener un‘n persona en
un segmenta corporal estando afectada de distonia focal en otro
segmento corporal. «Temblor ascu:mdoa dis{nma genéticar se
aplica al caso de una persona que ueq,e ‘temblor ¥ pertenece
a una familia con distonia. En gstq;i-‘fasns, la relacidn entre el
temblor y la distonia es im:ierta' o

b

Temblor parkinsoniano {vl'.detf 3 8)

Aparece en una postuza nla;ada como el brazo apoyado en
las rodillas o en el s:.lh;m pontaneamente o facilitado cuando
el paciente cierra’ ]Dﬁ o085 v hace un cilculo mental o recita los
meses del an@ lwng atris. Tipicamente desaparece cuando el
paciente inicia ovimiento voluntario, pero puede reapa-
recer de-sp;ﬁé, como, por ejemplo, al comer o escribir. Puede
afectar solo al brazo o a la pierna, a las dos extremidades de
un Iadg’[la mas tipico) o a las cuatro extremidades. También
pu&;bt- ser cefilico o de la mandibula. Suele ser regular, a una
%uenc‘ta de 4-6 Hz, de amplitud moderada; se incrementa

Reposo Enfermedad de Parkinson 4-6Hz Descargas ritmicas aJhammiss agonistagfantagonistas
Imtencional Lesiones cerebelosas o cambihadas 244 Hz Descargas irregqulares y asincronas
con lesiones de los ganglios'basales
Postural y de accion idiopéatico [familiar} 6-8 Hz Descargas sincronas agonistas y aniagonistas
Fiziologico Exagerado por ansiedad o estimulantes 7-12Hz Descargas irregulares asincronas
Oriostatico Idiopdtico 13-18 Hz Descargas variables
Asociado a enfermedad de Parkinson 69 Hz
y otros sindromes
Velo def paladar Idicpatico o lesiones de la via dentado-ofivar 1-4 Hz Descargas breves ritmicas
v degeneraciones cerebelosas
Temblor neuropatico Polineuropatias adquiridas o familiares 4-H-Hz Descargas sincronas @ imagularas
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cuando el individuo se siente observado o esta nervioso, v
desaparece cuando estd muy relajado o durante el suefio.

Los pacientes con enfermedad de Parkinson pueden no
tener temblor o presentar otra variedad de temblor (postural).
El temblor postural parkinsoniano suele aparecer con una
latencia de unos segundos o «reemergente» (mientras que el
esencial no tiene latencia), y tiende a incrementarse con la mis-
ma frecuencia aproximada que el de reposo. Las descargas de
las unidades motoras son alternantes en los musculos agonistas
y antagonistas. Este temblor tiene su origen en una actividad
talamica ritmica continua y la lesion o estimulacién en el micleo
VIM del tilamo lo reducen.

Temblor cinético (video 3.9)

Es el temblor que aparece durante un movimiento voluntario y
se puede distinguir la variedad simple o temblor de accidn que
acompana al movimiento, el que tiene un refuerzo terminal cuan-
do la mano alcanza su objetivo y el llamado intencional porque
va aumentando su amplitud conforme se ejecuta el movimiento.
Es un temblor, unilateral o bilateral, lento (menos de 5 Hz), que
se puede acompafiar de un componente de temblor postural
pero casi nunca de reposo. La causa mas frecuente de este tem-
blor cinético es la patologia cerebelosa y por ello se asocia con
dismetria, disinergia, ataxia o nistagme.

Temblor del nicleo rojo

El temblor del nicleo rojo, temblor mesencefilico o detipo
Holmes se observa en lesiones vasculares o h'auntﬁtic'éigel
tronco cerebral en la reg,iﬁm del IlI par (sindrome de Benedikt).
También pm:de ocurrir por lesiones talamicas {Wlﬁn del
niicleo rojo al nicleo ventral-lateral). Puede. haba;;un lapso de
tiempo entre 1a lesion y el comienzo del lemb'lm”"tns pacientes
con enfermedad de Wilson suelen presentar un temblor de este
tipo. Es un temblor unilateral, contralateral’ a la lesidn, a unos
4 Hz, de ritmo irregular, tanto en FEPOSO COMO en la postura
v el movimiento. El componente de reposo se ha comparado
con el giro de Ia mano al manejar un destornillador y es menor
en intensidad que el pns.tur&.l, y este menor que el cinético. La
captacion de fluorodopa pdl'rel cuerpo estriado homolateral a
la lesion estd muy red , como si hubiera un déficit dopa-
minérgico nlgruestrxah'f‘a_ml,adn a la disfuncion cerebelosa.

Temblor del velawiel paladar

Este mm'lmi@h anormal es breve como una mioclonia, percr
se consideraun tipo especial de temblor por su cardcter osci
torio ritmico. Puede afectar a otros musculos mervad.:BPnr los
niicleps del tronco cerebral e incluso al diafragma v a mitisculos
esqueléticos. Su frecuencia es variable, entre 1 3 1 ¥z, Se dis-
tinguen dos variedades: una se relaciona con Ies:ﬁ'nes delavia
dentado-olivar (nicleo dentado, pedinculo gérebeloso supe-
rior, haz centrotegmental, oliva inferior), v la otra es idiopatica
o con otros indicios de enfermedad degenerativa cerebelosa. En
ambos casos puede cursar con degeneracion hipertrifica de la
oliva inferior visible en Ia RM (v. cap. 18).

Temblor neuropatico

Aparece en polineuropatias adquiridas (p. ej., en el sindrome
de Guillain-Barré, en la polineurcpatia asociada a gammapatia
monoclonal) v en polineuropatias familiares. Es mds frecuente
en las variedades desmielinizantes. Es de baja frecuencia y afecta
sobre todo a las manos, mds 0 menos simétrico. En los dedos

produce oscilaciones irregulares, v en las manos, un movimiento
aleteante, asincrono de una mano a otra y presente durante la
marcha. Suele tener un refuerzo intencional que interfiere en los
movimientos voluntarios y responde muy poco a los farmacos.

Temblor ortostatico

Aparece selectivamente al ponerse el paciente de pie. Los enfer-
mos tienen una sensacion de inseguridad, como de caida inmi-
nente, y buscan un apoyo o se sientan. Se describié como una
variedad idiopatica de alta frecuencia a 14-18 Hz que es apreciable
a simple vista y se percibe por palpacidn de los muslos o ghiteos.
Mis tarde se ha descrito otro Iaemblur ortostatico mds lento y que
va asociado a enfermedad de Parkinson y otros trastormnos.

Temblor inducido por farmacos y toxicos (v. cap. 29)

Puede ser un temblor de reposo de lipo parkinsoniano por far-
macos antidopaminérgicos. Esto es muy comiin, no solo por el
uso de farmamsantlp'-:lmhcnﬁ, sino por el abuso, sobre todo
€n angianos, da_plros farmacos ansioliticos, antivertiginosos,
cupephl:oﬁ, . con propiedades antidopaminérgicas. Puede
ser un temblo pnsh;ra.l (écido valproico, antidepresivos trici-
d1ms,iq.h1bldﬂres de la recaptacidn de serotonina, broncodila-
tadu@ esteroides, antiarritmicos, hormonas tireideas y citos-
Hﬁmﬁ] Ellitio, la amiodarona, la fenitoina v utros!ﬂnnams en
dosis téxicas pueden dar lugar a una cnmhma.clﬁn de temblor
postural e intencional, mioclonias, asterixis 3? ataxia.

Temblor psicigeno J

Se caracteriza por el comienzo brusco v las remisiones espon-
Lineas, asi como por una mmbma;lﬁn inhabitual de temblor de
reposo, postural e mteru:lm'ml. ‘La amplitud del temblor dis-
minuye cuando se dlstraeg‘l‘”pai_wnte (maniobra de cuenta
hacia atras), y cambia su feecuencia cuando hace movimientos
voluntarios con la ofra‘extremidad. Cuando el examinador
mueve una artic on, por gjemplo la de la mufieca en caso
de temblor dela , percibe una resistencia en contra de
su movimiento, gle a menudo disminuye con la distraccidén
o el movimientd voluntario de la olra extremidad. Otro dato
caracteristico es la «migracion del temblors; por ejemplo, si al
paciente le tiembla la mano y el explorador la sujeta, aparece
untemblor en el brazo o en el hombro.

_Gorea

Es un movimiento anormal amplio, brusco, irregular, sin un
patron fijo; por tanto, cambiante de un momento a otro. Afecta
a cualquier grupo muscular, pero es mds evidente en la cara,
el cuello v los brazos. Cuando interesa al tronco, desplaza al
paciente durante la marcha, que se hace grotesca (de polichinela).
Parece que los pacientes disimulan los movimientos anormales
de las manos continuindolos con un gesto voluntario como
de tocarse la cara, alisarse el cabello o componerse la ropa. Se
facilitan en ciertas posturas, por ejemplo, al pedir al paciente
que permanezca alglin rato con las manos abiertas, los ojos
cerrados v la lengua fuera, lo que le resulta imposible por la
parasitacion con los movimientos anormales. A la inestabilidad
postural contribuye también la impersistencia motora, sobre todo
en la enfermedad de Huntington. Un caso especial de corea lo
constituye la discinesia tardia por neurolépticos. El corea puede
aparecer bruscamente por un ictus (fig. €3.%) o una lesién aguda
de los ganglios basales (hiperglucemia no cetdsica), puede ser de
comienzo rapido, por ejemplo, en el corea reumitico, o de comienzo
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sutil v evolucion crdnica en la enfermedad de Huntington. En
general, los movimientos coreicos se alivian con farmacos anti-
dopaminérgicos y se agravan con los anticolinérgicos.

Balismo

Es un movimiento mas amplio v brusco que el corea, aunque
tienen la misma base fisiopatologica. El balismo afecta sobre
todo a los midsculos proximales de las extremidades, que resul-
tan desplazadas brutalmente en su totalidad, con frecuencia con
rotacion inkerna y cierto patrin repetitivo del movimiento. Se
observa en forma de hemibalismo en las extremidades contrala-
terales a una lesion del niclen subtalimico o de sus conexiones
con otras estructuras de los ganglios basales (fig. 3.7). El balis-
mao se alivia con antagonistas dopaminérgicos (fenotiazinas,
butirofenonas o tetrabenazina).

Distonia

Es una cocontraccion involuntaria v prolongada de los muis-
culos agonistas y antagonistas, tanto en reposo como durante el
intento de un movimiento voluntario (atetosis). El resultado de la

Figura 3.7 Hemibalismao. A. RM. Infarto 2n ef &rea del nicleo sublalimico: B. Corts
corondl del cerebro. Pequena hemorragia en a regidn del ndscleo subkatamico.

contraccion anormal es la adopcion de posturas forzadas, abiga-
rradas, en las que las articulaciones (de los dedos v del carpo) se
sitiian en planos diferentes {fig. 3.8) y con frecuencia se produce la
torsién de Ia extremidad o del eje corporal. Los movimientos dis-
tonicos son lentos, repetidos v esterectipados, aunque ocasional-
mente se superponen sobre el patron principal otros movimientos
mis rapidos, como sacudidas irregulares. Aparecen espontinea-
mente o facilitades por el intento de un movimiento voluntario,
sea del grupo muscular implicado en el movimiento o de otro
grupo. Por ejemplo, los movimientos distonicos aparecen en la
mano que intenta coger un objetoy al mismo liempn enlaotrao
en la cara (fendmeno del overfTous; Etg e3.10). Al principio, las pos-
turas anormales son reversibles v el paciente conoce algiin gesto
o0 estimulo que anfagoniza el movimiento anormal; por ejemplo,
puede reducir un torticalis al rozarse la mejilla o apoyar la mano
en la nuca. Con el tiempo, los movimientos anormales se hacen
refractarios y dan Jugar agontracturas con posturas forzadas fijas.
Las distonias afectan a todos los movimientos, pero hay un grupo
de ellas que se deséncadenan solo con un movimiento especifico,
a menude un geste profesional muy repetido.

La distonia puede ser focal, segmentaria o generalizada: es
focal cuando afecta a una sola parte del cuerpo (blefaroespas-
mao, torficolis v calambre del escribiente u otras profesiones),
segmientaria si afecta a dos segmentos del cuerpo (piej., hemi-
distonias fras lesiones unilaterales de los ganglios basales), v
generalizada si afecta a las extremidades, el tronco'y el territorio
cefilico. Pueden ser primarias, con frecuengia hereditarias, o
secundarias a lesiones u otras enfermedades cerebrales defini-
das. Algunas distonias idiopdticas 0 genéticas son «purass y
otras son «plus» por asociarse a parkinsonismo, ataxia o epilep-
sia. S5u base bioquimica o-anatomica es mal conocida, pero se
observa e-apecialrnenie con lestones del putamen y del talamo
(fig. €3.11), y mds frecuentemente en lesiones purmatales fu
infantiles. Es posible que una lesion nigrica aislada solo produz-
ca rigidez pero se acomparie de distonia si se asocia una lesidn
estriatal. La respuesta farmacoligica de las distonias es mala,
salvo las variedades raras sensibles a la L-dopa o al alcohol;
el resto puedenapeforar moderadamente con anticolinérgicos.
Hay una varigdad paroxistica sensible a los antiepilépticos.

Los pagientes con desaferenciacion propioceptiva de las
extremidades por lesiones de la via sensitiva pueden tener

Figura 3.8 Distonia de la mano izquierda por un furmnor de los ganglios basales.
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movimientos anormales de los dedos, sobre todo con los ojos
cerrados, que simulan distonia y atetosis (sendoantebosis).

Acalisia

Es la situacion en la que los pacientes tienen una gran dificultad
jpara estarse quietos, sea de pie, sentados o en la cama. El paciente
siente una necesidad imperiosa de moverse, sea solo las extremi-
dades o todo el cuerpo. El paciente no puede estar sentado o de
pie mis que unos segundos a la orden, pasados los cuales debe
cambiar la postura o levantarse. 5i esta de pie, no estd inmévil,
sino que cambia el peso de un pie a otro o se pone a caminar. Los
enfermos con este trastorno estin nervicsos y desasosegados, con
un comportamiento ansioso v de muchoe sufrimiento, aunque
no sea un problema aparentemente grave. La acatisia aguda
es secundaria a un bloqueo dopaminérgico por neurolépticos
(v. cap. 29}, pero puede establecerse como un trastorno crénico
que se denomina acatisia tardia. También aparece en la enferme-
dad de Parkinson idiopatica v en relacion con las oscilaciones de
la respuesta a la levodopa, o por su retirada brusca.

Mioclonias

Son sacudidas musculares involuntarias debidas a contracciones.
generalmente muy breves (como choques eléctricos) que afectan
a parte de un muisculo, a todo él o a varios al mismo tiempo. Apa-
recen por lesiones a diversos niveles del SNC, desde la corteza, el
tronco y el cerebelo hasta la médula, por lo que no forman parte
en exclusiva de las enfermedades de los ganglios basales. En
general son irregulares v arritmicas, pero las mioclonias epﬂep—
ticas o reticulares pueden ser bilaterales y simétricas. La mayoria
de las mioclonias son secundarias a descargas neﬁ'laies pero
algunas se deben a periodos de silencio mu ‘=& denominan
mioclonias negativas. Estas son responsables de la caida de los
brazos cuando se sostienen al frente {ag@us} y de caidas del
individuo al suelo cuando afectan a las piernas.

Las mioclonias de origen medularjmeden ser ritmicas, pero
su caracteristica pnnmpal s que afectan a un segmento corpo-
ral y son dolorosas. Las mioclonias llamadas propicespinales
afectan al eje mrpcrrﬂl se ﬁfu:uien hacia arriba v abajo de su
segmento de ongen ¥ sondentas.

Las miociﬂniaqdetiﬂﬁﬁn reticular suelen ser bilaterales y se
difunden ordenadamente sin datos en el electroencefalograma
(EEG) de descnr? neurcnal cortical.

Las miaclonias de origen cortical van precedidas de una des,

carga nreumluﬁr que se puede objetivar en el EEG conv cmcmnif
o promediando la actividad que precede a la mioclonia. Estas
mioclonias corticales tienen tendencia a ser bilateral#s, sin-
cronas y se asocian a crisis epilépticas convulsiv assTambién
pueden ser focales. Tanto las mioclonias corticales difusas
como las focales o las reticulares pueden apa;tcer €N Feposo
o desencadenarse de manera refleja a estimulos mecanicos,
somestésicos o sensoriales (ruido, luz, sorpresa); algunas se
provocan por el intento de movimiento voluntario (mioclonias
de accion). Las mioclonias corticales son, habitualmente, sensi-
bles a la accién y a los estimulos sensitivos tictiles en porciones
distales o a los visuales. El mioclono reticular se desencadena
mis por estimulos auditivos o tiactiles en la cara.

Asterixis (flapping tremor)

Es un movimiento anormal que se detecta al pedir al paciente
que sostenga los brazos al frente. Las manos presentan cada

poco tiempo un movimiento brusco en ¢l plano vertical. La
apariencia a simple vista es que el movimiento anormal es
la subida brusca de la mano, pero el registro EMG demues-
tra que la anomalia primaria es un silencio eléctrico de unos
100-200 milisegundos {como en las mioclonias negativas), que
produce la caida de la mano seguida de la sacudida hacia arriba.
La asterixis bilateral, asociada con otras mioclonias multifocales
¥ con temblor de los dedos, es casi siempre sintoma de ence-
falopatia metabdlica. Pero una asterixis unilateral se observa
en lesiones focales del cerebro muy variadas, como hematoma
subdural o talimico, infartos lacunares talamicos, lenticulares
o del tronco, pequefios infartos corticales del drea motora, etc.
Por todo ello, es dificil concluir ‘cuil es la fisiopatologia de este
movimiento anormal que se ha atribuido a disfunciones de la
via cerebelosa hacia el neocdrtex, de la regulacion propioceptiva
o de la regulacion motora cortical.

Tics )

Son mmrmuenﬁ involuntarios breves v rapidos, que se carac-
terizan puraf‘lfar.’:cler repetido, a veces francamente estereo-
tipadosAfectan sobre todo a la cara, el cuello ¥ los hombros.
Se acenhian en los estados de tension emnc:cmai El paciente
smplg.»’l’a necesidad imperiosa creciente de moverse antes de
gt‘rllfrar el tic que el enfermo puede inhibir dl.mprfi’e un breve
tempao, pero reaparece sobre todo sise dlsl:raesu atencidn con
un rebote de tics. g

Los tics pueden ser simples, en forma de una sacudida de un
solo miisculo o grupo de miisculos, n]:ﬁ.leden ser complejos e
implicar varios grupos muscula.res con gestos como toquetear
las cosas o vocalizar,

Los tics simples son Erecus;rﬂes en la infancia, las mis de
las veces de forma pasa!em "En el adulto, a veces persisten
los tics de la infancia como tics simples cronicos (de uno o
dos territorios). La va riedad mads grave de base familiar es la
enfermedad de Gill e la Tourette, en la que se asocian tics
cronicos simpl complejos con vocalizaciones, coprolalia,
Eslereuhpms, ﬁamoﬂfs psiquicas obsesivo-compulsivas v
del cnmpmjarruﬂnln

Shuddering attacks

Son movimientos anormales benignos similares a un estreme-
to, que se repiten muchas veces al dia, mas frecuentes en

fios. La relacion con el temblor esencial no estd confirmada.
Mo necesitan tratamiento, pues remiten de manera espontinea.

Bostezo

Es un movimiento complejo, a la vez voluntario e involuntario.
Los farmacos dopaminérgicos (p. gj., apomorfina) los producen
con gran constancia. De manera fisiologica, aparecen en rela-
cién con el hambre, la somnolencia o el simple aburrimiento. En
situaciones patoldgicas se observan en procesos variados como
encefalitis o sus secuelas (en la encefalitis letdrgica) o en ictus de
tronco o ganglios basales, incluso como sintoma premonitorio.

Sindrome cognitivo-conductual por lesiones
de los ganglios basales

La lesion de los ganglios basales produce trastornos cognitivos

¥ conductuales por alterar los circuitos que los vinculan con la
corteza frontal y cingular. Las lesiones pueden asentarse en el
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palido, el estriado o el tilamo. Los pacientes presentan trastornos
de la funcion ejecutiva, de la memeoria de trabajo, del procesa-
miento de la informacidn, apatia, inercia, vacio mental y humor
depresivo. En ocasiones, los trastornos cognitivos-conductuales
aparecen en ausencia de todo movimiento anormal.

Movimientos anormales psicogenos

En el capitulo 1 se han tratado las caracteristicas generales de
los trastornos neurolégicos de origen psiquico o funcional. El
temblor psicigeno ya se ha mencionado con anterioridad.

Estos trastornos predominan en las mujeres. Ocurren ais-
ladamente en la mayoria, pero el 10-15% de los pacientes tie-
nen una enfermedad orgdnica asociada. Alrededor del 40%
presentan una comorbilidad psiquidtrica (ansiedad /depresion
o trastorno de la personalidad). Los factores de riesgo para
presentarlos son abusos infantiles (sexuales o de otro tipa),
traumatismos fisicos o quirtirgicos v acontecimientos estresan-
tes (divarcio, duelo, etc.). Su fisiopatologia es incierta.

Los movimientos anormales psicégenos pueden revestir
el abanico completo de los descritos antes (kemblor, distonia,
corea, bradicinesia, mioclonias, etc.). El temblor, la distonia y
la bradicinesia son los mas frecuentes. Pueden ocurrir aislados
(p- €j., temblor de una mano}, pere a menudo coexisten varios y
son complejos v abigarrados. Rara vez los pacientes tienen mio-
clonias o tics (v. mis adelante) de origen psiquico. La lécnica de
promediacion retrograda del EEG unos milisegundos antes del
mavimiento anormal detecta una onda negativa frontal (Berefis-
chaftspotentiall idéntica a la que precede a los mﬂ\rlmlenlhs
generados voluntariamente. Este potencial no apa‘rﬁ;e en las
mioclonias o tics orgdnicos.

Tienen algunas caracteristicas comunes. El mnﬁ"enzu €s, a
veces, agudn tras un amntacumenm preclpltants ~La evolucion

estan preqentes en movimnientos a.tmrmalm urgamms. (p- €.,
en una distonia farmacoldgica o en el sindrome opsoclono-
mioclone, pero en ellos el patrén sen‘ﬁn’ldgir:n no se aparta de
o caracteristico). Sin embargp, en los movimientos anormales
psicdgenos hay, habitualmente, numerosas incongruencias
semiologicas (v. tabla 1.4).

Trasiornos QI e.quilihrin y de la marcha

La capacidad. Qfmantem_rse erguido en equilibrio y caminar

sobre las plernas y alin mas de COITEr, €5 una caractenshca
de la especie humana que ha impuesto importantes cambios
morfolégicos en nuestro sistema mu%cu]m.squi:letu;ﬂ‘f.r que
depende de una complejisima organizacion neural la que in-
tervienen todos los niveles del sistema nervioso, desde el
sistema neuromuscular periférico a la médula, el cerebelo, el
aparato vestibular, el sistema visual y todos los circuitos sensi-
tivomotores de los ganglios de la base v de la corteza cerebral.
Mo es de extrafiar, por tanto, que el equilibrio v la marcha sean
tan extremadamente sensibles v se alteren practicamente en la
mayoria de las lesiones o disfunciones de cualquier nivel del
sistema nervioso y, por supuesto, muscular.

La mavoria de los trastornos de la marcha son diagnostica-
bles por la observacion de sus caracteristicas semioldgicas, v asi
se pueden reconocer las marchas en steppage, miopdtica, par-
kinsoniana, espastica, cercbelosa, etc. (v. cap. 1, «Anamnesis»
v «Exploracién»). Es posible que haya disociaciones entre la

facilidad para tener caidas v los datos objetivables en la explora-
cidin. Asi, porejemplo, puede tener caidas muy faciles un paciente
con una simple debilidad de la flexion dorsal de un pie porque
tropieza con cualquier piedra o con el borde de una alfombra.
Los pacientes con parilisis supranuclear progresiva empiezan
a caerse muy pronto en la evolucion de su enfermedad, cuando
los otros signos neurolégicos ain pueden ser leves. Los pacientes
con infartos lagunares subcorticales, especialmente en el talamo,
pueden tener un desequilibrio prominente con muy pocos o nuloes
signos anormales en la exploracion neuroldgica convencional.
También presentan una gran dificultad para sostenerse en pie
v para mantener el equilibrio (astasia-abasia) los pacientes con
lesiones frontales subcorticales o dﬂ'tuerpn calloso (fig. £3.12).

Las alteraciones de la marcha en los ancianes suelen ser
multifactoriales, por el propio envejecimiento, atrofia muscular,
problemas ortopédicos, artrosis v deformidades de caderas v
rodillas, defectos sensoriales {ﬂsnaleq v vestibulares), efectos
toxicos de los iarm.acus y defectos neuroligicos especificos
{pnimeu.rupaha J@lelopﬂha eqpnnd!]ohca, parkinsonismo,
leumpatia £ al isquémica, etc.).

Algunas pl!mnas ancianas no tienen ninguno de esos fac-
tores catisales pero presentan una marcha insegura, cautelosa,
con miedp a caerse, a pasos cortos, con escasa ampliaciﬁn dela
baseﬂéﬂu stentacion y sin arrastre claro de los pies. Tienden a
pedsr ayuda v con una minima SI.I]ECI[!I'I caminan mucho ITlE|01'
En estudios controlados, estos ancianos tienen mas signos
extrapiramidales v de liberacion frontal conmenor puntuacion
en el Mini-Mental State Examination.

Cuando el trastorno de la marcha ogurre en el contexto de
una enfermedad neurolégica, el dialgnf-nsﬁm se apova en olros
signos anormales presentes en ebexamen de la fuerza, el tono,
los reflejos o la coordinacidn. Enmdm estos casos, los pacientes
$€ Caen y son capaces de mcum)cer que las caidas se deben
a fallos musculares, t'mpeznneq, error de caleulo de las dis-
tancias, pulsiones o pérdida de los reﬂr:}n'-: posturales. Estas
caidas son facilmente geplicables {(cuadro 33) y sSuponen un

'{c:rbgla neuromuscular
R la oriopédica (artrosis, deformaciones articulares, elc.)
Sindromes carebelosos
Sindromes parkinsonianos
Demancias
Lesiones vasculares subcorticales
Lesiones medulanes
Anomalia de Chian
Procesos expansivos del tercer ventriculo y de la foza posterior
Sin alteraciones de la marcha y con examen neurologico
posiblemente normal
Sinfomaticas.
*  Cataplejia
*  Cuisis de isquemia vertebrobasilar
+  Crisis de vértino agudo u ofoliticas
+  Cuisis epilépticas
Idiopaticas: caidas inexplicadas
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serio problema, a veces de muy dificil o imposible tratamiento,
como es el caso de los pacientes cerebelosos o parkinsonianos
avanzados con alteraciones de los reflejos posturales.

Caidas sintomaticas

Son diagnosticables por la historia clinica: a) las caidas de la
cataplejia que se provocan por un estimulo emocional o sor-
presa (v. cap. 27, «Narcolepsia»); bJ las caidas en algunas crisis
de vértigo brutales o en las crisis otoliticas (Tumarkin), que
ocurren en los pacientes con enfermedad de Méniére (v. cap. 7)
v en las que el paciente siente como que lo empujan al suelo
v se cae; c) los sindromes epilépticos con crisis generalizadas
astatomiocldnicas (v. cap. 17); d) en los pacientes con crisis
epilépticas parciales complejas que tienen otras crisis de cai-
da al suelo, y e las crisis de isquemia cerebral focal, mas a
menudo en el territorio posterior (basilar que irriga la base de
la protuberancia) que anterior (arterias cerebrales anteriores
que irrigan las dreas motoras de las piernas). Estas caidas por
isquemia duran unos minutos y da tiempo a una observacidn
por parte del paciente o de la familia. El enfermo explica que
tenia las piernas verdaderamente flojas y, si estaba solo, tenia
que arrastrarse por el suelo para poder llamar por teléfono o
pedir ayuda. Este tipo de crisis de isquemia basilar rara vez
ocurre aisladamente, sino con otros episodios con sintomas
como diplopia, vértigo, alteraciones visuales, disartria, paresia
facial, etc. En el territorio de la cerebral anterior, las caidas por
isquemia transitoria de origen aterotrombético son excepeiona-
les. Mis a menudo ocurren como primer sintoma.de la rokura
de un aneurisma de la arteria comunicante anterior,

Los pacientes con anomalia de Chiar, pmcemécpanshos
de la fosa posterior o quistes coloides del tergér ventriculo
pueden sufrir caidas en general asociadas a cefaleas posturales
o tusigenas, sincopes y otros trastornos: d\epend.lmtes de la
localizacion de la lesion.

Caidas idiopaticas (drop-aftacks)

Son caidas al suelo como sintoma aislado e inexplicado. Se les
suele aplicar el término m#-s drop-attack, que refleja bien que
los pacientes se deﬁp!pmmnl suelo («cuando me doy cuenta,

va estoy en el suelny o sé como= ). Ocurren sin perdldﬂ de
consciencia (no son sincopes), sin otros sintomas o historia
neuroldgica, v scﬁ:muy breves. El paciente no tiene dificultad

para Ieva:ﬂamgpmedlahunmte, aunque a muchos alguien Ins_

ayuda a haceslo. of

Estas caidas son mds frecuentes en mujeres de mediana
edad. Las pacientes se derrumban al suelo hacia delamt.e y se
dafian las rodillas v las manos, que ponen para prafegerse el
rostro, aungue en ocasiones se hacen lesiones faciales o craneales
importantes. Se ha intentado buscar una relamncun el calzado
de tacones, los embarazos, la postura Pdvl.ana y de las caderas,
efc., pero no se encuentra una explicacion ficil. El seguimiento
a largo plazo indica que con los afies no sufren otro tipo de
enfermedad organica neurologica.

Caidas en los ancianos

Son uno de Ios problemas geriatricos mas comunes, mds incapaci-
tantes y conmis morbilidad secundaria por dar lugar a fracturas v
heridas de todo tipo. Las caidas son, junto con las alteraciones del
suefio v de la conducta, uno de los problemas que mds a menudo
provoca el ingreso de los ancianos en inslituciones especiales.

Las caidas ocurren sin motivo en ancianos aparentemente
sanos, con o sin alteraciones de la marcha, pero su incidencia
se dispara conforme se suma la pluripatologia de la edad,
con defectos osteoarticulares de las piernas, atrofia muscular
por envejecimiento y desuso, polineuropatias diabéticas o
carenciales, alteraciones vestibulares y oculares, lesiones
vasculares cerebrales, enfermedades degenerativas con
deterioro cognitive, etc. Numerosos ancianos, después de
una o varias caidas, especialmente si han tenido heridas o
fracturas, empeoran mucho de su capacidad de marcha, en
lo que puede influir el desuso mientras han estado inmovili-
zados, pero también por una reaccion fobica que se ha dado
en llamar «sindrome poscaidas yque cierra un circulo vicioso
en muchos ancianos, que va no vuelven a caminar, a veces ni
siquiera con ayuda.

Muchos farmacos facilitan las caidas en los ancianos por
inducir hlpotanslﬁn.artmtatlta parkinsonismo y sedacion.
Hay una relacion estadistica directa entre la toma de hipng-
ticos ¥ sedanh:q;} el niimero de caidas en los ancianos. La
primera me ante un anciano que sufre caidas es revisar
toda la mEdu:‘acnﬁn, incluidos los firmacos aparentemente mas
mncer_&gq, como los que toman para «¢l riego» o la dispepsia,
que en contener antidopaminérgicos. Hn}' que revisar
.’F,a, cidn visual, pues las lentes progresivas,o bifocales
son inadecuadas para caminar, va que la mitadiinferior de la
lente esta preparada para enfocar a una distancia corta, no a
la que estan las escaleras o las aceras. Todos los ancianos se
benefician de un tratamiento rehabﬂlt@nr que empieza por
mejorar su situacion muscular y ns}enartll:u]ar Luego hay
que reeducarlos en lo posible en 1a marcha vy el equilibrio, y
proporcionarles ayudas meciw:as como bastones, muletas

o andadores. o
»

Anomalias d gestos

Los gestos normales de la cara, manos y cuerpo son, en gran
parte, cul l'ura'lef’f? acnmpa.ﬁan refuerzan o sustituyen a otras
formas de gomunicacion verbal ¥ no verbal. Aparte de las
variaciones impuestas por la educacion o el ambiente social,
se pugﬂﬁn observar diferencias muy importantes por razones
patalogicas, como es ¢l caso de los sordomudos, que ges-
tieulan mucho o, al contrario, el de los clegos, que lo hacen
Ry poco.

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

Tics

Y¥a descritos anteriormente, remedan los movimientos volun-
tarios (es facil imitarlos), pero su origen es diferente, pues se
comprueba en los registros EEG que los tics no se preceden del
potencial normal premovimiento de los movimientos volunta-
rios que los imitan.

Manierismos

Consisten en realizar, de manera abigarrada y extrafa, un movi-
miento voluntario en cuyo objetivo final no se interfiere. Nor-
malmente estos gestos son ampulosos v lentos («litdrgicos»).
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Estereotipias

Son movimientos repetidos, idénticos entre si, normalmente
complejos v lentos (balanceo del tronco, frotamiento de las
manos, entrecruzamiento de los brazos) de los que cada pacien-
te sufre solo uno o des tipos distintos, que a ratos alterna. Son
extraordinariamente parecidos alos movimientos estereotipa-
dos de los animales salvajes enjaulados.

Los gestos rituales son similares a las estereotipias, aungue
mucho mads complejos, y alivian la ansiedad de determinadas
situaciones o estimulos externos. Las estereotipias v gestos
rituales pueden ir acompafados de pensamientos o imagina-
ciones forzadas y recurrentes (obsesiones), dan lugar al sin-
drome obsesivo-compulsivo que se observa en numerosas
enfermedades o lesiones cerebrales que afectan a los lobulos
frontales y sus conexiones con los ganglios basales, v pueden
deberse a una disfuncién en la transmision semmrunerglca

Automanipulaciones

Son gestos compulsives, pero voluntarios, gratificantes para
el individuo que los gjecuta v socialmente ofensivos. Los mas
comures interesan a los orificios naturales del cuerpo, el pelo, la
barba y las cejas. Ocurren sobre todo en momentos deansi_edad,
aburrimiento y soledad.

Catatonia y otros trastornos motores -
en las enfermedades psiquiﬂtril:ﬁ,.
Los movimientos o gestos anormales v las alteracio s del tono

muscular se describieron en las enfennedades {gsi‘qu:ﬁfncaq-
desde muy ant:gun Es pnsible que ﬂlgumvsdc E506 CAS0S sufne-

La legada de los neumiéptims cap:i@ de inducir una cons-
telacion de trastornos de fipie «extrapiramidal» relegé el capi-
tulo de los trastornos motores naturales en las enfermedades
psiquidtricas, en ausencia de todo tratamiento farmacologico.

Psicosis esquiznﬁﬂﬁiiﬁhs

En estos Enfemmsg ha descrito una gran variedad de mowvi-
mientos arwrmales como distonias, movimientos coreicos,

tics, mov m‘ummt: =) t_‘qpegm estereotipias, alteraciones de

Ia marcha, etc. ‘Esta presencia de movimientos anormales ya
estaba en las descripciones clisicas de la enfermedad a.nh:s de
la llegada de los neurolépticos.

Sindromes obsesivo-compulsivos
En E-strx-: en.fermns 10@ mevimientos anormales suelen ser repe-
tidos v estereolipados. Toquetean los objetos, los usan para

rituales de tipo religioso, como santiguarse o bendecir. Estos
actos repetidos son compulsivos v, al igual que los tics, des-
cargan su ansiedad. La asociacion de movimientos de tipo
obsesivo-compulsivo, tics y defecto de atencidn se debe mis que
al azar, y posiblemente comparten una misma base patogénica.

Catatonia

La catatonia se describia inicialmente asociada a trastornos
afectivos, especialmente a la depresion con mania, pero luego se
vinculd casi en exclusiva con un subtipo de esquizofrenia y mas
tarde se ha descrito asociada a muchas alteraciones organicas
del cerebro, sean de tipo mfrx\mm, inmunologico (encefali-
tis con anticuerpos anti=-NMDA}" toxico {drogas, opidceos),
metabélico (hipertiroidismo, cetoacidosis, sindrome de Cush-
ing) o farmacoldgico ('.'mtipsim")licns, antibicticos, supresion
de benzodlazepumsrde dopaminérgicos). El porcentaje de
CAS0S qmlnmatlcpa es variable, y hasta el 40% son idiopati-
cos. Se considera gue es mas frecuente en estados de extrema
ansiedad, .tnluf_«d-.':n';'l Anico v depresidn, y se ha descrito en los
ninos Emlgranlﬁ forzosos de las guerras (resignation syndrome).
Hay sintdmas catatonicos en los pacientes con autismo. Se ha
de-'-}cntn una catatonia periodica familiar con dos ilga.mlenms
ggnah;:ps en los cromosomas 15 y 22

Be'varacteriza por tres sintomas principales: inmovilidad,
mutismo y retraimiento con rechazo de la comida y bebida.
Los pacientes presentan mirada fija mantenida, paratonia y
aumento scéreos del tono muscular, con whﬂ’ummnm prolon-
gado de ciertas posturas espontineas o 1n’tpues!.as pasivamente
{catalepsia), muecas faciales, negat:wam:l, falta de reactividad a
los estimulos, ecolalia-ecopraxia, manierismos y estereotipias.
Mo tienen alteraciones de lag pup'!as ni de los reflejos oculoce-
falicos, aunque suelen resistirse a la apertura de los parpados
cuandoselesvaa Explnraa.; Mgums pacientes ienen trastormnos
vegetativos mas o mengs intensos. En los casos mids graves,
los paclentes pucden sﬂ‘;‘lr neumonias por asp:rax:mn u piras
complicaciones, lo.que suele denominarse catatonia ma]lgna
Los pauentes grsi' icos cataténicos enen mayor riesgo de
sindrome m&llgno de los neuralépticos. Este sindrome no es
equnparaljle‘b la catatonia que ya existia en la literatura antes
de la infroduccién de los neurolépticos, que han disminuido
la incidencia de catatonia entre los pacientes psicoticos. El
dl.;lg:mt:cn diferencial se resume en la (abla 3.6,

ﬂn la mayoria (80-90%) de los casos relacionados con ansie-
dad exl.rema, la respuesta a las benzodiazepinas (lorazepam) es
rapida en unas horas. 5i no responden, estd indicada la terapia
electroconvulsiva. En los pacientes con fondo psicotico, Ia res-
puesta al lorazepam es menos frecuente (alrededor del 40%) v
mas tardia, incluso con varios dias de retraso. En estos casos
se ha sugerido el uso de clozapina. 5i la fase de inmovilidad
y rechazo alimentario dura varios dias, los pacientes corren
un serio riesgo vital (catatonia maligna) v deben alimentarse
artificialmente v tratarse en un centro especializado.
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Preguntas

L. ;Cuidl de estos signos es mas Gl en el diagnidstico
diferencial clinico entre una miopatia y una atrofia
muscular neurdgena?

a. La presencia de atrofia muscular.

b. La afectaciin de los misculos respiratorios.
¢. La presencia de fasciculaciones.

d. La afectacion de los musculos oculares.

2. Las fibrilaciones se observan en la denervacién del
midsculo, pero hay otra énfermedad muscular en la que
son muy frecuentes:

a. En la distrofia miotonica.

b. En las miopatias mitocondriales.
¢. En la crisis miashénica.

d. En las polimiositis agudas.

3. En el sindrome piramidal se observan todos los sintomas
¥ signos siguientes, excepto uno:

a. Paresia de los misculos antigravitatorios.
b. Espasticidad.

¢. Hiporreflexia.

d. Signo de Babinski.

4. La reaccién de descerebracion se produce por la lesitn

de una de las siguientes estructuras:

a. Mesencéfalo.

b. Talamos.

. ‘Sustancia blanca de ambos hemisferios v
d. Corteza cerebral de forma difusa. "

5. pCudl de los siguientes trastormos no se observa | y
en ¢l sindrome cerebeloso motor? r

a. Dismetria. d,,a‘?"

b. Ataxia.

¢ Apraxia. 2 __e?
d. Temblor.
6. Cudl de los siguientes trasmmm@;u]ares i s¢ observa

en las lesiones cerebelosas?

a. Nistagmo. )
b. Dismetria. | |
¢. Fliter. J__ﬁ‘
d. Diplopia.
7. El sigho de Froment consiste en:

voluntarios con la otra.

al hacer movimientos voluntarios con la otra. »
¢. Aparicidn de temblor en una mano al sostener 1341&"3!
al frente, L
d. Aparicion del temblor durante el cileuls 'uifﬂ!ﬂl.

&

gl tono muscular en una extremidad al hacer

_%.
ion del tono muscular en una extremidad =

una de estas estructuras:
a. Via piramidal.
b. Sustancia negra.
¢ Via dentado-olivar.
d. Via corticopontocerebelosa.
9. El temblor ortostdtico idiopdtico se caracteriza
por una frecuencia de:
a. 4-6 Hz.
b. 68 Hz.
¢ 810 H=z
d. 14-16 Hz. -
v

Respuestas

1. Correcta: ¢. L&E.‘MCLI laciones son descargas de unidades
mohoras yes un o caracteristico de las enfermedades
de fagnemmqs ras con atrofia muscular neurdgena
y 1o de las migpatias.

8¢ fibrilaciones son descargas de fibras

sladas y se observan a menudo en las

pnhmmmt:ﬁ
3¢ ta: c. En el sindrome piramidal hay hiperreflexia

e eon clomis.,
. Correcta: a. La reaccion de descerebracion es caragteristica
de las lesiones en la sustancia reticular del @mﬁatn
¥ la protuberancia superior.

5. Correcta: ¢. La apraxia es propia de las_‘féﬁbne-s corticales,
sobre todo parietales izquierdas. 0

6. Correcta: d. La diplopia es propia de las pardlisis
oculomotoras o los dasahne;nmg;ﬁ’tm oculares, pero
no de las lesiones cercbelosasy

7. Correcta: a. El signo de Pbéﬁent es caracteristico del
sindrome parkinsoniang.

8. Correcta:c. La !emﬁn‘en el niicleo dentado o en su
aferencia hacia la glifa bulbar produce un cambio
anatémico (la hi fia olivar) v un cambio fisioldgico
fel ternﬁlgl:-ﬁ elo del paladar de otras estruchuras
d&nmﬁs' os arcos branquiales).

9. Correcta: d. El temblor ortostitico idiopdtico
&s mmy rdpido, por encima de 14 Hz. Hay una

stiedad de temblor ortostitico mis lento, pero
woes el sintomidtico de la enfermedad de Parkinson

,p(% U oiros rastornos.
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Figura e3.2 Esguema del origen cortical de [a via molora,
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Figura e3.3 Esguema de & via descendenta corticoespinal. Ef contingente principal
&5 cruzado, se decusa en la union bulbomedular, desciende por el corddn lateral
de la medula e inerva. sebre odo, fa musculzlura de fas extremidades v, muy en
particular, los misculas de |3 mano que asequran los movimientas mas finps.

El contingente menor es dinecla y desciends sin decisar por el corddn anterion
g la medula. Inerva fa musculatura del tronco y proximal de fas extremidades.

A su paso par el fronco cerebval, la via corlicesspinal va dando conexiones a

los niiclecs de los pares craneates mobores (N1 IV W VI DG X, X1y XiT), Esde
destacar que &l ndcleo del VIl par recibe una importante inervacian homaolatesal
y contralaterzl. Tambien | Xl par recibe wna inenvacion bitateral
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Figura 3.5 Degeneracion descendents de i via corficoespinal £ fres niveles.
A. Mesencétato. B. Bulba. C. Médula. Tinciones de miglina. L via corficoespinal
aparece palida (desmielmizadz, Mechas). En e mesencétalo (pie del pedincuo) y
2l budbo [piramide). 11 via afectada esla a la derecha, v en i médula a fa izquisrda
despues de la decusacidn molora en k2 wnion buibomedular.

Amigdata  Fidculo

{wermis y hemisferic)
Figuit e3.8 Anatomia macioscdpica det cerebela.

Figura 83.7 Afrofia cerebelosa en un sindrome opsociono-mioclono paraneoplisico
{reuroblasioma).
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Figura e3.8 Esquemna de s canexiones del cincuto matar enre i3 corteza. cerebral e gangleos basales. La reduccitn de & eslmulacion doparminérgica (via aml) ente la
sustancia negra compactz (SNc) v el pukamen produce, ente por la viddirecta al globd palide intema (GP) como par & via indiecla 2 raves delniclen sublalamica (NST), wna
inhibickdn talamica que reduce la ackivacion Blamocartica], bese principal g ka hipocinesa. La heperactividad del NST y del GFi es el hendarrignlodge Sue elecesin coma dianas

pard i modulackon guinirgica. B papel del niclea pedunculaponiing (PRNJES comfrovertida. v 108 resultados del ratamiente quinirgico cudndoée elige como diana son incieros.

Figura 3.9 Hemicored aguda. Infarto del ghobo palido.

Figura e3.10 Distonia de ambas manos en un caso e paralisis infantil poranoxia
perinalal. En la parfe supenoy, alieracion de la posiura de los dedos al mantener las
manos al frente. En a parle imlerior, el intanto da movimiento voluslario de la mano
imueerda acenhia la distonia de Iz derecha (overfiow).
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Figura e3.11 Dislonia de la mano derecha (manos«hssci- Dextavada)
20 una lessén focal Elamica.

Figura @3.12 Lesionisguémica ded cuerpo calloso, que 52 manifiesta
par astasiz-abasia,
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Distribucion del déficit
micior

Global o de fipo =pramidale (midsculos anfigravitatonos)
Hemi-, tetra- o paraplejia (paresia gi ez incompleta)
Rara vez localizado

Troncukar, radicular {musculos individuales) o difusa

(asta anteriorn, enfermedad de motoneurocnas)

Tono muscular Hipertonia espastica Hipotonia

Reflejos musculares Vivos folonus) Disminuidos

Reflejos plantares Extensores (signo de Babinski) Flexores :
Atrofia muscular Leve (desuso) Intensa; precoz tne@a]
Fasciculaciones Mo S

Movimientos automaticos Posibles

Ausentes

o sincineticos . X
EMG Escasa activacién Eigr_}% cls%ne.waﬂim
ENG Mormal Aliatacion de la velocidad de conduccion nerviosa

11

a amplitud de los potenciales del nenvio
y &l misculo

- | Fasciculaciones-fibrilaciones
1 onia-calambres

Vias corticoespinates

Hiperreflexia
Espasticidad

Rigidez de decorticacicn
Signo de Babinski W
Sincinezias ...h**

%

-
Paralisis »woluntarias (posible discciacion anm:?tigﬁn&.ﬂﬂaﬁa]

e

&/

Rigidez de descerebragion o
Reflejos tﬁnk}u-ca‘u_k_:ai;é&w%

Sindrome rigfda-aci@ﬂﬁ:

Movimientos igvoliptanios

Disgm'gl""&

Atteracibn delgglilibrio, ataxia de la marcha
Dismetia, adisdococinesia, temblor [ntencionals

M's‘l%ﬁia y movimientos oculares anormales

Areas corticales =de integracion.

Apraxias

Desconexion visuomanual

Alteracion, movimientos programadios
Hemiinatencian motora

Movimientos en espejo

Gestos anormales [£7)

Movimientos anormales encel sindrome de la mano ajena
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EMG: AMC, | Misculo éMlteracdn delos | Ninguno
ia | migionia | (jparsigte canales de Na?
ENG: curaizacion.
hormal Abolida por fa
e

mmmmwmmmm@mﬁmm carbamazeping; £, asporstica: GAD, descarboniasa oel acida gutamicy; PHT, tenitena.

Whoguimias y
rigidez facisies
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CAPITULD

Cortical o capsular

Hemiparasia espastica

Mo hay espasmos en flagidn

Fredominio en misculos antigravitatonios

Inactivacion del centro

inhibider del tronco caudal

Medutar parcial {muchos
casos de esclerosis moltple,
paraplejiz espastica familiar)

Faraparesia en extension

Predominio en los misculos anfigravitatonios;
hay espasmos en extension y rara vez en flexidn

comcoespinales)

Lesian de los tractos reticuloespinales (mas gue de los

Medular grave o completa

en flexicn

Paraplejia en flexicn, con graves espasmos

Liberacion de los reflejos flexores espinales de fodas las

influencias mnm%ﬁmﬂy vesiibuloespinales

Br_ﬂ_mr;}'gna, dantroleno,

Sindrome maligno Antipsicaticos Rigidez muscular progresiva,
de los neurolépticos Supresion de dopamin@rgicos mutisino, disautonomia SHinia, ralajantes
| piisculares
Hipertermia maligna Gazes anestesico Smetonic Comienzo sdbito, figidez ,‘qjh‘ll‘-il"urriami&nta drastico (agua
Miopatia delbase muscular, hiperenmia n‘:l:-ﬂ.m_n"l.s'i;a hefada), dantroleno
Sindrome serotonineéngico Infiibidores ¢ ecaptacion de Comienzo progresig; ) - Antagonistas de fa serotoning,
serotonina (solos o asociados) hiperreflesia, miocioniasy propranolol, benzodiazepinas
" alteraciones de la copdutta,
confusion, pqu;g:xé j
Sindrome anticofingérgico Y tidepresivos triciclicos, : Fisostigmina, benzodiazepinas

iparkinsonianos, antihistaminicos,
atropina

mucina:m%sjm‘rﬁssm
dedirig, cama, pigl.

seca-rojg-caliente, midriasis

Sindrome sh‘rq:naiic’:ﬁ‘ime’ticn
[

Cocaina, éxiasis, anfetaminicos

%-'d‘

| Hipertermia, hipertensian,

icardia formenta
igautonomica), comvulsiones,
hemorragia cerebral, infarto da
miocardio, CID, FMO, STT

Simpaticoliticos, enfriamiento

B. No debidos a farmacos

Catatonia hetal

Epizodios psicoticn: "d@fscﬁms
graves -

Acinesia, rigidez cérea,
mutismo, rechazo de ka comida

Benzodiazepinas
TEC

Golpe de calor

Ejercicio o exposicion-a ambiente
calurnso v himado {alcohal)

Hipertermia, deshidratacion,
FRA. FMO

Enfriamiento, rehidratacion

Infeccion del NG

Meningoencetalitis viral o
bacteriana

Sigros meningeos, comuisiones,
signos focales, HIC

Antibicticos, aciclovir

Tétanos

Herida, puncion

Trismo, espasmos musculares,
opistatonos, hipersensibilidad a
estimulos

Inmunoglobulinas, antibidticos,
benzodiazapinas

*El trafarmesnto incluye en fodoa fos'casos &l ingreso en iz unidad de cudados intersivos ¥ tas medidas de sopone o de tratamisnto peneral apropiadss
CiD, coagedacion intravascular disaminada; FMO fraceso multicrgénicos FRA. fracasso renal agudo; HIC, hipertensidn intracransal; STT. sindrome de Teko-Tsubo:

TEC, terapia electrooomulsiva
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Paralisiz cerebral ataxica
Agenesias cerebelosas
Malformaciones
Abiotrofias <precoces-
Sindromes agudos
Infarios

Hemorraglas

Cerebalitis (posvaricela y oiras infaccionas)

Migrana basilar

Golpe de calor

Hipartarmia maligna

Intoxicaciones {alcohol, farmacos)

Ancia

Sindromes periddicos o recidivantes
Intoxicaciones

Ataia periddica familiar (dominante)

Erroras congénitos del metabolismo {amincacidurias)
Esclerosis multiple

Sindromes subagudos
Paraneoplasicos

Encefalomielitis aguda diseminada
Tumaores v abscesos

Tadicos, farmacos

Enfermedad da Creutzleldi-Jakob
Hipaotiroidizmo

Sindrome autoinmune (anb-GAD)
Enfermedad de Whipple
Enfermedad celiaca

Sindromes nrﬁnims

2
3
4
5. Ecocardiograma (ataxia de H‘IEI’.‘IFBEI‘I‘ﬁj d
6.
7
&

':. = '%
Premutacian X fragi ; h}
Sindrame CANVAS a4
Maodificado de A Harding. ﬂ)‘

En todos los pacientes

1. Andlisis: bioguimica general, hematimetria, VSG, homonas
tircideas, vitaminas B v E acido fdlico, cobre, ceruoplasmina,
feriting, ANA, ECA, anticuenpos-antitiroidecs, antighading,
anti-GAD, onconeuronales, serologia sifilz, VIH v Bomefa

2. AM cerabral y madular
3. Pofenciales evocados 'y EH{:‘.
4. Estudio rm*onﬁah‘m:lﬁgk;o L&taralas, retina, namnvio Gptica)
5. Estudio genético: at,emas 25 (ataxias espinocerabelosas
pmdudadas pcfmhgs:l y, ace . 8n menores de Eﬂ_m
la ataxia d&Fﬂedreagl;?y &n mayoras de 50 la premutacion
X frdgil s
En pacientes s dos (segiin edad, fenotipo clinico,
RM vy neuro
1. Andfisis cos: homocisteing, scido metiimalonico an

5 cobve an onna’24 horas, acaniocitos, dodos

co, amanio, dcido fitanico, colestanol,

sis de lipidos, cidog gracos de cadena larga,
oproteina, inmunoglobulinas

dio diel LE‘.FI {=erologlas, anticuerpos, bandagﬂllguclmalas,
proteing 14-3-3, elc) y

. EEG-polisominografia (priomnes) %‘i
. Body-TC (anfermadad sistémica’'o neoplisic

mitncondrial)
Ecografia abdominal (enformedades #sosomales)
Estudio disautonomia (atrofia. plt mica)

Estudio gendtico dirigida
clinica y resuliados funda

edad, patron de herencia,
menia de analizis y RM)






