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PROLOGO

En los dltimos afos, la demanda de asistencia urgente se ha ido incrementando de forma
progresiva en nuestro pais, asi como ha aumentado de forma notable la atencién a enferme-
dades neuroldgicas en los servicios de urgencias. Esto ha cambiado el patrén de asistencia
a las urgencias de Neurologia en muchos de los hospitales del estado. Hemos pasado de
un sistema en el que el paciente neuroldgico era atendido por el médico de urgencias o el
internista en un nimero importante de hospitales, a disponer de guardias de Neurologia de
presencia fisica en practicamente todos los hospitales de segundo y tercer nivel. Un hecho
que ha contribuido de forma decisiva ha sido la necesidad de atender al ictus del modo mas
precoz posible; en este campo también se ha producido una evolucién espectacular en los
Gltimos afios, pasando de la trombdlisis intravenosa a la practica generalizacién de los pro-
cedimientos de rescate endovascular. Por ello, las guardias de Neurologia se han convertido
en una actividad fundamental en nuestros servicios.

A lo largo de los afios se han ido publicando diferentes manuales de asistencia al paciente
neuroldgico en urgencias, que han gozado de gran popularidad entre los neurélogos, es-
pecialmente entre nuestros residentes. La Sociedad Espafiola de Neurologia, a través de
sus grupos de estudio, habia publicado algunas recomendaciones e incluso algiin manual,
acerca de la atencién urgente en diferentes patologias. Pero nunca lo habia hecho en forma
de una obra conjunta que abordara de forma especifica y global la asistencia al paciente
neuroldgico en urgencias. Por ello, a propuesta de la Dra. Susana Arias y con la colaboracién
de la Dra. Cristina [fiiguez, iniciamos este proyecto que ha desembocado en este manual que
ahora tienen en sus manos.

Leyendo sus capitulos creo que nos debemos sentir orgullosos del resultado. A lo largo del
mismo se abordan todas las urgencias neuroldgicas. El manual esta organizado por pato-
logias (cerebrovascular, traumatismos, desmielinizantes...) o sintomas frecuentes en ur-
gencias (sincope, estado confusional...). Ademas, incluye una introduccién con un capitulo
dedicado a la realizacién de la historia clinica orientada hacia la localizacién topogréfica y
otro a las exploraciones complementarias y sus indicaciones. En el Gltimo apartado se abor-

_3-



da el manejo de las complicaciones neurolégicas que surgen en el embarazo, cuyo manejo
es fuente de dudas en muchas ocasiones. El manual estd pensado para dar una respuesta
rapida a todas las cuestiones que se le plantean al médico en una situacién en la que debe
actuar sin demora. En todos los apartados se describe con gran precisién y de un modo préc-
tico, el manejo de la patologia neurolégica aguda y de las complicaciones de la patologia
neuroldgica crénica. Todos los capitulos estan perfectamente ilustrados con figuras, tablas,
algoritmos e iconografia de gran calidad; es uno de los grandes aciertos de este manual, ya
que va a facilitar enormemente la toma rapida de decisiones. Todos sabemos que en Neuro-
logia, el tiempo es esencial, y cada minuto cuenta en la atencidn de un paciente (tiempo es
cerebro). Este libro es una herramienta valiosa para ayudar a los profesionales de la salud a
tomar decisiones rapidas y precisas en situaciones de emergencia.

Por todo ello, hay que felicitar efusivamente a los mas de 60 autores que han contribuido a
esta obray alas Dras. Arias e [fiiguez por su impulso. Es seguro que este manual seré de gran
ayuda no sélo para neurdlogos y residentes de Neurologia, sino para todos los profesionales
médicos que atiendan a pacientes con enfermedades neurolégicas y con ello contribuira al
fin mas importante de la Sociedad Espafiola de Neurologia: minimizar las consecuencias de
las enfermedades neurolégicas y mejorar la calidad de vida de nuestros pacientes.

Espero que disfruten de esta obra que les serd de gran ayuda a la hora de tomar decisiones
acertadas en esos momentos de tension en los que nos enfrentamos a un paciente con pa-
tologia neurolégica aguda.

José Miguel Lainez Andrés
Presidente
Sociedad Espafiola de Neurologia
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CAPITULO 1

Introducciéon

Luis Carlos Alvaro Gonzélez

; Marfa Dolores Calabria Gallego
‘ Juan José Ruiz Ezquerro

Maria Santamaria Cadavid







CAPITULO 1. INTRODUCCION

1. LAHISTORIA CLiINICA NEUROLOGICA ADAPTADA AL DIAGNOSTICO TOPOGRAFICO

El sistema nervioso surge como un desarrollo evolutivo filogenético que facilita la super-
vivencia y reproduccién. Su divisién y segmentacién generan una distribucién anatémica
con funciones diferenciadas y especializadas. En el caso de los humanos, se alcanza la
mayor encefalizacion. Es lo que permite nuestro desarrollo moral y social, las emociones
complejas y el pensamiento organizado avanzado. De la especificidad funcional espacial
del sistema nervioso deriva la peculiaridad que la neurologia aporta a la historia clinica:
el valor de la localizacién.

La anamnesis y exploracién han de tener en cuenta los siguientes aspectos:

Estar alejada del autoritarismo (empética y asertiva), enfocada como servicio y sin dirigir
las respuestas.

Perfilar el sintoma principal, que orientara a la localizacién y desde aqui a la etiologia.
Definir el curso clinico: agudo (ej: vascular), crénico (ej: enf degenerativas), en exacerbacio-
nesy remisiones (ej: esclerosis multiple), paroxistico (ej: migrafia).

Valorar la fiabilidad de las descripcionesy el lenguaje utilizado (ej: “mareos” o “se me duer-
me una pierna”): pueden llevar a sesgos evaluativos desde el inicio.

= Darunvalorrelativo a las exploraciones o informes aportados por el paciente, pues pueden
estar equivocados.

Revision por sistemas (Tabla 1).

= Tener en cuenta antecedentes personales (afectacion de otros drganos o de otras partes del
sistema nervioso) y familiares.

Valorar hallazgos exploratorios principales (evitar confusién con los menores), que permi-
ten hacer un diagndstico de localizacion y luego de causas posibles.

Definir la enfermedad como focal/multifocal o difusa.

= Ajustarse al principio de economia (navaja de Ocam): causa Unica, no varias.

En nuestra exposicion dividiremos la patologia topograficamente entre cerebral, troncoencé-
falo, cerebelo, médula y neuromuscular.

1.1 Afectacion cerebral

= DIFUSA: la lesion difusa suele ser consecutiva a trastornos toxico-metabélicos, infecciones,
hipoxia o traumatismos graves. La forma méas habitual de expresion clinica es el sindrome
confusional o delirium. Se caracteriza por una alteracion de atencién a la que predisponen
la edad y otros factores (ver capitulo especifico). La afectacion mas grave por iguales cau-
sas puede conducir al coma.
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= PAROXISTICA: cuando la afectacién difusa del sistema nervioso central (SNC) genera un
compromiso de conciencia intermitente, hablamos de trastornos paroxisticos o episédicos
de conciencia. La manifestacién clinica comUn es en forma de sincopes o convulsiones,
sean estas epilépticas o psicogenas. A su vez, las pérdidas de conciencia paroxisticas cursan
con caidas, de las que deben diferenciarse (consultar capitulos propios).

= FOCAL: las consecuencias de las lesiones hemisféricas cerebrales dependen de las diferen-
tes funciones de las distintas regiones o dreas. Los primeros conocimientos fueron fruto
de los experimentos naturales de la patologia, del que fue pionero el de Mr Leborgne (o
Mr Tan-Tan), que comunicd Paul Broca en 1861. Los posteriores experimentos de estimu-
lacién cortical intraoperatoria de Wilder Penfield (1937), las modernas técnicas de imagen
(PET, fMRI) y la estimulacién magnética transcraneal han completado el conocimiento de
la semiologia de las diferentes topografias lesionales. En la figura 1 se muestra la anatomia
esencialy en la tabla 2A y 2B la semiologia.

1.2 Afectacion de médula, tronco-encéfalo y cerebelo

La base de una adecuada historia clinica, de una exploracién neuroldgica, es la anamnesis.
Una anamnesis bien realizada (escuchando al paciente y acompafiantes, haciendo una co-
rrecta anamnesis dirigida (que no es lo mismo que dirigir al paciente durante la anamnesis),
permite ademas realizar durante la misma gran parte de la exploracién, valorar la cronopa-
tologia, y establecer una aproximacién al diagndstico, y por otra parte nos dirige y limita el
campo de la exploracién a efectuar. Con ambos elementos, anamnesis y exploracién dirigi-
da, seremos capaces de establecer el diagndstico sindrémico y topografico (e incluso en mu-
chas ocasiones, una aproximacion etiolégica). En la exploracién neuroldgica (caracteristica
especifica) juega un papel fundamental la comparacién de los datos exploratorios entre am-
bos hemicuerpos (sensibilidad, fuerza, tono, trofismo, reflejos). Se trata de una comparacién
en sentido horizontal o transversal. En la exploracién dirigida con sospecha de patologia
medular, dicha comparacién es vertical, craneo-caudal, especialmente en el caso de la ex-
ploracién de las sensibilidades, buscando establecer el nivel sensitivo (Tabla 3).

Los diversos sindromes de tronco cerebral, constituyen el paradigma de la exploracién neuro-
légicay de la correlaciéon anatomo-clinica. Han perdido su significacién histérica, como otros
muchos elementos de la exploracién neuroldgica, especialmente en lo que se refiere al SNC,
desplazados por las técnicas de neuroimagen. Desde el punto de vista clinico, su caracteristi-
ca mas notable es la presencia de sintomas y signos cruzados (Tabla 4).

Los sindromes cerebelosos se caracterizan por pérdida de control del movimiento, con sus
diferentes manifestaciones, durante la marcha o la estética, el lenguaje, el movimiento de las
extremidades, la escritura, el control del movimiento y la distancia (Tabla 5).
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1.3 Enfermedades neuromusculares

En el caso del campo de las enfermedades neuromusculares, podremos encontrarnos con sinto-
mas o bien motores, o bien sensitivos, sin olvidar aquellos por disfuncién autonémica. Al respec-
to, cabe también diferenciar entre sintomas “positivos” y sintomas “negativos” (Tabla 6).

La presencia de sintomas de un tipo u otro, puede ayudarnos a dirimir entre una patologia u
otra; por ejemplo, la descripcién espontanea de parestesias por parte del paciente es Gtil para
diferenciar entre polineuropatias adquiridas (>60 %), frente a hereditarias (<20 %).

Sin embargo, no sélo la mencidn de un sintoma en particular, a veces dificil de interpretar
a partir del discurso del paciente, es sugerente de una u otra alteracién, sino que también
puede ser (til interrogar sobre situaciones de la vida cotidiana que puedan expresar una fun-
cionalidad determinada.

En las polineuropatias, es muy caracteristica la aparicién de una debilidad temprana del ex-
tensor distal del dedo del pie y del tobillo, produciéndose tropiezos con alfombras o terreno
irregular. Sin embargo, la mera queja sobre una dificultad para la marcha no discrimina en-
tre debilidad muscular, afectacion sensitiva extrema, alteracién piramidal, extrapiramidal o
cerebelosa. Igualmente, ante la sospecha de debilidad de los dedos de la mano (debilidad
distal), es conveniente preguntar sobre dificultades para abrir frascos, girar la llave de una ce-
rradura, o abrocharse los botones de las prendas de vestir. Del mismo modo, si la afectacién
es de musculatura proximal, mas caracteristico generalmente de las miopatias, lo tipico sera
encontrar dificultad para levantarse de los asientos (y mas especialmente aquellos que sean
bajos, como taburetes o ciertos sillones), subir escaleras, alcanzar objetos localizados a cierta
altura, o para peinarse.

Por otra parte, la presencia de sintomas autonémicos también puede orientarnos ante la pre-
sencia de algunas polineuropatias en particular (con afectacién de fibra fina). Asi, es impor-
tante interrogar sobre ortostatismo, taquicardia, hiper o hiposudoracién, disfuncién sexual o
trastornos gastrointestinales.

Ademés, la presencia de sintomas constitucionales (pérdida de peso, malestar general, ano-
rexia...), deben hacernos pensar en la presencia de un posible trastorno sistémico como cau-
sa subyacente de la enfermedad. Algunos antecedentes personales resultaran, por otra parte,
especialmente Utiles. Por ejemplo, la diabetes mellitus es la primera causa de polineuropatia
adquirida, pero no es menos importante el empleo de farmacos miotéxicos o neurotoxicos
(incluyendo la toma de preparados vitaminicos), la presencia de hiper o hipotiroidismo, la
insuficiencia renal crénica, las enfermedades del tejido conectivo o la seropositividad hacia
el virus de la inmunodeficiencia humana (VIH), o incluso la exposicion de posibles toxicos en
el entorno laboral del paciente.
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Por Gltimo, resulta de sumo interés conocer el curso de la evolucidn del proceso que
nos ocupe: agudo, subagudo o crénico (ver capitulo especifico). En la practica urgente,
sera sobre todo habitual encontrarnos con patologia aguda o subaguda; sin embargo,
también es posible que pacientes con patologia crénica acudan en busca de asisten-
cia médica urgente debido a un sintoma incontrolado. Ademas, algunos signos clinicos
como la presencia de deformidades dseas, por ejemplo, pies cavos, o la deteccién de
un patrén de herencia determinado, pueden orientar hacia la existencia de un proceso
crénico, que requerira indagar sobre la vida pasada del paciente (si sentia en la nifiez
evasion por los deportes, etc.).

En la tabla 7 se muestra un resumen de la informacién previa, a modo de aproximacién diag-
nostica general al diagndstico neurolégico topogréafico.
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FIGURAS Y TABLAS

Figura 1. Vision lateral (A) y medial inferior (B) de los hemisferios cerebrales. No se muestra
la regién frontal orbitaria.

A Rolandic fissure

Parigteoccipital
fissure

Qifactory bulb
and tract

Collateral sulcus

(Continda en pdgina siguiente)
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Tabla 1. Evaluacion sistematica en neurologia.

« Cognicién

« Personalidad

« Emociones

« Alucinaciones

« Convulsiones

« Otras alteraciones de conciencia
« Cefaleas

« Organos de los sentidos

« Lenguaje

« Deglucion

« Coordinacién, enlentecimiento motor, movimientos involuntarios
« Fuerza, sensibilidad, marcha

« Funcién sexual

« Esfinteres

Tabla 2A. Sindromes clinicos topogréficos por lesiones hemisféricas.

(Lobulo occipital y temporal).
LOBULO OCCIPITAL
A- Medial:

1- Defectos campimétricos

2- Alucinaciones visuales

3- Agnosia visual

4- Alexia sin agrafia

5- Anosgnosia visual; sindrome de Antén

B- Lateral:

1- Alexia con agrafia

2- Afectacion del nistagmus optokinético

3- Palinopsia

4- Alestesia visual

LOBULO TEMPORAL

A- inferomedial (amigdala e hipocampo):

1- Amnesia (verbal para afectacion izquierda, visuoespacial para la derecha)

B- Punta (lesiones bilaterales):

1- Sindrome de Kluver Bucy: quietud, tendencias imitativas, conductas orales, hipersexualidad,
agnosia visual

(Contindia en pdgina siguiente)
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(Continuacién Tabla 2A)

C- Lateral inferior:

1- Hemisferio dominante: afasia transcortical sensitiva; delirium

2- Hemisferio no dominante: déficit reconocimiento emocional facial

D- Lateral superior:

1- Hemisferio dominante: afasia sensitiva; sordera pura para las palabras

2- Hemisferio no dominante: amusia sensitiva; aprosodia sensitiva

3- Bilateral: agnosia auditiva; sordera pura para las palabras

4- Cuadrantanopsia superior contralateral

E- No localizadas: alucinaciones auditivas; alucinaciones visuales complejas

F- Con lesiones epileptégenas:

1- Interictales: visiones cdsmicas, hipergrafia, hiperreligiosisad, ideacién paranoide, tristeza o jubilo,
no conciencia de rasgos

2- Ictales: alucinaciones de gusto/olfato (amigdala), ilusiones visuales (déja vu, jamas vu) o
experienciales (déja vecu, jamais vecu), crisis psicomotoras (variedad temporal de crisis parciales
complejas)

Tabla 2B.Sindromes clinicos topograficos por lesiones hemisféricas

(Lébulo parietal y frontal; cuerpo calloso).

LOBULO PARIETAL

A- Giro poscentral:

Sindrome sensitivo o dolor/parestesias contralaterales

B- Region medial (cuneus):

Dificultades de atencién

C- Region lateral (L parietal superior e inferior):

1- Hemisferio dominante: apraxia, agnosia digital, acalculia, desorientacién derecha/izquierda,
afasia de conduccién

2- Hemisferio no dominante: anosognosia, autotopoagnosia, desorientacién espacial, apraxia
constructiva/vestido, alestesia, hemiasomatognosia, asimbola para el dolor

LOBULO FRONTAL

A- Giro precentral:

Disartria/disfagia, debilidad de mano y pierna contralaterales, apraxia de marcha, incontinencia

(Continda en pdgina siguiente)
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(Continuacién Tabla 2B)

B- Region medial (F1, girus cingular):

Mutismo akinético, grasping, mano extrafia, afasia motora transcortical, apraxia ideomotora bilateral

C- Region lateral (promotora).

F2(giro frontal medial): Debilidad y apraxia motora contralaterales y proximales, hemiakinesia
intencional contralateral, limitacién sacadas contralaterales, agrafia

F3: afasia motora, aprosodia motora

D- Polo frontal y drea orbitofrontal(prefrontal):

Callosidad, pérdida de habilidades sociales, limitacién de planificacion escasa iniciativa, caracter
chistoso, abulia, impotencia

CUERPO CALLOSO

A- Afectacion de transferencia motora:

Imposibilidad de imitar posicién de mano contralateral, apraxia y agrafia izquierda, apraxia
constructiva derecha, mano extrafia

B- Perplejidad para explicar movimientos de mano izquierda

C- Hemianopsia doble

D- Hemiparesia

Tabla 3. Sindromes medulares topograficos y vasculares.

SINDROMES MEDULARES

Seccion medular completa Afectacion sistema motor:
Signos neurona motora superior por debajo del nivel
lesional:

« Tetra/paraparesia/paraplejia
« Hiperreflexia, Babinski

Fase inicial shock medular <
« Espasticidad

(aprox. 3 sem).
Signos de segunda motoneurona en el nivel lesional
(sutiles):

« Atrofia, fasciculaciones

Afectacion sensitiva (“nivel sensitivo”):

» Hipoestesia global
« Dolor radicular metamérico

Afectacién autonémica:
Vesical, anal, sexual

(Contindia en pdgina siguiente)
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(Continuacién Tabla 3)

Sindrome de Brown-Séquard
(hemiseccion medular)

Afectacion sistema motor homolateral:
Paresia/paralisis, hiperreflexia, espasticidad

Afectacion sensitiva (“nivel sensitivo”):

« Hipoestesia vibratoria y posicional homolateral
« Analgesia homolateral en el nivel lesional

« Hipoestesia algésica y térmica contralateral

« Dolor radicular dermatoma de nivel

Sindrome cordonal posterior
(Neurolues)

Alteraciones principales:

« Supresion del sentido postural

« Supresion de la percepcion vibratoria
« Signo de Romberg positivo

« Ataxia cordonal

Alteraciones secundarias:

« Estereoagnosia

« Supresion de la discriminacion de 2 puntos estimulados
en la piel

« Abolicion de reflejos

« Hipotonia, trastornos tréficos

« Dolor lancinante

« Incontinencia urinaria

« Signo de Lhermitte (si afectacion cervical)

Sindrome de las astas posteriores

Trastorno disociado de la sensibilidad:

« Hipo/anestesia termolgésica de
distribucién segmentaria

Sindrome centromedular
(“de la sustancia gris”)

(Siringomielia)

Trastorno disociado bilateral de sensibilidad:
« Hipo/anestesia termoalgésica bilateral segmentaria

Sindrome de lesién combinada de
cordones posteriores y laterales.
(mielosis funicular) (anemia perniciosa)

Sindrome cordonal posterior
+

Tetra/paraparesia espastica

Sindrome de las astas anteriores
(poliomielitis, atrofia espinal muscular
progresiva, ELA)

Déficit motor de segunda motoneurona:

« Pardlisis flacida, debilidad, hipotonia, hiporreflexia,
atrofia, fasciculaciones

(Continda en pdgina siguiente)

-4 -



CAPITULO 1. INTRODUCCION

(Continuacién Tabla 3)

Sindrome de lesion combinada astas
anteriores y cordones laterales

(ELA)

Signos de primera motoneurona:
Paresia, espasticidad, hiperreflexia, Babinski

Signos de segunda motoneurona:
Atrofia, paresia, fasciculaciones, Calambres.

Sensibilidad conservada.

Reflejos cutaneoabdominales conservados.

Sindrome del cono medular (S3-C)

« Incontinencia por rebosamiento (paralisis vesical
flacida)

« Incontinencia rectal

+ Impotencia

« Anestesia en silla de montar (S3-S5)

« Ausencia de reflejo anal

Sindrome del epicono medular (L4-S2)

« Paresia/paralisis flacida

« Hipoestesia L4 a S5

« Abolicion reflejo aquileo (rotuliano mantenido)
« Vaciamiento automatico de vejiga y recto

« Priapismo

SINDROMES VASCULARES MEDULARES (|

ictus medular, 0.5-1 % de todos los ictus)

Sindrome arteria espinal anterior
bilateral

« Déficit motor bilateral
« Déficit sensitivo bilateral termoalgésico
« Conservacion de sensibilidad profunda

Sindrome arteria espinal anterior
unilateral

« Déficit motor homolateral
« Afectacion sensibilidad superficial contralateral

Sindrome arteria espinal posterior
unilateral

« Déficit motor homolateral
« Afectacion sensibilidad profunda homolateral

Sindrome arteria espinal
post bilateral

« Déficit motor bilateral
« Déficit bilateral de sensibilidad profunda

Sindrome infarto medular central

« Déficit sensitivo bilateral
« No déficit motor

Sindrome infarto medular completo

= Sindrome seccién medular completa

(Continda en pdgina siguiente)
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Tabla 4. Sindromes topograficos de troncoencéfalo.

SINDROMES DE TRONCOENCEFALO

Sindromes del bulbo raquideo

Sindrome bulbar medial

(Sindrome de Dejerine)

Paresia flacida ipsilateral de hipogloso

Hemiplejia contralateral no espastica (respeta cara).
Babinski

Afectacién sensibilidad profunda contralateral
Nistagmo (si afectacion de fasciculo

Longitudinal medial)

Sindrome bulbar lateral

(Sindrome de Wallenberg)

Hipoestesia termoalgésica facial homolateral
Hipoestesia algesia y tactil contralateral

Disartria, disfonia y disfagia (afectacién del niicleo
ambiguo)

Nauseas, vomitos, vértigo (afectacion area postrema)
Hipo

Otros: Horner homolateral, ageusia homolateral,
diplopia, disfuncién autonémica, anhidrosis
homolateral/hiperhidrosis contralateral (tardias)

Sindrome de Babinski-Nageotte

Sindrome de Dejerine + Sindrome de Wallenberg

Sindromes del puente o protuberancia

Sindrome pontinos ventrales:

Sindrome de la porcion ventrocaudal
de la protuberancia

(Sindrome de Millard-Gubler o de
Foville)

Parélisis homolateral del VI par craneal

Parélisis facial homolateral

Hemiparesia/plejia contralateral (respetando cara)
Hipostesia total contralateral (respetando cara)

Sindrome protuberancial
ventromedial

(Sindrome de Raymond-Cestan)

Paresia flacida homolateral musculatura Masticatoria
Hipoestesia termoalgésica cara

Hemiataxia y asinergia homolateral

Hemiparesia espastica contralateral

Puede paralisis del VI par craneal

Sindrome lacunares protuberanciales

(no exclusivos d lesion protuberancial)

Hemiparesia motora pura
Disartria mano torpe
Ataxia-hemiparesia

Sindrome protuberancial ventral
bilateral

(Sindrome de cautiverio o “locked in”)

Tetraparesia

Nivel de alerta mantenido

Comprensién preservada

Mirada vertical y parpadeo conservados

La comunicacién se establece mediante cierre palpebral

(Continda en pdgina siguiente)
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(Continuacion Tabla 4)

Sindrome pontino lateral

(Sindrome Marie-Fox)

« Ataxia homolateral
« Hemiparesia contralateral
« Hipoestesia contralateral

Sindromes mesencefalicos

Sindrome del pie del mesencéfalo

(Sindrome de Weber)

« Afectacion homolateral del Ill par craneal (midriasis
incluida)

« Hemiparesia contralateral (incluida parte inferior de
facies)

« Bradicinesiay rigidez contralateral

« Distaxia contralateral

Sindrome del niicleo rojo

(Sindrome de Benedikt)

« Afectacion homolateral del Ill par craneal (midriasis
incluida)

« Hipercinesia contralateral (temblor, corea, atetosis...)

« Rigidez contralateral

« Hipoestesia epicritica contralateral

Sindrome de Claude

Similar al anterior
¥

Afectacion cerebelosa contralateral

Sindrome de Nothnagel

« Afectacion Il par craneal homolateral
« Ataxia homolateral

Sindrome mesencefalico dorsal

(Sindrome de los tubérculos
cuadrigéminos)
(Sindrome de Parinaud)

Alteraciones neuroftalmolégicas:

« Paralisis supraversién en mirada conjugada

« Alteraciones pupilares (anisocoria, arreflexia....)
« Nistagmo

« Retraccion del parpado (Sindrome de Collier)

« “Head tilt” inclinacion de la cabeza

Sindrome del top de la basilar

« Trastornos de motilidad ocular

« Alteraciones pupilares

« Alteraciones del nivel de alerta

« Alteraciones de memoria

« Alucinosis peduncular

« Alteraciones del comportamiento: agitacion

« Alteraciones visuales: hemianopsia, ceguera cortical,
agnosia visual, sindrome de Balint

« Alteraciones motoras: tetra, hemiparesia

« Alteraciones sensitivas

(Continda en pdgina siguiente)
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Tabla 5. Sindromes topogréficos cerebelosos.

SINDROMES CEREBELOSOS

Floculo nodular
(arquicerebelo)

« Desequilibrio: ataxia, astasia y abasia
« Alteraciones oculomotoras

Sindrome de vermis cerebeloso
(paleocerebelo)

Disartria
» Ataxia troncal y de la marcha
« Romberg (-)

Sindrome hemisférico cerebeloso
(neocerebelo)

« Dismetria homolateral

« Hipotonia homolateral

« Disdiadococinesia homolateral
« Temblor intencional

+ Nistagmo

Sindrome cerebeloso global

« Ataxia de las extremidades
« Dismetria

* Asinergia

« Disdiadococinesia

« Temblor intencional

« Fenémeno de rebote

« Hipotonia

« Habla escandida

Sindromes cerebelosos vasculares

Cerebeloso inferior (arteria
cerebelosa posteroinferior: PICA)

+ PICA medial: vértigo + ataxia truncal
« PICA lateral: inestabilidad + ataxia apendicular +
dismetria homolateral. No disartria

Cerebeloso dorsal (arteria cerebelosa
superior)

« Vértigo, nduseas, vomitos

« Nistagmo

« Sindrome de Horner homolateral
« Ataxia homolateral

« Temblor intencional homolateral
« Hipoestesia contralateral

« Sordera contralateral

« Afectacion IV contralateral

Sustancia blanca profunda

Asintomatico. Alteraciones de la marcha (latero pulsién,
aumento base), disartria, dismetria, disdiadococinesia,
ataxia homolaterales

Cerebeloso ventral
(arteria cerebelosa antero inferior)

« Vértigo, nduseas, vomitos

« Hipoestesia corneal y facial homolateral
« Sindrome de Horner homolateral

« Hipoestesia contralateral

« Ataxia apendicular homolateral

« Sorderay paralisis facial homolaterales

(Continda en pdgina siguiente)
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Tabla 6. Clasificacion de sintomas propios de patologia neuromuscular, divididos en

motores y sensitivos, positivos y negativos.

Sintomas motores

Sintomas sensitivos

Positivos Negativos Positivos Negativos
Calambres musculares Debilidad Parestesias Hipoestesia
Fasciculaciones Atrofia Disestesias Desequilibrio (secundario a

pérdida de propiocepcion)

Mioquimia

Temblor

Tabla 7. Aproximacion general al diagndstico topografico.

Localizacion Disfuncion Sintoma/signo tipico
Periférico
Musculo Miopatia « Debilidad proximal
Union neuromuscular « Fatigabilidad motora

« Dolor. Afectacién motora
Nervio periférico Neuropatia y/o sensitiva en territorio

especifico del nervio

Polineuropatia

Afectacion sensitiva y motora
simétricay distal
Disminucion de reflejos

Mezcla de signos de nervios

Plexos Plexopatia .
y raices
« Dolor radicular. Déficit motor,
Raiz espinal Radiculopatia sensitivo y de reflejos seglin
distribucién nerviosa
Neurona

Neurona astas anterior

Motoneurona inferior (2°
motoneurona)

Debilidad, atrofia,
fasciculaciones. Disminucién
de reflejos

Raiz, ganglio espinal

Neuronopatia sensorial

Déficit sensitivo. Disminucién
de reflejos
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(Continuacion Tabla 7)

Médula espinal

Mielopatia

Afectacién de motoneruona
inferior en el nivel lesional
Afectacién de motoneurona
superior por debajo

Nivel sensitivo

Déficit sensorial disociado
Vejiga neurégena

Fosa posterior

Tronco cerebral

Afectacion de nervios
craneales. Afectacion nivel de
conciencia. Déficits motores
y/o sensitivos cruzados o
bilaterales

Ataxia, dismetria, temblor,

Cerebelo X
nistagmo
Supratentorial
« Disminucién nivel de
conciencia. Alteraciones de
Talamo memoria. Hemihipoestesia

o dolor. Hemiataxia.
Negligencia. Afasia

Ganglios basales

Corea. Atetosis. Distonia.
Temblor. Rigidez

Corteza cerebral

Encefalopatia

Hemiplejia y/o
hemihipoestesia. Afasia.
Hemianopsia. Demencia.
Crisis epilépticas

Otros

Espacio subaracnoideo,
meninges

Cefalea. Alteracioneseracion
del nivel de conciencia.
Afectacién de nervios
craneales

Hipotalamo/hip&fisis

Cefalea, afectacion
campimétrica, oftalmoplejia,
sindromes neuroendocrinos
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2. PRUEBAS COMPLEMENTARIAS DE INTERES EN LA URGENCIA NEUROLOGICA

La realizacion de pruebas complementarias en la urgencia neuroldgica, asociado a la historia
y exploracién clinica, es fundamental para el diagnéstico de la patologia urgente y la toma de
decisiones en cuanto a tratamiento.

2.1 Puncién lumbar

La realizacién de puncién lumbar es el método estandar para la obtencién de liquido cefalo-
rraquideo (LCR) para su posterior analisis* (Tabla 1).

Técnica

= Sedeberealizar en condiciones de asepsia, tras desinfeccidn de la piel (limpiar la piel con so-
lucién desinfectante con movimientos circulares desde el lugar de la puncién hacia afuera).

= Se recomienda explicar al paciente el procedimiento y obtener consentimiento informado
si procede.

= El paciente debe de estar colocado, si es posible, en decubito lateral con el plano de la
espalda perpendicular al de la camay con la columna bien alineada. El paciente debe co-
locarse en posicion fetal con las rodillas hacia el pecho y el cuello levemente flexionado.

= Sedebe realizar en el espacio interespinoso L3-L4, L4-L5 o0 L5-S1 (en la linea que une las dos
crestas iliacas posteriores).

= Se puede realizar anestesia local (con lidocaina) en el espacio lumbar identificado.

= La aguja debe de ser lo mas fina posible (22-20 Gy) y con fiador, de bisel corto, orientada
horizontalmente. Se debe introducir la aguja horizontalmente y al atravesar el saco dural
se extraera el fiador para extraer el liquido.

= Tras la puncién se procede a medir la presion (colocar un manémetro a la altura de la aguja
y sostenerlo verticalmente) y, posteriormente, extraer el LCR.

= Se debe extraer la cantidad de liquido suficiente para los examenes bioquimicos, bacterio-
légicos y citoldgicos (al menos 3-4 tubos con 1 ml cada tubo).

Indicaciones de puncién lumbar

= Sospecha de meningitis o meningoencefalitis

= Sospecha de hemorragia subaracnoidea con TC cerebral normal

= Otras: sospecha de carcinomatosis meningea, sindrome de Guillain Barré, mielitis aguda
de origen desconocido
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Contraindicaciones de puncién lumbar

= Hipertensién intracraneal secundaria a un proceso expansivo focal
= Sospecha de absceso epidural espinal

= Trombopenia (realizar transfusién de plaquetas si plaquetas <40000) o trastorno de la coa-
gulacion

= Pacientes anticoagulados:

» en el caso de anticoagulacién con antagonistas de vitamina K el INR debe de ser <1,5,

» en el caso de heparina de bajo peso molecular deben de haber pasado al menos 12 horas
desde la Gltima administracién de las mismas si son dosis profilacticas y 24 horas si son
dosis anticoagulantes

» en el caso de rivaroxaban,edoxaban y apixaban se recomienda esperar 24 horas desde la
Ultima toma si la funcién renal es normal

» en el caso de dabigatran se recomienda esperar 48 horas desde la Gltima toma (en caso
de necesidad de realizar puncién lumbar urgente se puede valorar reversion de la anti-
coagulacién con idarucizumab).

Complicaciones?®
= Frecuentes

» Cefalea postpuncion: es una complicacién frecuente, de forma caracteristica aumenta
con la bipedestacién y mejora con el decubito.

» Lumbalgia y sintomas radiculares por trauma local.

» Sincope vasovagal, ansiedad e hiperventilacion.

= Infrecuentes

» Herniacién de amigdalas cerebelosas

» Agravamiento de compresion medular en bloqueo espinal

» Neuropatias craneales: afectacién de VI'y VIII por hipotension

» Lesiones de raices lumbares

» Complicaciones infecciosas: poco frecuentes, en relacion con mala desinfeccién de la
piel o instrumental empleado

» Complicaciones hemorragicas: hematomas espinales, hematoma subdural intracraneal
o trombosis venosa

» Tumor epidermoide local: a largo plazo, muy infrecuente
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2.2 Electroencefalograma

Es un estudio funcional basado en el registro de la actividad eléctrica cerebral registrado me-
diante electrodos situados sobre la superficie del cuero cabelludo.

Técnica
= Se recomienda un registro durante un minimo de 20 minutos, aunque el tiempo debe indi-
vidualizarse en funcién del paciente, con los electrodos colocados en base al sistema 10-20.

= Sies posible, realizar maniobras de cierre y apertura palpebral®.

Indicaciones del electroencefalograma®

= Sospecha de estatus no convulsivo

= Alteracion del nivel de conciencia no explicada por otras causas

= No recuperacidn tras el tratamiento de estatus epiléptico convulsivo

= Sospecha de encefalitis herpética

= Primera crisis para determinar riesgo de recurrencia y ayudar en la toma de decisiones res-
pecto al tratamiento (se recomienda su realizacidn en las primeras 24 horas tras la crisis,
para aumentar la sensibilidad de la prueba)

2.3 Tomografia computarizada cerebral

Es una técnica que proporciona imagenes tomograficas axiales del cerebroy columnay es la
técnica de imagen disponible en la mayor parte de los servicios de urgencias hospitalarias.

En algunos casos es necesaria la administracién de contraste yodado, lo que aumenta la
capacidad para la deteccion en determinadas patologias (patologia tumoral, trombosis de

SEnos venosos).

Indicaciones de TC cerebral

= Alteracion de nivel de conciencia

= Déficit neurolégico agudo

= Traumatismo craneoencefalico (con disminucién de nivel de conciencia, déficit neurolo-
gico, vomitos, crisis, sospecha de fractura craneal, pacientes con riesgo de complicacion
hemorragica como pacientes anticoagulados)

= Sospecha de hipertensién intracraneal

= Cefalea con datos de alarma (cefalea de inicio agudo, cefalea asociada a papiledema, défi-
cit neuroldgico, embarazo, paciente con neoplasia conocida, inmunocomprometido)
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= Crisis epilépticas en paciente sin epilepsia previa
= Previo a la realizacién de puncién lumbar si hay datos de hipertension intracraneal

Contraindicaciones de TC cerebral

Valorar el riesgo beneficio en el primer trimestre del embarazo y evitar, si no es imprescin-
dible, la administraciéon de contraste durante todo el embarazo. No hay contraindicacién
para el uso de contraste en la lactancia®

= Alergia a contraste

Insuficiencia renal grave (evitar administracién de contraste si aclaramiento de creatinina
<30 ml/min /1.73 m2, si es necesario realizarlo, administrar volumen tras el procedimiento
y evitar farmacos nefrotdxicos)®

2.4 Angiotomografia computarizada

ElangioTC esun TC helicoidal realizado tras la administracién de contraste que permite visua-
lizar el sistema arterial cervical e intracraneal.

Indicaciones de angioTC

= Ictus isquémico agudo para valoracién de la permeabilidad de los vasos cervicales e intra-
craneales en pacientes susceptibles de tratamiento recanalizador

= Hemorragia intracerebral aguda para determinar predictores de crecimiento de hematoma
(spot sign)*°

2.5 TC perfusion

ELTC perfusion es una técnica de imagen funcional, que monitoriza el primer paso de contras-
te yodado a través de la circulacién cerebral. Esta técnica nos permite diferenciar la zona de
penumbray la zona de isquemia irreversible en el ictus isquémico agudo.

El procesado se basa en que, al inyectar contraste intravenoso, el aumento en la atenuacién
del parénquima encefalico con el paso del tiempo sigue una relacién de proporcionalidad
lineal con la concentracién de contraste y la perfusion. El resultado se muestra a través de
varios parametros: flujo sanguineo cerebral (FSC), volumen sanguineo cerebral (VSC), tiempo
de trénsito medio (TTM), tiempo de transito al pico (TTP) y T-max. Estos diferencian el 4rea
deinfarto de la de penumbra isquémica: resumiendo, el area con descenso en el VSC o FSC se
considera infarto, mientras que el area con un TTM elevado pero con relativa preservacién del
VSC o el FSC se considera territorio de penumbra. La creacidn de los mapas de colores se rea-
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liza comparando pixel a pixel con su imagen especular entre los dos hemisferios, asignando
colores si hay diferencias segun los valores predefinidos (Figura 1).

Técnica!

= Serecomienda realizar tras el angioTC

= Administrar el contraste con un inyector de contraste y posteriormente suero salino (ad-
ministrar el contraste a través de una via de 18-20 Gy, un volumen de entre 35-50 ml a una
velocidad minima de 4 ml/s)

= Posteriormente se procesa la imagen obteniendo mapas de perfusion

Indicaciones del TC perfusién'?-3

Establecer la diferencia entre zona de penumbray zona de isquemia irreversible en pacien-
tes con oclusién de gran vaso que pueden ser candidatos a tratamiento endovascular en
una ventana temporal prolongada

Clarificar la oclusién cuando el angioTC es dudoso

2.6 Resonancia magnética

Es una técnica de imagen que se basa en la utilizacién de campos magnéticos, utilizando la
capacidad de protones de los atomos de hidrégeno de comportarse como pequerios imanes.

Ofrece la ventaja de ser inocua y obtiene imagenes de gran resolucién de contraste, pero los
tiempos de estudios son mas largos y la disponibilidad en los servicios de urgencias es menor.

Se puede complementar con angiorresonancia cerebral, que es una técnica sensible para la
deteccién de alteraciones vasculares. Se basa en las propiedades magnéticas de los protones

en movimiento y estacionarios.

Indicaciones de la resonancia cerebral

Ictus isquémico agudo de inicio indeterminado (>4.5 horas) o del despertar para valorar la
administracion de fibrinolisis intravenosa si existe una lesién con restriccion en difusion sin
lesion en FLAIR

Ictus isquémico agudo en pacientes con alergia a contraste yodado o insuficiencia renal
grave

Diseccion carotidea

= Trombosis venosas cerebrales

= Meningoencefalitis
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= Sindromes medulares agudos traumaticos o no traumaticos
= Sindrome de cola de caballo

Contraindicaciones de la resonancia cerebral

= Dispositivos metalicos (marcapasos, implantes o cuerpos metalicos)

= Alergia a gadolinio (en el caso de ser necesaria la administracién de contraste)
= Incapacidad para mantener el decubito

= Claustrofobia

2.7 Ecografia doppler

Consiste en la utilizacién de ultrasonidos para valorar la permeabilidad de las arterias cervi-
calesy cerebrales®®

Técnica:
Se deben usar sondas de alta frecuencia para la realizacion del Doppler de arterias cervicales
(7,5-13 MHZ) y sondas de baja frecuencia para la realizacién de Doppler transcraneal (2-2,5

MHZ).

Indicaciones del eco doppler

= Valoracion de estenosis carotideas

= Valoracion de permeabilidad de arterias intracraneales y posibilidad de monitorizacién
tras tratamiento

= Valoracion de vasoespasmo en hemorragia subaracnoidea

= Técnica de apoyo de diagnéstico en muerte encefélica
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TABLAS Y FIGURAS

Tabla 1. Principales valores del liquido cefalorraquideo.

LCR Normal Memngms Meningitis con liquido claro
bacterianas
Bacterianas -
Viricas
subagudas
Aspecto Claro Turbio Claro Claro
60 % de . . .
Glucosa . <40 % de glucemia <50 % de glucemia >50 % de glucemia
glucemia
Proteinas | <50 mg/dl >150 mg/dl >50 mg/dl <150 mg/dl
Células <5 cél/ml 1000-20000 cél/ml 50-500 cél/ml 25-200 cel/ml
polimorfonucleares | Linfocitos/PMN linfocitos
Presion 120-180 Elevada
apertura mmH20
Causa:
tuberculosis brucelosis,
micosis, cacinomatosis,
sarcoidosis, sifilis,
borrelia
Figura 1.

TC en el ictus agudo: A) TC perfusién en ictus isquémico agudo: en color verde en drea de penumbray en color rojo el
infarto establecido. B-E: mapas codificados de: B) volumen sanguineo cerebral, c) flujo sanguineo cerebral, d) Tiempo
de transito medio, e) Tiempo de transito al pico.
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CAPITULO 2. ENFERMEDADES CEREBROVASCULARES

1. ENFERMEDADES ISQUEMICAS CEREBRALES

1.1 Definicion y clasificacion de las enfermedades cerebrovasculares
isquémicas

Se conoce como enfermedad cerebrovascular isquémica o ictus isquémico a un déficit neu-
rolégico focal de instauracién generalmente stbita que surge como consecuencia de una
alteracion en la circulacidn en una zona del parénquima cerebral. Se considera accidente is-
quémico transitorio (AIT) cuando los sintomas duran <24 horas y no se evidencia lesién en las
pruebas de neuroimagen’.

Clasificacion etiolégica del ictus (Clasificacion TOAST)?

Aterotrombatico: por estenosis >50 % de una arteria extra o intracraneal, en ausencia de
otra etiologia.

Cardioembélico: secundario a patologia cardiaca emboligena. Fuentes cardioembdlicas
mayores y menores (Tabla 1).

= Lacunar:infartos de <1,5cm en areas profundas del cerebro, cerebelo o tronco del encéfalo
en territorio de arterias perforantes.

De etiologia inhabitual: disecciones, estados protrombéticos, infecciones, vasculitis, co-
nectivopatias, displasia fibromuscular...

= Indeterminado.

» Por coexistencia de 2 causas (p.ej una estenosis carotidea 70 %y una fibrilacién auricular).

» Por estudios etiolégicos incompletos.

» En los Ultimos afios se ha introducido el concepto de ESUS (embolic stroke of unknown
source): ictus de perfil embélico sin que haya podido demostrarse una fuente embélica
en los estudios complementarios realizados®.

Caracteristicas clinicas de los distintos tipos de ictus

Aproximacion topografica: la clasificacion topografica del ictus de acuerdo con la OCSP
(Oxfordshire Community Stroke Project)’. Se resume en la tabla 2.
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Identificacion del ictus agudo. Cédigo Ictus

El Cédigo Ictus es un sistema coordinado que tiene como objetivo principal la deteccién
temprana del ictus extra o intrahospitalariamente con el fin de disminuir el tiempo desde
el inicio de los sintomas hasta el traslado al centro indicado, asi como para reducir los tiem-
pos intrahospitalarios donde se realizara el proceso diagnéstico y terapéutico oportuno®®. Si
bien pueden existir diferencias territoriales en los protocolos y circuitos de derivacion de los
pacientes atendidos dentro del cédigo ictus, de forma general se considera la activacion de
un Cddigo Ictus en todos aquellos pacientes que sufran un déficit neuroldgico focal en las
primeras 24 h de instauracién, cuando no se encuentre en situacion de limitacion de esfuerzo
terapéutico y no esté en situacién de dependencia significativa (p.ej demencias avanzadas,
pacientes encamados).

1.2 Aproximacion diagndstica urgente

= Historia clinica: situacion basal previa y comorbilidades, factores de riesgo vascular, trata-
mientos concomitantes (especialmente anticoagulantes, dosis y Gltima dosis). Confirmar
hora de inicio de los sintomas o Ultima hora en la que estaba bien (a tener en cuenta en
ictus del despertar la hora de acostarse o si se ha levantado al bafio de madrugada).

= Exploracion general: temperatura, tensién arterial, frecuencia cardiaca, glucemia capilar,
saturacién de oxigeno.

= Exploracion neurolégica: orientada a determinar la gravedad y topografia del ictus. La

mas frecuentemente utilizada es la escala NIHSS (Tabla 3). También frecuentemente utili-
zadas la escala Canadiense y la escala de Glasgow para pacientes en coma (Tabla 4).

Exploraciones complementarias urgentes

= Test de laboratorio: Hemograma completo con hemoglobina, contaje de plaquetasy serie
blanca; glucemia, pruebas de funcién renal, ionograma y coagulacién urgentes en todos
los pacientes.
En todos los pacientes que sean candidatos a fibrindlisis intravenosa, sera fundamental
realizar previamente una glucemia capilar. El resto de determinaciones no deberian retra-
sar el inicio de la fibrindlisis, salvo casos concretos (pacientes anticoagulados o hepatépa-
tas, por ejemplo)’.

= ECG: Se recomienda en todos los pacientes un ECG de 12 derivaciones en el momento de
la valoracién urgente, sin que suponga una demora en el tratamiento especifico urgente’.
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= Radiografia de térax: Recomendable principalmente en pacientes con clinica pulmonar o
cardioldgica. Aporta informacién acerca de posibles causas embdlicas (aumento de silueta
cardiaca, miocardiopatias) y complicaciones frecuentes asociadas al ictus (p.ej. neumonia
por broncoaspiracién).

Neuroimagen urgente

En todos los pacientes con sospecha de un ictus agudo debera realizarse un estudio de ima-
gen sin demora (a poder ser en los primeros 20 minutos de llegada al hospital) como aproxi-
macién diagnéstica, ayuda en el diagndstico diferencial y para seleccionar a aquellos pacien-
tes que seran candidatos a tratamiento de reperfusion en fase aguda. Tanto la TC como la RM
son herramientas adecuadas para alcanzar estos objetivos, si bien la primera continda siendo
la mas ampliamente utilizada por su disponibilidad y rapidez.

= TC craneal simple: Se realizard de forma urgente a todo paciente con sospecha de uniictus.
Permite diferenciar con gran precision un ictus isquémico de un hemorragico y descartar
la presencia de lesiones intracraneales de origen no vascular causantes de un cuadro ictal
(tumores, hematomas subdurales...) asi como infartos ya establecidos.

Mediante la TC se determinaran también los signos precoces de isquemia (borramiento de
surcos de la convexidad, desdiferenciacion cértico-subcortical, hipodensidad) y se estable-
ceréa la puntuacion en la escala ASPECTS (Imagen 1; existe una variacién de la previa para
ictus de territorio posterior: pc-ASPECTS imagen 2)8°.

Imagen 1. Escala ASPECTS.

C: caudado.

IC: cépsula interna.
L: lenticular.

I: insula.
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Imagen 2. Escala pc-ASPECTS.

T: talamo (1+1)

OL: l6bulo occipital
(1+1)

M: mesencéfalo (2)
P: protuberancia (2)
C: cerebelo (1+1)

= TC perfusion y angioTC: Especialmente en casos de mas de 4.5 horas de evolucién o
de cronologia indeterminada a fin de determinar la penumbra isquémica, la existencia
o no de oclusiones arteriales accesibles y seleccionar asi a los pacientes que serian can-
didatos a terapias de reperfusion en fase aguda. Existen softwares automatizados como
el RAPID que han sido utilizado en varios ensayos clinicos y que permiten analizar de
forma rapida estas secuencias.

= RM cerebral: No disponible en todos los centros. De especial utilidad en ictus de fosa pos-
terior y también para valorar la penumbra isquémica en ictus de tiempo indeterminado de

evolucién o0 >4.5 h.

Diagndstico diferencial (“ICTUS MIMIC”)

Crisis epilépticas y pardlisis postcriticas, procesos expansivos intracraneales, migrafia,
trastornos del sistema nervioso periférico, cuadros conversivos o intoxicaciones, funda-
mentalmente.

1.3 Tratamiento en fase aguda

Medidas generales

= Posicion del cabecero: en general, ante un ictus agudo, se recomienda reposo absoluto.
La posicion del cabecero dependera de cada caso en concreto: posiciéon semiincorporada
(30°) en casos de hipertension intracraneal, disminucién del nivel de consciencia o proble-
mas respiratorios. Si se sospecha una estenosis intra o extracraneal o fluctuaciones hemo-
dindmicas, se recomienda cabecero plano (0°)%.
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= Oxigeno: evitar hipoxemia con aporte de oxigeno en funcién de necesidades™.

= Control antitérmico para mantener temperatura <37 °C.

= Sueroterapia y dieta: las primeras horas seglin cada caso en particular. En pacientes con ries-
go de aspiracion (ictus extensos, disartria...) se recomienda dieta absoluta al menos las prime-
ras horas con fluidoterapia de soporte. Se iniciard dieta seglin cada caso particulary tras asegu-
rar una adecuada deglucién, adecuando las texturas en funcién de la disfagia observada™?*,

= Control de la tensi6n arterial’***: algoritmo de tratamiento (Figura 1).

= Controlde la glucemia. La hiperglucemia persistente, principalmente en las primeras 24 h,
es un factor de peor prondstico. Se deberian mantener niveles en torno a 140-180 mg/dl. No
hay evidencia hasta ahora de cual es la forma mas adecuada de administrar el tratamiento
hipoglucemiante adecuado™.

= Tratamiento antitrombdtico”?; algoritmo de tratamiento (Figura 2).

= Profilaxis de la enfermedad tromboembdlica venosa: se recomienda, salvo contraindi-
cacion, la profilaxis con heparinas de bajo peso molecular?®.

= Ingreso en Unidad de Ictus / unidad especifica habilitada en cada centro.

Tratamientos de reperfusién en fase aguda (Figura 3)

Fibrinolisis intravenosa con alteplasa (rTPA)"*"%
» Criterios de inclusién:

- Intervalo entre el inicio de los sintomas (o Ultima hora visto bien en los ictus del des-
pertar o cronologia indeterminada) y aplicacion del tratamiento: inferior a 4,5 horas.

*Enictus de mas de 4,5h (4,5-9h o evolucién indeterminada) se podra plantear fibri-
nolisis en funcién del mismatch core/perfusion definido por TC de perfusiéon o RM (en
aquellos centros que dispongan de estas técnicas)?.

- NIHSS >4 puntos o NIH 4 o menor si los sintomas se consideran incapacitantes.

- Edad >18 afios. Ni la edad superior a 80 afios ni la dependencia funcional previa se
consideran hoy en dia un criterio de contraindicacion para la fibrinolisis endovenosa.
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» Criterios de exclusion:
Contraindicaciones (Tabla 5).

» Calculo de dosis:
0,9 mg/kg (10 % en bolo 1 minuto y resto en perfusién continua durante una hora). Dosis
maxima: 90 mg.

» Control de TA durante la infusién del tratamiento, manteniendo TA <185/110 durante el
tratamiento y en las horas siguientes.

» Vigilar complicaciones:
Hemorragia intracraneal, hemorragia sistémica, angioedema orolingual.

Alternativas a la alteplasa: tenecteplasa (TNK)727*°

La tenecteplasa (TNK) podria constituir una alternativa al tPA en pacientes con ictus is-
quémico agudo. En los dltimos afios se han desarrollado diferentes ensayos clinicos com-
parando TNK y tPA, de manera que en las Ultimas guias de la ESO (2021) la recomendacién
de los expertos fue a usar tenecteplasa sobre alteplasa en ictus isquémico de menos de 4.5 h
de duracién con oclusién arterial candidatos a terapia endovascular de rescate, si bien la
calidad de la evidencia fue baja y la fuerza de la recomendacién débil?”. Una recomendacién
similar se habia realizado en las guias de la AHA/ASA del 2019'. La tenecteplasa parece tener
un mayor efecto en la recanalizacién arterial y un mejor perfil de seguridad respecto a la
alteplasa, con una forma de administracién mas cémoda en la fase aguda del ictus (bolo en-
dovenoso Unico, sin necesidad de perfusion posterior). La dosis varia en los ensayos clinicos
(entre 0.10 y 0.40 mg por Kg), si bien parece que la dosis de 0.25 mg/kg (maximo de 25 mg)
es la que tiene mejor perfil de seguridad. Los metandlisis han demostrado la no inferioridad
de la tenecteplasa pero no superioridad en cuanto a prondstico funcional a los tres meses, y
existen ensayos clinicos en marcha utilizando tenecteplasa en ventanas extendidas®.

Trombectomia mecanica (TM)"313
» Criterios de inclusion:

- Ictus agudo y oclusién de gran vaso (carétida interna intracraneal, M1, tindem), tiem-
po de evolucién menor de 6 h, ASPECTS >5, NIHSS >5 y mRS 0-1 basal.

- Aunque con menor nivel de evidencia, podria plantearse (dependiendo de cada caso y
protocolo de cada centro), el tratamiento en pacientes con escala de rankin modifica-
da (mRS) >1, NIHSS <6, ASPECTS <6 y oclusiones en ACM-M2 y M3, vertebrales, basilar
o arterias cerebrales posteriores.
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- Enictus de>6h de evolucién o evolucidn indeterminada, se seleccionara a los pacien-
tes candidatos segln los criterios de neuroimagen avanzada (mismatch difusién-per-
fusiéon en RM, mismatch CBF-Tmax en TC).

- En pacientes candidatos a tPA endovenoso, éste debe administrarse aunque también
se plantee realizar una TM, siempre que no suponga un retraso para el inicio de la
trombectomia.

BIBLIOGRAFIA

10.

11.

Arboix A, Diaz J, Pérez-Sempere A, Alvarez-Sabin J en nombre del Comité de Redaccion ad hoc del Grupo
de estudio de Enfermedades Cerebrovasculares de la SEN. Ictus. Tipus etiologicos y criterios diagnosti-
cos. Neurologia 2002; 17 (supl 3): 3-12.

Adams HP Jr, Bendixen BH, Kappelle LJ, Biller J, Love BB, Gordon DL, Marsh EE 3rd. Classification of sub-
type of acute ischemic stroke. Definitions for use in a multicenter clinical trial. TOAST. Trial of Org 10172
in Acute Stroke Treatment. Stroke. 1993 Jan;24(1):35-41

Hart RG, Diener HC, Coutts SB, Easton JD, Granger CB, O’Donnell MJ, Sacco RL, Connolly SJ; Cryptogenic
Stroke/ESUS International Working Group. Embolic strokes of undetermined source: the case for a new
clinical construct. Lancet Neurol. 2014 Apr;13(4):429-38

Bamford J, Sandercock P, Dennis M, Burn J, Warlow C. Classification and natural history of clinically iden-
tifiable subtypes of cerebral infarction. Lancet. 1991 Jun 22;337(8756):1521-6.

Belvis R, Cocho D, Marti-Fabregas J, et al. Benefits of a prehospital stroke code system. Feasibility and
efficacy in the first year of clinical practice in Barcelona, Spain. Cerebrovasc Dis 2005; 19: 96-101
Alvarez-Sabin J, Molina CA, Abilleira S, et al. Impacto del codigo ictus en la eficacia del tratamiento trom-
bolitico. Med Clin (Barc) 2003; 120: 47-51.

Powers WJ, Rabinstein AA, Ackerson T, Adeoye OM, Bambakidis NC, Becker K, Biller J, Brown M, De-
maerschalk BM, Hoh B, Jauch EC, Kidwell CS, Leslie-Mazwi TM, Ovbiagele B, Scott PA, Sheth KN, South-
erland AM, Summers DV, Tirschwell DL. Guidelines for the Early Management of Patients With Acute Isch-
emic Stroke: 2019 Update to the 2018 Guidelines for the Early Management of Acute Ischemic Stroke: A
Guideline for Healthcare Professionals From the American Heart Association/American Stroke Associa-
tion. Stroke. 2019; 50:e344-418

Validity and reliability of a quantitative computed tomography score in predicting outcome of hyper
acute stroke thrombolytic therapy (P Barber et al, for the ASPECTS Study Group. Lancet 2000)

Puetz V, Sylaja PN, Coutts SB, Hill MD, Dzialowski I, Mueller P, et al. . Extent of hypoattenuation on
CT angiography source images predicts functional outcome in patients with basilar artery occlu-
sion. Stroke. (2008) 39:2485-90

Alexandrov AW, Tsivgoulis G, Hill MD, Liebeskind DS, Schellinger P, Ovbiagele B, Arthur AS, Caso V, Noguei-
ra RG, Hemphill JC 39, et al. HeadPost: rightly positioned, or flat out wrong? Neurology. 2018;90:885-889.
Kobayashi, A., Czlonkowska, A., Ford, G.A., Fonseca, A.C., Luijckx, G.J., Korv, J., de la Ossa, N.P,, Price, C.,
Russell, D., Tsiskaridze, A., Messmer-Wullen, M. and De Keyser, J. (2018), European Academy of Neurology

- 47 -



MANUAL DE URGENCIAS NEUROLOGICAS DE LA SOCIEDAD ESPANOLA DE NEUROLOGIA

12.

13.

14.

15.

16.

17.

18.

19.

20.

21.

and European Stroke Organization consensus statement and practical guidance for pre-hospital man-
agement of stroke. Eur J Neurol, 25: 425-433

Cohen DL, Roffe C, Beavan J, Blackett B, Fairfield CA, Hamdy S, Havard D, McFarlane M, McLauglin C,
Randall M, Robson K, Scutt P, Smith C, Smithard D, Sprigg N, Warusevitane A, Watkins C, Woodhouse
L, Bath PM. Post-stroke dysphagia: a review and design considerations for future trials. Int J Stroke.
2016;11:399-411.

Dziewas R, Michou E, Trapl-Grundschober M, et al. European Stroke Organisation and European Society
for Swallowing Disorders guideline for the diagnosis and treatment of post-stroke dysphagia. European
Stroke Journal. 2021;6(3):LXXXIX-CXV

Rodriguez-Yanez M, Gbmez-Choco M, Lopez-Cancio E, Amaro S, Alonso de Lecinana M, Arenillas JF,
Ayo-Martin O, Castellanos M, Freijo MM, Garcia-Pastor A, Gomis M, Martinez Sénchez P, Morales A, Pala-
cio-Portilla EJ, Roquer J, Segura T, Serena J, Vivancos-Mora J, Fuentes By Comité ad hoc del Grupo de
Estudio de Enfermedades Cerebrovasculares de la Sociedad Espafiola de Neurologia. Prevencion de
ictus en pacientes con hipertension arterial: recomendaciones del Grupo de Estudio de Enfermedades
Cerebrovasculares de la Sociedad Espafiola de Neurologfa. Neurologia. 2020.

Sandset EC, Anderson CS, Bath PM, et al. European Stroke Organisation (ESO) guidelines on blood pres-
sure management in acute ischaemic stroke and intracerebral haemorrhage. European Stroke Journal.
2021;6(2) XLVIH-LXXXIX.

Blanca Fuentes, George Ntaios, Jukka Putaala, Brenda Thomas, Guillaume Turc and Exuperio Diez-Teje-
dor; for the European Stroke Organisation. European Stroke Organisation (ESO) guidelines on glycaemia
management in acute stroke. European Stroke Journal 2018, Vol. 3(1) 5-21

January CT, Wann LS, Calkins H, Chen LY, Cigarroa JE, Cleveland JC Jr, Ellinor PT, Ezekowitz MD, Field ME,
Furie KL, Heidenreich PA, Murray KT, Shea JB, Tracy CM, Yancy CW. 2019 AHA/ACC/HRS focused update
of the 2014 AHA/ACC/HRS guideline for the management of patients with atrial fibrillation. J Am Coll
Cardiol. 2019; 74:104-32.

Klijn CJ, Paciaroni M, Berge E, et al. Antithrombotic treatment for secondary prevention of stroke and
other thromboembolic events in patients with stroke or transient ischemic attack and non-valvular atrial
fibrillation: A European Stroke Organisation guideline. European Stroke Journal. 2019;4(3):198-223.
Hindricks G, Potpara T, Dagres N, Arbelo E, Bax JJ, Blomstrom-Lundqvist C, Boriani G, Castella M, Dan GA,
Dilaveris PE, Fauchier L, Filippatos G, Kalman JM, La Meir M, Lane DA, Lebeau JP, Lettino M, Lip GYH, Pinto
FJ, Thomas GN, Valgimigli M, Van Gelder IC, Van Putte BP, Watkins CL; ESC Scientific Document Group.
2020 ESC Guidelines for the diagnosis and management of atrial fibrillation developed in collaboration
with the European Association for Cardio-Thoracic Surgery (EACTS). Eur Heart J. 2021;42:373-498.
Dawson J, Merwick A, Webb A, Dennis M, Ferrari J, Fonseca AC. European Stroke Organisation expedited
recommendation for the use of short-term dual antiplatelet therapy early after minor stroke and high-risk
TIA. European Stroke Journal. 2021;6(2):CLXXXVII-CXCI.

Pan Y, Elm JJ, Li H, Donald Easton JD, Wang Y, Farrant M, Meng X, KiM AS, Zhao X, WJ, Liu L, Dietrich D,
Wang Y, Johnston SC. Outcomes Associated With Clopidogrel-Aspirin Use in Minor Stroke or Transient
Ischemic Attack A Pooled Analysis of Clopidogrel in High-Risk Patients With Acute Non-Disabling Cere-
brovascular Events (CHANCE) and Platelet-Oriented Inhibition in New TIA and Minor Ischemic Stroke
(POINT) Trials. JAMA Neurol. 2019 Aug 19;76(12):1466-73.

-48 -



CAPITULO 2. ENFERMEDADES CEREBROVASCULARES

22.

23.

24.

25.

26.

27.

28.

29.

30.

31

32.

33.

Hou X, Li X, Wang X, Chen H. Antiplatelet Therapy in Acute Mild-Moderate Ischemic Stroke (AT-
AMIS): a parallel, randomised, open-label, multicentre, prospective study. Stroke Vasc Neurol.
2018;3:263-7.

Paciaroni M, Ince B, Ho B, Jong JS, Kutluk K, Liu L Parfenov V, Wong KSL, Zamani B, Paek D, Han JM,
Del Aguila M, Girotra S. Benefits and Risks of Clopidogrel vs. Aspirin Monotherapy after Recent Ischemic
Stroke: A Systematic Review and Meta-Analysis. Cardiovasc Ther. 2019; 2019:1607181.

Albay CEQ, Leyson FGD, Cheng FC. Dual versus mono antiplatelet therapy for acute non- cardio embolic
ischemic stroke or transient ischemic attack, an efficacy and safety analysis - updated meta-analysis.
BMC Neurol. 2020; 20:224.

Pugliese F, Arasaratnam P, Moellenberg M, Dani S. Short- vs. long-term dual antiplatelet therapy in
secondary prevention for ischaemic stroke: a network metanalysis. Heart J Qual Care Clin Outcomes.
2019;5:298-3009.

Dennis M, Caso V, Kappelle LJ, Pavlovic A, Sandercock P. European Stroke Organisation (ESO) guidelines
for prophylaxis for venous thromboembolism inimmobile patients with acute ischaemic stroke. Europe-
an Stroke Journal. 2016;1(1):6-19

Berge E, Whiteley W, Audebert H, De Marchis GM, Fonseca A, Padiglioni C, Pérez de la Ossa N, Strbian D,
Tsivgoulis G, Turc G. European Stroke Organisation (ESO) guidelines on intravenous thrombolysis for
acute ischaemic stroke. Eur Stroke J. 2021 Mar;6(1): I-LXII.

Demaerschalk BM, Kleindorfer DO, Adeoye OM, et al. Scientific Rationale for the Inclusion and Exclusion
Criteria for Intravenous Alteplase in Acute Ischemic Stroke: A Statement for Healthcare Professionals
From the American Heart Association/American Stroke Association [published correction appears in
Stroke. 2016 Nov;47(11):e262]. Stroke. 2016;47(2):581-641

Gumbinger C, Ringleb P, Ippen F, Ungerer M, Reuter B, Bruder |, Daffertshofer M, Stock C; Stroke Working
Group of Baden-Wiirttemberg. Outcomes of patients with stroke treated with thrombolysis according to
prestroke Rankin Scale scores. Neurology. 2019 Nov 12;93(20):e1834-e1843

Li G, Wang C, Wang S, Xiong Y, Zhao X. Tenecteplase in Ischemic Stroke: Challenge and Opportunity.
Neuropsychiatr Dis Treat. 2022;18:1013-1026.

Albers GW, Lansberg MG, Kemp S, Tsai JP, Lavori P, Christensen S, Mlynash M, Kim S, Hamilton S,
Yeatts SD, Palesch Y, Bammer R, Broderick J, Marks MP. A multicenter randomized controlled trial of
endovascular therapy following imaging evaluation for ischemic stroke (DEFUSE 3). Int J Stroke. 2017
Oct;12(8):896-905.

Albers GW, Marks MP, Kemp S, Christensen S, Tsai JP, Ortega-Gutierrez S, et al. Thrombectomy for stroke
at 6 to 16 hours with selection by perfusion imaging. N Engl J Med. 2018;378:708-718. doi: 10.1056/
NEJMo0al713973.

Nogueira RG, Jadhav AP, Haussen DC, Bonafe A, Budzik RF, Bhuva P, Yavagal DR, Ribo M, Cognard C,
Hanel RA, Sila CA, Hassan AE, Millan M, Levy El, Mitchell P, Chen M, English JD, Shah QA, Silver FL, Pereira
VM, Mehta BP, Baxter BW, Abraham MG, Cardona P, Veznedaroglu E, Hellinger FR, Feng L, Kirmani JF,
Lopes DK, Jankowitz BT, Frankel MR, Costalat V, Vora NA, Yoo AJ, Malik AM, Furlan AJ, Rubiera M, Aghae-
brahim A, Olivot JM, Tekle WG, Shields R, Graves T, Lewis RJ, Smith WS, Liebeskind DS, Saver JL, Jovin TG;
DAWN Trial Investigators. Thrombectomy 6 to 24 Hours after Stroke with a Mismatch between Deficit and
Infarct. N Engl J Med. 2018 Jan 4;378(1):11-21.

-49 -



MANUAL DE URGENCIAS NEUROLOGICAS DE LA SOCIEDAD ESPANOLA DE NEUROLOGIA

34. Turc G, Bhogal P, Fischer U, et al. European Stroke Organisation (ESO) - European Society for Minimally
Invasive Neurological Therapy (ESMINT) Guidelines on Mechanical Thrombectomy in Acute Ischaemic
StrokeEndorsed by Stroke Alliance for Europe (SAFE). Eur Stroke J. 2019;4(1):6-12.

35. Yang P, Zhang Y, Zhang L, Zhang Y, Treurniet KM, Chen W, Peng Y, Han H, Wang J, Wang S, Yin C, Liu S,
Wang P, Fang Q, Shi H, Yang J, Wen C, Li C, Jiang C, Sun J, Yue X, Lou M, Zhang M, Shu H, Sun D, Liang H,
Li T, Guo F, Ke K, Yuan H, Wang G, Yang W, Shi H, Li T, Li Z, Xing P, Zhang P, Zhou Y, Wang H, Xu Y, Huang Q,
WuT,Zhao R, LiQ, Fang Y, Wang L, Lu J, Li Y, Fu J, Zhong X, Wang Y, Wang L, Goyal M, Dippel DWJ, Hong B,
Deng B, Roos YBWEM, Majoie CBLM, Liu J; DIRECT-MT Investigators. Endovascular Thrombectomy with

or without Intravenous Alteplase in Acute Stroke. N Engl J Med. 2020 May 21;382(21):1981-1993.

TABLAS Y FIGURAS

Tabla 1. Fuentes cardioembdlicas.

Fuentes cardiacas de alto riesgo embélico

Fuentes cardiacas de bajo riesgo embdlico

« Vélvula cardiaca protésica mecanica
Enfermedad valvular reumatica mitral o adrtica

Estenosis mitral severa

Fibrilacion auricular permanente, persistente o
paroxistica

Flutter auricular

Trombo en la auricula o en la orejuela
izquierdas

Trombo ventricular izquierdo

Infarto de miocardio reciente (<4 semanas)

Miocardiopatia dilatada con depresion de la
fraccién de eyeccion <30 %

Acinesia segmentaria ventricular izquierda

Mixoma auricular u otros tumores cardiacos

Endocarditis infecciosa

« Calcificacion del anillo mitral
« Prolapso mitral
« Estenosis adrtica calcificada

« Anomalias del septo interauricular (FOP,
aneurisma del septo y defecto del septo
interauricular)

« Vélvulas cardiacas protésicas bioldgicas

« Disfuncién ventricular discreta, con FE 35-50 %
« Insuficiencia cardiaca congestiva

« Endocarditis trombética no bacteriana

« Cardiopatias congénitas

« Turbulencia auricular izquierda aislada

« Ateroma en aorta ascendente o arco adrtico
proximal con placas >4 mm o ulceradas

(Continda en pdgina siguiente)
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Tabla 2. Clasificacién topogréfica. Oxfordshire Community Stroke Project (OCSP).

TACI (Total Anterior Circulation Infarction)

Cuando el déficit neurolégico cumple los tres criterios siguientes:

1. Disfuncion cerebral cortical (p.ej. afasia, agnosia, extincion sensitiva)

2. Déficit motor y/o sensitivo en al menos dos de las tres areas siguientes: cara, brazo, pierna
3. Hemianopsia homénima

PACI (Partial Anterior Circulation Infarction)

Cuando se cumple alguno de los criterios siguientes:
1. Disfuncion cerebral cortical (p.ej. afasia, agnosia, extincion sensitiva)
2. Cuando se cumplen dos de los tres criterios TACI; o

3. Déficit motor y/o sensitivo mas restringido que el calificado como LACI (p.ej. déficit limitado a una
sola extremidad, o a cara y mano pero sin afectacion del resto del brazo)

LACI (Lacunar Infarction)

Cuando no existe disfuncién cerebral cortical ni hemianopsia y se cumple unos de los siguientes
criterios:

1. Hemisindrome motor puro que afecta al menos a dos de los siguientes: cara, brazo y pierna
2. Hemisindrome sensitivo puro que afecta al menos a dos de los siguientes: cara, brazo y pierna

3. Hemisindrome sensitivo-motor puro que afecta al menos a dos de las siguientes: cara, brazoy
pierna

4. Hemiparesia-ataxia
5. Disartria-mano torpe u otro sindrome lacunar

POCI (Posterior Circulation Infarction)

Cuando se cumple alguno de los criterios siguientes:

1. Afectacioén ipsilateral de pares craneales con déficit motor y/o sensitivo contralateral
2. Déficit motor y/o sensitivo bilateral

3. Patologia oculomotora.

4. Disfuncién cerebelosa sin déficit de vias largas ipsilaterales

5. Hemianopsia homénima aislada

(Continda en pdgina siguiente)
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Tabla 3. Escala NIHSS.

1A. Nivel de consciencia

0. Normal: ojos abiertos espontaneamente
1. Estupor: abre ojos a la voz o al dolor

2. Coma superficial: abre ojos al dolor, respuesta no refleja (localiza)
3. Coma profundo: no abre ojos, respuesta ausente o refleja (decorticacién, descerebracién)

1B. Nivel de conciencia - orientacién (Mes
actual [ Edad)

1C. Nivel de conciencia - 6rdenes (abrir y
cerrar ojos [ apretar mano)

0. Ambas correctas
1. Una correcta
2. Ninguna correcta

0. Obedece ambas
1. Obedece una
2. No obedece ninguna

2. Mirada horizontal

3. Campos visuales (confrontacion por
cuadrantes)

0. Normal. Seguimiento voluntario
1. Paresia parcial: desviacién ocular que corrige
2. Paresia total, version ocular forzada

0. Normal

1. Cuadrantanopsia
2. Hemianopsia

3. Ceguera

4, Paralisis facial

5. Fuerza en miembros superiores
(5A: derecho; 5B: izquierdo)

0. Ninguna

1. Minima

2. Parcial (inferior, tipo central)

3. Total (superior e inferior, tipo periférico)

0. Normal

1. Cae lentamente antes de 10 segundos
2. Esfuerzo contra gravedad

3. Movimiento a favor de gravedad

4. Ausencia de movimiento

6. Fuerza en miembros inferiores (6A: derecho;
6B: izquierdo)

7. Ataxia de extremidades

0. Normal

1. Cae lentamente antes de 5 segundos
2. Esfuerzo contra gravedad

3. Movimiento a favor de gravedad

4. Ausencia de movimiento

0. No hay ataxia o no es demostrable
1. Ataxia en una extremidad
2. Ataxia en dos extremidades

(Continda en pdgina siguiente)
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(Continuacién Tabla 3)

8. Sensibilidad 9. Lenguaje
0. Normal 0. Normal
1. Déficit leve 1. Afasia leve

2. Déficit total, bilateral o coma

2. Afasia grave
3. Afasia total, mutismo o coma

10. Disartria

11. Negligencia/extincion

0. No disartria o no valorable
1. Disartria leve
2. Disartria grave

0.
1

Normal

. Extincidn sensitiva en una modalidad (visual
o tactil)

. Extincidn sensitiva en més de una modalidad

o heminegligencia (visual y tactil o negligencia

espacial, anosognosia, asomatognosia)

Tabla 4. Escala canadiense.

Valoracién Puntuacién
I. Nivel de conciencia

Alerta 3
Somnolencia 15
1l. Orientacion

Orientado 1
Desorientado o no valorable 0
11l. Lenguaje

Normal 1
Déficit de expresion (incluye disartria severa) 0.5
Déficit de comprension 0
IV. Funcién motora

A. Si no hay déficit de comprensién

1.Cara

No debilidad facial 0.5
Debilidad facial 0

-53-

(Contindia en pdgina siguiente)



MANUAL DE URGENCIAS NEUROLOGICAS DE LA SOCIEDAD ESPANOLA DE NEUROLOGIA

(Continuacion Tabla 4)

2. M. Superior, proximal

No debilidad 15
Paresia 3-4/5 1
Paresia 2/5 0.5
Fuerza a0-1/5 0

3.M. Superior, distal

Fuerza normal 1.5
Paresia moderada 1
Paresia significativa 0.5
Paresia total 0
4.M. Inferior

Fuerza normal 1.5
Paresia moderada 1
Paresia significativa 0.5
Paresia total 0

B.Si existe déficit de comprension

Valorar la respuesta motora

1.Cara
Simétrica 0.5
Asimétrica 0

2.M. Superiores

Iguales 15

Desiguales 0

3.M. Inferiores

Iguales 1.5
Desiguales 0
TOTAL

(Continda en pdgina siguiente)
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Tabla 5. Contraindicaciones para tPA endovenoso.

« Hemorragia intracraneal aguda en la TAC o
sintomas sugestivos de HSA, incluso si la TAC
es normal

Sospecha o historia conocida de hemorragia
intracraneal

Franca hipodensidad en el territorio afecto en
TAC craneal

Ictus isquémico en los 3 meses previos

Cirugia mayor o traumatismo grave en los ul-
timos 15 dias

TCE grave o cirugia craneal/espinal en los 3
ultimos meses

Tratamiento con heparina no fraccionada en
las 48 h previas y un tiempo de tromboplas-
tina que supere el limite superior de la nor-
malidad

Tratamiento con anti-VitK e INR>1.7

.

Tratamiento con ACODs, si la dltima dosis del
farmaco se recibi6 en las 48h previas al inicio
de los sintomas. En caso de ser la fibrinolisis el
Unico tratamiento disponible, si el ACOD es da-
bigatrén se puede valorar la infusion de Idaru-
cizumab previa a la fibrindlisis, seglin recomen-
daciones y disponibilidad en cada centro

Plaquetas <100.000/mm? o diatesis hemorra-
gica conocida (incluidas neoplasias hemato-
légicas activas)

Presion arterial sist6lica >185 mmHg o pre-
sion arterial diastélica >110 mmHg, o nece-
sidad de un manejo agresivo para reducir la
TA a estos limites (mds de 2 dosis de 10 mg
labetalol ivo mas de dos bolos de urapidilo ev
antes del tratamiento)

Glucemia <50 mg/dl o >400 mg/dl. Se puede
administrar insulina subcuténea para corregir
la hiperglucemia previo al tratamiento fibrino-
litico

« La puncién lumbar en la semana previa no es
una contraindicacién absoluta“. Se debera in-
dividualizar cada caso

Antecedente de neoplasia del SNC (*no se con-
siderara contraindicacion absoluta una lesion
extra-axial tipo meningioma)

Aneurisma intracraneal roto o aneurisma no
roto >10 mm

MAV intracraneal: evitar, aunque no hay sufi-
ciente evidencia

Diseccion arterial:

» Adrtica: contraindicado
» Intracraneal: contraindicado

» Extracraneal (carétida, vertebral): no
contraindicado

Antecedentes cardiolégicos:

» 1AM agudo o en los Ultimos 3 meses:
NO contraindicado

» Endocarditis bacteriana

» Pericarditis y trombo intracavitario: evitar,
pero no contraindicacién absoluta

Neoplasia con riesgo hemorragico elevado
(hematologicas especialmente si se acompa-
flan de alteracion de la coagulacién o trom-
bopenia, neoplasias digestivas). Las neoplasias
solidas no suelen comportar un riesgo hemo-
rragico elevado. Se recomienda consultar con el
especialista en cada caso

Hepatopatia grave, incluyendo insuficiencia
hepatica, cirrosis, hipertensién portal, varices
esofagicas y hepatitis activa

Hemorragia grave o peligrosa manifiesta o re-
ciente, hemorragia digestiva o genitourinaria
grave en los Gltimos 21 dias®
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Tabla 6. Escala ABCD2.

Criterio Puntos
Edad > =60 afios Si=1
Tension arterial >=140/90 mmHg Si=1
Alteracién del habla sin debilidad =1
Manifestaciones clinicas Debilidad unilateral (con/sin alteracién
del habla) =2
Duracién 10-59min=1
>=60min=2
Diabetes Si=1

Figura 1. Algoritmo de tratamiento de la tensién arterial en el ictus isquémico agudo.

Sin tratamiento Iniciar tratamiento 24 h
reperfusor en fase aguda tras elictus

* Iniciar antes si: TA>220/110 mmHg

0 TA<220/110 mmHg + comorbilidades
que requieran tratamiento de ésta (insuf.
cardiaca, IAM...).

. . Fibrinolisis iv: <=185/105 mmHg
Manejo de la TA Con tratamiento las primeras 24 h

en el ictus ——— reperfusor en fase

isquémico agudo aguda Trombectomia: <=185/105 mmHg

las primeras 24 h

—— Farmacos Preferible la via oral

Farmacos intravenosos mas utilizados
Labetalol iv: bolos de 10-20 mg cada 5-10 minutos o perfusion.

Contraindicado en patologia respiratoria obstructiva, bradicardia, Ictus extensos, bajo nivel de
bloqueos de conduccion. consciencia, manejo agresivo de
Urapidilo iv: bolos de 25 mg cada 5-10 minutos o perfusién. Precaucién TA... > plantear fArmacos via iv

en insuficiencia hepatica o renal o insuficiencia cardiaca por dafio
funcional mecanico.

(Continda en pdgina siguiente)
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Figura 2. Algoritmo de tratamiento antitrombético en el ictus agudo.
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Figura 3. Algoritmo resumen de manejo urgente del ictus agudo.

Sospecha de ictus agudo

Historia clinica,

comorbilidades, Monitorizacién
hora de inicio. (TA, FC, Sat02, Neuroimagen
Exploracién NRL. glucemia capilar)
NIHSS

TC simple +/- TC perfusion +/- AngioTC
(valorar RM segtin cada caso y
disponibilidad)

|
| |

;Candidato a

fibrinolisis? éCandidato a TM?
Si
<4,5 h, NIHSS >4 o Si
NIHSS <=4 mRS 0-1 (>1: valorar),

si sintomas incapacitantes No NIHSS >6, ASPECTS = 6,

*4-5-9 h/ indeterminad T—— oclusién TICA, ACM-M1
-5 - Indeterminados: valorar
seglin mismatch core/perfusién (*valorar M2, ACA, AV, ACP, AB)
(TC perfusién o RM).
rtPA0.9 mg/kg ) Ingreso en Unidad correspondiente. )
(10 % bolo +90% perfusién) Continuar cuidados y proceso (M (trom}be_ct;:mla
S L mecanica
* Monitorizar TA, exploracién NRL diagnéstico/terapéutico
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2. HEMORRAGIA INTRACRANEAL

La hemorragia intracraneal (HIC) es una coleccion de sangre localizada en el cerebro que se
produce como consecuencia de una rotura vascular. En funcién de la localizacion del sangra-
do, la HIC puede ser intraparenquimatosa o intraventricular. La HIC intraparenquimatosa se
localiza inicialmente en el parénquima cerebral aunque puede posteriormente extenderse
al sistema ventricular y/o al espacio subaracnoideo. La HIC intraventricular se localiza en el
interior de los ventriculos cerebrales. En el 85 % de los casos, la HIC es primaria y es conse-
cuencia de la degeneracion vascular producida por la hipertension arterial (HTA), principal
factor de riesgo para la aparicion de HIC, o de la angiopatia amiloidea cerebral (AAC). Aunque
la HIC supone aproximadamente el 15 % de todos los ictus, es la forma mas mortal de la en-
fermedad cerebrovascular. La tasa de mortalidad en el primer mes tras la aparicién de una
HIC es del 40 %, cifra que se ha mantenido practicamente estable en las Ultimas décadas, a
diferencia del descenso de mortalidad relacionada con el ictus isquémico®.

2.1 Epidemiologia

La incidencia mundial de la HIC es de 10-20 casos/100.000 habitantes/afio, y en Espaia
se sitlia alrededor de los 15 casos/100.000 habitantes/afio. La variabilidad en las cifras
de incidencia depende de diversos factores como el pais considerado, la raza, el sexo y
la edad, siendo la incidencia claramente superior en los paises en vias de desarrollo, en
poblacién de raza asiatica y afro-americana, y en varones de edad superior a los 55 afios.
En relacidn a la edad, la incidencia se duplica cada 10 afios después de los 35 afios. En
los paises desarrollados, el nimero de pacientes con HIC se ha estabilizado en las ulti-
mas décadas dado que, si bien se ha producido una disminucién en el nimero de casos
relacionados con la HTA debido al mejor control de este factor de riesgo, ha aumentado
la incidencia en relacion a factores asociados a la mayor longevidad de la poblacién
como la AAC**.

2.2 Factores de riesgo y etiologia

La HIC es una entidad con numerosas etiologias/factores de riesgo asociados que deberan
serinvestigados como parte de la historia clinica del paciente (Tabla 1). El factor etiolégico
mas importante relacionado con la HIC es la HTA, siendo ademas este factor el que mas
se relaciona con una posible recurrencia del sangrado®. La importancia de los diversos
factores etiolégicos en la aparicién de HIC depende fundamentalmente de la edad de la
poblacién estudiada, de forma que en poblacién de edad <40 afios el factor etiolégico
mas frecuente son las malformaciones vasculares cerebrales y en poblacién de edad
>70 afios es la AAC®S.
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La HTA dafia especialmente las arteriolas perforantes lo que determina la localizacién de la
HIC preferentemente a nivel profundo cerebral (ganglios basales, tdlamo, nicleo caudado,
protuberanciay cerebelo). Sin embargo, esta localizacién no excluye de forma definitiva otro
posible factor etioldgico relacionado. De la misma forma, la localizacién lobar tampoco exclu-
ye que el factor etioldgico subyacente sea la HTA®.

La AAC se produce por un depésito selectivo de proteina B-amiloide, fundamentalmente
APR40, a nivel de los vasos cerebrales, preferentemente corticales y leptomeningeos, lo que
determina la localizaciéon de las HIC asociadas a esta entidad (habitualmente cortical o suba-
racnoidea). La AAC es el factor causante de entre el 37 % - 74 % de las hemorragias lobares no
traumaéticas en pacientes de edad avanzada y es también la causa mas frecuente de HSA en
la convexidad en pacientes de edad avanzada. La HIC se localiza mas frecuentemente a nivel
de los l6bulos temporal u occipital. La aparicion de HIC en relacién con la AAC es muy rara en
<55 afios, tiene tendencia a recurriry los pacientes que la presentan suelen asociar deterioro
cognitivo. Es caracteristico de esta entidad la presencia de microhemorragias (cominmente
denominados microbleeds utilizando la denominacién inglesa) en secuencias eco-gradiente
de RM pero su presencia no es patognomonica de AACY.

2.3 Manifestaciones clinicas

La HIC origina sintomatologia deficitaria neurolégica de presentaciéon habitualmente brus-
ca indistinguible de la originada en pacientes con ictus isquémico. Algunos factores como la
progresion rapida del déficit neurolégico, la presencia de cefalea, vomitos y crisis comiciales,
la disminucién del nivel de conciencia, los niveles tensionales muy elevados y la rigidez de
nuca (si hay extension de sangrado al espacio subaracnoideo), pueden ser mas sugestivos de
sangrado intracraneal, pero no existe ningtin signo ni sintoma especifico de HIC, de forma que
para el diagnéstico definitivo y diferenciacion definitiva entre ictus isquémico y hemorragico
es siempre necesaria la realizacién de neuroimagen™.

2.4 Diagnostico y evaluacion en fase aguda de la HIC

El diagndstico de la HIC en fase aguda se realiza mediante neuroimagen. La prueba consi-
derada de eleccién es la tomografia computarizada (TC) craneal sin contraste que ademas
permite obtener informacién acerca de la localizacién, el volumen de sangrado, la posible
extension ventricular, la presencia y grado de hidrocefalia asociada, la presencia y grado
de edema, el desplazamiento de linea media o la compresién del tronco encefalico por
efecto masa''3. La existencia de diferentes niveles de sangre es altamente sugestivo de
asociacion con coagulopatia y/o tratamiento anticoagulante' (Figura 1). El volumen de
la HIC, principal factor pronéstico en la evolucidn de los pacientes con esta patologia®®,
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puede calcularse facilmente ya en fase aguda en la TC sin contraste a través de la férmula
AxBxC/2 (Figura 2).

De forma habitual a otras patologias, la aproximacién diagndstica a un paciente con HIC
requiere la realizaciéon de una anamnesis e historia clinica adecuadas que orientaran
hacia los posibles factores etiolégicos del sangrado. Debe realizarse exploracién fisica
general y obtencién de constantes vitales, prestando especial atencién a los niveles de
tension arterial, asi como exploracién neurolégica y cuantificacion de la gravedad del
déficit mediante escalas neurolégicas como la NIHSS (National Institutes of Health Stroke
Scale), la Glasgow Coma Scale (GCS) y la ICH (escala que permite predecir la mortalidad
a 30 dias)*® (Figura 3).

En la tabla 2 se incluye informacion que debe obtenerse en la anamnesis y evaluacion inicial
por la implicacién prondstica y terapéutica en pacientes con HIC en fase aguda®.

¢Deben realizarse otras pruebas de neuroimagen?

De forma general, no es necesario. Sin embargo, factores como la localizacién lobar, la
presencia de importante componente intraventricular, la edad joven y la ausencia de fac-
tores de riesgo vascular, deben aumentar la sospecha de otras patologias subyacentes
vasculares o intracraneales cuya deteccién temprana puede ser determinante en el ma-
nejo del paciente con HIC. En este escenario, es importante la realizacién de otras pruebas
diagndsticas que permitan confirmar o descartar la existencia de estas patologias!™?. Se
muestra una aproximacién para la valoracién de realizacién de otras pruebas diagnésticas
de neuroimagen en la figura 4. La angio-TC deberia ser realizada en todos los pacientes
con HIC con perfil elevado de patologia vascular subyacente subsidiaria de tratamiento
especifico y preferiblemente en las primeras 48 h tras la obtencién de la TC craneal sin
contraste?®. Ademas, ofrece informacion en relacién a la existencia de extravasacion de
contraste (“spot sign”) que es un predictor independiente de crecimiento del hematoma'y
también se ha relacionado con la existencia de sangrado activo durante la evacuacion qui-
rdrgica del hematoma por lo que puede ayudar en la seleccidon de pacientes que pueden
beneficiarse de este tratamiento?-2.

La RM cerebral ofrece una sensibilidad similar a la TC craneal sin contraste en el diagndstico
en fase aguda de la HIC, sin aportar mas informacion, por lo que no se recomienda de forma
general su realizacién en esta fase?.

;Qué otras pruebas complementarias deben realizarse?

El panel de pruebas complementarias basicas en un paciente con sospecha de HIC debe
incluir's:
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= Analitica sanguinea incluyendo hemograma, ionograma, glucemia, funcién renal y coagu-
lacién. El estudio de coagulacion debe obtenerse de forma muy urgente en caso de trata-
miento anticoagulante.

= Andlisis de toxicos en orina, si se sospecha como causa de la HIC esta etiologia.

= Electrocardiograma.

= Rxtérax.

2.5 Tratamiento médico de la HIC

La HIC es una emergencia médica. Es fundamental la realizacion de un diagndstico rapido y
un manejo inicial intensivo con el fin de prevenir un deterioro neurolégico precoz fundamen-
talmente asociado al crecimiento de la hemorragia y al dafio cerebral secundario, asi como
otras complicaciones médicas y neurolégicas?%.

La tabla 3 incluye los principales puntos de manejo de los pacientes con HIC en fase aguda
en Urgencias. En relacién al manejo de la TA, en las primeras 24 h de evolucién se considera
seguro disminuir las cifras de TA sistélica (TAS) hasta 140 mm Hg y las guias mas recientes
recomiendan disminuir los niveles tensionales intentando conseguir este target (140 mm
Hg) en las primeras 6 horas de evolucion?. No se ha demostrado la superioridad de ningln
farmaco hipotensor especifico.

En pacientes con HIC asociada a tratamiento anticoagulante, debe realizarse la reversion
urgente de la anticoagulacion, independientemente del tamafio de la hemorragia inicial.
La urgencia de la reversién debe seguir el mismo criterio de urgencia que el tratamiento
fibrinolitico en pacientes con ictus isquémico agudo. El objetivo es, revertir los efectos de
la anticoagulaciéon y mantener la reversion durante un minimo de 72 h. No estd indicada la
transfusion de plaquetas ni de otros agentes hemostaticos con el factor VII de la coagula-
ciéon®2, La figura 5 muestra un algoritmo practico de abordaje médico en pacientes con HIC
asociada a anticoagulacioén oral.

Los pacientes con HIC deben ingresar en Unidades de Ictus donde se realice monitoriza-
cién de los niveles tensionales y controles neurolégicos adecuados®. No hay datos que
demuestren claramente el beneficio de la monitorizacién de la presién intracraneal (PIC).
No obstante, podria considerarse en caso de puntuacién en la escala de coma de Glas-
gow es <8 atribuible al hematoma y/o evidencia clinica de herniacién transtentorial y /o
existencia de hidrocefalia o hemorragia intraventricular significativa. No deben de usarse
ni corticoides ni suero salino hiperténico para reducir la PIC, ya que no son eficaces e
incrementan las complicaciones?.
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2.6 Tratamiento quirtrgico de la HIC

Los ensayos clinicos randomizados que comparan la cirugia con el manejo conservador no
han demostrado un claro beneficio quirdrgico en pacientes con HIC. Tampoco esta claro el
momento en el que se debe realizar la cirugia. No hay evidencia de que la evacuacién tempra-
na del hematoma sea claramente beneficiosa con respecto a la intervencién en el momento
del deterioro clinico del paciente. Teniendo en cuenta estas limitaciones, la mayoria de guias
de manejo de HIC consideran una serie de indicaciones para la evacuacién quirlrgica evacua-
cion en pacientes con HIC que se recogen en la tabla 4627,
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TABLAS Y FIGURAS
Potencialmente modificables No modificables
HTA Edad avanzada
Tabaquismo Sexo masculino
Consumo excesivo de alcohol Raza (asiatica > afroamericana > caucasica)

Angiopatia amiloide cerebral

Factores genéticos (gen de la apolipoproteina Ey

Tratamiento anticoagulante y fibrinolitico sus alelos £2 y £4)

Tratamiento antiagregante

Coagulopatias

Vasculitis

Trombosis venosa cerebral

Malformaciones vasculares:

« Malformacién AV

« Angioma cavernoso
« Telangiectasia

« Angioma venoso

Tumores cerebrales:

« Primarios
« Metastasis cerebrales

Enfermedad renal crénica

Enfermedad de Moya-Moya

Sindrome de hiperperfusion cerebral

Sindrome de vasoconstriccion cerebral reversible

Infecciones del sistema nervioso central
(ej: encefalitis herpética)

Embolismo séptico

Aneurismas micéticos

Drogas y farmacos simpaticomiméticos*

HTA: Hipertension arterial.
*Cocaina, heroina, anfetaminas, pseudoefedrina, descongestionantes nasales, inhibidores de la monoaminooxidasa.

(Continda en pdgina siguiente)
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Tabla 2. Puntos clave en la evaluacién inicial de un paciente con hemorragia intracraneal

aguda.

Pregunta

¢Por qué es importante?

{Cudl es la hora de inicio de los sintomas?

Eltiempo de evolucion de la HIC es inversamente
proporcional a la probabilidad de crecimiento de
la HIC (el crecimiento se produce habitualmente
en las primeras horas de evolucién) y es determi-
nante en el manejo de los niveles tensionales.

¢{El paciente toma tratamiento?

El tratamiento antitrombdtico se relaciona con
mayor probabilidad de crecimiento de la HIC y
muerte.

Si el paciente toma tratamiento anticoagulante,
;cudl es, qué dosis y cuando lo tomé por dltima
vez?

Informacion necesaria para establecer la necesi-
dad de reversion de anticoagulacion y la medica-
cién para llevarla a cabo.

¢LaTAS es>150 mm Hg?

Los niveles de TA muy elevados se relacionan con
deterioro neurolégico y mortalidad. La disminu-
cion de los niveles de TA puede ser beneficiosa.

¢Existe invasion ventricular, hidrocefalia y/o
efecto de masa en la TC craneal?

La invasion intraventricular, la hidrocefalia y el
efecto de masa se relacionan con peor prondsti-
co funcional y mortalidad, y pueden hacer con-
siderar la necesidad de manejo neuroquirdrgico.

HIC: Hemorragia intracraneal; TA: tension arterial; TAS: tension arterial sistélica.
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Tabla 3. Manejo del paciente con hemorragia intracraneal en Urgencias.

« Asegurar la via area.

« Soporte cardiovascular adecuado.

« Documentar déficit neurolégico mediante escalas: NIHSS, Escala de coma de Glasgow y escala ICH.
« Manejo adecuado de tension arterial sistdlica = Objetivo 130-140 mm Hg.

« Reversion urgente de coagulopatias, si estan presentes.

Tabla 4. Indicaciones de manejo neuroquirdrgico en hemorragia intracraneal.

« Hemorragia de localizacién supratentorial superficial (1 cm desde la cortical), de inicio reciente, con
deterioro neurolégico progresivo.

« Hemorragia cerebelosa de tamaiio >3 cm.

« Hemorragia cerebelosa de tamafio <3 cm asociada a comprension de tronco de encéfalo o
hidrocefalia o deterioro neurolégico.

« Considerar craniectomia descompresiva en pacientes en coma, con hematomas de gran tamaiio,
con desviacién significativa de la linea media y en los que no se consigue normalizar la presion
intracraneal con tratamiento médico adecuado.

(Continda en pdgina siguiente)
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Figura 1. Hemorragia intracraneal hemisférica izquierda en paciente vardn de 84 afios con
antecedentes de fibrilacion auricular anticoagulado con antagonistas de vitamina K (INR
a su llegada a urgencias = 2.1). Se evidencia la heterogeneidad del sangrado sugestivo de
diferentes niveles de sangre en su interior, habitual en la fase aguda de HIC asociada a
tratamiento anticoagulante / coagulopatias.

Figura 2. Calculo del volumen de hemorragia intracraneal (HIC) segtn la férmula AxBxC /2.

A: Didmetro mayor de la hemorragia (cm) = 5.2
B: Diametro mayor perpendiculara A (cm) =3.5
C: Nimero de cortes en TC craneal en que

la hemorragia es visible, multiplicado por el
grosor del corte (cm) =6 x 0.5

Volumen de HIC = (AxBxC) / 2 =54.6 mL

(Continda en pdgina siguiente)
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Figura 3. Calculo de la puntuacion de la escala ICH y prediccién de mortalidad en funcién

de la puntuacién.

Escala de coma de Glasgow Puntuacion Mortalidad a los 30 dias (%)
3-4 0 1-10

5-12 1 7-13

13-15 2 30-44

Edad 3 56-78

>80 afios 4 70-100

<80 afios 5-6 100

Volumen de la HIC

=30 mL

<30 mL

Hemorragia intraventicular

Si

No

Origen infratentorial de la HIC

Si

No
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Figura 4. Algoritmo de decisién en la realizacién de pruebas de neuroimagen para
completar estudio en pacientes con hemorragia intracraneal esponténea.

HIC espontanea en TC craneal sin contraste

Valoracién de riesgo de patologia subyacente

Riesgo alto Riesgo intermedio Riesgo bajo
Edad <45 afios. Factores de riesgo alto Edad >45 afios.
Localizacion lobar de la HIC. + Localizacién profunda
Ausencia de HTA. Factores de riesgo bajo de la HIC.
Hemorragia intraventricular Antecedentes de HTA.
primaria.
Realizar angio-TC No indicacion de otras
pruebas de neuroimagen
‘ urgente
Patolégico Normal
ASD Considerar ASD*,
especialmente
en caso de
ausencia de
HTA.

HIC: Hemorragia intracraneal; TC:Tomografia computerizada; HTA: hipertension arterial;
ASD: Angiografia de sustraccion digital.

* Se recomienda realizacion de ASD en todos los pacientes de edad <45 afios, incluso existiendo antecedente de HTA.

(Contindia en pdgina siguiente)
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Figura 5. Algoritmo préctico de abordaje médico en pacientes con HIC asociada a

anticoagulacién oral.
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CCP: Concentrado de complejo protrombinico; PFC: Plasma fresco congelado.

* Determinado a través de pruebas de anticoagulacién especificas; ** Pendiente aprobacién definitiva en Espafia.
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3. HEMORRAGIA SUBARACNOIDEA

3.1 Introduccion

La hemorragia subaracnoidea espontanea (HSA) supone el 4 % de todos los ictus. Su inci-
dencia es de 9-10 casos al afio por cada 100.000 personas'. La edad media de presentacion
se sitGa alrededor de los 50 afios y presenta un cierto predominio en mujeres?. EL 85 % de los
casos de HSA espontanea se deben a la rotura de un aneurisma intracraneal, aunque exis-
ten otras causas mas infrecuentes (Tabla 1)*2. Entre los factores de riesgo no modificables se
encuentran la edad, el sexo femenino, el antecedente de HSA en familiares de primer grado
y sindromes genéticamente determinados (p.e. sindrome del rifién poliquistico autosémico
dominante). Entre los factores de riesgo modificables destacan la hipertension arterial, el ta-
baquismo, el consumo de enol o el uso de farmacos simpaticomiméticos.

3.2 Presentacion clinica

El principal sintoma de HSA es la cefalea intensa de inicio sUbito, referida por el paciente como
“la peor cefalea de su vida” Es el sintoma de debut en mas del 70 % de los casos y el Ginico
sintoma en el 50 %'2. La cefalea suele aparecer de forma espontédnea aunque puede estar pre-
cedida por un esfuerzo fisico. El dolor se puede irradiar hacia la columna vertebral y producir
radiculalgia. Otras entidades que pueden provocar cefalea en trueno incluyen la vasocons-
triccion cerebral reversible, la cefalea primaria postcoital, las hemorragias infratentoriales,
losictus vertebrobasilares o las disecciones intracraneales. A parte de la cefalea, los pacientes
afectos de HSA pueden presentar otros sintomas y signos prodrémicos o acompafiantes tales
como la alteracién del nivel de conciencia o del estado mental, meningismo, nauseas o vé-
mitos o signos neuroldgicos focales (Tabla 2). Los sintomas prodrémicos incluyen la cefalea
centinela, que puede aparecer hasta en un 25 % de los casos y traduce la presencia de una
primera rotura aneurismatica inicialmente contenida, y sintomas compresivos que suelen ser
secundarios a crecimiento o inestabilidad aneurismatica y que pueden informar sobre la lo-
calizacion del aneurisma (Tabla 2).

3.3 Escalas clinicas y radiolégicas mas utilizadas

En la HSA se utilizan diversas escalas clinicas que estratifican los casos en funcién del gra-
do de alteracién del nivel de conciencia y la presencia de afectaciéon de pares craneales
o de otros déficits focales, siendo las mas usadas la escala HH (Hunt & Hess) y la escala
WFNSS (World Federation of Neurological Surgeons Scale) (Tabla 3)*¢. Amodo de ejemplo
los pacientes con un grado mayor de 3 en la escala de WFNSS se consideran de mayor
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gravedad y tendradn un prondstico clinico peor. La escala radiolégica mas utilizada es la
escala modificada de Fisher (EMF) que valora la presencia y grosor de la sangre localizada
en el espacio subaracnoideo y la presencia y extension de la contaminacién hemética in-
traventricular (Tabla 4).

3.4 Diagnostico

Las exploraciones diagndsticas en la HSA tienen dos objetivos primordiales que son de-
mostrar la presencia de sangre en el espacio subaracnoideo y valorar la presencia de un
aneurisma u otra malformacién subyacente!=. El TC craneal sin contraste es el método de
eleccion para el diagnéstico de la HSA por su accesibilidad, rapidez y fiabilidad. La sensi-
bilidad en las primeras 6-12 h es del 93-100 % y decrece posteriormente (ver tabla 5 para
causas de falsos negativos). El patréon de distribucién de la sangre subaracnoidea puede
orientar hacia la presencia y localizacion del aneurisma roto. Es importante identificar el
patrén de HSA perimesencefalica (10 % del total) que es caracteristico de HSA no aneu-
rismatica en contraposicion al patrén difuso de las HSA aneurismaticas (Figura 1) ya que
el riesgo de complicaciones es menor y el prondstico mejor en las primeras. Igualmente,
se debe valorar la cantidad de sangre en espacio subaracnoideo y ventricular, pues espe-
cialmente la segunda se asocia a un mayor riesgo de vasoespasmo y a un peor prondstico
de forma independiente tal y como se ha comentado previamente (Tabla 4, Figura 2). En
las primeras 6 h o especialmente en fases subagudas tardias, la RM puede ser superior
al TC para el diagndstico de HSA (secuencias FLAIR y/o susceptibilidad magnética, entre
otras). La realizacién de una puncién lumbar para demostrar la presencia de xantocromia
mediante espectrofotometria de LCR requiere al menos 12 h de evolucidn clinica y estaria
indicada en el infrecuente caso de alta sospecha clinica de HSA con TC craneal normal.
La combinacién de una puncién lumbar y un TC normales tiene un valor predictivo muy
elevado para descartar la presencia de HSA.

El estudio vascular debe hacerse lo antes posible, y en ninglin caso diferirse mas alla de las
primeras 72 h tras el sangrado. Para ello, el AngioTC con reconstrucciones 3D es la exploracién
de primera linea en la mayoria de casos, con una sensibilidad del 95-100 % para deteccién de
aneurismas (Figura 3). La arteriografia de sustraccion digital (DSA) es la prueba mas sensible
para la deteccién de aneurismas cerebrales, aporta datos diagndsticos relevantes (presencia,
tamafo y relacion clpula/cuello del aneurisma roto, presencia de aneurismas adicionales) y
ofrece la posibilidad de realizar un tratamiento endovascular. Si el estudio vascular inicial es
negativo, se recomienda repetir la DSA en 7-10 dias en la mayor parte de los casos, detectan-
dose la presencia de un aneurisma en hasta el 25 % de los casos con un patrén de sangrado
difuso (no perimesencefalico).
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3.5 Tratamiento

Los pacientes afectos de HSA deben ser tratados mediante un abordaje multidisciplinar en
una unidad de cuidados intensivos o intermedios en funcién la gravedad clinica inicial*".
Como norma general, pacientes con WFNSS <3 podran ingresar en Unidad de Cuidados Inter-
mediosy pacientes con WFNSS >3, intervenidos de evacuaciéon de hematoma o intubados de-
beran ingresar en Unidad de Cuidados Intensivos. Es muy importante establecer protocolos
de monotorizacién neurolégica y hemodinamica intensiva con el objetivo de detectar y tratar
de forma precoz las complicaciones neurolégicas y no neuroldgicas (Tabla 6). El tratamien-
to inicial consiste esencialmente en minimizar estimulos externos, establecer protocolos de
sedacion y analgesia eficaces, mantener un estado de homeostasis fisiolégica (normovole-
mia, normotermia, normoglucemia, normonatremia, isoosmolaridad) y controlar de forma
estrecha la hipertension arterial con umbrales que variaran principalmente en funcién de la
presencia de aneurisma tratado o no tratado (Tabla 7). Todos los pacientes deben recibir tra-
tamiento con nimodipino oral durante 21 dias excepto si existen contraindicaciones ya que se
ha demostrado que reduce la incidencia de complicaciones isquémicas relacionadas con el
vasoespasmo. Se debe priorizar el tratamiento precoz de exclusion del aneurisma cerebral.

3.6 Complicaciones neuroldgicas y no neuroldgicas

La HSA es una enfermedad multisistémica y puede presentar complicaciones neurolégicas y
no neurolégicas (Figura 4)*". Entre las complicaciones neuroldgicas destacan el resangrado,
la hidrocefalia, el vasoespasmo y las crisis epilépticas (Tabla 8). El riesgo de resangrado es
maximo en las primeras 72 h y condiciona una elevada morbi-mortalidad. Sus principales
predictores son el retraso en el tratamiento del aneurisma y la presencia de hipertension ar-
terial, entre otros. El tratamiento mas eficaz para evitar el resangrado es la oclusion precoz del
aneurisma roto ya sea por via endovascular o mediante abordaje quirtrgico, por lo que debe
realizarse tan pronto como sea posible y en concreto dentro de las primeras 24-48 horas. En el
caso de resangrado precoz se debe realizar tratamiento de soporte hemodinédmico y proceder
al tratamiento de emergencia del aneurisma. El vasoespasmo ocurre principalmente entre
los dias 4y 14 posteriores al sangrado y puede ser angiografico (60 % de los casos) o asociarse
a isquemia cerebral focal o dafio isquémico diferido (30 % de los casos con vasoespasmo
angiografico). En tratamiento del vasoespasmo sintomatico incluye la optimizacién hemo-
dindmica (tratamiento vasopresor con el objetivo de maximizar la presion de perfusion cere-
bral) o el abordaje endovascular (administracion de farmacos vasodilatadores, angioplastia
o utilizacién de stents) (Figuras 5y 6). Las crisis comiciales ocurren en un 5 % de los casos y
deben tratarse solo si aparecen (no esta indicada la profilaxis). La hidrocefalia aguda ocurre
en un 30 % de los pacientes y cursa en forma de disminucién del nivel de conciencia, altera-
cién de la supraversion o paralisis del sexto par craneal. El abordaje inicial en general consiste
en insertar un drenaje ventricular o lumbar externo siendo necesaria la colocacién de una
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derivacion ventriculo-peritoneal permanente en un 20 % de los casos. Las complicaciones
sistémicas incluyen la hiponatremia y las complicaciones cardiopulmonares. Las causas mas
frecuentes de hiponatremia son el sindrome de secrecién inadecuada de hormona antidiuré-
tica y el sindrome pierde sal (o una combinacién de ambos), cuya distincién es esencial para
un correcto tratamiento (Figura 7). Las complicaciones cardiopulmonares incluyen desde al-
teraciones electrocardiogréficas o elevacion de enzimas de necrosis miocardica hasta sindro-
mes de distres respiratorio agudo (cardiogénico o menos frecuentemente neurogénico) o la
hipoquinesia miocardica severa. En general el riesgo de complicaciones aumenta en paralelo
ala gravedad de presentacion clinica inicial de la HSAy se relaciona con mecanismos de hipe-
ractivacion simpatica. Las complicaciones infecciosas incluyen la neumonia y la ventriculitis
en paciente portadores de sistemas de derivacién ventricular externa.

3.7 Prondstico a largo plazo

La mortalidad asciende al 50 % en HSA aneurismatica, mientras que alrededor de la mitad
de los supervivientes a la fase aguda padecen secuelas clinicas, cognitivas o afectivas y pre-
sentan un riesgo aumentado de una segunda HSA respecto a la poblacién general*2. El segui-
miento clinico debe ser multidimensional e incluye el control de la estabilidad de los aneuris-
mas rotos y tratados en la fase aguda y el tratamiento diferido de los aneurismas adicionales.
El seguimiento con neuroimagen es especialmente importante en pacientes con aneurismas
tratados por via endovascular o quirlrgica para descartar la presencia de recanalizaciéon y
eventualmente la necesidad de retratamiento con el objetivo de reducir el riesgo de HSA recu-
rrente, que es unas 15 veces superior tras una primera HSA en comparacién con la poblacién
sin antecedentes de sangrado. En general, se recomienda realizar una arteriografia a los 3-6
meses del sangrado y prolongar el seguimiento al menos 5-10 afios. Igualmente, el manejo
posterior al ingreso hospitalario incluye la realizacion de rehabilitacién fisica y cognitiva y el
tratamiento de los trastornos del estado de animo (Tabla 9).
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TABLAS Y FIGURAS

Tabla 1. Clasificacion etiolégica de la HSA.

Aneurismatica (85 %)

No aneurismatica (15 %)

Perimesencefalica (10 % del total)

Otras causas (5 %)

> Tumor

» Coagulopatia

» Trombosis venosa cerebral

» Diseccion arterial

» Lesiones vasculares

» Angiopatia amiloide cerebral

» Vasculitis

» Anemia falciforme

» Aneurismas micéticos

» Farmacos antitrombéticos

» Sustancias con efecto simpaticomimético

(Contindia en pdgina siguiente)
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Tabla 2. Sintomas y signos clinicos asociados a la HSA.

Sintomas y signos sugestivos de HSA:

Cefalea inicio stbito (“la peor cefalea de mivida”)

N&useas y vomitos

Meningismo: rigidez de nuca y otros signos de irritacién meningea

Agitacion, confusion, pérdida de conciencia

Crisis epilépticas

Parélisis de pares craneales u otros déficits neurdlogicos focales

Fondo de ojo: edema de papila, hemorragia prerretiniana o subhialoidea

Sintomas y signos prodrémicos (20-30 %):

Cefalea centinela dias previos (10-15 %)

Paralisis del Il par craneal (midriasis arreactiva y dolor periorbitario).
(Aneurisma arteria comunicante posterior)

Paralisis del VI par craneal (aneurisma en seno cavernoso o HTIC)

Déficit visual (aneurisma en porcién supraclinoidea de la carétida interna)

Tabla 3. Escalas WFNSS y HH para estratificacién de gravedad clinica de HSA.

WFNSS Hunt and Hess

1 | GCS 15, sin déficit focal Asintomatico o cefalea minima. Rigidez nucal leve

Cefalea moderada a severa, rigidez nucal. No déficits

2 | GCS 13-14, sin déficit focal P Pan
neurolégicos excepto paralisis de par craneal

3 | GCS 13-14, con déficit focal Somnolencia, confusion o déficit focal leve

Estupor, hemiparesia moderada o severa, esbozo de postura

4 | GCST-12, con o sin déficit focal de descerebracion, alteraciones vegetativas

Coma profundo, postura de descerebracion, paciente

5 | GCS <7, con o sin déficit focal .
moribundo

GCS: Glasgow Coma Scale.

(Continda en pdgina siguiente)
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Tabla 4. Escala modificada de Fisher para cuantificacién de cantidad de sangre extraaxial.

0 | Ausencia de sangre intracraneal

HSA fina (<Imm), no contaminacién intraventricular

HSA fina, si contaminacién intraventricular

HSA gruesa (>1mm), no contaminacién intraventricular

AW N

HSA gruesa, si contaminacién intraventricular

Tabla 5. Causas de falsos negativos del TC craneal para el diagndstico de la HSA.

Falsos Negativos TC (10-15 %)

Sangre en cisterna prepontina

Edema cerebral global

Sangre aislada en el espacio intraventricular

Sangre en fase subaguda

Tabla 6. Esquema de monitorizacién neurolégica, hemodinamica y de laboratorio

durante la fase aguda de la HSA.

WFNSSy GCS al ingreso y tras las medidas iniciales de resucitacion

Escala de Fisher modificada al ingreso

Monitorizacién continua FC, FR, Sat 02 y ECG y monitorizacién estrecha de la Presion Arterial

Glucemia capilar cada 6 horas en pacientes con insulina subcutanea o cada hora si perfusion de
insulina

Monitorizacién neurolégica no invasiva en pacientes clinicamente valorables: GCS, NIHSS cada 8
horas los 3 primeros dias y posteriormente cada 24 horas

Monitorizacién neurolégica invasiva en pacientes no valorables clinicamente: PIC (catéter
intraparenquimatoso o DVE), BIS, PtiO2, Microdialisis

Monitorizacién hemodinamica avanzada en pacientes con inestabilidad hemodinamica grave o con
complicaciones cardiopulmonares (ecografia, sistemas de monitorizacién invasiva)

DTC alingreso y cada 24 horas; cada 12 horas si se detecta vasoespasmo o aumento de velocidades
respecto a exploracion basal (+50 cm/s)

Analitica diaria los 3 primeros dias (gasometria, troponina I, bioquimica basicay hemograma) y
posteriormente seglin evolucién clinica

WFNSS: World Federation of Neurosurgeons Scale Score; GCS: Glasgow Coma Scale; FC: frecuencia cardiaca;

FR: frecuencia respiratoria; ECG: electrocardiograma; NIHSS: National Institutes of Health Stroke Scale;

PIC: Presion intracraneal; DVE: drenaje ventricular externo; BIS: bispectral index; PtiO2: presion tisular de oxigeno;
DTC: doppler transcraneal.

(Contindia en pdgina siguiente)
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Tabla 7. Abordaje terapéutico intensivo inicial de la HSA.

General

Reposo absoluto. Cabecero 30°. Minimizar estimulos, evitar Valsalva. Analgesia, laxan-
tes, antipiréticos.

Dolor

Evitar antiinflamatorios no esteroideos, priorizar paracetamol, metamizol, tramadol o
cloruro morfico; si intolerancia a opioides, oxicodona/naloxona. Usar pautas fijas, no
reactivas al dolor, con rescates. BZD para rigidez nucal.

Nutricion

Ayunas hasta completar estudio vasculary decisién de actitud terapéutica. Priorizar via
enteral (oral > SNG).

Glucosa

Mantener <180 mg/dL. No se recomienda control estricto (80-110 mg/dL) por riesgo de
hipoglucemia. Usar insulina rdpida en bolos o perfusién continua segln estado clinico.

Volemia

Mantener euvolemia e isoosmolaridad. Priorizar cristaloides isotonicos salvo hipoNa+.
Valoracién frecuente de volemia mediante exploracién fisica y ecoscopia de VCI. Se re-
comienda balance hidrico con control estricto de diuresis; ajustar entradas segun hipo-
Na+ o Vesp.

T2

Objetivo normotermia (<37°2°C). Paracetamol +/- medidas fisicas. Descartar foco infec-
cioso, especialmente en portadores de DVE (riesgo de ventriculitis). Si se sospecha ori-
gen central, valorar indometacina 25-50 mg c/6-8 h.

TA

La hiperTA incrementa el riesgo de resangrado, especialmente hasta que se asegure el
aneurisma. La hipoTA disminuye la PPC y aumenta el riesgo de isquemia secundaria a
Vesp. Individualizar segtin TA habitual (no existen umbrales de TA establecidos). Tra-
tar TA elevadas (TAS >160 mmHg) parece razonable. Priorizar agentes titulables, segtn
guias locales.

Vesp

Todos los pacientes deben recibir nimodipino oral (60 mg/4 h, 21 dias). Tratamiento del
Vesp sintomatico: optimizacién hemodinamica, hipertension inducida (vasopresores),
tratamiento endovascular (vasodilatadores locales, angioplastia, stents).

Riesgo incrementado, mayor en HSA de alto grado. Usar HBPM, HNF o medios mecani-
cos (medias + CNI). Tendencia a mayor riesgo hemorragico con HBPM especialmente
si abordaje quirtrgico. Priorizar medidas mecanicas hasta asegurar el aneurisma. La
HBPM y HNF deben retirarse 24 h antes de procedimientos intracraneales. Reiniciar a
las 12 h si coiling y 24 h si clipping. Mantener hasta correcta movilizacién del paciente.

cc

No se recomienda FAE profilacticos. En caso de usarse FAEs evitar fenitoina y ciclos de
>7 dias.

T?: Temperatura. TA: Tension arterial. Vesp: Vasoespasmo. TVP: Trombosis venosa profunda. CC: Crisis comiciales.
BZD: Benzodiazepinas. SNG: sonda nasogastrica. VCI: Vena cava inferior. DVE: Drenaje ventricular externo.

PPC: Presion de perfusion cerebral. TAS: Tension arterial sistélica. HBPM: Heparina de bajo peso molecular.

HNF: Heparina no fraccionada. CNI: Compresidén neumatica intermitente. FAE: FArmacos antiepilépticos.

(Continda en pdgina siguiente)
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Tabla 8. Complicaciones neuroldgicas de la HSA.

Complicacion Incidencia Momento de aparicién | Pronéstico
Primeras 24 h: 15 % Mortalidad 80 % (30 % <7 dias)
- 0,

Resangrado 7-15% Primeras 4 sem: 40 % Discapacidad grave

Angiogréfico:

30-70 % 4-14 dias Desarrollo isquemia cerebral: 20-40 %
Vasoespasmo . P o

Sintomatico: Peor prondstico

20-40 %
Hidrocefalia 20-30 % Primeras 72 h HOSp'tahZE}C'?n prolongada

Peor prondstico

Crisis 4% hospital . - - .
epilépticas 7 0% tardias Cualquiera Mayor riesgo de recurrencia si tardias

Tabla 9. Pronéstico y seguimiento a largo plazo de la HSA.

Pronéstico de los supervivientes tras una HSA

Riesgo de una nueva HSA: x15 (3 % en 10 afios)

Riesgo de muerte: 25 % en 10 afios

Vuelta a la actividad laboral previa: 1/3

Alteraciones cognitivas y/o del estado de dnimo: 50 %

Seguimiento tras el ingreso hospitalario y a largo plazo

Seguimiento con neuroimagen

Arteriografia a los 3-6 meses del tratamiento del aneurisma roto

Seguimiento con técnicas no invasivas al menos 5-10 afios

Evaluacion clinica global, neuropsicolégica y del estado de animo periédica

Control estricto de los factores de riesgo modificables

Manejo farmacolégico y no farmacolégico de la cefalea residual

Fisioterapia, terapia ocupacional y logopedia

Rehabilitacién cognitiva

Tratamiento especifico de los trastornos del estado de animo
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Figura 1. Patrones radiolégicos de la HSA.

A: HSA difusa.

B: HSA
perimesencefalica.

C: HSA de la convexidad.

Figura 2. Escala de Fisher modificada, ejemplos.

A: Grado 1.
B: Grado 2.
C: Grado 3.
D: Grado 4.

Nota: mF 0 no
representado.

(Continda en pdgina siguiente)
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Figura 3. Estudio vascular en la HSA para la deteccién de aneurismas.

OBJETIVO: detectar la causa del sangrado y definir la anatomia del aneurisma.

Angio-TC
Sensibilidad: 95-100 %.
La sensibilidad y especificidad depende de:

« localizacién y tamafio.

« calidad en la adquisicion.

« experiencia del evaluador.
Principales limitaciones:

« Artefactos éseos.
« Aneurismas pequefios o distales.

Angiografia cerebral 3D

Gold standard.

Posibilidad de tratar el aneurisma.
Riesgo complicaciones <1 %.
Primera angiografia cerebral blanca:

« 20-25 % de los casos.

« Riesgo de resangrado bajo (1-2 %).

« Repetir la exploracién dentro de la primera
semana tras el sangrado.

(Continda en pdgina siguiente)
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Figura 4. Complicaciones neuroldgicas y no neurolégicas de la HSA.

HSA

ENFERMEDAD MULTIORGANICA

¥ ¥

Complicaciones Neurolégicas Complicaciones No Neurolégicas
Resangrado Cardiacas
Vasoespasmo Renales / Hidroelectroliticas
Hidrocefalia — Pulmonares
Crisis epilépticas Hematoldgicas
Hipertension intracraneal Metabdlicas
Otras Endocrinolégicas

(Continda en pdgina siguiente)
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Figura 5. Algoritmo de manejo del vasoespasmo en pacientes no sedados y valorables
neurolégicamente.

Algoritmo diagnostico-terapéutico en pacientes

no sedados y valorables neurolégicamente

\ 4

DTC diario
Vasoespasmo
Paciente asintomatico Paciente sintomatico.
Control clinico estrecho Descartar otras causas de
Repetir DTC ¢/12-24 h deterioro neurolégico
Mantener normotension +
y euvolemia TC multimodal urgente

Vasoespasmo en angio-TC
y/o alteracién perfusion

Optimizacion del
tratamiento médico
+traslado a UCI

Ausencia respuesta
al tto médicoen 2 h

TEV

DTC: Doppler transcraneal. TC: Tomografia computarizada.
TEV: Tratamiento endovascular.

(Contindia en pdgina siguiente)
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Figura 6. Algoritmo de manejo del vasoespasmo en pacientes sedados y no valorables
neurolégicamente.

Algoritmo diagnéstico-terapéutico en pacientes sedados o no valorables neurolégicamente

4 4

Pacientes en

DTC diario monitorizacién avanzada

(microdialisis,
oximetria cerebral, Pti02)
v l Vasoespasmo Alteraciones que sugieran

ERERRERNDUSIS moderado/grave isquemia cerebral
TC multimodal urgente
de confirmacion
Optimizacion del Vasoespasmo leve en \éasogspasmo
tratamiento médico angio-TC SIN alteracién moderado/grave en
de la perfusion angio-TC y/o alteracién
perfusion
TEV

DTC: Doppler transcraneal. TC: Tomografia computarizada.
TEV: Tratamiento endovascular.

(Continda en pdgina siguiente)

- 86 -



CAPITULO 2. ENFERMEDADES CEREBROVASCULARES

Figura 7. Diagndstico diferencial y manejo de la hiponatremia en la HSA.

SIADH

Na*plasmal (<135 mEg/L)
Osm plasmal (<275 0sm/L)
Na*orinat (>40 mEq/L)
Osm orinaT (>100 mOsm/kg)

Euvolemia
Diuresis baja

¥

Restriccion hidrica
(<500 cc diarios)

Refractaria / sintomdtica:
NaCl 20 %, 10-40 mL en 24 h

- I -

Correccién maxima 10-12 mEq/L Na*/24 h

SIADH: sindrome de secrecién inadecuada de hormona antidiurética;

CSWS: cerebral salt wasting syndrome o sindrome pierde sal; Osm: Osmolaridad.

SCWS

Na*plasmal (<135 mEg/L)
Osm plasmal (<275 0sm/L)
Na*orinat (>40 mEq/L)
Osm orinaT (>100 mOsm/kg)

Hipovolemia
Diuresis elevada

¥

Reposicién volémica
(NaCl 0,9 %, segtin balance hidrico)

Refractaria / sintomdtica:
Sello salino, 1-2 g c/12-8 h
NaCl 20 %, 10-40 mL en 24 h
Fludrocortisona 0,1-0,2 mg ¢/24 h
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4. TROMBOSIS VENOSA CEREBRAL

4.1 Introduccién

La trombosis venosa cerebral (TVC) representa el 1 % aproximadamente de los ictus. La TVC
se define como la presencia de trombosis en el sistema de drenaje venoso cerebral y se divide
en: 1) trombosis de senos durales cuando la trombosis afecta a los senos venosos y 2) trom-
bosis venosa de venas corticales cuando afecta a las venas localizadas en la superficie corti-
cal. El seno dural de mayor tamafio es el seno sagital superior (SSS) que drena posteriormen-
te aambos senos transversos o laterales. Los senos transversos desembocan posteriormente
en ambas venas yugulares internas de cada lado. Estos senos reciben el drenaje de varias
venas corticales, entre las que destacan por su tamafio la vena de Trolard (venas que discu-
rren verticalmente por el l6bulo parietal y drenan en el seno longitudinal superior) y la vena
de Labbé (discurre lateralmente sobre el l6bulo temporal y drenan en el seno transverso).
La TVC puede ocurrir independientemente en estructuras venosas profundas como el seno
recto, la vena de Galeno, el seno sagital inferior, las venas cerebrales internas y la vena basal
de Rosenthal.La TVC puede causar dos sindromes clinicos fundamentalmente: infarto venoso
cortical que suele asociar focalidad neurolégica correspondiente al &rea afecta y un sindrome
de hipertension intracraneal. Estos sindromes clinicos suelen evolucionar en el trascurso de
horas o dias, aunque en ocasiones puede progresar de manera mas insidiosa'2.

4.2 Clinica

La presentacion clinica mas frecuente de la trombosis de senos durales es una cefalea agu-
da/subaguda en el 70-90 % de los pacientes. La exploracién neuroldgica puede ser comple-
tamente normal o solo observar papiledema. La aparicion de crisis focales o cuadros deficita-
rios suelen aparecer en el contexto de infartos venosos corticales®*.

= Sindrome de Hipertension Intracraneal (HTic). La cefalea progresa en horas o dias hacia
una cefalea severa, generalmente afectando a todo el craneo. Las maniobras que aumen-
ten la presion intracraneal, como toser, el declbito o los movimientos cefalicos bruscos au-
mentan la intensidad del dolor. Algunos pacientes pueden presentar una cefalea en trueno
que obliga a realizar diagndstico diferencial con la hemorragia subaracnoidea. La aparicion
de papiledema puede ser el Unico hallazgo en la exploracién fisica.

= Las crisis epilépticas (40 %) son frecuentes y pueden evolucionar a estatus epiléptico.

= Los sintomas deficitarios (20 %), como paresias, se suelen relacionar con infartos fronto-
parietales alrededor del SSS o de la vena de Trolard, mientras que los cuadros de afasia 'y
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confusidn, mas en relacién con lesiones temporales se asocian a trombosis en senos trans-
versos o de la vena de Labbé.

Si afecta al sistema venoso profundo puede debutar como encefalopatia o coma (14 %) en
caso de afectacion talamica bilateral. Los sindromes no respetan los territorios vasculares
clasicos arteriales. A veces asocian clinica focal bilateral y alteraciones oculomotoras.

= Pérdida de vision (13 %).

= Sindrome del seno cavernoso que asocia exoftalmos, papiledema unilateral, oftalmopa-
resia, cefalea retrocular junto con inyeccién conjuntival.

= Trombosis de la vena yugular interna, que se presenta con empastamiento cutaneo re-
tromastoideo, torticolis y afectacidn de pares bajos (IX-X-XI o Sindrome de agujero rasgado
posterior).

4.3 Etiologia

Dentro de las causas de TVC se distinguen etiologias locales y sistémicas.

Causas locales
» Puncién lumbar o hipotensién espontanea de LCR, por estasis venoso.
» Compresion local de estructuras venosas, como por ejemplo tumor intracraneal.

» Infecciones parameningeas.

Causas sistémicas

Se agrupan una serie de patologias que podrian causar una trombosis venosa sistémica,
generalmente un grupo de estados procoagulantes. Ademas, tres entidades raras hemato-
légicas pueden producir estados procoagulantes: la trombocitopenia inducida por hepari-
na (HIT), la trombocitopenia autoinmune inducida por heparina (aHIT) y la trombocitopenia
trombética autoinmune inducida por vacuna (VITT). Estas tres entidades asocian: trombosis,
plaquetopenia, coagulacién intravascular diseminada y estdn mediadas por la activacién de
anticuerpos contra el factor plaquetario 4 (PF4). En estos casos coexisten fenémenos trombé-
ticos y hemorrégicos (Tabla 1)**.
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4.4 Diagnéstico

El diagndstico de la TVC se basa en la historia clinica, los factores predisponentes y los hallaz-

gos en las pruebas de imagen. Se precisa de la demostraciéon de ausencia de flujo o trombo

intraluminal en el sistema venoso (Figura 1).

Laboratorio

= Se debe extraer analitica basica con hemograma, perfil renal y hepético y coagulacién.

= En caso de sospecha de anemia de células falciformes debe solicitarse una electroforesis.

= Los niveles de D-dimeros elevados (>500 pg/ml) presentan una sensibilidad del 94.1 %y
una especificidad del 97.5 % en pacientes con TVC, sobre todo en cuadros agudos-suba-
gudos, siendo especialmente Gtil para discernir cudndo un paciente con sospecha clinica
precisa una neuroimagen urgente del sistema venoso. Los falsos negativos se dan en cua-

dros mas crénicos®.

= La puncién lumbar tiene escasa utilidad, a excepcidn de sospecha de trombosis séptica o
para medir/disminuir la presion intracraneal.

Pruebas de imagen™?®

= TC craneo sin contraste. Aunque es normal en hasta el 70 %, pueden observarse signos
indirectos como hiperdensidad homogénea (trombo fresco) en la zona del seno trombo-
sado, como el signo del triGngulo denso en el seno sagital superior o el signo de la cuerda
en las trombosis corticales superficiales®. Ademas, se observan alteraciones parenquima-
tosas como edema citotdxico/vasogénico y hemorragias.

= TC craneo con contraste. Un signo tipico es el delta vacio. EL TC c¢/c presenta una sensibi-
lidad del 95-100 % para el diagnéstico de TVC y tiene especial relevancia en el ambito de
urgencias cuando la RM no esta disponible o contraindicada. Su principal limitacién es la
escasa resolucién para valorar las venas corticales y el sistema venoso profundo.

= RM craneo sin y con contraste. Se considera la prueba gold standard para el diagnds-
tico de TVC. En la secuencia T1 s/c se puede apreciar una sefial hiperintensa/isointen-
sa en el seno trombosado y las secuencias ponderadas en T2 son Utiles para definir
lesiones isquémicas o hemorragicas. La secuencia T1 c/c permite valorar tanto los se-
nos superficiales como profundosy permite valorar la recanalizacién de cara a retirar
anticoagulacion.
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= Arteriografia cerebral. Aunque no es una prueba que se realice habitualmente, es Gtil en

casos de RM no diagnéstica y alta sospecha o para valorar complicaciones como la fistula
dural (ante empeoramiento no aclarado de la HTic).

Respecto a las pruebas de imagen se debe tener en cuenta que algunos hallazgos, como por
ejemplo la hipoplasia de la parte anterior del seno sagital superior, la duplicacién del seno
sagital superior o la hipoplasia/aplasia de un seno transverso pueden interpretarse errénea-
mente como TVC.

4.5 Tratamiento

Tratamiento médico %% (Figura 2)

= Anticoagulacion. Es el tratamiento médico de eleccién en la TVC. Debe administrarse in-

cluso cuando el paciente sufra una hemorragia intracraneal secundaria a la trombosis.

Heparina. En situaciones de ambito hospitalario se prefiere el tratamiento con heparina,
ya sea heparina de bajo peso molecular o heparina sédica intravenosa. Por norma gene-
ral, salvo alta probabilidad de necesidad de reversion de anticoagulacién urgente (por
ejemplo, paciente con posibilidad de desarrollar hipertension intracraneal y precisar in-
tervencion quirdrgica), se prefiere la heparina de bajo peso molecular a dosis plenas (ej:
enoxaparina 1 mg/kg/12 horas).

Antagonistas de la vitamina K. Tratamiento de eleccidn al alta hospitalaria, con objetivo
de mantener un rango terapéutico de INR entre 2-3.

Anticoagulantes orales de accién directa®. Aunque las Gltimas guias no lo apoyan, la evi-
dencia a favor de su uso es cada vez mayor. Un reciente ensayo clinico con 120 pacientes
demostré que dabigatran eraigual de eficazy seguro que warfarina. En el afio 2022 un es-
tudio retrospectivo con mas de 1000 pacientes concluyd que los ACODs poseian un mejor
perfil de seguridad frente a warfarina con similar eficacia. Con estos datos, los ACODs
podrian ser una opcién terapéutica a los antagonistas de la vitamina K.

Tratamiento hipertension intracraneal. Para el manejo de la HTic asociada a la TVC existe
escasa evidencia. La puncién lumbar evacuadora es una opcién en caso de disminucién
de agudeza visual. La acetazolamida, usada en hipertension intracraneal idiopatica, no ha
demostrado eficacia en TVC, pero puede ser una opcion terapéutica en HTic.

Corticoides. El tratamiento con corticoides no esta indicado, a excepcioén de para el tratamien-
to de la patologia de base, como la enfermedad de Behget o el Lupus Eritematosos Sistémico.
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Otros tratamientos

= Tratamiento endovascular. Aunque este tratamiento parece ser seguro segln las series
retrospectivas y también eficaz, no hay ningin ensayo clinico que haya certificado su utili-
dad. Se puede plantear como opcién en TVC con mal prondstico refractarias a tratamiento
médico con anticoagulacién, sobre todo en caso de HTic refractaria o coma.

= Craniectomia descompresiva. Se puede plantear en casos de hipertension intracraneal
asociada a efecto masa (volumen infarto >100 mly desviacién de linea media =10 mm) con
datos de deterioro clinico neurolégico™.

= Fibrinolisis intravenosa. No estd indicada en la TVC.

4.6 Pronéstico

Segln la escala CVT-GS (0-13 puntos) se establece un riesgo de dependencia funcional y pro-
nostico fatal en 30 dias: CVT-GS 0-2 riesgo leve; CVT-GS 3-7 riesgo moderado; y CVT-GS 8-13
riesgo alto (Tabla 2)®2.
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TABLAS Y FIGURAS

Tabla 1. Etiologia de Trombosis Venosa Cerebral.

Asociados al sexo femenino

Anticoncepcién oral
Embarazo

Puerperio

Terapia hormonal sustitutiva

Trombofilias genéticas

Déficit de Proteina S

Déficit de Proteina C

Déficit de antitrombina
FactorV de Leiden

Anemia de células falciforme

Enfermedades
protrombéticas adquiridas

Neoplasias.

« Sindromes mieloproliferativos (policitemia vera, trombocitosis
esencial)

« Hemoglobinuria paroxistica nocturna

* Leucemia

« Neoplasias sélidas (adenocarcinomas)

+ Meningioma

Enfermedades inflamatorias

« Sindrome antifosfolipido

+ Enfermedad Inflamatoria Intestinal
« Enfermedad de Behget

« Sindrome nefrético

Enfermedades infecciosas

Infecciones locales (oido, mastoides, sinusitis...)
Sistémicas

Farmacos quimioterapicos

Tamoxifeno, L-asparaginasa y cisplatino

(Contindia en pdgina siguiente)
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Tabla 2. Escala de riesgo. RECUERDA

Escala de Riesgo

Puntuacién

Lesion parenquimatosa >6 cm

3

Signo de Babinski bilateral

Mujer

Hemorragia parenquimatosa

3
2
2

Nivel de conciencia

Alerta

Somnoliento/a

Estuporoso/a

Coma

w | N | = O

Se debe realizar un estudio vascular del
sistema venoso urgente en casos de:

« Hemorragia lobar de origen incierto,
especialmente en region temporal.

« Infarto cerebral en territorio no arterial.

« Clinica de hipertension intracraneal,
especialmente en pacientes jovenes y
sin factores de riesgo vascular.

(Continda en pdgina siguiente)
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Figura 1. Algoritmo diagndstico en pacientes con sospecha de trombosis venosa cerebral
profunday superficial en el dmbito de urgencias.

LABORATORIO

« Analitica. Hemograma,
perfil renal, hepaticoy
— coagulacion
« Electroforesis si sospecha
de células falciformes .
) TC CRANEO S/C
« D-dimeros
[« Tridngulo denso
« Signo de la cuerda
« Infarto venoso/edema

SOSPECHA DE

TROMBOSIS VENOSA
CEREBRAL

TC CRANEO C/C

—— NEUROIMAGEN « Defecto de repleccién

« Signo de delta vacio

RM CRANEO

« T2/FLAIR - lesiones
isquémicas
« T2*GRE > hemorragias

« T1c/c-> permeabilidad
5€nos venosos

(Contindia en pdgina siguiente)
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Figura 2. Algoritmo terapéutico en pacientes con trombosis venosa cerebral confirmada.

DIAGNGOSTICO DE TROMBOSIS VENOSA CEREBRAL

Tratamiento con heparina sédica/bajo peso molecular
Buena evolucién clinica Deterioro clinico neuroldgico o coma

|
| |

Anticogulacion oral Efecto masa grave No/leve efecto masa
Durante 3-12 meses o ‘ ‘

indefinida en funcién de
la etiologia

Valorar craniectomia Valorar tratamiento
descompresiva endovascular
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CAPITULO 3. TRAUMATISMOS

1. TRAUMATISMO CRANEOENCEFALICO GRAVE

1.1 TCE grave: concepto y epidemiologia

- Escala de coma de Glasgow (GCS): TCE grave < 8 puntos. Se valora la mejor respuesta ocu-
lar, motora y verbal (Anexo 1).

- Causa importante de mortalidad.

- Causas mas frecuentes: caidas o accidentes de transito.

- Riesgo mayor en pacientes con un status socio-econémico inferior, abuso de sustancias o
antecedentes psiquiatricos.

- 50 %: dafio organico asociado, 25 % lesiones quirirgicas, 5 % fracturas cervicales.

» Dafio cerebral primario: Ocurre en el momento del traumatismo; irreversible.
» Dafo cerebral secundario: Se debe a hematomas, edema cerebral, isquemia o va-
soespasmo. El tratamiento médico y quirdrgico trata o previene estos procesos.

1.2 Manejo inicial del paciente con TCE grave

Pardmetros que han de ser valorados y corregidos durante el traslado o a su llegada al centro
de referencia®:

= Monitorizacion de tension arterial: Evitar presion sist6lica <90 mmHg, mayor mortalidad.
= Monitorizacion de Pa02: Evitar Pa02 <60 mmHg, mayor mortalidad.

= Sedacién y relajantes musculares: (tiles para el traslado, pero interfieren con la explora-
cién neurolégicay la determinacién del GCS.

= Intubacion: Suele ser indicacién en todos los TCE grave.

Hiperventilacion/manitol: No profildctica, tnicamente en pacientes con deterioro neuro-
légico progresivo o signos indirectos de herniacién (anisocoria).

= Exploracion NRL: Determinacién GSC, inspeccidn visual del créneo (descartar signos de
evidencia de fractura de base de craneo, como el signo Battle u ojos de mapache), explora-
cion del nervio ptico (descartar defecto pupilar aferente al estimulo luminoso), diametro
pupilary reflejo fotomotor (directo y consensuado), paralisis facial periférica, examen mo-
tor al estimulo doloroso (también examina el aspecto sensitivo), reflejo plantar.
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1.3 Radiologia del TCE grave
Hallazgos emergentes que deben descartarse:

= Hematomas [ hemorragias

v

Colecciones hemorragicas extraaxiales: Apartado 7.

Hemorragia subaracnoidea: la HSA de origen traumatico asienta frecuentemente en los
surcos de la convexidad (a diferencia de la aneurismaética, en cisternas de la base).

» Hematomas intraparenquimatosos y contusiones hemorragicas: Apartado 7.
Hemorragia intraventricular: 10 % de pacientes, peor pronéstico.

v

v

= Hidrocefalia: En algunas ocasiones se produce de forma aguda.

= Edema cerebral: Obliteracion de las cisternas perimesencefalicas, IIl ventriculo o surcos.
= Anoxia cerebral: Pérdida de la diferenciacion entre la sustancia blanca/gris.

= Fracturas craneales: Apartado 5.

= Neumoencéfalo: Su presencia es sugestiva de fractura craneal con laceracién dural.

= Desviacion linea media: Desplazamiento del septum pellcido sobre la linea media a nivel
del agujero de Monro. Asociado con alteraciones del nivel de conciencia y peor pronéstico.

= Lesiones isquémicas: Poco visibles antes de las 24h tras el TCE. Clasificacion de Marshall
Clasificacion prondstica, basada en TC, la mas utilizada (Anexo 2).

1.4 Presion intracraneal y neuromonitorizacion

Existe una gran relacién entre las alteraciones de la PIC y el dafio cerebral por el TCE. El para-
metro mas determinante sobre la funcidn cerebral es el flujo sanguineo cerebral (FSC), que
influye sobre los adecuados requerimientos metabdlicos. La presion de perfusion cerebral
(PPC) (de la que depende el FSC y requiere un equipamiento mucho mas especializado®) es
mas facil de medir. Los parametros de los que depende la PPC son la tension arterial media
(TAM) y la PIC, seglin esta formula:

PPC = TAM - PIC
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Si la TAM es constante, los aumentos de PIC producen una disminucién de la PPC. Los va-
lores de normalidad de PPC se estiman superiores a 50 mmHg. Sin embargo, estudios re-
cientes demuestran que aumentos de PIC son mas perjudiciales que los cambios en la PPC,
siempre que esta esté por encima de 50-60 mmHg®*.

La fisiopatologia de la PIC sigue el siguiente modelo: los componentes intracraneales son el
parénquima cerebral (1400 ml), el volumen sanguineo cerebral (150 ml) y el LCR (150 ml), que
se encuentran en un contenedor no expansible (craneo). La PIC se distribuye de forma unifor-
me sobre la cavidad craneal. Segln la doctrina de Monro-Kellie®, la suma de los volimenes
es constante y un incremento en cualquiera de ellos se acompafia de un ascenso de la PIC
hasta un umbral en el que se produce la disminucién de volumen de otro. Si el volumen sigue
aumentando, se forzara la salida de LCR al espacio extracraneal, de sangre venosa a través de
las yugulares, o parénquima cerebral a través de la hoz, tentorio o foramen magno (herniacién
cerebral). Sila PIC llega a superar la TAM, la PPC serd igual a 0 y se producira un infarto masivo.

La hipertension intracraneal de origen traumatico puede producirse por edema, hiperemia,
lesiones traumaéticas o hipoventilacion. Los valores normales de PIC en adultos no deben
superar los 15 mmHg. En general, existe siempre indicacién de monitorizacién de PIC en
los pacientes con TCE grave’, utilizando dos tipos de monitores:

= Drenaje ventricular externo: gold standard, barato y permite drenar LCR. Puede ser dificil
de insertar en casos con ventriculos pequefios y requiere mayor mantenimiento.

= Sensores intraparenquimatosos®: mas utilizados. A través de una microtrepanacién se
inserta un catéter de fibra 6ptica y se conecta a un transductor de presion.

1.5 Tratamiento de la hipertension intracraneal

La Brain Trauma Foundation establece el valor de >22 mmHg! para iniciar tratamiento, aun-
que debe considerarse que pueden producirse deterioros clinicos y sindromes de herniacién
cerebral con valores de PIC <20 mmHg, dependiendo de la localizacién de la masa intracra-
neal (sobre todo temporal). El tratamiento de la hipertensidn intracraneal debe considerarse
como escalonado, aplicando las medidas generales a todos los pacientes y empleando las
medidas de primer nivel y posteriormente de segundo nivel si existe refractariedad®.

Medidas generales: se utilizan de forma rutinaria.

- Elevacion del cabecero de la cama a 30-45°: facilita el retorno venoso.
- Mantenimiento de la TA: mantenimiento del FSC, evitar la hipotensién con soluciones iso-
ténicas o drogas vasoactivas, si fuese necesario.
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- Evitar hipoxia, fiebre o hiperglicemia: exacerba el dafio isquémico cerebral.

- Normocarbia (PaCO, = 35-40 mmHg): la disminucién PaCO, puede producir isquemia (el
CO,, gran vasodilatador).

- Intubacién orotraqueal: necesaria por disminucién del nivel conciencia y la necesidad de
sedorrelajacion.

Medidas terapéuticas de primer nivel*

- Sedacion y relajantes musculares: evita ascensos de PIC que ocurren en determinadas
maniobras o en pacientes agitados.

- Derivacion ventricular externa: el drenaje de LCR permite disminuir la PIC con efecto in-
mediato, aunque puede ser insuficiente con el tiempo.

- Terapia hiperosmolar: suero salino hiperténico (en bolos) y manitol. Tratamiento de as-
censos puntuales de PIC. Limitado por natremiay la osmolaridad plasmética.

- Hiperventilacion leve (PaCO, = 30-35 mmHg): no profilactica, inicamente como medida
puntual en situaciones de deterioro neurolégico.
La terapia con esteroides NO esta recomendada.

Medidas terapéuticas de segundo nivel®

Si la hipertensién intracraneal resulta refractaria a las medidas previas, se recomienda TC
(descartar alguna condicién susceptible de tratamiento quirdrgico) o EEG (si se sospecha sta-
tus no convulsivo).

- Craniectomia descompresiva: se realiza una craniectomia fronto-parieto-temporal de
gran tamafio. Efectiva para disminuir la PIC. El ensayo RESCUEicp” mostr6 que mejoraba la
supervivencia, pero también mas pacientes en estado vegetativo persistente.

- Terapia con altas dosis de barbitiricos: administracién de tiopental o fenobarbital, muy
eficaz para reducir los valores de PIC. Disminuye la demanda metabdlica de oxigeno, entre
otros. Impacto prondstico no bien definido. Aplicacién limitada por hipotension arterial.
Coma barbitdrico: supresion total de la actividad en el EEG.

- Hipotermia: hasta 32-35 °C, podria incrementar las posibilidades de buen pronéstico fun-
cional a largo plazo y menor mortalidad.

1.6 Fracturas craneales
Las fracturas craneales pueden clasificarse segln su tipo, localizacién o morfologia®.

= Tipo: simples (cerradas) o compuestas (abiertas).
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= Localizacion: fracturas de la convexidad y fracturas de la base del crdneo. Las de convexi-
dad son mucho mas frecuentes. Debemos conocer dos tipos especificos de fracturas de
base; fracturas de pefiasco, (longitudinales o transversales; estas Gltimas mas asociadas
con frecuencia a paralisis facial) y fracturas de clivus; asociadas con disecciones u oclusio-
nes vertebrobasilares (infartos de tronco) o déficits de pares craneales.

= Morfologia: Las fracturas lineales sélo requieren seguimiento, sin embargo, las fractu-
ras hundimiento pueden requerir reparacion quirdrgica si son abiertas, con hundimiento
mayor al grosor del craneo, hematomas o evidencia de ruptura dural. Estan relacionadas
con epilepsia postraumatica, pero su reparacion mediante cirugia puede no disminuir el
desarrollo de crisis®.

1.7 Hemorragias intracraneales de origen traumatico

= Hematoma epidural agudo: Hematoma extraaxial producido por una ruptura arterial.
Normalmente, fractura con lesién de la arteria meningea media. Presentacién en la TC: len-
te biconvexa. Evacuacién quirdrgica si volumen de 30 cm?, GCS <8, desviacion de la linea
media >5 mm, grosor maximo >15 mm?°. En general, el prondstico suele ser mejor que en
hematomas subdurales agudos.

= Hematoma subdural agudo: Hematoma extraaxial situado por debajo de la duramadre.
TC: forma de semiluna sobre la convexidad, aunque también puede situarse a nivel inter-
hemisférico o por encima del tentorio. Lesion mucho mas letal producida por ruptura de
venas corticales o puente. Indicaciones quirdrgicas: grosor 210 mm, desviacién de la linea
media =5 mm*, PIC >20 mmHg, asimetria pupilar, deterioro neurolégico (disminucién GCS
mayor de 2 puntos en relacién al ingreso). La mortalidad en mayores de 70 afios es muy
alta, considerar la evacuacién quirtrgica2.

= Contusiones hemorragicas: Lesiones de densidad mixta en la TC (hiper e hipodensas)
acompafiadas de efecto masa y situadas en zonas en las que existen prominencias éseas
(techo orbitario, polo temporal...). Suelen aumentar de tamafio en las primeras horas tras
el TCE y pueden ocurrir en diferido. Evacuacion quirdrgica si existe un deterioro neurolégi-
co atribuible a la lesidn, hipertension intracraneal no controlada o signos de efecto de masa
en la TC. Algunos autores han sugerido la evacuacion si = 50 cm® o = 20 cm?® si se localizan
en el lébulo temporal y provocan desviacion de la linea media o compresion de las cister-
nas basales. Se puede realizar un enfoque no quirdrgico, con monitorizacién de la PICy TC
seriadas si no hay efecto masa significativo y PIC controladas?®.
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ANEXOS

Anexo 1. Escala de coma de Glasgow.

Apertura ocular Respuesta motora Respuesta verbal

Espontanea (4) | Obedece 6rdenes (6) | Orientado (5)

Al estimulo verbal (3) | Localiza el dolor (5) | Habla, desorientado (4)

Al estimulo doloroso (2) | Retiraaldolor (4) | Frasesinapropiadas (3)

No apertura (1) | Flexién patolégica (3) | Sonidosincomprensibles | (2)
Extensién patolégica (2) | Ninguna (1)
No respuesta (1)

Anexo 2. Clasificacion de Marshall.

Categoria Descripcion Mortalidad
Tipol Sin patologia visible en TC 6%
Tipo Il DLM <5 mm, cisternas visibles, no lesiones hiperdensas 1%
(lesién difusa) >25cm? 0
Tipo Ill (swelling) E;_M <53mm, cisternas ausentes, no lesiones hiperdensas 290
5cm

Tipo IV (shift) DLM >5 mm, no lesiones hiperdensas >25 cm?* 44 %
TipoV . L P

9 Cualquier lesién evacuada quirdrgicamente 30 %
(lesion evacuada)
Tlp(?,Vl Lesiones hiperdensas >25 cm?® no evacuada 34 %
(lesién no evacuada)
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2. TRAUMATISMO RAQUIMEDULAR

2.1 Definiciones*

= Traumatismo espinal: afectacion traumaética de cualesquiera de los elementos osteoliga-
mentarios de la columna vertebral que preserva la integridad anatémica y funcional de la
médula espinal y las raices nerviosas.

= Traumatismo raquimedular: afectacién traumatica de cualesquiera de los elementos
osteoligamentarios de la columna vertebral con alteracién de la integridad anatémica y/o
funcional de la médula espinal y/o raices nerviosas.

2.2 Epidemiologia®

La incidencia del traumatismo raquimedular es de 10 a 50 casos por millén de habitantes en
los paises desarrollados, es mas frecuente en hombres (80 %), siendo las principales causas
los accidentes de trafico (40 %) y las caidas (30 %). La distribucién por edad es bimodal con
dos picos, de 15 a 30 afios y en mayores de 60. Aproximadamente se afecta la columna cervi-
cal en un 60 %, la toracica en un 30 %y la lumbosacra en una 10 %. La presencia de espondi-
lopatia degenerativa multiplica el riesgo de dafio medular agudo por 120.

2.3 Valoracién

= Valoracion inicial in situ: todo paciente con traumatismo de alta energia (trafico y preci-
pitados) deben considerarse con traumatismo espinal hasta demostrarse lo contrario. Por
protocolo debe inmovilizarse la columna cervical con ortesis rigida, siempre. Si sospecha
afectacién toracolumbar, movilizacién en bloque.

= Valoracion inicial en urgencias: ademas del ABCDE, se evallan cuatro aspectos funda-
mentales, a) nivel afectado (cervical, dorsal, lumbar y sacro), b) grado de afectacién neu-
rolégica (completa o incompleta), c) inestabilidad hemodinamica producida por la afecta-
cién neurolégica (choque medular), y d) estabilidad biomecanica de la columna vertebral.
Los primeros dos se evallGan mediante las normas internacionales para la clasificacion
neuroldgica de lesion de la médula espinal (ISNCSCI) de la Asociacién Americana de Le-
siones Espinales (ASIA) - Tabla 1.
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2.4 Estabilizacion, evaluacion y manejo del paciente con traumatismo
raquimedular?

Inmovilizacién: cervical y movilizar en bloque, tras pruebas radioldgicas retirarlas si pro-
cede, (Tabla 5).

Hipotension (shock espinal): mantener la PAS = 90 mm Hg. a) presores si es necesario: la dopa-
mina es el agente de eleccién. Evitar Fenilefrina (no inotrépico y posible aumento reflejo del tono
vagal > bradicardia), b) hidratacién cuidadosa para reponer pérdidas (hemodindmica anormal -
propension al edema pulmonar), y c) atropina para bradicardia asociada con hipotension.

Oxigenacién: canula nasal o mascara facial si no precisa intubacién; si compromiso de la
via aérea (muUsculos intercostales paralizados o pardlisis diafragmatica por afectacion del
nervio frénico [C3, 4 y 5]). Puede deberse a bajo nivel de consciencia por TCE asociado.
Precauciones: a) elevacién de mentén (no empuje de mandibula) sin extension de cuello,
b) la intubacién nasotraqueal puede proteger la columna cervical (el paciente debe tener
respiraciones espontaneas), c) evitar traqueotomia o cricotiroidotomia si se puede (com-
promiso abordajes quirirgicos de la columna cervical anterior)*.

Valoracion neurolégica rapida: mueve brazos, manos, piernasy pies.

Sonda nasogastrica a succion: si bajo nivel de consciencia, previene el vomito y la aspira-
cién, descomprime el abdomen, y mejora la respiracion (el ileo paralitico es comin y dura
varios dias).

Catéter urinario (Foley): previene la distension de la vejiga urinaria y la retencién aguda de orina.

Regulacion de la temperatura: la paralisis vasomotora puede producir poiquilotermia
(pérdida del control de la temperatura, tratar con medios fisicos mantas de enfriamiento/
calor (seglin el caso).

Electrolitos: la hipovolemia e hipotensién aumentan la aldosterona en plasma, que puede
provocar hipopotasemia, y secundariamente arritmias cardiacas.

Evaluacion neurolégica detallada: Se clasifican seglin ASIA. (Tablas 1y 2).

- Anamnesis enfocada: mecanismo de la lesion (hiperflexion, extension, o carga axial),
pérdida del conocimiento, déficit motor o sensitivo, entumecimiento u hormigueo des-
pués de la lesion.

- Palpacion columna vertebral: sensibilidad puntual, «escalén» o espacio interespinoso
ensanchado.
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- Evaluacion motora: por grupos musculares, valoracion contraccién voluntaria del es-
finter anal.

- Evaluacion sensitiva: pinchazo (tracto espinotalamico), facial (tracto espino-trige-
minal, hasta C4), tacto ligero (tracto espinotalamico anterior), propiocepcién (cor-
dones posteriores).

- Reflejos: de estiramiento muscular (generalmente ausentes en lesiones agudas), cuta-
neoabdominales, cremastérico, bulbocavernoso, cutaneo-anal.

- Disfuncién autonémica: alteracién de la transpiracion (abdomen con transpiracién enci-
ma de la lesidn, y ausencia por debajo), incontinencia intestinal o vesical, priapismo.

= Evaluacién radiolégica: todos los pacientes deben tener pruebas de imagen (excepto
quienes cumplan los criterios de la tabla 4), de preferencia TC de columna cervical y/o RMN

sidisponible (y paciente estable), tabla 5; en caso de no disponibilidad, radiografias.

Manejo médico especifico de la lesion medular traumatica:

- Corticoterapia®: no se recomienda su administracion.

- Medicamentos experimentales/de investigacion: ninguno ha demostrado un beneficio claro.

- Tromboprofilaxis®: aspecto controvertido, iniciarla cuanto antes, maximo 72 h. si deterio-
ro motor grave; en la fase agua no se recomienda si lesiones hemorragicas extraespinales,
o si probable intervencién quirirgica. Heparina de bajo peso molecular +/- compresion
neumatica intermitente seria la opcién de eleccién. El filtro de vena cava debe dejarse tni-
camente para casos seleccionados.

Manejo quirurgico de la lesion medular traumatica* (Tabla 7):

El grado de afectacion (ASIA) (Tabla 1). Los tipos de lesion medular incompleta (Tabla 2). La
exploracién motora y de reflejos (Tabla 3). Los criterios de evaluacién radiolégica en pacien-
tes conscientes asintomaticos (Tabla 4). Los criterios de RMN espinal urgente (Tabla 5). Los
criterios de retirada de inmovilizacién cervical, Tabla 6. Las indicaciones y contraindicaciones
de la cirugia espinal urgente (Tabla 7).

BIBLIOGRAFIA

1. Winn, H. Richard. Youmans & Winn Neurological Surgery. 8th ed. Philadelphia: Elsevier; 2022; 2628-38.
2. KumarR, Lim J, Mekary RA, Rattani A, Dewan MC, Sharif SY, et al. Traumatic Spinal Injury: Global Epidemi-
ology and Worldwide Volume. World Neurosurg 2018;113:e345-63.
Mark S. Greenberg. Handbook of Neurosurgery. 9th ed. New York: Thieme; 2020; 987-99.
ForanSJ, Taran S, Singh J, Kutsogiannis DJ, McCredie V. Timing of tracheostomy in acute traumatic spinal
cord injury: A systematic review and meta-analysis. J Trauma Acute Care Surg. 2022; 92(1):223-31.

-108 -



CAPITULO 3. TRAUMATISMOS

Liu Z,Yang Y, He L, Pang M, Luo C, Liu B, et al. High-dose methylprednisolone for acute traumatic spinal
cord injury: A meta-analysis. Neurology. 2019; 93(9):e841-50.

ChangR, Scerbo MH, Schmitt KM, Adams SD, Choi TJ, Wade CE, et al. Early chemoprophylaxis is associat-
ed with decreased venous thromboembolism risk without concomitant increase in intraspinal hemato-
ma expansion after traumatic spinal cord injury. J Trauma Acute Care Surg 2017; 83(6):1088-94.
Hoffman JR, Zucker MI. Validity of a Set of Clinical Criteria to Rule Out Injury to the Cervical Spine in
Patients with Blunt Trauma. N Engl J Med 2000; 343:94-99.

Como JJ, Diaz JJ, Dunham CM, Chiu WC, Duane TM, Capella JM, et al. Practice Management Guidelines for
Identification of Cervical Spine Injuries Following Trauma: Update From the Eastern Association for the Sur-
gery of Trauma Practice Management Guidelines Committee. J Trauma Inj Infect Crit Care. 2009; 67(3):651-9.

(Continda en pdgina siguiente)

-109 -



MANUAL DE URGENCIAS NEUROLOGICAS DE LA SOCIEDAD ESPANOLA DE NEUROLOGIA

TABLAS

Tabla 1. Escala de discapacidad de la ASIA.

Tipo Grado Descripcion
A Completa No funcién motora ni sensitiva
B Incompleta Funcién sensitiva sin funcién motora por debajo del nivel afectado
C Incompleta Funcién motora preservada por debajo del nivel afectado
P Mas de la mitad de musculos con fuerza < grado 3
D Incompleta Funcién motora preservada por debajo del nivel afectado
P Mas de la mitad de musculos con fuerza > grado 3
E Normal Funcién sensitiva y motora normal

Tabla 2. Tipos de lesidn medular incompleta*.

Tipo

Clinica

Mecanismo habitual

Centromedular

Paresia de miembros superiores mayor a inferiores

Hiperextension

Medular anterior

Motor: tetraplejia por encima de C7, paraplejia por
debajo.
Disociacion sensitiva por debajo de la lesién

Isquemia traumatica

Medular posterior

Dolor y parestesias, usuamente en la nucay el torso
posterior.
Leve paresia en miembros superiores

Hiperflexion

Brown-Séquard

Ipsilateral: hemiparesia y alteracion propioceptiva y
paliestésica.

Contralateral: disociacién sensibilidad termoalgésica
y tactil

Trauma penetrante
Herniacion discal
lateral

*Modificada de Greenberg®y Youmans?.
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Tabla 3. Valoracién motora y refleja de las raices nerviosas espinales*.

Segmento | Misculo Movimiento o prueba Reflejo

C1-4 Nucales

C3-4-5 Diafragma Inspiracion, VT, VEF

C5-6 Deltoides Abduccién brazo >90°

C5-6 Biceps Flexion del codo Bicipital

C6-7 Extensor de la mufieca Extension de la mufieca

C7-8 Triceps, extensor de los dedos Extensién del codo y dedos

C8-T1 Flexor digital profundo Flexion de falanges media y distal

C8-T1 Intrinsecos de la mano ﬁg‘:g;c(;zr:jgf ng::que

T2-T9 Intercostales

T9-10 Abdominales superiores Abdlémino—
Signo de Beevor cutaneo

T11-T12 Abdominales inferiores

L2-3 Iliopsoas y aductores Flexion de la cadera Cremastérico

L3-4 Cuadriceps Extension de la rodilla Patelar

L4-5 ITSI%?;?z:tizfsrmEdiales Flexion dorsal del pie ::gzii:f)ial

L5-S1 !;%?;ng;iﬁ%f;eprzt?neo Flexién de la rodilla

L5-S1 Extensor del dedo gordo Extensién del dedo gordo del pie

S1-S2 Gastrocnemio y séleo Flexion plantar del pie Aquileo

S2-3 IE::((S: gieglig‘zl ddoelggi:jo Flexion del dedo gordo

Detrusor vesical Cuténeo anal.
S2-3-4 Rectales Contraccién anal Bulbocavernoso
Esfinteres anales Priapismo

*Modificada de Handbook of Neurosurgery 9" ed, Mark S. Greenberg®.

(Contindia en pdgina siguiente)
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Tabla 4. Evaluacién radiolégica en pacientes conscientes y asintométicos*.

No esta indicada si:

GCS 15 ptsy exploracion satisfactoria

« Ausencia de alteracion del estado mental (no alcohol ni drogas)

« Ausencia de dolor y/o sensibilidad cervical

« Ausencia de déficit neurolégico

« Ausencia de lesiones asociadas que dificulten o artefacten la exploracién

La inmovilizacién cervical puede retirarse sin pruebas de imagen en estos casos

*Modificado de Greenberg?, NEXUS" y Canadian-C®.

Tabla 5. Indicaciones RMN espinal urgente*.

1 | Lesién medularincompleta con alineacién vertebral normal

2 | Deterioro neuroldgico (incluso después de la reduccién de la alineacién)

Déficit neuroldgico no explicado por los hallazgos radiolégicos

a) nivel de fractura distinto al del déficit clinico

b) no lesién ésea y sospecha de lesiones potencialmente quirdrgicas

« radiculopatia aguda progresiva (mano/pie caido o cola de caballo) por
* hernia discal traumatica
* hematoma epidural

c) tener siempre presenta la posibilidad de diseccién arterial traumatica

*Modificada de Greenberg®y Youmans:.

(Continda en pdgina siguiente)
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Tabla 6. Criterios de retirada de inmovolizacion cervical*.

Pacientes alerta, conscientes y orientados, si:
- Ausencia de déficit neurolégico
- Ausencia de hipersensibilidad y/o dolor cervical

- Rango completo de movimientos de la columna cervical

Traumatismo craneoencefalico penetrante, si:

- Ausencia de trayecto que indique posible lesion cervical

- TC columna cervical normal (informado)
- Radiografias de flexo-extension normales

Pacientes alerta, con dolor o hipersensibilidad cervical, si

- RMN columna cervical normal (si esta disponible), o disponibilidad <48 h

Pacientes obnubilados (tendencia al suefio), si
- TC columna cervical normal (informado)

- RMN columna cervical normal (si disponible), o disponibilidad <48 h

Si GCS <15 pts, nunca realizar radiografias dindmicas

*Modificada de Handbook of Neurosurgery 9™ ed, Mark S. Greenberg?®.

Tabla 7. Contraindicaciones e indicaciones de cirugia espinal urgente*.

Contraindicaciones

Indicaciones

Lesion espinal completa >24 h. de evolucion

Lesion medularincompleta
(A excepcion del sindrome centromedular)

Paciente inestable
- A nivel respiratorio o hemodinédmico

1. Deterioro neurolégico progresivo

Sindrome centromedular (controvertido)

2. Mielopatia compresiva extrinseca

Edema medular refractario (controvertido)

3. Radiculopatia compresiva extrinseca

4. Fractura compuesta o inestable

Advertencias

5. Traumatismo espinal penetrante

Laminectomia descompresiva suele asociarse a
deterioro neuroldgico agudo

6. Sindrome espinal anterior (compresivo)

En caso se descompresién (laminectomia) se prefiere
la estabilizacion primaria en el mismo tiempo
quirdrgico

7. Fractura/luxacién facetaria no reducible
* Asociada a compresion medular/radicular

*Modificada de Youmans?.
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CAPITULO 4. URGENCIAS EN TRASTORNOS DEL MOVIMIENTO

1. PARKINSONISMO AGUDO. COMPLICACIONES URGENTES EN LA ENFERMEDAD
DE PARKINSON

1.1 Parkinsonismo agudo

Definicion y causas

El parkinsonismo primario o degenerativo suele presentar curso insidioso, en el que el pa-
ciente no es capaz de relatar el inicio exacto del cuadro. En contraposicion, se define par-
kinsonismo agudo como aquel que se instaura y evoluciona en horas, dias o semanas. En el
parkinsonismo agudo, es importante descartar causas secundarias’. La tabla 1 ilustra el diag-
néstico diferencial de las causas de parkinsonismo agudo.

Claves diagnosticas en la anamnesis

Es de vital importancia preguntar por antecedentes relacionados con agentes etiolégicos.

Datar el inicio real del parkinsonismo. Una situacion frecuente es que un parkinsonismo
degenerativo incipiente previo empeore bruscamente por antagonistas dopaminérgicos o
enfermedades sistémicas agudas?.

Insistir en fairmacos concomitantes, incluidos antieméticos o farmacos “para la dis-
pepsia”.

Exposicion a téxicos: combustidn incompleta (mondxido de carbono)?, insecticidas (organo-
fosforados, rotenona, paraquat), industria (cianuro, disulfuro de carbono, manganeso y otros
metales pesados)®, alcohol adulterado o anticongelante (metanol)?, tabaco o alimentos adul-
terados (cadmio y otros metales pesados), drogas (derivados mérficos adulterados)’.
Consumo de alcohol. La privacién alcohdlica puede inducir un parkinsonismo agudo re-
versible®.

Antecedente reciente de picadura de garrapata u otros insectos (avispa)®, contacto con
animales.

Antecedente de infeccién o vacunacion®®.

Claves diagnosticas en la exploracion

Se debe realizar una exploracién neurolégica completa, para confirmar el diagnéstico clinico
de parkinsonismo y signos asociados.

- Un parkinsonismo estrictamente unilateral orienta a lesiones estructurales, y suele estar
asociado a otros signos neurolégicos (paresia, alteracion sensitiva, dismetria, etc.).
- Valorar datos de meningismo e infeccion del SNC. Buscar signos de picaduras o eritemas.
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- Explorar datos positivos sugestivos de parkinsonismo funcional: movimientos ritmicos de
la extremidad contralateral acompasan (entraintment) o cesan el temblor, y pueden hacer
disminuir la rigidez en vez de aumentarla (“Froment inverso”, atencién porque también
aparece en la paratonia)**.

- Exploracién fisica completa buscando signos de enfermedad sistémica (infeccién, hepato-
patia, nefropatia, neumopatia, etc.). Valoracion oftalmolégica de anillos de Kayser-Fleis-
cher si existe sospecha de enfermedad de Wilson.

- Eldiagnéstico diferencial con la catatonia puede ser dificil. A diferencia del parkinsonismo,
en la catatonia predomina el negativismo/oposicion, el paciente se mantiene acinético y
mutista sin realizar ningln esfuerzo ni intento de moverse2.

Manejo diagnéstico y terapéutico

En todo paciente con un parkinsonismo agudo, es recomendable una exhaustiva anamnesis
y exploracién, asi como un despistaje inicial con analisis completo, téxicos y neuroimagen
urgente (TC o RM segln disponibilidad). Una vez realizado esto, seglin la sospecha clinica, se
ampliard el estudio dirigido a la blsqueda de causas. Ver figura 1.

En cuanto al manejo, lo primordial es esclarecer la etiologia del cuadro para establecer un tra-
tamiento de la causa. Si bien no existe evidencia sobre iniciar un tratamiento sintomatico en
el parkinsonismo agudo, podria ser recomendable en ciertos casos y siempre valorando ries-
go-beneficio. El tratamiento recomendado es la levodopay en caso de ineficacia amantadina.
Los agonistas también se pueden valorar, pero suelen tolerarse peor®*. Muchas de las causas
del parkinsonismo agudo presentan una mejoria o resolucién espontanea progresiva, por lo
que es dificil establecer si existe relacion directa con el inicio del tratamiento dopaminérgico.

1.2 Urgencias en la enfermedad de parkinson
Los pacientes con enfermedad de Parkinson (EP) pueden desarrollar complicaciones que re-
quieran atencién médica urgente, cuya incidencia se incrementa en fases avanzadas de la

enfermedad®. La tabla 2 resume los farmacos mas frecuentemente usados en la EP.

Complicaciones motoras urgentes

= OFFs recurrentes
Consisten en un empeoramiento de la clinica parkinsoniana en relacion temporal con latoma
de levodopa (pueden aparecer como deterioro fin de dosis, retraso en el ON, fallo de dosis,
OFFs impredecibles, etc.). En algunos pacientes pueden ser graves y cursar con acinesia, tem-
blor, bloqueos de la marcha, dolor, sudoracién profusa, taquicardia, ansiedad y depresion.
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En el manejo, es importante una buena historia clinica para datar la relacién del OFF con
la toma de levodopa. El tratamiento es aportar un estimulo dopaminérgico mas man-
tenido: reducir la frecuencia de las tomar o afiadir farmacos adyuvantes como iCOMT,
iMAOs o agonistas?®.

= Discinesias

» Las discinesias pico de dosis son las que coinciden con niveles pico plasmaticos de le-
vodopa tras la toma, no suelen ser incapacitantes ni requerir tratamiento, pero en oca-
siones si pueden interferir con las actividades (deambulacién, sedestacién, provocar
caidas, etc.). Mejoran al reducir la dosis de levodopa (menores dosis, pero mas frecuen-
tes) y/o reducir farmacos adyuvantes. Otra opcién es afiadir amantadina como farmaco
antidiscinético®.

» Las discinesias bifdsicas predominan en los miembros inferiores, se correlacionan con
niveles subdptimos de levodopa (en la transicién del OFF-ON) y suelen ocurrir al final
del dia'’. Frecuentes en pacientes que toman formulaciones de levodopa de liberacién
prolongada o perfusiones de dopamina intraduodenal. A diferencia de las anteriores, el
tratamiento consiste en aumentar el estimulo dopaminérgico: rescates de apomorfina
subcutanea y/o aumentar dosis o formacos adyuvantes de levodopa.

» La distonia en OFF dolorosa suele ocurrir por la mafiana e involucra a miembros inferio-
res. El tratamiento en este caso es similar al manejo de los episodios de OFF*.

Por dltimo, hay que destacar que los pacientes con complicaciones motoras refractarias de-
ben ser valorados en centros especializados para terapias de segunda linea (estimulacion ce-
rebral profunda, infusién de dopamina intraduodenal o apomorfina subcuténea)®.

= Sindrome de parkinsonismo-hiperpirexia
También llamado “crisis acinética”, consiste en un empeoramiento brusco acinético man-
tenido con alta mortalidad (4 %). La causa mas frecuente es el abandono brusco de altas
dosis de medicacién dopaminérgica, pero existen otros desencadenantes (Ver tabla 3) o en
ocasiones no se evidencia ninguno. En la exploracién, el cuadro se asemeja a un sindrome
neuroléptico maligno (ver tema correspondiente)®. La figura 2 explica el manejo clinico.

= Sindrome de discinesia-hiperpirexia
También llamada “tormenta discinética”, cuando se alcanza un estado de discinesias gra-
ves que pueden amenazar la vida. Consiste en episodios prolongados de discinesias gene-
ralizadas que producen consumo energético, colapso motor, hipertermia, deshidrataciény
rabdomiolisis. Al igual que en el parkinsonismo-hiperpirexia, se instaura de forma aguda/
subaguda y puede desencadenarse por eventos externos (aumento de medicacién dopa-
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minérgica, infeccién, trauma, cirugia, etc.). El tratamiento son las medidas de soporte, re-
ducir medicacién dopaminérgica y/o afiadir amantadina. En casos graves, puede requerir
sedacién con Propofol®. La figura 2 muestra el manejo clinico.

Complicaciones no motoras

= Psicosis aguda
Ocurre hasta en un 30 % de pacientes y es predictora de deterioro cognitivo. Ocurre en
forma de alucinaciones (visuales, raramente auditivas) e ideas delirantes (cominmente
paranoides de celotipia o de perjuicio). La psicosis suele evolucionar de forma progresi-
va, permitiendo un manejo ambulatorio. No obstante, en ocasiones puede presentarse
de forma subaguda, suponiendo una verdadera urgencia. La tabla 3 resume las reco-
mendaciones de manejo*.

= Trastorno de control de impulsos

El trastorno de control de impulsos consiste en conductas impulsivas como compras,
apuestas, comportamientos sexuales o hiperfagia. Pueden ocurrir con una frecuencia
o intensidad en las que pueden ser peligrosas para el paciente, desde el punto de vista
fisico y econémico-legal. El manejo consiste en reducir/suspender el agonista dopami-
nérgico de forma lenta (una suspensién brusca se asocia al sindrome de deprivacién
dopaminérgica). En casos refractarios, se puede afiadir un antipsicético atipico como
la quetiapina®.

= Sindrome de disregulacion dopaminérgica
Es un sindrome de dependencia a la L-dopa, con sintomas de deseo/bUsqueda, impulsividad,
compulsiones y cambios de humor ante la privacion de la toma del farmaco. El paciente in-
crementa la dosis de forma indiscriminada por encima de lo requerido para el control de los
sintomas motores. El manejo supone reducir gradualmente agonistas y L-dopa, y suspender
los rescates de medicacion, como la apomorfina o formulaciones rapidas de L-dopa?.

= Otras urgencias no motoras

» Hipotension ortostatica. Es sintomatica en el 10 % de los casos, causando mareo e ines-
tabilidad con la bipedestacion, visién borrosa, cefalea y cervicalgia “en perchero”, pro-
blemas de concentracién e incluso sincopes que motiven lesiones y atencién urgente?.
La tabla 5 muestra las medidas a emplear ante ortostatismo sintomatico.

» Pseudoobstruccion intestinal. Se presenta con distensién abdominal, dolor, nduseas y
vomitos. Puede provocar deterioro del estado motor por absorcién subdptima de levo-
dopa. Se trata iniciando procinéticos (domperidona 10 mg/8 h) y en caso de no mejoria
se puede recurrir a desimpactacién endoscépica o incluso cirugia®.
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Bl

10.
11.

12.

13.

14.
15.

16.

» Somnolencia diurna/ataques de suefio. Mas frecuente en pacientes con deterioro cog-
nitivo, pueden ocasionar accidentes de trafico, caidas y traumatismos. Mas relacionados
con agonistas que con levodopa. El tratamiento es reducir el fAirmaco causante y despis-
taje de SAHS y otras causas de somnolencia diurna®.

» Trastorno de conducta del suefio REM. Muy frecuente en la EP y pueden derivar en le-
siones como contusiones o incluso fracturas. El tratamiento es tomar medidas de pro-
teccién (barreras para evitar caidas), melatonina (3-12 mg) y el clonazepam (0.5-4 mg)?.
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TABLAS Y FIGURAS

Tabla 1. Causas de parkinsonismo agudo.

Etiologias de parkinsonismo agudo

Inducido por fairmacos

Antidopaminérgicos
Antagonistas calcio
Inhibidores VMAT2
Antiepilépticos

Antidepresivos
Quimioterapicos

Litio

Ciclosporina, Tacrélimus

Amiodarona
Disulfiram
Trasplante médula ésea

Estructural

Infarto cerebral estratégico
Hematoma subdural
Hidrocefalia

Tumores
Encefalopatia hipdxico-isquémica

Toéxicos

Monéxido de carbono
Organofosforados, rotenona, paraquat

Cadmio
Disulfuro de carbono

Manganeso Picadura de avispa

Cianuro Desmetilprodina o 1-metil-4-fenil-4-

Metanol propionoxipiperidina (MPPP)
Privacién alcohélica

Infecciones

Encefalitis virales: Cosackie, Epstein-Barr,
Influenza, Encefalitis japonesa, Sarampién,
Encefalitis de Sant Louis, Equina, por garrapata.

VIH

Malaria

Enfermedad de Whipple
Priones

Metabélico

Mielinolisis central pontina/extrapontina
Encefalopatia hepatica

Sindrome leucoencefalopatia posterior reversible (PRES)

Autoinmune/Inflamatorio

Postinfeccioso

Postvacunal

Encefalitis autoinmune por Ac contra Ag
intracelulares

Encefalitis autoinmune por Ac superficie
neuronal

Lupus eritematoso sistémico
Sarcoidosis

(Contintia en pdgina siguiente)
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(Continuacién Tabla 1)

Enfermedad de Wilson (descompensacién aguda)
Distonia-Parkinsonismo de inicio rapido

(Contintia en pdgina siguiente)
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Tabla 2. Farmacos mas usados en la Enfermedad de Parkinson.

Farmaco

Dosis habituales

Eventos adversos
(ademas de discinesias)

Levodopa

Levodopa-carbidopa/benserazida
liberacién inmediata

300 mg - 900 mg/dia

Nduseas, hipotension

Levodopa-carbidopa/benserazida
liberacién prolongada

100 - 200 mg/noche

Nduseas, hipotension

Inhibidores de la monoaminooxidasa-B (IMAO-B)

Selegilina 5-10 mg/dia Nauseas, mareo, insomnio
Rasagilina 1 mg/dia Nausea
Safinamida 50-100 mg/dia Néusea

Inhibidores de la Catecol-O-metiltransferasa (ICOMT)

Entacapona 200 mg en cada dosis L-dopa | Nausea, diarrea
Opicapona 50 mg/24 h Néusea
Agonistas dopaminérgicos no ergéticos

Pramipexol liberacién inmediata

0,18 mg-1,4mg/8h

Nauseas, mareo,
somnolencia, hipotensién

Pramipexol liberacién extendida

0,26 mg-3,15mg/24 h

Nauseas, mareo,
somnolencia, hipotensién

Ropirinol liberacién inmediata

0,25mg-8mg/8h

Nauseas, mareo,
somnolencia, hipotension

Ropirinol liberacién extendida

2mg-24mg/24h

Nauseas, mareo,
somnolencia, hipotensién

Rotigotina transdérmica

1mg-8mg/24h

Reaccién local, mareo,
hipotensién

Apomorfina subcutanea

1-100 mg /24 h

Reaccién local, mareo,
hipotension

Otros

Amantadina

200 mg - 400 mg /24 (De-Co)

Nauseas, alucinaciones.

Anticolinérgicos (trihexifenidilo)

1mg-15mg/24h

Mareo, cognitivos,
alucinaciones.
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Tabla 3. Desencadenantes de sindrome de parkinsonismo-hiperpirexia.

Relacionados con medicacion dopaminérgica

No relacionados con medicacion dopaminérgica

Privacién/Abandono brusco medicacién

Estrés/agresion a la homeostasis

Malabsorcion (dieta hiperproteica, gastroparesia,
ileo, estrefiimiento grave)

Cirugia

Interrupcion de ECP*

Infeccion

Periodo postoperatorio

Deshidratacion

Adicién farmaco antidopaminérgico

Golpe de calor

*ECP: estimulacién cerebral profunda.

Tabla 4. Recomendaciones de manejo en la psicosis aguda en la Enfermedad de Parkinson.

4. Medidas farmacolégicas agudas:

1. Valorar ingreso en caso de amenaza a la integridad fisica del paciente.

2. Busqueda y manejo de posibles factores desencadenantes (infecciones, alteraciones toxico-
metabdlicas, cirugia, hematoma subdural por caidas, etc.).

3. Contencion verbal y medidas no farmacolégicas: promover el contacto con familiares,
reestablecer ciclo vigilia-suefio, fomentar orientacion en tiempo y espacio.

» Si el paciente es colaboradory la via oral es posible, la quetiapina (12.5-200 mg/dia) es el
antipsicético de eleccidn. Sus efectos secundarios son la somnolencia y ortostatismo. En caso
de no ser efectiva, la alternativa es la clozapina (12.5-100 mg/dia), menos cémoda por el riesgo
de agranulocitosis, que requiere monitorizacién ambulatoria con hemogramas.

» Si el paciente no es colaborador y/o via oral imposible, se puede administrar antipsicético
parenteral, siendo de eleccion los atipicos (i.e. aripiprazol, tiaprida) a la minima dosis eficaz y
evitando dosis de mantenimiento por alto riesgo de empeoramiento motor.

5. Contencidn mecanica en el caso persistencia de sintomas y riesgo de lesiones.

6. Reducir dosis medicacion por este orden: sedantes, anticolinérgicos, amantadine, IMAO,
agonistas, iCOMT, L-dopa retard y finalmente dosis de L-dopa.

7. Valorar tratamiento con inhibidores de la acetilcolinesterasa a medio plazo.

(Continda en pdgina siguiente)
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Tabla 5. Recomendaciones para el tratamiento de la hipotension ortostética en la

Enfermedad de Parkinson.

1. Descartar procesos sistémicos como anemia o cardiopatia.
2. Suspender/reducir farmacos antihipertensivos, diuréticos o vasodilatadores directos.

3. Valorar suspension de farmacos que provocan ortostatismo (por el siguiente orden): IMAO-B,
agonistas dopaminérgicos y levodopa (menos frecuente).
4. Medidas no farmacoldgicas:

» Evitar la ingesta de comidas abundantes o ricas en hidratos de carbono.

» Disminuir el volumen y aumentar la frecuencia de las ingestas.

» Aumentar la ingesta de agua y sal (6-8 g/dia de no mediar contraindicaciones)

» Disminuir la ingesta de alcohol.

» Evitar las altas temperaturas

» Tomar 500 mL de agua al despertar

» Llevar medias elasticas o fajas abdominales

» Evitar esfuerzos intensos (objetos pesados, tos, estrefiimiento)

» Realizar maniobras que pueden hacerse periédicamente o ante la presencia de sintomas:
apretar pufios y muslos cruzados, flexién del tronco, posicion de cuclillas, sentarse
peridédicamente.

5. Medidas farmacolégicas:

» Fludrocortisona 0.1-1 mg/dia (aumentar 0.1 mg a la semana)

» Piridostigmina 30-60 mg/8 h

» Midodrine 2.5-10 mg/8 h

» Domperidona 10 mg/8 h

(Contintia en pdgina siguiente)
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Figura 1. Algoritmo diagndstico y manejo del parkinsonismo agudo.

Parkinsonismo agudo

Abordaje inicial

1. Anamnesisy exploracion.

2. Anélisis: hemograma, iones (Na, K, Ca, P, Mg), bioquimica con funcién hepética (incluido amonio), renal,
tiroidea, marcadores inflamatorios (PCR, VSG, procalcitonina). Téxicos en sangre y en orina.

3. Neuroimagen urgente (TC o RM).

Orientacion clinica

$

Farmacos

Antecedente formacos
antidopaminérgicos.

Valorar SNM/
serotoninérgico

Inflamatorio

Antecedente infeccién
ovacuna

ANAs, ANCAs, antifosfolipido,
antitiroideos

Bandas oligoclonales y

Ac antineuronales de Ag
intracelulares o superficie en
sangre/LCR. EEG.

TC térax, ECA, calciuria 24 h.

Estructural
Neuroimagen

TC y/o RM cerebral
(contraste y SWI)

Genético
Cu, ceruloplasmina,
cupruria 24 h.
Valorar anillos
Kaiser-Fleischer
Analisis genético
seglin sospecha

Téxico/metabélico

Antecedente

exposicion
1 Andlisis completo
Metales pesados

Privaci6n alcohélica

Catatonia
Antecedente trastorno
afectivo
Oposicionismo,
catalepsia,
ecofenémenos

Test benzodiacepinas o
zolpidem

Infeccioso
Antecedente picadura
Fiebre, meningismo
Analisis LCR

LCR virus neurotropos,
micobacterias, VDRL

Serologias
Frotis sangre periférica
RM, EEG, 14-3-3, RT-QUICK
Biopsia duodenal

Funcional
Signos positivos:
Froment inverso

—_— Entraintment

Cese con balisticos
DAT-SCAN normal

!

Manejo terapéutico

1. Despistaje y tratamiento de la etiologfa.

2. Valorar riesgo-beneficio de iniciar tratamiento sintomético de forma individual:
» Levodopa 300-600 mg/dia pauta ascendente segtin tolerancia (+ domperidona).

» Amantadine 200-400 mg/dia.
3. Valorar retirada tras tratamiento de la causa o ausencia de efecto.
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Figura 2. Algoritmo de manejo del sindrome de parkinsonismo-hiperpirexia y discinesia-
hiperpirexia.

Parkinsonismo-hiperpirexia Discinesia-hiperpirexia

e Tratamiento causa subyacente ‘1

Medidas de soporte
Antipiréticos y medidas fisicas
— Hidratacion y reposicién hidroelectrolitica mm—
Profilaxis antitrombética con HBPM
Vigilar complicaciones (i.e. CK, funcion renal)

Tratamiento especifico: Tratamiento especifico:

Valorar sonda nasogastrica si no tolerancia oral 1. Reducir dosis de medicacion
dopaminérgica
2. Amantadine

1. Reinstaurar medicacion habitual
2. Aumentar levodopa oral progresivamente

Si fracaso/refractario:

3. Sedacién con propofol/ otros
anestésicos

Si fracaso/refractario:
3. Rotigotina en parches transdérmicos
4. Apomorfina subcuténea rescates o perfusion

. 4. Cirugia de estimulacién cerebral
5. Levodopa intraduodenal

profunda

*Sin clara evidencia: dantroleno, metilprednisolona

(Contintia en pdgina siguiente)
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2. DISTONIA, COREOBALISMO Y MIOCLONIAS
Distonia

La distonia es un trastorno del movimiento producido por la co-contraccion de musculos
antagonicos de manera sostenida que dara lugar a la adquisicién de posturas anémalas o
movimientos repetitivos. Las distonias se clasificaran segun su distribucién corporal, edad de
inicio y causa (Tabla 1).

= Fenomenologia: La distonia se presenta con posturas forzadas y anémalas, siendo poco fre-
cuentes las posturas fijas e irreductibles (que se pueden presentar en EP y otras enfermeades
neurodegenerativas en estados avanzados). En ocasiones puede manifestarse como un tras-
torno mixto y acompafiarse de atetosis o corea. Los pacientes con distonia pueden mostrar
"truco sensitivo" (ej; tocarse el mentén con la mano para corregir la torticolis o masticar chicle
en las distonias oro-faciales). El movimiento suele ser sostenido e involucrar los mismos gru-
pos musculares con un predominio direccional. En el diagnéstico diferencial hay que tener
en cuenta las mioclonias (de duracién mas breve), la corea (el movimiento fluye de un lado a
otro), el temblor (el movimiento oscila ritmicamente sobre un eje) o los tics (se preceden de
sensacién de urgencia por realizar el movimiento y alivio tras realizarlo).

= Etiologia: Las distintas etiologias se detallan en la tabla 1. Dentro de las distonias agudas
(motivo mas comun de consulta en urgencias) la mas frecuente serd la distonia secundaria
afarmacos (cominmente antipsicéticos). Algunas pistas para identificar la distonia secun-
daria son: historia de exposicién a farmacos (sobre todo antipsicéticos de alta potencia 'y
administracion parenteral), TCE, encefalitis o hipoxia perinatal, distonia con el reposo al
debut, localizacién atipica para la edad o hemidistonia. Otros factores de riesgo seran ser
varén (entre 10-19 afios), episodio previo de distonia, consumo de cocaina, deshidratacion,
disfuncion hepatica, VIH e hipoparatiroidismo.

= Clinica: La principal regiéon comprometida es la craneo-cervical (40 %); torti/retrocollis, dis-
tonia mandibular (desviacién lateral, trismus), ocular (blefaroespasmo, crisis oculogiras),
orolingual (labiales, protrusion lingual) y faringeas o laringeas (disartria, disfagia, estridor).
Menos frecuente tronco (opistétono) y formas generalizadas. La hemidistonia suele produ-
cirse por causa estructural subyacente.

= Tratamiento: La distonia aguda responde de forma rapida al tratamiento con anticolinérgi-
cos. El mas usado es el biperideno, que se administra segln el algoritmo de la tabla 2. Otra
opciodn seria el uso de antihistaminicos como prometazina 50 mg IM, prociclidina 5 mgIM o
benzatropina2 mgIM /IV. En el caso de crisis oculogiras esta indicado el uso de clonazepam
0.5-4 mg. La difenhidramina 50-100 mg IM /IV/via oral (VO) y el diazepam 5-10 mg IV son
alternativas vélidas.
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Coreo-balismo
El espectro coreiforme incluye corea, atetosis y balismo.

= Fenomenologia: La Corea se caracteriza por ser un movimiento involuntario, rapido e im-
predecible. La velocidad, ritmo y direccién son variables y las extremidades fluyen desde
una parte del cuerpo hasta otra. La Atetosis engloba un conjunto de movimientos mas len-
tos, sinuosos, que afectan las extremidades a nivel distal. El Balismo por contra, afectara
mas a la parte proximal y tendra una mayor amplitud y velocidad. Es habitual la presen-
tacion conjunta de éstas.

= Clasificacion: La corea se divide en primaria (que puede ser hereditaria o idiopatica) y se-
cundaria o adquirida. Las primarias suelen ser de inicio larvado y simétricas, mientras que
las adquiridas pueden ser asimétricas o unilaterales (hemicorea-hemibalismo) y de curso
agudo o subagudo, por lo que seran motivo de consulta en urgencias con mas frecuencia.

= Etiologia: Se han descrito multiples causas de corea (Tabla 3). Las causas mas comunes de
consulta en urgencias seran, por un lado, la hemicorea-hemibalismo por ictus e hiperglicemia
no cetdsica, y por el otro lado, la corea generalizada metabdlica, farmacolégica y autoinmune.

= Diagndstico: Se debe realizar un estudio analitico completo que incluya glicemia, electro-
litos, funcién hepatica, renal, tiroidea y autoinmunidad (especialmente antifosfolipidos,
ASLO y antineuronales). Neuroimagen con TC o preferentemente RM. Completar estudio
con PL en caso de sospecha de encefalitis infecciosa o autoinmune. Realizar estudio gené-
tico si antecedentes familiares relevantes.

= Tratamiento: Abordar la causa primaria. Si la corea es incapacitante se realiza tratamiento
sintomatico mediante bloqueadores dopaminérgicos (BD). Por su mejor perfil de efectos
secundarios los neurolépticos atipicos como aripiprazol, olanzapina o risperidona actual-
mente se prefieren sobre los tipicos como el haloperidol. La tetrabenazina (inhibidor del
VMAT?2) es la primera linea de tratamiento de la corea en la E. Huntington. Las benzodiaze-
pinas tienen un efecto modesto sobre la corea.

Mioclonias

= Fenomenologia: Las mioclonias son movimientos involuntarios subitos, espasmaédicos y
breves. Pueden ser positivas (causadas por contracciéon muscular) o negativas (por pér-
dida breve de tono muscular), como en la asterixis. Estas Gltimas son menos frecuentes
y suelen verse en encefalopatia hepética (flapping) o urémica y en post-anoxia cerebral.
Pueden ser en reposo pero suelen empeorar con la acciéon y desencadenarse con estimu-
los externos téctiles o acusticos (indicativo de origen cortical).
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Bl

10.

11.

Clasificacion: Segun su distribucién las mioclonias pueden ser focales (extremidades en
su parte distal, velo-palatinas) o generalizadas. Su clasificacién por origen se describe en
la figura 1. Las corticales pueden ser mas focales pero también generalizadas (afectando
zonas de mayor representacion cortical) y las subcorticales mas generalizadas.

Diagnostico: importante realizar una anamnesis completa prestando especial atencion a
todos aquellos eventos que precedan al inicio de las mioclonias (p.ej, farmacos nuevos,
cuadro infeccioso, etc.). Como pruebas complementarias basicas se deben incluir; analitica
con electrolitos (con Ca*? y Mg*?), glucosa, funcién renal y hepatica, estudio de téxicos en
orina, neuroimagen y EEG (excepto si la causa esta clara).

Etiologia: Por orden de frecuencia en tabla 4.

Tratamiento: El tratamiento debe ir dirigido a la causa si esta se ha identificado. Si la etiolo-
gia es dudosa o no es tratable, debe iniciarse tratamiento sintomético. Se recomienda que
este se elija en funcién del origen sospechado de las mioclonias individualizando segun
efectos adversos y comorbilidades del paciente. Este se resume en la tabla 5.
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TABLAS Y FIGURAS

Tabla 1. Clasificacion de las distonias y etiologia.

Distribucion | Focal Los movimientos afectan solo una parte del cuerpo-> Distonia cervi-
cal, blefaroespasmo, disfonia espasmédica, distonia oromandibular
y distonia braquial.
Segmentaria Los movimientos afectan dos a mds areas corporales contiguas—>
Sindrome de Meige, distonia craneo-cervical y distonia bibraquial.
Multifocal Los movimientos afectan dos o més areas corporales no contiguas.
Hemidistonia | Los movimientos afectan un hemicuerpo.
Generalizada | | 55 movimientos afectan ambas extremidades inferiores (o una +
tronco) + otra area corporal.
Debut Precoz Suele empezar afectando una extremidad.
(<26 afios) Peor prondstico, el 50 % progresan a generalizadas.
Tardia Suele empezar afectando el cuello o los nervios craneales.
(>26 afios) Mejor prondstico; suele persistir focal o segmentaria.

(Contintia en pdgina siguiente)

-133-



MANUAL DE URGENCIAS NEUROLOGICAS DE LA SOCIEDAD ESPANOLA DE NEUROLOGIA

(Continuacion Tabla 1)

Causa Primaria Distonia idiopética (no presenta otros sintomas neurolégicos).

Secundaria « Farmacologica: Antipsicéticos (Haloperidol, flufenazina, pimozi-
da), antidepresivos (ISRS) y antieméticos (metoclopramida). Otros
(menos frecuentes): anestésicos, calcio-antagonistas, anti-malari-
cos, triptantes, benzodiazepinas, etc.

Infecciosa (encefalitis, tétanos).

Metabodlica (tirotoxicosis, enfermedad de Wilson, acidemia glutari-
ca, enfermedad de Leigh), téxica (mondéxido de carbono).

Inflamatoria (espasmos ténicos en esclerosis multiple o neuro-
mielitis optica).

Estructural (neoplasias, malformaciones arteriovenosas, acciden-
te vascular cerebral especialmente en ganglios basales o fosa pos-
terior, calcificaciones).

Focal idiopatica (blefaroespasmo, distonia del escribiente).
Genética (distonia sensible a L-dopa).

Degenerativa (distonia laringea en atrofia multisistema, degenera-
cién cortico-basal, asociadas a enfermedad de Parkinson).

Asociada a otros parkinsonismos o trastornos del movimiento
como corea o ataxia.

« Otras: hipoxia, traumatismo craneo-encefalico, alcalosis respira-
toria o metabdlica.

Tabla 2. Algoritmo de tratamiento de la distonia aguda con Biperideno.

Tratamiento

Leve Biperideno via oral 4-6 mg/dia durante 1-7 dias (para prevenir recurrencias).

Biperideno via intramuscular 5 mg o via endovenosa 1 ampolla de 5 mg en 4cc SF.
Moderado Efecto terapéutico en unos 20 minutos. Si no hay respuesta repetir cada 30 minutos
Severo hasta un méximo de 20 mg (4 aplicaciones).

+Se puede combinar con oral para prevenir recurrencias.

(Continda en pdgina siguiente)
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Tabla 3. Etiologias de Corea.

Genética Enfermedad de Huntington, Coreoacantocitosis, Mutaciones Cr9orf72...
« Ictus isquémico o hemorragico. Suele ser unilateral y contralateral a la lesién. Lo-
- L calizacion tipica nucleo subtaldmico, pero no exclusiva.
ascular

« Otras: Circulacion extracorpérea (sobre todo nifios), post-andxicas, paralisis ce-
rebral infantil.

« Corea de Sydenham: La causa mas frecuente de corea en nifios. Es una de las mani-
festaciones de la fiebre reumética u otras infecciones por Estreptococo tipo A.

« Enfermedad sistémica: Sindrome antifosfolipido (mds comun), LES, Behget, vas-
culitis IgA, poliarteritis nodosa, angitis del sistema nervioso central, enfermedad

Autoinmune celiaca o sarcoidosis.

« Corea paraneoplasica: Suele asociarse a anticuerpos CRMP5-antiCV2 en pacien-
tes con cancer de célula pequefia de pulmén o ADK, también a anti-Hu, anti-LG1,
anti-CASPR2 o anti-NMDA.

« Encefalitis autoinmune no paraneoplésica: AntilGLON5, antiLG1...

- « Hiperglicemia no cetésica (menos frecuente hipoglicemia), hipernatremia, hipo-
Metabélico/ L S AR . N .

. natremia, hipomagnesemia, hipocalcemia, déficit de B12, hipertiroidismo, hipo-
Endocrino L Lo S o
calcemia, insuficiencia renal, celiaquia, corea gravidica.

. « Infeccion por VIH (mas frecuente) o por infecciones oportunistas asociadas, me-

:)m‘:ecqosa / ningitis bacteriana, virica, TBC, meningitis aséptica, Lyme.
riones

« Prionopatias: Enfermedad de Creutzfeldt-Jakob.

2. « Estimulantes como cocaina, anfetaminas, heroina (deprivacién), consumo fre-
Toxicos

cuente de alcohol, monéxido de carbono, manganeso, metanol...

Farmacolégica

Discinesias tardias por bloqueadores dopaminérgicos, discinesias por levodopa,
inhibidores de la COMT, agonistas dopaminérgicos (sobre todo EP fluctuantes),
anticonceptivos orales, otros...

Estructural

« Neoplasias, traumatismo.

(Contintia en pdgina siguiente)
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Tabla 4. Clasificacion etiol6gica de las mioclonias.

Secundarias; encefalopatia andxica, alteraciones metabdlicas (uremia, hipoprotei-
nemia, hipernatremia, hipokaliemia, etc.) toxicos, farmacos (opiaceos, litio, antide-
presivos triciclicos, imipenem y cefuroxima), enfermedades neurodegenerativas,
Creutzfeldt-Jakob, infecciones, etc.

Sintomaticas

Epilépticas Crisis o sintoma dentro de un sindrome epiléptico.

Esenciales Primaria. Puede ser hereditaria o esporadica.

Fisioldgicas Del suefio, estrés, ejercicio, etc.

Psicégenas Incongruencias (variabilidad de amplitud, localizacién y frecuencia, etc.).

Tabla 5. Tratamiento de las mioclonias segtin su origen.

Tratamiento

Levetiracetam como primera linea 1000-3000 mg/dia en 2-3 dosis. En segun-
Corticales da linea clonazepam 1-3 mg/dia o Valproico 500-2000 mg/dia (o en combi-
nacion).

Valproico 500-2000 mg/dia. Si no se puede dar o no se tolera: Lamotrigina

Cortico-Subcorticales .
o Levetiracetam.

Clonazepam 1-3 mg/dia. Como 2° linea; Zonisamida 300-500 mg/dia. En las

Subcorticales . p . P ] - - o
mioclonias palatinas pueden ser Utiles las inyecciones de toxina botulinica.

Periféricas Toxina botulinica (espasmo hemifacial). Como 22 linea carbamazepina.

(Continda en pdgina siguiente)
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Figura 1. Clasificacién de las mioclonias seglin su origen.
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3. SINDROME NEUROLEPTICO MALIGNO

3.1Introduccién y fisiopatologia

La incidencia de casos de sindrome neuroléptico maligno (SNM) puede considerarse baja,
teniendo en cuenta la prevalencia en el consumo de neurolépticos. No obstante, el diagnds-
tico de este cuadro sigue siendo un reto, y su manejo es complejo, ya que desconocemos su
causa. Fisiopatolégicamente se caracteriza por la disminucién de funcién dopaminérgica a
nivel central, cominmente provocada por la retirada de tratamiento dopaminérgico o bien
consecuencia de la administracidn de antipsicéticos, como el haloperidol, o bloqueantes do-
paminérgicos, como la metoclopramida. Se trata de un efecto idiosincrasico de los bloquean-
tes dopaminérgicos, aunque existe relacién con la dosis.

3.2 Sintomatologia y evolucion

Los rasgos clinicos mas caracteristicos son la hipertermia y la rigidez, presentes en el 88 %y
86 % de los casos, respectivamente’. Por tanto, el diagndstico debe sospecharse en cualquier
paciente que desarrolle un cuadro de rigidez e hipertermia y que esté en tratamiento con
antagonistas dopaminérgicos o bien que haya suspendido recientemente el tratamiento con
agonistas dopaminérgicos. La temperatura puede llegar a ser tan elevada como 42 °C y la
rigidez es descrita como en “tubo de plomo”, ya que resiste el movimiento pasivo. Es también
muy frecuente la afectacion del estado mental, ya sea en forma de delirio, mutismo, catatonia
o agitacion?. Si bien es cierto que en estadios iniciales puede no estar presente, su ausencia
debe hacer pensar en un diagndstico alternativo.

Existen otros signos y sintomas que suelen acompafiar al sindrome, aunque no de manera
tan frecuente. Ocurre asi con la elevacion de enzimas musculares (aumento de la creatin-fos-
fo-quinasa, CPK), que esta presente en aproximadamente el 70 % de los casos publicados y
que indica la gravedad de la contraccién muscular involuntaria presente en el SNM. En algu-
nos criterios diagndsticos se especifica qué grado de elevacion debe considerarse como cri-
terio para el diagnéstico, sin embargo, la realidad es que la elevacién de CPK se debe utilizar
como dato para cuantificar la gravedad de la rigidez muscular y no como criterio diagndstico.

La activacién del sistema nervioso simpatico, con la consiguiente taquicardia, diaforesis o al-
teracion de la presion arterial con importante labilidad, son también signos clinicos presentes
en un 60 % - 40 % de los casos, respectivamente?.

En cuanto a datos de laboratorio, aunque se desconoce la causa, se cree que podria existir
cierto grado de inflamacién que se refleja en leucocitosis o incluso elevacién de reactantes
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de fase aguda, al menos durante la fase sintomética. Otro interesante dato de laboratorio que
puede estar presente en estos casos es el descenso en los niveles de hierro. Este descenso se
observa también en cuadros inflamatorios, asi como en estados hipodopaminérgicos, como
el sindrome de piernas inquietas, y se relaciona con el descenso en la actividad de los recep-
tores D2y alteraciones en niveles de dopamina en el estriado®.

El cuadro suele durar entre 7-14 dias y en cuanto a la progresion de los sintomas, se inicia
habitualmente con la afectacion del estado mental, seguido de la rigidez muscular, la inestabi-
lidad autonémicay finalmente la hipertermia“. La elevacién de la temperatura se debe tanto al
incremento del tono muscular, que genera calor, como a una activacion del sistema nervioso
simpatico, con la consiguiente elevacion de catecolaminas, epinefrina, norepinefrina y seroto-
nina, asi como una importante vasoconstricciéon que dificulta el descenso de la temperatura.

En términos de gravedad, se trata de un cuadro habitualmente leve-moderado, aunque pue-
de llegar a ser fatal y provocar mortalidad, por complicaciones derivadas como el fallo renal,
resultado de la rabdomiolisis, o la neumonia.

En relacién con los factores de riesgo para el desarrollo del cuadro, el uso concomitante de
inhibidores selectivos de la recaptacion de serotonina (ISRS), una practica habitual en com-
binacién con neurolépticos, aumenta el riesgo de desarrollo de SNM, ya que disminuye la
liberacién de dopaminay por tanto facilita el desarrollo del SNM®. Por otro lado, es importan-
te aclarar que el SNM puede aparecer tanto en pacientes que inician tratamiento con neuro-
lépticos, tras una dosis Unica inicial, como en personas que llevan afios en tratamiento con
antipsicoticos con dosis estables®.

3.3 Tratamiento

El tratamiento del SNM consiste en la correccién de la causa farmacolégica del mismo. En el
caso de que la causa sea la retirada de tratamiento dopaminérgico seria la administracion
de agonistas dopaminérgicos, no siendo clara la indicacién de administrar agonistas dopa-
minérgicos en los casos relacionados con la administracién de neurolépticos. Los farmacos
indicados serian bromocriptina, levodopa o amantadina, por su efecto dopaminérgico. Ade-
mas, el tratamiento incluye la disminucién de la actividad noradrenérgica. Con este fin esta
indicado el uso de benzodiacepinas, como primera linea de tratamiento, y se postula como
tratamiento de uso en unidad de intensivos la dexmedetomidina, por su efecto sedante y
simpaticolitico. En tercer lugar, estaria indicada la disminucién de la hiperactividad muscular,
para lo cual se recomienda el uso de relajantes musculares. Se ha postulado el uso de dantro-
leno, un relajante muscular de accién directa periférica, tal y como se indica en la hipertermia
maligna, aunque los resultados de las diferentes series son contradictorios?. No obstante, te-
niendo en cuenta la fisiopatologia del cuadro y la elevacion de reactantes de fase aguda que
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tiene lugar, parece adecuado el uso combinado de agonistas dopaminérgicos, dantroleno y
metilprednisolona, como anti-inflamatorio’. No hay ensayos que comparen el tratamiento
farmacolégico con la terapia electroconvulsiva, aunque la similitud del SNM con la catatonia
maligna, sugiere que puede ser una alternativa en pacientes no respondedores a la terapia
farmacoldgica.

Finalmente, es de suma importancia el manejo del tratamiento tras el SNM, ya que la mayoria
de los pacientes que estaban en tratamiento con neurolépticos necesitan mantener dicho tra-
tamiento a largo plazo. Aunque existe riesgo de recaida, se considera segura la reintroduccién
del tratamiento antipsicético una vez hayan pasado al menos 2 semanas desde la resolucién
del SNME.

3.4 Manejo terapéutico

Caso leve-moderado

Cese del tratamiento antidopaminérgico e inicio de lorazepam, ajustando dosis en funcién
de la gravedad de la taquicardia, la rigidez y la agitacion. Se recomiendan dosis de 1-2 mg
oral o intramuscular cada 4-6 horas de lorazepam o bien diazepam 10 mg intravenoso cada
8 horas. En los casos secundarios a la discontinuacién de tratamiento con agonistas dopa-
minérgicos, introduccidn de agonistas, bien el habitual, bromocriptina o amantadina a dosis
de 200-400 mg al dia.

En caso de progresiéon con empeoramiento

Se recomiendan medidas fisicas para el descenso de la hipertermia, asi como inicio de
bromocriptina a dosis de hasta 10 mg cada 6 horas, bien oral o bien a través de sonda naso-
gastrica. Se debe vigilar la aparicion de hipotensién, discinesias o alucinaciones, como efec-
tos adversos de la bromocriptina.

Casos graves con hipertermia y rigidez intensa

Administracion de relajantes musculares, en combinacion con sedantes, para controlar la ri-
gidezy la hipertermia.

Casos de hipertermia >40 °C y rigidez intensa

Considerar la administracion de dantroleno, intravenoso, a dosis de entre 3-5 mg/kg, cada 8 ho-
ras (maximo 10 mg/kg/dia). Si esta preservada la via oral, dosis de 100-400 mg/dia dividida en 4
veces al dia. Vigilar la aparicién de toxicidad hepatica, como efecto adverso del dantroleno.
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Tanto dantroleno como bromocriptina se deben mantener al menos durante 10 dias una vez
iniciados, para evitar una recaida.

3.5 Diagnéstico diferencial

En pacientes con un cuadro clinico caracterizado por hipertermia, rigidez muscular, ines-
tabilidad autonémica y alteracion del estado mental, se debe llevar a cabo un diagnéstico
diferencial con el sindrome serotoninérgico (SS). La causa subyacente en este caso sera el
uso de antidepresivos serotoninérgicos, no obstante, su combinacién con antipsicéticos ati-
picos es habitual.

Las diferencias radican en la instauracién, siendo rapidamente progresiva en el caso del SS,
que aparece de manera aguda tras la administracion de tratamiento serotoninérgico, ya sea
un inicio o una sobredosificacién, mientras que en el SNM los pacientes desarrollan los sinto-
mas a lo largo de dias. En segundo lugar, en el SNM el cuadro motor se caracteriza por rigidez
e hipocinesia, mientras que en el SS se trata de un cuadro hipercinético con afectacion predo-
minante de extremidades inferiores, que suele asociar clonias, ataxia e hiperreflexia. En caso
de dudas en el diagnéstico diferencial, se recomienda el uso de BZP como tratamiento, ya que
en el caso del SNM la administracién de neurolépticos empeoraria el cuadro y en el caso del
SS la administracién de bromocriptina podria empeorar el sindrome.

Se incluye en el diagnéstico diferencial el sindrome de parkinsonismo-hiperpirexia, también
llamado sindrome neuroléptico maligno-like, que tiene lugar en pacientes con enfermedad
de Parkinson, parkinsonismo o demencia por cuerpos de Lewy en los que se retira el trata-
miento dopaminérgico. Las manifestaciones clinicas son superponibles a las del SNM, predo-
minando un cuadro derigidez parkinsoniana e hipocinesia en el aspecto motor. Su tratamien-
to consiste en la reintroduccién del tratamiento dopaminérgico®.

Es necesario incluir en el diagndstico diferencial asi mismo los sindromes simpaticomimé-
ticos, anticolinérgicos, la hipertermia maligna o el tétanos. De igual modo, se incluyen en
el diagnéstico diferencial enfermedades sistémicas que cursan con fiebre, como la menin-
goencefalitis, ya sea infecciosa o inmunomediada, el sindrome de persona rigida o el estado
epiléptico no convulsivo. Otros cuadros que pueden cursar con elevacién de temperatura y
alteracion del estado mental son la sepsis y el hipertiroidismo, que se deben descartar.

-141-



MANUAL DE URGENCIAS NEUROLOGICAS DE LA SOCIEDAD ESPANOLA DE NEUROLOGIA

BIBLIOGRAFIA

1. LangFU, Lang S, Becker T, Jager M. Neuroleptic malignant syndrome or catatonia? Trying to solve the
catatonic dilemma. Vol. 232, Psychopharmacology. 2015.

2. Tormoehlen LM, Rusyniak DE. Neuroleptic malignant syndrome and serotonin syndrome. In: Handbook
of Clinical Neurology. 2018.

3. Patil B, Singh S, Subramanyam A, Kamath R. Low serum iron as a possible risk factor for neuroleptic
malignant syndrome. Int J Appl Basic Med Res. 2014;4(2).

4. Velamoor VR, Norman RMG, Caroff SN, Mann SC, Sullivan KA, Eduardo Antelo R. Progression of symp-
toms in neuroleptic malignant syndrome. J Nerv Ment Dis. 1994;182(3).

5. Stevens DL. Association between selective serotonin-reuptake inhibitors, second-generation antipsy-
chotics, and neuroleptic malignant syndrome. Vol. 42, Annals of Pharmacotherapy. 2008.

6. vanRensburgR, Decloedt EH. An Approach to the Pharmacotherapy of Neuroleptic Malignant Syndrome.
Psychopharmacol Bull. 2019;49(1).

7. Rosebush PI, Anglin RE, Richards C, Mazurek MF. Neuroleptic malignant syndrome and the acute phase
response. Vol. 28, Journal of Clinical Psychopharmacology. 2008.

8. Erro ME, Gaston |, Navarro MC. Los trastornos del movimiento en urgencias. An Sist Sanit Navar. 2008;31.

-142-



CAPITULO 4. URGENCIAS EN TRASTORNOS DEL MOVIMIENTO

4. URGENCIAS EN EL MANEJO DE PACIENTES CON TERAPIAS DE SEGUNDA LiNEA
EN LA ENFERMEDAD DE PARKINSON

Las terapias de segunda linea en la enfermedad de Parkinson son una opcidn terapéutica
eficaz para aquellos pacientes en los que el tratamiento farmacolégico por via oral o transdér-
mica ha resultado insuficiente para controlar los sintomas de la enfermedad.

En la actualidad disponemos de tres terapias de segunda linea, la estimulacién cerebral pro-
funda (ECP), la infusion subcutdnea continua de apomorfina y la infusién intraduodenal de
levodopa (Duodopa®).

Las tres terapias pueden presentar complicaciones relacionadas con la estimulacion dopami-
nérgica y pueden requerir tratamiento urgente. Las mas frecuentes son:

= Complicaciones motoras: estados rigidos acinéticos severos como el parkinsonismo
agudo o el sindrome parkinsonismo-hiperpirexia, o por el contrario estados hiperciné-
ticos como las discinesias agudas o la tormenta discinética (relacionada sobre todo con
ECP en la fase quirlrgica). En ambos casos hay que comprobar el correcto funciona-
miento del sistema, descartar patologia intercurrente o secundarismos farmacolégicos
y ajustar la programacién de la ECP o la dosis de farmaco en el caso de infusién de apo-
morfinay Duodopa

= Complicaciones no motoras: sintomas neuropsiquiatricos que incluyen psicosis, trastorno
del control de impulsos o sindrome confusional, como ocurre en ocasiones en el postope-
ratorio de la ECP. Conviene descartar la presencia de infecciones u otros trastornos con-
comitantes, ajustar la terapia suspendiendo aquellos farmacos que no sean esenciales y
puedan favorecer la aparicion de esta sintomatologia y si es preciso, asociar neurolépticos
como quetiapina o clozapina.

También pueden existir otras complicaciones especificas de cada terapia que se detallan a
continuacion.

4.1 Urgencias relacionadas con la perfusion intestinal de levodopa

El tratamiento con infusién intestinal de levodopa implica la colocacién de una sonda inter-
na a nivel duodenal a través de la realizacién de una gastrostomia endoscépica percuténea.
La mayoria de complicaciones urgentes tienen lugar en la primera semana tras el inicio del
tratamiento y guardan relacién con el procedimiento endoscépico. Las mas frecuentes son
el neumoperitoneo, hemorragia, peritonitis, ileo paralitico y neumonias por aspiraciéon que
deberan ser detectadas y tratadas de manera urgente para su resolucién.
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Otras complicaciones relacionadas con la sonda o el sistema de infusidn incluyen la obs-
truccién de la sonda interna por formacién de bucles, nudos u obstruccién intraluminal, su
migracion, la formacién de fitobezoar, la rotura de las conexiones o de la sonda, y el fallo de
la bomba de infusidn. En los casos en que se requiera interrumpir la infusion duodenal de
levodopa, debera reintroducirse el tratamiento sustitutivo por via oral.

Las complicaciones mas frecuentes relacionadas con el estoma son las infecciones periesto-
males que deben ser tratadas precozmente con antibioterapia empirica, habiendo realizado
previamente cultivo y antibiograma del exudado. Una vez identificado el gérmen responsable
se modificara el tratamiento antibidtico si fuera necesario. En estos casos, es necesario insistir
en la necesidad de una adecuada higiene y limpieza del mismo. Los granulomas periesto-
males sangran con facilidad lo que puede motivar su atencién en el servicio de urgencias; su
recidiva es frecuente por lo que deben tratarse con nitrato de plata.

El aumento de la biodisponibilidad de levodopa a través de la infusion duodenal puede oca-
sionar complicaciones motoras (fluctuacionesy discinesias) y neuropsiquiatricas (alucinacio-
nesy psicosis) que precisan el ajuste individualizado de la dosis de infusién.

Es importante informar al paciente y a su cuidador para que sepan diferenciar entre la pre-
sencia de complicaciones urgentes, como fiebre, vomitos o dolor abdominal que requieren
su atencién en el servicio de urgencias, de las complicaciones no urgentes, como el mal fun-
cionamiento de la bomba que puede ser abordado en consulta ambulatoria de neurologia.
Es recomendable darles instrucciones por escrito, para que conozcan la dosis equivalente
de levodopa oral que deben de tomar en el caso de que hubiese que suspender su infusién
duodenal. Del mismo modo es importante que sepan identificar la presencia de discinesias
incapacitantes que requieran la interrupcion transitoria de la infusién de levodopa, o por el
contrario, la aparicién de episodios OFF que puedan beneficiarse de una dosis extra.

De forma excepcional se han descrito casos de polineuropatia aguda axonal en pacientes con
perfusion intestinal de levodopa, en relacion con déficit de vitamina B12, que podria requerir
atencion urgente.

4.2 Urgencias relacionadas con la apomorfina subcutanea en perfusion continua

En general, entre los pacientes que siguen tratamiento con apomorfina subcutanea, los
efectos adversos descritos suelen ser leves y reversibles. Son pocos los que presentan
complicaciones graves susceptibles de una actuacién urgente. No obstante, se expondran
a continuacidn los aspectos mas relevantes que por frecuencia de asociaciéon deben tener-
se en cuenta, asi como su abordaje, aunque algunas de las estrategias de manejo no han
sido evaluadas formalmente.
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= Las alteraciones cutdneas son muy frecuentes, especialmente la aparicién de ndédulos.
Aparte de las recomendaciones basicas para su prevencién y tratamiento, es fundamental
mantener una higiene adecuada de la piel con el fin de evitar la formacién de abscesos en
el lugar de la inyeccion, o la formacién de tlceras necréticas que precisaran antibioterapia
de amplio espectro e incluso drenaje o desbridacién quirdrgica.

= Nauseas y vomitos: se recomienda la prevencién/tratamiento con domperidona (30-60
mg/dia). Debe iniciarse unos dias antes de comenzar con la terapia con apomorfinay man-
tenerse unas 3-6 semanas. Si aun asi no se controlan, podria ser necesaria la suspension
del tratamiento.

= Hipotension ortostatica (HO): se trata de un efecto secundario frecuente, que para evitar
su aparicién y disminuir el riesgo de sincope, se puede iniciar su administracion con el
paciente sentado o reclinado. También se recomienda una ingesta de sal adecuada (6-12
g/dia) y de liquidos (2-5 L/dia). Una vez que aparece la HO se puede iniciar tratamiento
con domperidona (30-60 mg/dia), fludrocortisona (0,1 mg/dia), midodrine (2,5-10 mg) e
incluso droxidopa (100-600 mg).

Trastornos conductuales: los trastornos del control de impulsos, el sindrome de disregulacién
dopaminérgica u otros sintomas neuropsiquiatricos pueden aparecer con cierta frecuencia. En
estos casos el manejo es similar al de otras complicaciones psiquiatricas. En los casos graves
podria ser necesario no sélo la disminucidn, sino la retirada del tratamiento con apomorfina.

= Sedacidn o somnolencia diurna excesiva: puede tratarse intentando disminuir la dosis
total de dopamina o con agentes que promuevan la vigilia como pitolisant o modafinilo.

Arritmias supraventriculares, ventriculares y fallo cardiaco: debe tenerse en cuenta en
pacientes que precisan dosis superiores a 6 mg, en aquellos que tienen antecedentes de
riesgo (torsade de pointes, bradicardia o alteraciones de los electrolitos), edad avanzada,
los tratados de forma concomitante con farmacos que alargan QT, y aquellos pacientes con
antecedentes de cirugia toracica o esofagectomia. En estos casos, se debe suspender el tra-
tamiento con apomorfina. El uso de antiarritmicos como la propafenona o la amiodarona
puede ser necesario.

= Sindrome hipereosinofilico: la suspension de la infusion consigue la completa resolucién
del cuadro. En otros casos, se precisa tratamiento con prednisona para el control de los
sintomas, mientras se buscan otras alternativas terapéuticas.

= Anemia hemolitica: si se demuestra positividad del test de Coombs y existe constancia de
anemia franca o anemizacién progresiva, se debe retirar el tratamiento con apomorfina y
proceder al ajuste del resto de medicaciéon dopaminérgica.
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= Habones: pueden ser de distribucién generalizada y aumentar su severidad a lo largo
del dia tras el inicio de la perfusién, desapareciendo con su retirada. Son debidos a
una reaccién histaminica y pueden precisar la reduccién de dosis de apomorfina y la
asociacion de cetirizina o maleato de dexclorfeniramina como tratamiento sintoma-
tico. Los protocolos de desensibilizacién y de induccién de tolerancia podrian ayudar
a evitar el cuadro.

4.3 Urgencias relacionadas con la estimulacion cerebral profunda

La terapia con ECP consiste en un sistema de neuroestimulacién implantable que modula una
red cerebral patolégica mediante una técnica guiada, no ablativa y reversible.

Las urgencias relacionadas con la ECP se pueden dividir en:
= Relacionadas con el procedimiento quirdrgico:
» Hemorragia (intraventricular, subdural, epidural, subaracnoidea, intracerebral): se reco-
mienda realizar un TC para confirmar el diagndstico. El tratamiento es similar al de las

hemorragias de otra etiologia.

» Alteracion conductual y trastornos cognitivos en el postoperatorio precoz, mas frecuen-
temente en la cirugia del nlcleo subtalamico.

» Intento de suicidio: no esta claramente establecido si la ECP aumenta el riesgo. Es impe-
riosa una valoracién neuropsicolégica y psiquidtrica preparatoria rigurosa para detectar
pacientes de riesgo.

» Embolismo aéreo: por la entrada de aire en el sistema venoso durante el procedimiento
quirdrgico.

» Otros: infarto agudo de miocardio, infarto venoso.
= Relacionadas con el hardware:
» Infeccion: puede ocurrir en cualquier momento despues de la cirugia, especialmente tras
reemplazos repetidos del neuroestimulador. Los abscesos intracerebrales son raros, pero
potencialmente devastadores si no se diagnostican a tiempo. El tratamiento se basa en

antibioterapia y retirada parcial o total del sistema si es preciso.

» Complicaciones de la piel: abrasiones, ulceraciones, necrosis aséptica o lesiones rela-
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cionadas con hardware no son infrecuentes, llegando incluso hasta el 25 % de los pa-
cientes intervenidos.

» Malfuncionamiento: la pérdida brusca de eficacia de la ECP puede ser debida a rotura de
alglin componente del sistema, fallo del generador o en la manipulacién del generador
por parte del paciente. Se recomienda realizar una medicién de impedancias y examinar
el sistema mediante imagen para descartar fracturas en el sistema.

» Migracion del electrodo: en caso de sospecha, esta indicado realizar una prueba de neu-
roimagen, probar el cambio de los contactos activos y revisién quirlrgica si fuera preciso.

» Mala localizacion del electrodo: si el beneficio terapéutico es menor de lo esperado o
hay efectos adversos se ha de realizar una prueba de neuroimagen postoperatoria para
verificar la localizacién del electrodo.

» Otras complicaciones raras: incluyen el desarrollo de lesiones estructurales alrededor
de los electrodos implantados, como quistes asépticos grandes, que se resuelven des-
pués de la extraccion del cable/electrodo y el edema perielectrodo no infeccioso que
puede producir desorientacién, inestabilidad en la marcha, dolor de cabeza, convulsio-
nes o confusién aguda.

Relacionadas con la estimulacion:

» Sintomas motores (discinesias, corea, balismo, trastorno de la marcha, disartria e hipo-
fonia) y sintomas no motores (parestesias, alteracién del comportamiento, problemas
cognitivos, sintomas pseudobulbares, depresién y mania). En ambos casos se ha de re-
programar la estimulacion y/o ajustar la medicacién.

» Apagado accidental del sistema: puede ocurrir en presencia de campos magnéticos po-
tentes. Si dispone de un controlador, el propio paciente podria encender la estimulacion.

» Rebote de sintomatologia preoperatoria: puede ocurrir al finalizar la bateria del gene-
rador. Se puede producir rebote de sintomas motores y no motores. Son muy importan-
tes las revisiones periddicas del generador, asi como su recambio previo a su completa
finalizacion.
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CAPITULO 5. ENFERMEDADES DESMIELINIZANTES

1. SINDROMES DESMIELINIZANTES AGUDOS

Las enfermedades desmielinizantes del sistema nervioso central (SNC) tienen un amplio es-
pectro de presentacién y ocupan un capitulo muy importante dentro de la patologia neuro-
légica en el adulto joven*2. En los Gltimos afios los episodios agudos de desmielinizacién del
SNC con una topografia concreta han sido denominados Sindromes desmielinizantes aislados
(SDA)**haciendo referencia a un primer episodio clinico de signos y sintomas sugestivos de un
proceso inflamatorio y desmielinizante en el SNC que puede representar el debut clinico de
enfermedades como la esclerosis multiple. Los sintomas del SDA deben durar por lo menos
24 horasy no estar acompafiados de fiebre, procesos infecciosos o encefalopatia. El SDA tiene
un curso aislado en el tiempo y el espacio, con un grado variable de incertidumbre en cuanto
a su evolucién hacia enfermedades crénicas como la esclerosis maltiple (EM), que constituye
la enfermedad desmielinizante mas frecuente y estudiada o la neuromielitis 6ptica (NMO).

Asi pues, es fundamental como parte del estudio inicial de los pacientes con SDA descartar
de forma razonable posibles diagnésticos alternativos, principalmente cuando las manifesta-
ciones clinicas y/o radiolégicas son atipicas. Estas enfermedades podemos dividirlas en tres
grandes categorias®:

= Otras enfermedades inflamatorias desmielinizantes idiopaticas del SNC: encefalomie-
litis aguda diseminada (ADEM) aunque suele cursar con manifestaciones clinicas de en-
cefalopatia, caracteristica practicamente excluyente de los SDA “clasicos”, neuritis 6ptica
idiopatica, mielitis transversa idiopatica o espectro de la neuromielitis éptica (ENMO).

= Enfermedades inflamatorias sistémicas con manifestaciones en SNC: sarcoidosis, vas-
culitis primaria del SNC, lupus eritematoso sistémico (LES) o enfermedad de Behget.

= Enfermedades no inflamatorias del SNC: patologia vascular isquémica o hemorragica,
lesiones tumorales del SNC, manifestaciones neuroldgicas de enfermedades metabélicas
o infecciosas.

Se puede orientar con mayor certeza el diagnéstico de trabajo y excluir patologias infecciosas,
inflamatorias, metabdlicas, genéticas, tumorales, vasculares o autoinmunes (Tabla 1), depen-
diendo de las caracteristicas étnicas, etarias, comorbilidades y manifestaciones clinicas de
cada paciente®.

Desde un enfoque practico el aspecto fundamental en el manejo urgente de la patologia des-
mielinizante es el diagndstico diferencial de las entidades ante cuya primera manifestacion
clinica nos encontramos, como es el caso de la EM o la NMO, ya que las mismas tienen evolu-
cién y tratamientos diferentes. El tratamiento de todas estas patologias tiene un doble obje-
tivo, por un lado el manejo del brote agudo en si mismo (primer episodio desmielinizante) y
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por otro el tratamiento modificador de la historia natural de la enfermedad que subyace, de
este modo el manejo del SDA pasa en primer lugar por confirmarlo y diferenciarlo de manera
razonable de otras entidades autoinmune con tropismo sobre el SNC y que pueden presen-
tarse de manera muy similar y, en segundo lugar por intentar perfilar el patrén de la enfer-
medad subyacente, si bien el tratamiento del primer episodio agudo sera habitualmente el
mismo (corticosteroides) en todas ellas®.

El termino SDA también ha sido utilizado para clasificar a los pacientes de acuerdo con una
variedad de criterios®:

= SDA cldsico: Unico evento de sintomas y signos clinicos que indican una Unica lesion (enfer-
medad aislada en espacio y tiempo).

= Episodios recurrentes en una Unica localizacidn (enfermedad aislada en espacio, pero no
en tiempo).

= Unico evento clinico donde los sintomas y/o hallazgos en la exploracién neurolégica su-
gieren la presencia de dos o mas lesiones en localizaciones diferentes (aisladas en tiempo,
pero no en espacio).

La edad de presentacion del SDA es similar a la edad del diagnéstico de EM, con una media de
30 afios, la relacion mujer/hombre es 2-5/1y las manifestaciones atipicas en el SDA se consi-
deran banderas rojas determinantes en el diagndstico diferencial (Figura 1)°.

El sindrome clinico aislado se diferencia del sindrome radiolégico aislado (SRA) en que este
Gltimo se caracteriza por el hallazgo incidental de lesiones hiperintensas en secuencias T2 de
resonancia magnética sugestivas de un proceso desmielinizante en un paciente al que se le
realiz6 este tipo de estudio radiolégico con una indicacién diferente al estudio de una enfer-
medad desmielinizante’.

Manifestaciones clinicas frecuentes del SDA®.

= Neuritis éptica: es una de las presentaciones mas frecuentes del SDA. Se caracteriza por
ser dolorosa, unilateral y de instauracion subaguda. Suele cursar con visién borrosa, esco-
toma central, ocasionalmente fotopsias y/o defecto altitudinal. Habitualmente se resuel-
ve de manera espontanea dentro de las primeras cuatro semanas®. El compromiso de
la agudeza visual suele ser moderado y en pocas ocasiones grave, por lo que encontrar
pacientes que refieren solo percepcién de la luz es extremadamente raro y obliga a des-
cartar otras causas de compromiso del nervio éptico. Al examen de fondo de ojo se puede
encontrar un discreto edema de papila, pero por lo general es normal*!; también se puede
evidenciar un defecto pupilar aferente relativo (DPAR) y alteracién en la vision de colores.
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= Sindrome tronco encefalico/cerebeloso: los pacientes que debutan con este sindrome
tipicamente presentaran diplopia binoculary en la exploracién neurolégica se podra obje-
tivar una oftalmoparesia internuclear o una mononeuropatia aislada del lll, IV o VI nervio
craneal. Otras manifestaciones clinicas pueden ser ataxia, disartria, dismetria, vértigo y/o
sintomas sensitivos faciales.

= Sindrome medular: se presenta con sintomas de mielitis subaguda incompleta. Con fre-
cuencia los pacientes refieren disminucion de la fuerza o sensibilidad segmentaria y asimé-
trica, trastorno de esfinteres (mayor compromiso del esfinter urinario que del anal), banda
de hipoestesia o disestesia en térax o abdomen y signo de Lhermitte?2.

= Sindrome hemisférico cerebral: se puede manifestar como un trastorno motor y/o sensi-
tivo con afectacion de la cara y las extremidades, particularmente cuando hay compromiso
en el tracto corticoespinal y espinotaldmico. De manera poco frecuente puede cursar con
alteraciones cognitivas (34 % - 65 % de los pacientes), apraxias, convulsiones, afasia e in-
cluso heminegligencia.

En la practica clinica diaria nos podemos encontrar ante dos situaciones:

= Paciente con el diagnostico de una enfermedad desmielinizante de base (EM con mayor
frecuencia).
= Paciente donde no existe este antecedente patoldgico conocido.

Ante un paciente donde no se recoge el antecedente de enfermedad desmielinizante, el
primer episodio se tendra en cuenta ante sintomas que denoten disfuncidn estructural del
neuroeje muy mielinizado como los nervios épticos, la médula espinal, el tronco encefalico,
los hemisferios cerebrales, los peddnculos cerebelosos y el cerebelo. Estos sintomas son, por
orden de frecuencia: trastorno sensitivo (aproximadamente un 30 %), neuritis 6ptica (apro-
ximadamente un 25 %), debilidad en una o mas extremidades (aproximadamente un 20 %),
diplopia (aproximadamente un 15 %) y vértigo (aproximadamente un 5 %). Cualquiera de
estos sintomas en una persona joven debe hacer sospechar un SDA. La mayoria de estos sin-
tomas agudos son deficitarios, se instauran en minutos u horasy, frecuentemente, progresan
en los dias siguientes**'°. La relacién del primer episodio desmielinizante y el desarrollo ul-
terior de una EM es incierta. Diferenciar con toda seguridad si un sindrome sugestivo de un
primer episodio desmielinizante se debe a una EM, a una ADEM, o0 a una NMO puede resultar
imposible cuando nos enfrentamos al paciente por primera vez®'°. Para lograr lo anterior se
requieren una serie de exploraciones complementarias que debemos emplear y que pueden
demorarse dias o semanas. Existen algunos datos clinicos que nos pueden servir de ayuda a
la hora de tomar una decision urgente. La presencia de un estado confusional sugestivo de
encefalopatia con déficit focal neurolégico con antecedente de haber tenido, en los dias pre-
vios, una enfermedad febril de origen viral, deberia orientarnos hacia una ADEM. Pero entre
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la EMy la NMO, si la presentacién es en forma de mielitis con ausencia de sintomas visuales,
posiblemente no podremos diferenciarlas en un primer momento®*°.

A pesar de lo anterior, en los Servicios de Urgencias, no podemos perder tiempo, porque
el manejo terapéutico del primer episodio desmielinizante suele ser el mismo para todas
estas entidades, mediante el uso de metilprednisolona a razén de 1 g/dia, intravenosa,
durante cinco dias consecutivos**2 El tratamiento con corticoides solamente parece acor-
tar la duraciony la gravedad del primer episodio, teniendo poco efecto sobre las secuelas
finales y la evolucién natural de la enfermedad, independientemente de la topografia del
brote y la etiologia del mismo?.

En aquellos pacientes con sospecha diagnéstica de un primer episodio desmielinizante y sin
antecedentes de EM o NMO, lo méas recomendable seria confirmar el mismo. La realizacién
de una RM y una puncién lumbar deberia preceder, siempre que la gravedad sintomdtica lo
permita, alinicio del tratamiento esteroideo.El efecto de los corticoides es inmediato y a las 4
horas su administracion se puede producir una citopenia, a las 8 horas disminuye la permea-
bilidad de la barrera hematoencefélica, y a los 6 dias han caido las concentraciones de IgG en
suero y LCR lo que puede alterar la deteccidn de bandas oligoclonales®.

En resumen, cuando el diagndstico de la enfermedad no estd demostrado y se impone la reali-
zacion de estudios complementarios como RM y deteccién de bandas oligoclonales en el LCR,
es preferible, siempre que la condicién clinica del paciente lo permita, demorar el tratamiento
hasta haber realizado dichos estudios. No obstante, ante un sindrome grave o que pueda po-
ner en peligro la vida del enfermo, tratar con precocidad siempre es la opcién mas razonable.

Por lo tanto, podemos afirmar que el objetivo principal del tratamiento del primer episodio
desmielinizante es lograr una mejoria del paciente que le proporcione un bienestar. Si es pre-
ciso iniciar el tratamiento de manera precoz se debe hacer. Se debe valorar de manera muy
particular en cada caso, pero si no existe una urgencia real es preferible completar el estudio
diagnéstico y, en un segundo momento, comenzar dicho tratamiento, generalmente con un
corticoide como primera opcidn.

En el caso de pacientes con diagnéstico previo de EM o NMO, se considera que estamos ante
un nuevo brote cuando aparece un sintoma nuevo o hay empeoramiento de algln sintoma
residual, con una duracién mayor de 24 horas y menor de 30 dias, en ausencia de enferme-
dad febril concomitante u otra comorbilidad capaz de empeorar sintomas residuales®*. Los
sintomas paroxisticos que duran menos de 24 horas y suelen ser de caracter transitorio e irri-
tativo, como dolor, parestesia, fatiga o cansancio no deben considerarse brote. Si dentro de
los mismos 30 dias aparecen nuevos sintomas se consideran parte del mismo brote. Pasados
los 30 dias los sintomas que aparecen se consideran un nuevo brote. Aunque la gran mayoria
de los eventos clinicos son leves y cursan con una recuperacién completa sin necesidad de
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intervenciones farmacolégicas, algunos sintomas graves como la neuritis éptica con pérdida
importante de la agudeza visual, el sindrome del tronco encefalico, el compromiso motor, la
ataxia o el vértigo incapacitantes son susceptibles de manejo con altas dosis de corticoeste-
roides, habitualmente 1g diario de metilprednisolona intravenosa durante 5 dias*.
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TABLAS Y FIGURAS

Tabla 1. Diagnéstico diferencial del SDA.

Otras enfermedades inflamatorias desmielinizantes del SNC

Neuromielitis 6ptica (NMO)

Encefalomielitis aguda diseminada (ADEM)

Infecciosas

Enfermedad de Lyme, inmunodeficiencia adquirida humana (HIV), sifilis

Autoinmunes

Lupus eritematoso sistémico, enfermedad de Behcet, Sjogren

Metabélicas

Déficit de vitamina B12, déficit de cobre

Inflamatorias

Sarcoidosis / Inflamacién linfocitica crénica con realce perivascular pontino (CLIPPERS)

Anatémicas / estructurales

Lesiones compresivas

Fistula de LCR

Neoplasicas

Glioma

Linfoma

Genéticas

Leucodistrofias / enfermedades metabdlicas / CADASIL

Vasculares

Vasculitis del SNC, enfermedad de pequefio vaso

(Continda en pdgina siguiente)
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Figura 1. Manifestaciones tipicas (gris claro) y atipicas (gris oscuro) del sindrome clinico
aislado. Se muestran los sintomas de acuerdo con su distribucién topografica en el sistema

nervioso central (SNC).

Fosa posterior

Oftalmoplejia internuclear bilateral
Nistagmo multidireccional
Diplopia horizontal

Parélisis VI nervio craneal

Disartria paroxistica

Oscilopsia / Ataxia

Sintomas con distribuci6n en territorio
vasular

Neuralgia del trigémino
Debilidad bulbar u ocular
Paralisis vertical de la mirada
Paralisis Il nervio craneal

Nervio 6ptico

Neuritis éptica unilateral

Fondo de ojo normal o leve edema
macular

Dolor oculto moderado/severo
Defecto pupilar aferente
Alteracién en la percepcién del color

Neuritis 6ptica bilateral
Severo compromiso de agudeza visual

Fondo de ojo con hemorragias y/o
exudados

Fotofobia persistente
Neuro retinitis

Médula espinal

Mielitis transversa incompleta

Signo de Lhermitte (Inverso-Reverso)
Debilidad asimétrica

Remisién espontanea

Mielitis transversa completa

Sindrome de Brown Sequard
Radiculopatia

Sindrome de cauda equina
Paraparesia espastica / ataxia sensitiva

Corteza cerebral

| Q
L4
Hemiparesia Encefalopatia
Sintomas hemisensitivos Convulsiones
Ceguera de origen cortical
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2. MANEJO DE LAS COMPLICACIONES AGUDAS DE LA ESCLEROSIS MULTIPLE

2.1 Manejo del brote

La complicacién aguda mas frecuente de la esclerosis multiple es el brote. Un brote puede de-
finirse como un episodio clinico con sintomas y hallazgos objetivos tipicos de la esclerosis mul-
tiple, que se desarrolla de forma aguda o subaguda, con una duracién de al menos 24 horas, y
en ausencia de fiebre o infeccion. Es importante distinguir el brote del pseudobrote que consiste
en el empeoramiento de sintomas neuroldgicos preexistentes debido a factores sistémicos. Los
principales factores desencadenantes de los pseudobrote son las infecciones (normalmente uri-
narias o del tracto respiratorio superior), el estrés y el aumento de la temperatura corporal. Con-
fundir un pseudobrote con un brote conduce a un tratamiento inadecuado con corticoides o a
cambios en el tratamiento de la esclerosis multiple, lo que puede ocasionar riesgos innecesarios.

Valoracion clinica

El diagndstico de un brote es fundamentalmente clinico. La gravedad del brote se basa en la
exploracién clinica y es recomendable utilizar la escala EDSS. Las recomendaciones para la
valoracién clinica de los pacientes con sospecha de brote se recogen en la tabla 1.

Tratamiento

El objetivo del tratamiento es acortar la duracién y gravedad del brote y acelerar su recupera-
cién, pero no previene las secuelas ni modifica el curso de la enfermedad.

Por lo tanto, se recomienda no tratar los brotes leves (aumento de la EDSS < 1 punto), en
particular los brotes sensitivos, a menos que tengan un impacto significativo en la calidad de
vida, y a menos que los beneficios potenciales del tratamiento superen los posibles efectos
adversos. El algoritmo terapéutico de manejo de un brote se presenta en la figura 1.

El tratamiento de primera linea son los corticoides utilizando metilprednisolona (MP) a dosis
altas. La MP se utiliza por via oral o por via intravenosa. En general, la via oral es mas conve-
niente para el paciente y evita el ingreso hospitalario o desplazarse al hospital de dia para el
tratamiento, aunque la utilizacién de MP por via oral no estd aprobada por la Agencia Europea
del Medicamento. Las dos pautas mas utilizadas de MP oral son 500 mg diarios durante 5 dias,
y 1000 mg diarios durante 3 dias. La pauta de MP oral 500 mg diarios durante 5 dias es la reco-
mendada en las guias britanicas NICE (National Institute for Health and Care Excellence).

La MP intravenosa se utiliza habitualmente a dosis de 1000 mg diarios durante 3 dias. La ad-
ministracion de MP intravenosa puede realizarse también en el hospital de dia o con la unidad
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de hospitalizacién a domicilio. Hay algunas circunstancias en las que es preferible la utiliza-
cion de la MP por via intravenosa:

» Preferencia del paciente o médico.

» Falta de tolerancia o eficacia de MP oral.

» Necesidad de hospitalizaciéon por gravedad del brote o enfermedades concomitantes
que lo requieran: p.ej. diabetes melllitus.

No hay evidencia de la eficacia de una pauta descendente de prednisona oral tras la pauta de
MP a dosis altas. Debemos informar a los pacientes de que es previsible apreciar mejoria en
un plazo de 1-2 semanas. Es necesario también informar al paciente de los posibles efectos
adversos de los corticoides (Tablas 2 y 3). Es conveniente utilizar las siguientes medidas para
minimizar los posibles efectos de los corticoides:

= Dieta: se recomienda una dieta baja en dulces concentrados (azlcar, bebidas azucaradas,

pasteles, helados), baja en sal y con alimentos ricos en potasio (platano o naranja).

Molestias gastrointestinales: habitualmente se utiliza de manera preventiva omeprazol o

ranitidina, aunque no esta demostrada su utilidad.

= Ansiedad e insomnio: se recomienda la utilizaciéon de farmacos como el lorazepam en do-
sisde 1 mg.

= Tension arterial: en pacientes con antecedentes de hipertensidn arterial se recomienda
vigilar la tension arterial.

Respuesta inadecuada a MP

En caso de respuesta inadecuada a un segundo ciclo de MP o en caso de que el empeora-
miento del EDSS sea = 3 puntos, debe plantearse el uso de plasmaféresis. La plasmaféresis se
utiliza habitualmente a dias alternos hasta completar 5-6 sesiones.

En caso de falta de respuesta a plasmaféresis, las principales opciones terapéuticas son: ritu-
ximab, natalizumab y ciclofosfamida.

2.2 Complicaciones neuroldgicas infecciosas y no infecciosas de los tratamientos

Los tratamientos utilizados para la esclerosis mdltiple se asocian a diferentes complicacio-
nes neuroldgicas que pueden ser infecciosas y no infecciosas. El perfil de riesgo es diferente
seglin el tratamiento utilizado. Las principales complicaciones se recogen en la tabla 4. El
diagnéstico y manejo de cada una de estas complicaciones se valoran en los apartados co-
rrespondientes de este manual.
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TABLAS Y FIGURAS

Tabla 1. Valoracion clinica ante la sospecha de un brote.

« Fechade inicio

« Topografia

« EDSS

« Revision telefénica o presencial a las 2 semanas
« Visita de seguimiento a los 6 meses

Opcional
« SDMT
* OHPT
o T25FW

Tabla 2. Efectos adversos mas frecuentes de los corticoides.

« Sabor metalico

« Ansiedad e insomnio

« Aumento del apetito

« Edemas

« Calambres musculares

« Dolor de cabeza

« Molestias gastrointestinales
« Enrojecimiento facial

« Acné

« Palpitaciones

Tabla 3. Efectos adversos graves de los corticoides.

« Trastornos psiquiatricos: psicosis, episodios maniacos, depresion.
« Infecciones: infeccion urinaria, sepsis, herpes.

« Vacunas: Debe evitarse el uso de vacunas con virus vivos/atenuados 8 semanas antes o después del
uso de corticoides.

(Contindia en pdgina siguiente)
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Figura 1. Algoritmo terapéutico del brote de esclerosis mdltiple.
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3. MIELOPATIAS AGUDAS NO TRAUMATICAS

3.1 Conceptos

= Mielopatia: cualquier condicién patoldgica que afecta la Medula espinal (ME) y produce
una pérdida de funcién parcial o total. Representan un grupo variado de etiologias®2.

= No Traumaticas: excluyen las causas traumaticas son las que son patologia neuroquirdrgica.

= Agudas: cuadro dramatico, es una “emergencia” neuroldgicay necesita RM urgente para
descartar la naturaleza compresiva, orientar su etiologiay para aplicar el tratamiento es-
pecifico. La presentacion clinica no debe durar mas de cuatro semanas*2.

= Mielitis transversa (MT): afectacion inflamatoria de la ME aguda o subaguda (4 horas
a 21 dias) con afectacién del sistema motor, sensitivo y autonémico a la altura de la in-
flamacidon medular. Su incidencia se estima de 1-8 casos por millén de personas/afio, con
dos agrupamientos de edad: 10-19 y de 30-39 afios®.

3.2 Sintomas

La historia clinica detallada y Los sintomas clinicos nos van a orientar sobre la naturaleza,
nively extension de la lesion (Tabla 1). La incidencia de esta patologia es baja. Estos sintomas
pueden varian a lo largo de la enfermedad.

= Dolor de espalda: nos indica la altura de la lesidn, irradiado a hombros o miembros infe-
riores (MMI1), puede asociar dolor abdominal y vémitos; es habitual al inicio del cuadro
clinico. Las lesiones intramedulares son indoloras.

Debilidad o plejia: Tetra o para, con alteracién de la marcha, al inicio de los sintomas.

Alteraciones sensitivas: S. térmica, dolorosa, vibratoria y posicional en “banda transversal”
marcando la altura de la lesion, con disminucion distal de la sensibilidad. La naturaleza de
las alteraciones sensitivas nos indica la estructura lesionada: disestesias y parestesias de tipo
“hormigueo” y “pinchazos”: las raices dorsales o en los cordones posteriores medulares.

Alodinia: lesidn en los cordones posteriores. La sensacion de calor o frio “interno”: hacen
referencia a lesiones en las astas dorsales medulares o haces espino-talamicos. Alteracién
en el control esfinteriano se manifiesta con retencion urinaria o incontinencia (vesical),
estrefiimiento o disfuncién sexual.
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= Sintomas autonémicos: anhidrosis o hiperhidrosis, cambios tréficos cutaneos (piel del-
gada y brillante), distensién abdominal, disregulacién de la temperatura corporal, varia-
ciones de la TA e inestabilidad vasomotora que produce edema de los miembros inferiores.

= “Shock” espinal: arreflexia, paralisis flaccida, pérdida de la sensacion por debajo del nivel
de la lesion. Pardlisis atonica de la vejiga y del intestino. Dura unas 12 semanas, tras la cual
aparece espasticidad. Este cuadro puede ser confundido con Sindrome de Guillain-Barre
sobre todo al inicio*”.

Los sintomas presentes las semanas previas nos orientan sobre la etiologia de los mismos.
Fiebre, Rash, adenopatias, meningismo, lesiones genitales de repeticion, radiculopatia por
zoster, residencia en area parasitaria endémica, artritis inflamatorias, livedo reticularis, fené-
meno de Raynaud, fotosensibilidad, eritema nodoso, xerostomia, serosistis, anemia, leuco-
penia, trombocitopenia, vacunacion, etc., pueden sugerir situaciones sistémicas o cuadros
infecciosos, o reacciones inmunomediada®*.

3.3 Algoritmo diagndstico (Figura 1)

La RX de columna nos puede orientar en caso de fractura aplastamiento o desplazamientos
vertebrales no traumaticos. Sin embargo, la resonancia magnética nuclear (RM) urgente es
crucial en el diagnéstico.

RM: necesitamos secuencias en T2 (lesiones tumorales), en T1 (hematomas extramedulares,
fragmentos de disco, hueso, etc.), con Gadolinio y STIR (short Tl inversion recovery). Cortes
sagitales: lesiones medulares longitudinalmente extensas (LMLE) (extensién > de 3 segmen-
tos vertebrales). Cortes axiales para identificar MT completas o parciales®*.

Si no se dispone de estudio de RM urgente; se puede utilizar una tomografia computarizada
(TC) de contraste soluble o la realizacién de mielografia®.

Una vez descartadas las causas compresivas, realizamos puncion lumbar (PL) para valorar
inflamacién. La PL se debe realizar con medidas asépticas y extraer el contenido de liquido
suficiente para un estudio detallado (se recomiendan unos 10-14cc)® (Tabla 2).

Si el liquido cefalorraquideo (LCR) no es inflamatorio, estudiaremos causas vasculares (infar-
tos y malformaciones), neoplasias, toxicas, metabélicas o radioterapicas. Si el LCR es infla-
matorio mostrard datos de pleocitosisy proteinorraquia.

El estudio actual de procesos infecciosos con técnicas de reaccion en cadena de la polimerasa
(PCR) nos permite la exclusiéon de multiples agentes etioldgicos (virus, bacterias, hongos y
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parasitos) en unas horas “panel de encefalitis/meningitis”. Este estudio se puede completar
con estudios serolégicos de Inmunoglobulinas (Ig) G e IgM y cultivos del LCR. Solo el 12 % de
las mielitis se deben a causas infecciosas. Elinmunotipado realizado por citémetro de flujo,
de las células del LCR nos puede aportar datos sobre estirpe oncoldgica o inflamatoria!.

Otros andlisis como el indice de IgG “indice de link” (nos aporta informacién de sintesis in-
tratecal si es >0,7 de forma rapida), bandas oligoclonales (BOC) IgG e IgM; anticuerpos AQP4
y AMOG, antigangliésidos IgM e IgG y onconeuronales completan el estudio etiolégico, si bien
su resultado demorara algunas semanas y precisan de la extraccién de suero acompafiante
para demostrar la sintesis intratecal (Tabla 2).

3.4 Diagnostico diferencial de las mielopatias agudas (MA) (Tabla 3)

= Mielopatias compresivas: condicionan una situacion funcionalirreversible en el individuo
sino se actla rapidamente (Tabla 4).

= Mielopatias vasculares: requieren de la intervencién de equipo de ictus.

= Otras causas no inflamatorias: Tumores medulares, metabolopatias, mielopatia paraneo-
plasica o postradiacion se pueden abordar en dias sucesivos, precisando en ocasiones de
otras pruebas complementarias.

= MA Inflamatorias “Mielitis”: Son el grupo mas frecuente y requieren de una investigacién
detallada para filiar su etiologia y el tratamiento adecuado.

» Mielopatias infecciosas y postinfecciosas: Se incluyen tanto a las mielitis ocasionadas
por un agente identificado en los estudios de LCR (serologias y PCR), como a la reaccion
inmunoldgica ocasionada por dicho agente o su vacunaZ El cuadro clinico se desarrolla a
partir de los 21 dias. Sintomas constitucionales y fiebre acompafian a cuadros de paralisis
flacida (polio virus, enterovirus D68 y virus del Nilo Occidental) por mielitis transversa o
compresion de abscesos epidurales o radiculomielitis (VWZ, VEB, CMV y E. Lyme)** (Figura 2).

» Mielitis causada por un mecanismo desmielinizante inflamatorio inmune (Tabla 5).

Esclerosis multiple (EM): Es la patologia mas frecuente?’ (Tabla 3y 5, figura 3).

Espectro de Neuromielitis 6ptica “NMOSD”: Es una enfermedad autoinmune con un
anticuerpo frente a acuaporina-4 (AQP4), canal de agua de que se encuentra en los atro-
citos y afecta nervios dpticos y la médula espinal. Es una astrocitopatia infrecuente, de
0.7-1/100,000 personas? (Figura 3).
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“MOGAD”: Es una enfermedad asociada al Ac-Anti- Glicoproteina de mielina producida
por el oligodendrocito. Es una oligodendropatia?®*° (Figura 3).

Encefalomielitis aguda diseminada “ADEM”: es una patologia inmunomediada que afec-
ta a jovenes, de curso generalmente monofasico, desencadenada por un cuadro infeccioso o
postvacunal. La afectaciéon medular se observa en un 24 % de los pacientes?, implica lesiones
LMLE, con realce GD de manera variable, expansiva. toracica. Presenta pleocitosis y rara vez
BOC Ig positivas*>1°. Puede dejar secuelas motoras hasta en el 10 % de los casos® (Figura 3).

» Mielitis de causa autoinmune o por vasculitis: el mecanismo implicado en las lesiones es
vasculitis de pequefio vaso o trombosis de pequefias arterias. El sistema nervioso central y
periférico puede estar afectado, pudiendo ser el primer sintoma de la enfermedad*. Pueden
presentar Ac AQP4 positivos hasta en el 50 % de los casos, en estas circunstancias formarian
parte del espectro NMO2 Previa a la aparicion de mielitis, se objetivan fenémenos sistémi-
cos como fiebre, adenopatias, artralgias y malestar general? (Tabla 6).

» MTidiopatica: El grupo de trabajo del Consorcio de MT de la Academia Americana de Neuro-
logia® defini6 los criterios diagndsticos: Progresion de los sintomas desde 4 horas a 21 dias.
Disfuncién motora, sensitiva y autonémica atribuible a la ME. Signos y sintomas bilaterales.
Nivel sensitivo. LCR con pleocitosis o un indice elevado de IgG o refuerzo con gadolinio, y
exclusion de una causa compresiva por neuroimagen y de otras etiologias.

3.5 Tratamiento

La MA es emergencia neuroldgica que precisa una atencién inmediata pues el dafio medular pue-
de serirreversible si no se aborda pronto. Lo primero es descartar causas compresivas: tumores,
hematomas, abscesos o una malformacion arteriovenosa. En este caso, se debera contactar con
el equipo neuroquirdrgico, para practicar laminectomias descompresivas!. El tratamiento con-
junto con corticoides también puede ser (til, sobre todo en las causas tumorales.

Cuando se identifica una etiologia infecciosa se iniciara terapia antibidtica de amplio espectro
para cubrir la gran mayoria de gérmenes, y terapia especifica en cuanto se disponga de resul-
tados etiologicos*2.

En los casos de mielopatia inflamatoria e incluso en las compresiones agudas (hematoma, tumor
o isquemia medular) se iniciara tratamiento con metilprednisolona IV a dosis de 30 mg/Kg/dia
de 3 a5dias lo antes posible con el fin de detener el proceso inflamatorio*®.

Algunos casos inmunoldgicos o resistentes a corticoides precisan de la realizacién de plasmafé-
resis (5-7 sesiones a dias alternos)*.
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Los casos de metdstasis con compresion y dolor por aplastamiento vertebral se benefician de
radioterapia’.

Si el paciente presenta compromiso respiratorio o inestabilidad hemodinamica (lesiones cer-
vicales altas o bulbares) deberd ingresar en una unidad de criticos.

En algunos casos se precisa tratamiento sintomatico para el dolor, paroxismos, sintomas es-
finterianos, estado emocional, espasticidad, etc.!. El tratamiento neurorehabilitador debe
ser precoz para minimizar las secuelas®.

3.6 Pronéstico

Cuanto antes se realice el diagnostico y se inicie el tratamiento especifico, menores secuelas
tendra, sin embargo, 2/3 de los pacientes tendran graves repercusiones en el futuro®. En los
casos recurrentes se debera valorar iniciar tratamiento modificador de la enfermedad lo an-
tes posible’.
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TABLAS Y FIGURAS

Tabla 1. Clasificacion topografica de las mielopatias.

Sindrome completo

Abarca la totalidad de la superficie medular en el plano transversal. Pa-
ralisis, pérdida sensitiva y afectacién autonémica por debajo del nivel de
la lesion. Etiologia: viral o traumatica.

Sindrome hemimedular
(Sindrome de
Brown-Sequard)

Abarca la mitad de la medula en el plano transversal. Paresia/paralisis
y afectacién de la sensibilidad profunda (cordén posterior) ipsilateral.
Pérdida de la sensibilidad al dolor y a la temperatura contralateral. Etio-
logia: procesos compresivos y en la esclerosis multiple (EM).

Paresia/paralisis bilateral, idependiendo de la altura de la afectacion
medular (cervical: miembros superiores, lumbar: miembros inferiores) .

:Ir::tej:?on:e del'cordon Pérdida de la sensibilidad al dolor y temperatura por debajo del nivel de
la lesion. Se conserva la sensibilidad dependiente de la columna dorsal.
Etiologia: oclusién de la arteria espinal anterior. Poliomielitis.
Pérdida disociada de la sensibilidad con afectacion de la sensibilidad
o termoalgésica en forma de chal y con debilidad por afectacién del haz
Sindrome central A - ) - NP s
piramidal por debajo del nivel de la lesién. Etiologia: Siringomielia y
neuromielitis 6ptica (NMO).
Sindrome cordonal Pérdida bilateral de la sensibilidad vibratoria y propioceptiva. Etiologia:
posterior déficit de cobre y de vitamina B12.

Lesiones Focales

Producen una disfuncién de la ME en un determinado nivel (lesiones
compresivas).

Lesiones multifocales

Encefalomielitis aguda diseminada, carcinomatosis meningea.

Lesiones difusas

Se extienden en mdltiples niveles medulares (EM, NMO, Sjogren, LES,)

Lesiones de tractos
especificos

ME con afectacidn sistémica (tabes dorsal, degeneracién combinada su-
baguda de la ME por déficit de vitamina B12).

(Continda en pdgina siguiente)
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Tabla 2. PL cantidad necesaria para determinaciones en estudio de MA.

Cantidad Prueba

1.5ccLCR Hematies, leucocitos (% Linfos, PMN, )Glucosa, proteinas, ADAy acido lactico
lccLCR Cultivoy Gram

1.5ccLCR PCR Panel meningitis/encefalitis

1.5ccLCR Serologias

1-1.5ccLCR Citologfa

1.5cc LCR Inmunotipado de Linfocitos Ty B

L5 ccLCR+4 cc BOC Ig G, cadenas Ligeras, I. Link

sangre/suero

L5ccLCR+4cc | ) Aopay ACAMOG

sangre/suero

1.5ccLCR Ac Onconeuronales y Ac antigangliésidos IgG e IgM
1.5ccLCR Panel encefalitis Autoinmunes

1.5ccLCR+4cc

Reserva para otros estudios/determinaciones BIOBANCO
sangre/suero

Tabla 3. Clasificacion de las mielopatias.

Mielopatias agudas no inflamatorias

Compresivas: Vasculares:
« Abscesos espinales « Infarto medular
« Hematoma epidural « Malformaciones vasculares espinales

« Tumores extradurales

Tumores medulares Metabélicas

Paraneoplasicas Postradiacion

Mielopatias agudas inflamatorias “mielitis”

Mielopatias infecciosas: entorvirus, HZ, arbovirus, HTLV, HIV, Polio. Thc, Lyme, criptococus,
histoplasma, neurocistocercosis, esquistosomiasis.

M postinfecciosas: VEB, CMV, VHB, VZ, enterovirus y rinovirus y M Potsvacunal: VHB, sarampion,
rubéola, parotiditis, difteria, tetanos, SARS Co V2. Debutan a los 21 dias después de haberse
producido el cuadro infeccioso (mecanismo inmunomediado).

(Continda en pdgina siguiente)
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(Continuacién Tabla 3)

Mielitis causada por un mecanismo
desmielinizante inflamatorio inmune

« Neuromielitis 6ptica (NMOSD)

« MOGAD

« Esclerosis multiple (EM)

« Encefalomielitis aguda diseminada (EAD)

Mielitis de causa autoinmune o por vasculitis

« Lupus eritematoso diseminado
« Enfermedad de Behget

« Sindrome de Sjogren

« Sarcoidosis

Mielitis transversa idiopatica.

Transverse Myelitis Consortium Working Group
(TMCWG). Proposed diagnostic criteria and nosology of

acute transverse Mielitis. Neurology 59(4):499-505, 2002.

Mimic.
« Paraneoplasicas
« Postradioterapia

Tabla 4. Causas compresivas tumorales.

Tumores extradurales

Primarios raquideos malignos

Mieloma multiple, Linfoma, Sarcoma osteogénico, Cordoma,
Condrosarcoma, Sarcoma de Edwing

Primarios raquideos benignos

Osteoma osteoide, Hemangioma

Metastasis

Neoplasia bronquial, de mama, préstata, tiroides y rifién

Tumores intradurales

Extramedulares

Meningioma, Neurofibroma / neurinoma, Hemangioblastoma
/ hemangiopericitoma

Intramedulares

Ependimoma, Astrocitoma,
Colesteatoma,Hemangioblastoma, Metastasis

(Contindia en pdgina siguiente)
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Tabla 5. Mielitis desmielinizante inflamatorio inmune.

MOGAD

AQP4+ NMO SD

Caracteristicas

Sintomas sensoriales,

Transversal: motora,

Transversal: motora

clinicas signo de Lhermitte sensorial, esfinter +++ | +++, sensorial, esfinter
Bilateral
Prédromos Infeccién Viral previa | Prurito previo o

+Ht sindrome del drea
postrema
Localizaciéon Cervical + toracica Toracica-lumbar-cono | Cervical +++

medular

Severidad clinica al
inicio

Suave en el nadir

Grave al nadir

Muy grave al nadir

Recuperacion clinica

Recuperacion leve a
buena

Discapacidad
esfinteriana.
Recuperacion leve a
buena

Pobre recuperacion.
Déficit motor.

Dolory sintomas
sensitivos paroxisticos
+++

RM Medular alinicio

« Lesién corta, <3
segmentos

« Mielitis transversa
parcial-ovoide-

« LMLE o lineal/mielitis
tipo 40 %

« Mielitis transversa
aguda, multifocal

« Hinchamiento LMLE.
Melitis transversa
aguda -localizacién
central-lesion

periférica-dorsal conformadeH Tumefacta
multifocal « T1 hipointenso « 15 % lesiones cortas
+ T1 hipointenso raro. posible (debut)
« T1 hipotension
frecuente
Realce de gadolinio Frecuente. Mal No frecuente. Frecuente. Mal

definida

inespecifico

definida. “Bright
spotty Lesion”

Recuperacién de RM
Medular

Atrofia focal crénica
de lesion T2

Resolucion de la lesidn
sin atrofia

Lesidn crénica T2
atrofia extendida,
cavitacion

Caracteristicas de la
RM del cerebro

Lesiones de sustancia
blanca Criterios
MAGNIMS.

Normal o no especifico

Normal o extension del
tronco. Area postrema,
diencefalo, hipotalamo
(Preiventriculares)

Caracteristicas del
LCR.

Pleocitosis leve, BOC
presente (90 %)

Pleocitosis de leve a
elevada, BOC ausente

Pleocitosis leve a
elevada neutréfilos,
BOC variable
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Tabla 6. Mielitis de causa autoinmune o por vasculitis.

“LES” Lupus Mielitis de comienzo bruco, hiperagudo. Severo: paralisis flacida, retencién uri-
eritematoso naria y fiebre.

diseminado ANAS positivos, Ac fosfolipidicos positivos: mecanismo de trombosis?
Enfermedad Enfermedad inflamatoria vascular multisistémica, cronica, de origen desconoci-
de Behget do. Alta incidencia en el drea mediterrdnea y el medio oriente. Debuta a los 30-

50 afios, predominio en varones. Las manifestaciones neurolégicas son raras y
la afectacion medular muy infrecuente. LMLE centromedular. “bagel” signo de
“rosquilla™.

Sindrome de

Enfermedad autoinmune sistémica que afecta a las glandulas exocrinas (saliva-

Sjogren les y lagrimales). Sequedad de las mucosast. La afectacién medular es frecuente,
LMLE cervical. Anti SS-A o anti SS-B, ANA y factor reumatoideo IgM suelen ser
positivos®.

Sarcoidosis Enfermedad granulomatosa de etiologia desconocida. Frecuente en mujeres.

Afectacién medular 5-45 %. LMLE centripeta y realce leptomeningeo que perdura
>2 meses. Adenopatias bilaterales hiliares (75 %). El LCR muestra hiploglucorra-
quia (10 %) con morada pleocitosis. Pet-scan: hipermetabolismo espinal?.

(Contindia en pdgina siguiente)
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Figura 1. Algoritmo diagndstico de Mielopatia Aguda No Traumatica.

Sospecha de Mielopatia

medular.
T2: tumores.

hueso.
Gd; STIR.

RMN axial: canal

T1: hematoma extra,
fragmentos disco,

\ 4

Historia clinica y Exploracion Rx columna

Descartar causa compresiva.
RM con gadolinio /TAC contraste soluble.

lateraly AP

Isquemia
Infecciosa

Autoinmune/
vasculitis

Desmielinizante

Compresiva.

Valoracién Neuroquirtrgica

urgente.

Hernia discal

Absceso

Neoplasia
Malformaciéon vascular

No Compresiva.

Demostrar inflamacién
medular.

Puncién Lumbar.

Pleocitosis, proteinorraquia,
BOC, PCR*

(Continda en pdgina siguiente)
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Figura 2. Mielopatias postinfecciosas y postvacunal.

« d'43 afos. LMLE cervical.
« Herpes cutaneo en MMSS.
(Dr. Orhun Kantarci, Mayo Clinic, Rochester, MN.)

s

P S e

Nl S e

¥

« &'37 afos. 2 lesiones quisticas:
intramedular y espacio subaracnoideo.
« Neurocisticercosis.

« 37 afios, parestesias en MMII,
nivel submamario.

« Alteracion termoalgésica con
nivel T3-T4.

+ Vacuna monovalente gripe A
(H1N1) 10 dias antes.

» Lesiéon ovoidea medular a nivel
C6-C7 hiperintensaen T2y STIR.

(Continda en pdgina siguiente)
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Figura 3. Mielitis agudas inmunomediadas.

« Varias lesiones cervicales.
« Transversas incompletas.
« EM.

» AQP4-IgG + T2 LMLE cervical,
tumefacta “bright spotty
lesion” NMOSD.

« AcAMOG Ig G+ T1-GD.

« Realce central y cauda
equina.

« MOGAD

« Vacunacion triple virica.

« §38 afos, multiples lesiones
T2y T1GD +TEy ME.

« BOCyAc AMOG - ADEM

(Continda en pdgina siguiente)
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Figura 4. Mielitis de causa autoinmune o por vasculitis.

+ @ Neurosjogren 70 afios.
+ Debut 60 afos nivel D8 y Paraparesia MMII.
« Rituximab.

» 2 Neurolupus 55 afios.

» Hidrocloroquinay
corticoides.

« Alteracion sensitiva D7.

« Lesiéon LMLE T2 D7-D11.

» 2 Neurosarcoidosis.

» Sagital T1-GD.

+ Realce leptomeningeo
LMLE cervical y cerebelo
con distribucién
centripeta (2).
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CAPITULO 6. NEUROONCOLOGIA

1. URGENCIAS NEUROLOGICAS EN LOS TUMORES DEL SISTEMA NERVIOSO CENTRAL

Los pacientes con tumores del sistema nervioso central (SNC) pueden presentar multiples
sintomas y/o signos relacionados tanto con la enfermedad neoplésica como con los trata-
mientos oncoldgicos que van a requerir una valoracién urgente por neurologia.

1.1 Cefalea

La cefalea es el sintoma mas comun, presente en hasta el 70 % de los pacientes con un tu-
mor cerebral durante el curso de la enfermedad®. Es la forma de presentacion especialmente
de tumores de rapido crecimiento o localizacidn infratentorial. Se manifiesta habitualmente
como una cefalea de caracteristicas tensionales, de intensidad leve al inicio, que se intensifica
en dias o semanas, que puede agravarse por cambios de posicién o maniobras de Valsalva, y
que habitualmente se acomparia de otros sintomas de aumento de la presién intracraneal y
déficits neuroldgicos focales. La cefalea aislada es infrecuente (<10 %)?, por lo que la presen-
cia de sintomas y/o focalidad asociada es clave en el diagnéstico diferencial. La hidrocefalia
obstructiva secundaria a un tumor cerebral a menudo se asocia con una presentacién mucho
mas rapida e intensa de la cefalea y vémitos sin nauseas previas®. El papiledema es infre-
cuente, descrito en menos del 8 % de los pacientes con glioma maligno en su presentacion,
y puede asociarse a oscurecimientos visuales transitorios o visién borrosa. La sensacién de
inestabilidad subjetiva no vertiginosa es un sintoma comun.

Debera considerarse la realizacion de una prueba de imagen ante la asociacion de sintomas/
signos de alarma: neoplasia conocida, focalidad neurolégica, cefalea atipica sin criterios de
cefalea primaria, primer episodio de cefalea en edad avanzada, o cambios de caracteristicas
respecto a cefaleas previas*.

El tratamiento de la cefalea en estos pacientes dependera de la causa subyacente. En caso
de cefalea secundaria a edema peritumoral, el tratamiento de eleccién son los esteroides
(ver abajo). Si es debido a una progresion de la enfermedad, ademas del tratamiento onco-
légico (intervencidn quirdrgica, quimioterapia, radioterapia) se debe iniciar un tratamiento
sintomatico escalonado (ver capitulo de cefaleas). En aquellos pacientes con hidrocefalia
obstructiva, debe valorarse la necesidad de colocacién de una derivacién ventriculo-perito-
neal urgente. En pacientes con hidrocefalia no obstructiva, habitualmente en contexto de una
carcinomatosis leptomeningea, la extraccién de LCR a través de puncién lumbar o reservorio
Omaya puede producir un alivio sintomético de la cefalea (Figuras 1y 2). En los pacientes
que hayan recibido tratamiento con quimioterapia intratecal, puede aparecer una cefalea se-
cundaria posterior asociada al aumento transitorio de la presién intracraneal y la reaccién
meningea asociada al tratamiento.
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1.2 Crisis epilépticas y status epiléptico

Las crisis epilépticas son una complicacion frecuente tanto en tumores cerebrales primarios
como metastasicos. Entre el 10-40 % de los casos debutan con este sintoma®, y son la segun-
da causa mas frecuente de una primera crisis en pacientes adultos®. La incidencia de crisis es
superior en tumores cerebrales primarios que en metéastasis cerebrales y son especialmente
prevalentes en los gliomas de bajo grado (Tabla 1)%. Ademas del tipo y el grado histolégico, la
localizacién del tumor condiciona la incidencia de crisis: los tumores de localizacién cortical en
ellébulo temporal, frontal o cerca de zonas elocuentes, tienen mayor riesgo de presentar crisis’.

En pacientes adultos sin un tumor conocido, una primera crisis no provocada justifica la rea-
lizacién de estudios de neuroimagen. La TC, idealmente con contraste, permite la identifica-
cién de algunos cambios agudos, como hemorragia manifiesta o empeoramiento del efecto
de masa intracraneal. Entre las causas de crisis en estos pacientes, deben considerarse otras
condiciones sistémicas o asociadas al tratamiento oncoldgico no relacionadas con lesiones
cerebrales focales.

El tratamiento de las crisis epilépticas en pacientes con tumores cerebrales es similar al
tratamiento en otro tipo de pacientes, pero teniendo en cuenta algunas particularidades.
La elecciéon de la terapia con farmacos antiepilépticos (FAEs) debe considerar la posible
interacciéon con los agentes quimioterapicos, la posibilidad de toxicidad hematolégica
asociada y el posible estado de desnutricion en estos pacientes, asi como de su mayor
susceptibilidad para presentar efectos secundarios cognitivos o conductuales. Respecto a
las interacciones medicamentosas, hay que tener en cuenta que la mayoria de los farma-
cos son metabolizados por el sistema oxidativo del microsoma hepatico citocromo P450
(CYP450). Los FAEs con mayor efecto inductor son carbamazepina, fenobarbital y fenitoi-
na. En cambio, FAEs con efecto inhibidor como el acido valproico pueden aumentar la
toxicidad hematolégica de la quimioterapia.

Aunque es posible que los nuevos FAEs presenten un perfil de seguridad mas favorable, no
han demostrado ser mas efectivos para prevenir las crisis en pacientes con tumores cerebra-
les. Estos pacientes son mas susceptibles a sufrir efectos secundarios en SNC como sedacioén,
alteraciones cognitivas y trastornos conductuales, incluso usando dosis menores. Eluso pro-
fildctico de FAEs en pacientes con tumores cerebrales no esta indicado, y existe evidencia
clase | para no recomendar profilaxis antiepiléptica en pacientes que no hayan presentado
crisis®. Respecto al uso perioperatorio, la aparicién de crisis tras la cirugia se asocia a un in-
cremento de la morbimortalidad postoperatoria debido a la posible hipoxia cerebral, acidosis
metabdlica, la alteracion del nivel de consciencia que dificulta la vigilancia del paciente pos-
quirurgico y el aumento del edema cerebral, asi como el incremento de la presion intracra-
neal®. Aunque no existe una evidencia sélida que provenga de un ensayo aleatorizado, en la
actualidad se recomienda valorar profilaxis antiepiléptica en pacientes que vayan a someter-
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se a una craniectomia, debiéndose retirar el farmaco entre 1 semana y 1 mes después de la
cirugia siempre que no haya presentado crisis.

En todo paciente con diagnéstico de neoplasia cerebral que haya sufrido una crisis epiléptica
se debe iniciar tratamiento con un FAESs® (Tabla 2). En los pacientes con tumores cerebrales se
prefieren FAEs sin interacciones farmacolégicas significativas y con minimos efectos secundarios
(Algoritmo 1)*. El levetiracetam esta recomendado para la monoterapia inicial debido a su efica-
cia, tolerabilidad y propiedades farmacocinéticas'. Tiene formulaciones orales e intravenosas
y puede iniciarse en dosis terapéuticas. Aunque es el fairmaco mas ampliamente utilizado, hay
que tener en cuenta que puede causar efectos secundarios neuropsiquiatricos como irritabili-
dad, agitacién y ansiedad, a tener en cuenta especialmente en pacientes con tumores cerebrales
de localizacién frontal. Aproximadamente el 50-70 % de los pacientes con crisis epilépticas de
origen neoplasico responden adecuadamente al tratamiento con monoterapia®’. En pacientes
con crisis recurrentes a pesar del tratamiento se debe, en primer lugar, escalar las dosis de leveti-
racetam y valorar si su concentracion sérica es la adecuada. En segundo lugar, en casos de crisis
refractarias, se debe afiadir al tratamiento con levetiracetam u otro farmaco antiepiléptico, con
adecuado perfil de seguridad como los anteriormente mencionados. Esimportante recordar que
en el control de las crisis va a ser clave la respuesta del tumor al tratamiento especifico, y en el
manejo inicial, especialmente en urgencias, pueden ser de ayuda los corticoides.

1.3 Edema peritumoral e hipertension intracraneal

El edema peritumoral es uno de los principales factores responsables de la sintomatologia
neuroldgica en los pacientes con tumores cerebrales. Su aparicién es mas frecuente en glio-
mas de alto grado y metastasis cerebrales, pero puede aparecer asociado a lesiones de menor
malignidad, como por ejemplo los meningiomas. La aparicién de edema peritumoral estara
frecuentemente relacionada con el crecimiento o la hemorragia del tumor.

Eledema tumoral perilesional es un edema vasogénico que se produce por la disfuncién de la
barrera hematoencefalica (BHE), secundaria a la pérdida de los astrocitos normales, neofor-
macioén de vasos sanguineos alterados y liberacién por parte del tumor de sustancias como el
factor de crecimiento endotelial vascular (VEGF)®*2, provocando un aumento de la permeabi-
lidad vascular, con la extravasacion de plasmay proteinas al tejido circundante. Este se distri-
buye por la sustancia blanca de forma predominante, dada su menor resistencia mecanica al
paso de los fluidos. Este edema genera un efecto de masa que da como resultado el aumento
de la presion intracraneal (PIC), compromiso del aporte sanguineo local, desplazamiento del
tejido cerebral y, en Ultima instancia, herniacion cerebral (Tabla 3).

El aumento de la PIC se manifiesta como cefalea opresiva, continua, de elevada intensidad,
asociando vémitos con o sin nauseas, y pérdida de vision. Tipicamente matutina, tiene un
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componente postural, con aumento de la intensidad en declbito y generalmente mala res-
puesta al tratamiento sintomatico. Puede asociar alteracion del nivel de consciencia en grado
variable En la exploracién neurolégica podremos identificar papiledema en algunos pacien-
tes. La presencia de déficits focales depende de la ubicacién del tumor y el edema peritumo-
ral circundante, produciendo en ocasiones sindromes clinicos particulares por herniacion ce-
rebral (Tabla 3). El registro de los signos vitales puede permitir la identificacion de las sefiales
de alarma y signos de herniacién inminente, como patrones respiratorios anormales (Chey-
ne-Stokes, hiperventilacién neurégena central, respiracién de Biot), reflejos respiratorios re-
petitivos (suspiros, bostezos, hipo) y la triada de Cushing, con bradicardia, HTA y cambios en
el patrén respiratorio®.

El tratamiento de eleccidn en el edema cerebral son los corticoides (Tabla 4)**.El mecanismo
de accién de los corticoides consiste en la estabilizacién de la BHE a través de angiopoyetina
1,y en la reduccién de la permeabilidad vascular mediada por el VEGF. Debido a sus propie-
dades farmacolégicas, el corticoide de eleccién es la dexametasona (DXM)®. Entre las ventajas
que ofrece la DXM esta que presenta la menor actividad mineralocorticoide de todos ellos, lo
que implica una minima tasa de retencién hidrica y de riesgo de desarrollo de HTA. Su larga
vida media (36 h) permite 1 6 2 administraciones al dia. Sin embargo, cualquier otro esteroide
podria ser eficaz si se administra en dosis equivalentes (Tabla 4).

Su administracién debe estar guiada por la clinica del paciente, y no deben indicarse exclusi-
vamente por el hecho de identificar edema cerebral en las pruebas de imagen, si el paciente
estd asintomatico. A pesar del uso generalizado de la DXM para el manejo del edema cerebral
peritumoral, no existe acuerdo respecto a la dosis, tiempo de tratamiento y esquema de re-
duccién. En urgencias, cuando el paciente presente sintomas y/o signos asociados al edema
peritumoral que no supongan un riesgo vital para el paciente se recomienda administrar una
dosis de carga de entre 4-16 mg de DXM, preferiblemente endovenosa, manteniendo poste-
riormente una dosis diaria de 4-16 mg/dia. En pacientes con alteracién de la conciencia, la
progresion rapida con signos de aumento de la presion intracraneal o signos de herniacién
cerebral, puede ser eficaz para revertir sintomas la administracién de un bolus de DXM (40-
100 mg) endovenosa seguido de una dosis de mantenimiento de DXM de 40 a 100 mg durante
24 horas en dosis divididas (entre 2 y 4). La administracion simultdnea de 20 mg de furose-
mida intravenosa aumentara el efecto del esteroide? Respecto al nimero de tomas diarias,
dada la prolongada vida media bioldgica de la DXM, no es necesario dosificar su toma cada
4-6 h, pese a que esta posologia se sigue encontrando con frecuencia en la practica clinica.
Podria ser suficiente distribuir la dosis diaria en una o dos tomas, preferiblemente a primera
hora del dia, o si es posible respetando la pauta nocturna para evitar el insomnio secundario
al tratamiento con esteroides® ¢

De rapido efecto, se describen cambios en la permeabilidad capilar entre 1-6 h tras la ad-
ministracién de DXM en dosis de 4-8 mg. Hasta un 75 % de los pacientes muestra mejoria
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neuroldgica en 24-48 h, y pueden objetivarse cambios en la resonancia magnética en 48-72 h.
La evidencia de disfuncién cerebral generalizada generalmente mejora antes que la focal. La
mayoria (70-80 %) de los pacientes con tumores cerebrales con edema sintomético experi-
mentaran una mejoria de los sintomas después del tratamiento con DXM2. Debe mantenerse
la menor dosis necesaria, durante el menor tiempo posible, para evitar los efectos secunda-
rios del tratamiento crénico, especialmente la miopatia esteroidea, y la inmunosupresion,
por el aumento del riesgo de infecciones®®.

En situacion de edema peritumoral sintomatico grave refractario a tratamiento con DXM y/o
hidrocefalia obstructiva asociada, puede ser necesario instaurar otras medidas terapéuticas
como la hiperventilacién, elevacién de la cabecera de la cama, infusién de agentes hiperos-
molares, induccién de hipotermia o incluso plantear una intervenciéon neuroquirirgica. En
este sentido, el manitol es el agente hiperosmolar mas frecuentemente utilizado, en solucién
del 20-25 %, administrado entre 0,5-2 g/kg por via endovenosa. Si bien su efecto sobre el
edema puede observarse en 15-30 minutos, las dosis mantenidas de manitol podrian preci-
pitar un nuevo empeoramiento de la PIC. El uso de Bevacizumab podria estar indicado para
conseguir una reduccion del tratamiento esteroideo®.
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TABLAS Y FIGURAS

Figura 1. TC simple con contraste: Hidrocefalia obstructiva por metastasis cerebral Gnica.
El edema peritumoral produce efecto de masa sobre el ventriculo lateral derecho y una
incipiente desviacion de linea media de 3 mm.

(Continda en pdgina siguiente)
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Figura 2. TC simple sin contraste: Hidrocefalia no obstructiva tetraventricular en pacientes
con infiltracién meningea por neoplasia de mama (A) y leucemia mieloide (B) (reservorio
Omaya en figuras 2By 2 C).

Tabla 1. Riesgo de crisis segun histologia.

Tipo de tumor Riesgo de crisis epilépticas

Tumor neuroepitelial disembrioplédsico (DNET) 100 %

Ganglioglioma

Glioma de bajo grado

Meningioma

Glioblastoma multiforme

Metastasis

Carcinomatosis leptomeningea

10%

Linfoma cerebral primario

(Continda en pdgina siguiente)
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Tabla 2. Recomendacién de tratamiento con FAEs en tumores gliales, segtn la guia del

2021 de manejo y tratamiento de crisis epilépticas en pacientes con tumores cerebrales.

Monoterapia
1% opcidn Levetiracetam o valproato
2% opcidn Lacosamida

Recomendaciones de tratamiento en terapia anadida

1% opcidn Combinacién de anteriores
2° opcién Brivaracetam (presentacion endovenosa)
3% opcién® Eslicarbacepina, Perampanel, Carbamazepina,

Oxcarbamazepina, Fenitoina

*Lamotrigina por su titulacién muy lenta y Zonisamida por su potencial efecto secundario con acidosis metabélicay
por tanto interaccion con la temozolamida no estén incluidas.

Tabla 3. Sindromes de herniacién cerebral.

Tipo de herniacion Definicion Sintomas/signos

Herniacidén trastentorial « Compresion del Il par craneal ipsilateral
produce una dilatacién de la pupila y al-
teracién de los movimientos oculares

- Descenso Desplazamiento inferior del
cerebro por el tentorio « Compresion del tracto corticoespinal
ipsilateral produce hemiparesia contra-
lateral
« Compresion de la ACP puede causar in-
_ Ascenso Desplazamiento superior del farto occipital unilateral o bilateral

cerebro a través del tentorio

Compresion de los vasos perforantes
pontinos puede causar hemorragia ce-
rebral

Compresion mesencefalica puede pro-
ducir hidrocefalia

El fendmeno de Kernohan esté produci-
do por una compresién del pedinculo
cerebral contralateral contra el tentorio
adyacente, causando una falsa hemipa-
resia ipsilateral localizadora

Dependiendo de la velocidad del evento,
una compresién de tronco puede produ-
cir nauseas, vomitos, hidrocefalia y rapi-
da progresion al coma

(Continda en pdgina siguiente)
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(Continuacién Tabla 3)

Herniacién subfalcial/
cingulada

Desplazamiento del cerebro
bajo la hoz

Puede ser asintomatico

Cefalea

Debilidad de la pierna contralateral

Una compresion de la ACA puede produ-
cir un infarto frontal ipsilateral

Herniacion tonsilar

Desplazamiento inferior del
cerebro infratentorial a través
del foramen magno

Compresion aguda del tronco puede
causar obnubilacién con rapida progre-
sion a la muerte

Procesos insidiosos pueden causar fené-
meno de Lhermitte

Herniacion « Desplazamiento Frecuentemente asintomético
esfenoidal supratentorial anterior o

posterior por el ala esfenoidal

. « Ell6bulo frontal se desplaza

- Anterior anteriory superiormente

sobre el hueso esfenoidal
_Posterior . El lobL{lo frc_)ntal_se desplaza

posterior e inferiormente

sobre el hueso esfenoidal
Herniacién Desplazamiento del cerebro . .

El cerebro herniado puede infartarse

extracraneal por un efecto craneal

ACA: arteria cerebral anterior, ACP: arteria cerebral posterior.

-189 -

(Continda en pdgina siguiente)



MANUAL DE URGENCIAS NEUROLOGICAS DE LA SOCIEDAD ESPANOLA DE NEUROLOGIA

()
S
o
o
2
—_
o
(%)
©
©
—
()
=
S
>
@
B
o
(%]
2
—
o
o
o
(]
=
Y
o
L
(9]
Q2
(3]
>
(%)
9
=
=
o
a
R
S
(%]
(]
3
o
2
=
o
o
(%)
(V]
3
c
o
—
2
a
<
©
L
)

(Continda en pdgina siguiente)

sopiwndwo) :dwo) ‘sejjodwy :duy

(8w 000T

£00S ‘0S¢ ‘STT ‘O
]eIA) ULIBPOIN-N|OS
(8w osz0r‘0Z‘8
dwe A3w oy'9TY

Sw ¢ S0 [ y9¢e-8T dwod) uosequn euojosiupald)izey
(Bw ¢ dwe ‘Sw 84T

Sws0 0 o€ yzl-9¢ dwod) uipiod91104 euosejawexaq
(Bwogk557)

Swg 80 v U 9e-8T uipodeq euosiupald
(8w 005 8w 00T 1e1n)
eUI1I0001DY
(8w oz dwod)

Sw oz T T yzi-8 2UO0S3}|e0IPIH BUOSI}00IPIH

(enneja.

(enneja. epuajod) epuajod) sa)qiuodsip
sjusjenlinba | aplod1i0d0)RIBUIW 3p1031140000n)38 (H) ea180)01q sisop A ein

sisoq PepIAIY pepIAY eipaw elp | ‘|e1dIawod dAquioN 3p10d1340)

-190 -



CAPITULO 6. NEUROONCOLOGIA

Algoritmo 1. Orden de actuacion terapéutica en pacientes con tumor cerebral y primera crisis.

Paciente con tumor cerebral y crisis epilépticas

Valoracidn diagndstica

Decisi6n tratamiento

Tratamiento

onco-especifico Tratamiento con FAE

LEV o VPA (oral/IV),
segln situacion clinica

Control de crisis Efectos adversos No control de crisis
Cambiar Asociar otro FAE con
Bl monoterapia B perfiladecuado
Si control de crisis, Si necesidad de 3 FAEs,
valorar disminuir | valorartratamiento
dosis de 1° FAE oncoespecifico
y asociar un 2° (1Q, RT 0 QT)

FAE: formaco antiepiléptico, 1Q: intervencién quirdrgica, RT: radioterapia, QT: quimioterapia.
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2. NEUROTOXICIDAD AGUDA POR LOS TRATAMIENTOS ANTINEOPLASICOS

Las complicaciones derivadas de los tratamientos oncoldgicos con presentacion aguda o su-
baguda que afectan al sistema nervioso central (SNC), o menos frecuentemente al sistema
nervioso periférico (SNP), van a requerir de una valoracién neurolégica urgente. Es importan-
te recoger en la anamnesis datos sobre el tipo de tratamiento administrado, la via, dosis y fe-
cha de administracién para poder establecer la relacién causal con el agente antineoplasico.

2.1 Neurotoxicidad aguda o subaguda por quimioterapia

Encefalopatia difusa: Diversos agentes (Tabla 1) pueden provocar un cuadro de alteracion
del nivel de consciencia (confusidn, somnolencia, estupor o coma), pudiendo asociar tam-
bién crisis epilépticas, alucinaciones y/o focalidad neuroldgica. La toxicidad suele ocurrir en
los primeros dias y no siempre es dosis dependiente ni estd relacionado con la dosis total ad-
ministrada. Los estudios de neuroimagen suelen resultar normales. La mayoria van a requerir
la suspension del tratamiento, y en el caso de la encefalopatia por ifosfamida, se recomienda
tratamiento con azul de metileno o tiamina intravenosa>.

Déficits focales agudos: En la mayoria de los casos la etiologia es vascular. El farmaco més
relacionado con ello es la L-asparaginasa, utilizada en el tratamiento de la leucemia, inclu-
yendo caracteristicamente la trombosis de senos venosos y también hemorragias. El cispla-
tino se asocia con dafio endotelial y, en consecuencia, con ictus isquémico o hemorragico.
El metotrexato (MTX) puede producir un “sindrome ictus-like”, especialmente cuando se ad-
ministran altas dosis por via endovenosa. Las lesiones radiolégicas en la RM (con restriccion
en secuencias de difusion) no respetan los territorios neurovasculares y suelen desaparecer
a lo largo de varios dias, coincidiendo con la remision de la clinica®. La disartria aguda con la
infusion intravenosa de irinotecan es reversible y su manejo incluye la atropina®.

Sindrome de encefalopatia posterior reversible (PRES): La presentacién clinica consiste
en cefalea, alteracion del nivel de consciencia, alteraciones visuales y crisis epilépticas. Se
produce por una alteracion de los mecanismos de autorregulacién vascular, con la conse-
cuente hiperperfusion del parénquima y edema vasogénico. Se observan areas hiperinten-
sas en secuencias potenciadas en T2 o FLAIR, fundamentalmente en ambas regiones parie-
tooccipitales, aunque algunos pacientes también pueden tener lesiones en troncoencéfalo/
cerebelo, ganglios basales o sustancia blanca anterior. Suele resolverse a lo largo de varios
dias a expensas de la correccion de las cifras elevadas de presion arterial, de las alteraciones
metabdlicas (como hipomagnesemia) y del tratamiento sintomatico de las crisis epilépticas®.

Cerebelopatia: De presentacion aguda y curso fluctuante, los pacientes desarrollan disar-
tria, dismetria, ataxia y, en menor grado, nistagmo, en algunas ocasiones con encefalopatia.
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Se trata de una complicacién caracteristica de los tratamientos con dosis altas de citarabina
endovenosa, y su presentacion ocurre mas frecuentemente en pacientes mayores y con insu-
ficiencia renal. La recuperacion suele ser buena. En algunos pacientes se ha descrito mejoria
con el tratamiento con corticoides?.

Meningitis aséptica: Puede presentarse en pacientes tratados con MTX o citarabina (sobre
todo la liposomal o DepoCyte®) intratecal o intraventricular®, y se caracteriza por cefalea, rigi-
dez de nuca/signos meningeos e incluso fiebre unas 24 horas después de su administracién.
Es una reaccién idiosincrasica, independiente de la dosis®. El LCR puede evidenciar una pleo-
citosis con hiperproteinorraquia, por lo que serd imprescindible descartar la causa infecciosa
en su diagnéstico diferencial. De evolucién favorable, suele autolimitarse en las primeras 72
horas, y no contraindica la posterior administracion del farmaco*. La dexametasona adminis-
trada previamente y el dia posterior a su administracion se utilizan como tratamiento preven-
tivo o para mejorar la recuperacion del cuadro®.

Mielopatia: Es una complicacidn grave e infrecuente secundaria a la administracién intrate-
cal de MTXy citarabina. Su presentacion clinica es variable, pudiendo aparecer en las prime-
ras horas, semanas o incluso meses después, sobre todo en aquellos pacientes que hayan
recibido radioterapia (RT) en un breve plazo desde la administracién de MTX. Es un efecto
idiosincrasico y de mal prondstico, persistiendo un déficit moderado-grave en la mayoria de
pacientes®. Su aparicién representa una contraindicacion absoluta para continuar el trata-
miento con quimioterapia intratecal'. En algunos pacientes, puede adoptar una forma de po-
liradiculoneuropatia de presentacion aguda (Guillain-Barré-like), de mejor pronéstico y que
suele responder favorablemente a los corticoides’.

Polineuropatia periférica: La polineuropatia periférica es la complicacién neurolégica mas
frecuente de la quimioterapia, pero su forma de presentacién habitualmente subaguday dosis
dependiente lo convierte en un cuadro clinico por el que raramente el paciente consulta en
urgencias®®. La clinica caracteristica es de dolor, alodinia e hiperalgesia en palmas y plantas,
parestesias y sensacion de entumecimiento, de distribucién longitud-dependiente y simétri-
ca. La afectacién motora se puede presentar con algunos agentes antimicrotibulos como los
alcaloides de la vinca, brentuximab vedotin o los derivados de los taxanos. En estos pacientes,
sintomas como debilidad motora distal en las manos o en los pies y calambres musculares van
a ser frecuentes. La presencia de disautonomia, en forma de hipotensién ortostatica o ileo pa-
ralitico, es caracteristica de agentes como vincristina o brentuximab'. En pacientes con neuro-
patias hereditarias (ej. Charcot-Marie Tooth), se han descrito formas de presentacion precoces
y de rdpida evolucién; la presencia de pies cavos en estos pacientes es caracteristica.

En pacientes tratados con platinos, hay que tener en cuenta que los sintomas sensitivos pue-
den empeorar y progresar proximalmente (<3 meses) después de la interrupcién del trata-
miento en lo que se conoce como fendémeno “coasting®. Es caracteristica la afectacién cor-
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donal posterior con hipo o arreflexia; asi como la aparicion del signo de Lhermitte, debido a
la mielopatia dorsal secundaria, sin dolor cervical y que tiene una evolucién favorable con
resolucién completal. La evolucidn clinica de la neuropatia sensitiva suele tener una mejoria
progresiva a lo largo de los afios, aunque de recuperacién habitualmente incompleta.

En los pacientes en tratamiento con oxaliplatino, es caracteristica la neurotoxicidad aguda en
forma de parestesias periorales y en regiones acras que empeoran con el frio, y rigidez man-
dibular, blefaroespasmo y contraccién de la musculatura orofaringea debido a fenémenos de
neuromiotonia en las primeras 24-48 horas tras la infusion. Es una complicacién esperable y
reversible, y inicamente debe recomendarse aumentar el tiempo de infusién de oxaliplatino
en aquellos pacientes con neuromiotonia®.

Algunos pacientes en tratamiento con taxanos (ej. paclitaxel, docetaxel) desarrollan un “sin-
drome doloroso agudo” 24-48 horas después de la administracion que cursa con dolor lumbar
y proximal en las extremidades, mialgias y parestesias, de evolucidn favorable y reversible
que no debe confundirse con neurotoxicidad crénica

2.2 Toxicidad aguda o subaguda por radioterapia

La incidencia de complicaciones neuroldgicas asociadas a la RT varia en funcién de las caracteris-
ticas del tratamiento (volumen irradiado, dosis administrada y fraccionamiento), la edad (mayor
riesgo en edades extremas y con factores de riesgo vascular asociados), el uso simultaneo de qui-
mioterapia y factores genéticos, entre otros. Los distintos efectos neurotéxicos de la RT pueden
ocurrir en un amplio espacio de tiempo, incluso décadas después del momento de la radiacion,
aunque en este capitulo resumiremos los efectos de aparicién precoz o presentacién aguda, que
podrian motivar una consulta a urgencias (Tabla 2). El manejo se basara en la administracion de
corticoides (dexametasona) a dosis variables.

Encefalopatia aguda y subaguda: somnolencia, cefalea, nduseas y vomitos. Puede apare-
cer tras las primeras horas o dias desde el inicio de la RT. El curso suele ser transitorio, aun-
que en pacientes con tumores de gran tamafio o que condicionan hipertensién intracraneal,
podria tener una evolucién desfavorable. Cuando la RT incluye el tronco del encéfalo los
pacientes pueden presentar diplopia, nistagmo, disartria, ataxia y pérdida auditiva (rom-
bencefalitis subaguda).

Empeoramiento de sintomas preexistentes: es frecuente, debido al aumento del edema
cerebral reactivo al tratamiento.

Sindrome de somnolencia: somnolencia, malestar general, anorexia y en ocasiones hiper-
tension intracraneal (cefalea, nduseas, vomitos, incluso papiledema). Suele instaurarse entre
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5y 8semanastras lairradiacion y cldsicamente se ha descrito como un sindrome monofasico.
Si bien el beneficio del tratamiento con corticoides no esté bien establecido en este sindrome,
varios autores proponen su uso con fin preventivo o terapéutico.

Patologia vascular: aquellos pacientes sometidos a RT presentan un elevado riesgo de de-
sarrollo de ictus isquémicos o hemorragicos por aterosclerosis acelerada. La existencia de
estenosis carotidea se estima entre el 10-50 % en pacientes con cancer de cabeza y cuello
radiados®. También se han relacionado el desarrollo de distintos tipos de malformaciones
vasculares (aneurismas, cavernomas, angiomas). Se ha descrito una entidad que se cree que
también tiene un sustrato en el dafio vascular y que se conoce como sindrome SMART (siglas
de stroke-like migraine attacks after radiation therapy)°. Es una complicacién infrecuente que
se caracteriza por cefalea migrafosa y sintomas focales de instauraciéon aguda. El estudio de
RM craneal mostrard alteraciones de sefial en corteza y captacién de contraste. Serd necesario
realizar el diagnéstico diferencial con eventos comiciales y/o vasculares.

Plexo-neuropatia postradica: La RT en zonas que incluyan el plexo braquial puede producir
un cuadro de presentacion aguda que se manifiesta durante o justo tras finalizar la RT, en oca-
siones doloroso, de omalgia, y parestesias en mano y antebrazo que suele ir acompafiado de
debilidad, habitualmente reversible. En pacientes sometidos a RT de base de craneo o cabeza
y cuello, la disfagia y la disartria son los sintomas mas comunes, y en la exploracién identifi-
caremos ausencia del reflejo nauseoso, uni o bilateral, limitacién a la movilidad y atrofia de
la lengua, debilidad y atrofia del esternocleidomastoido. Se trata de un cuadro clinico tipica-
mente indoloro y lentamente progresivo, pero en ocasiones los pacientes pueden presentar
sintomatologia en forma de disartria episddica debido a la paralisis del nervio hipogloso, en
los que se ha demostrado la utilidad de los inhibidores de los canales de sodio*. Existe un
sindrome de neuromiotonia ocular debido a la contraccién esponténea y de los misculos
extraoculares con episodios de diplopia y/o estrabismo intermitente, por afectacion lil, VI o
IV pares craneales. También se han descrito respuestas a la carbamacepina. La neuropatia
6ptica es una complicacién muy grave en pacientes con tumores de cabeza y cuello, hip6fi-
sis, nasofaringe tratados con RT. Es una complicacién con un pico de incidencia descrito 1.5
afos después de la RT. De inicio agudo y curso rapidamente progresivo, naturaleza indolora,
inicialmente unilateral pero que suele progresar rdpidamente a afectacion bilateral. El fondo
de ojo suele ser normal, y en la RM craneal se puede identificar captacién de contraste. Diver-
sas medidas profilacticas y terapéuticas han sido empleadas (anticoagulacion, corticoides,
oxigeno hiperbarico, bevacizumab,..) con escaso beneficio.

2.3 Complicaciones derivadas del uso de inhibidores de checkpoint

Los inhibidores de check-point (ICP) son un tipo de inmunoterapia pasiva mediada por an-
ticuerpos dirigidos contra receptores de los linfocitos o de la célula tumoral (ej.PD1, PDL1,
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CTLA4), que estimula la respuesta antitumoral al activar de forma generalizada el sistema
inmune. La toxicidad neurolégica inmunomediada (n-irAEs, por sus siglas en inglés) es infre-
cuente (1-5 %) pero potencialmente grave*. Se manifiestan precozmente, con los primeros
ciclos de tratamiento, pudiendo afectar a cualquier area del neuroeje, siendo las complicacio-
nes neuromusculares tres veces mas frecuentes que las del SNC*2, Su forma de presentacién
va a ser aguda y de rapida evolucién, representando una consulta urgente en la mayoria de
los casos. En lafigura 1 se detallan los sindromes asociados a la terapia con ICP*3. Pueden pre-
sentarse de forma aislada o en combinacién, como el temido sindrome de las 3 “M”: miaste-
nia gravis, miositis y miocarditis, de extrema gravedad****. En el ambito de las urgencias hos-
pitalarias, podriamos esperar encontrar a pacientes que consultan por cefalea en el contexto
de meningitis, crisis epilépticas en el marco de encefalitis o debilidad muscular sugestiva de
una polirradiculoneuropatia aguda inmunomediada o un sindrome miositis-miastenia*!1°,
Ante un paciente que consulta por sintomas neurolégicos que esté en tratamiento con ICP, es
clave actuar con celeridad, por el riesgo de rapida evolucién fatal, adoptando una doble ac-
titud: a) considerar que los n-irAEs son un diagndstico de exclusion y es mandatorio estudiar
el amplio abanico de causas que pueden producir dichos sintomas en el paciente oncolégico
(alteraciones infecciosas, toxico-metabélicas, progresion tumoral, ...)** y b) mantener un alto
indice de sospecha clinica que permita la implementacion rapida de un tratamiento inmuno-
supresor y la retirada del ICP ante la sospecha de n-irAE!L. Esta sospecha se vera sustentada
por el antecedente de exposicién al fArmaco, la relacién temporal, la negatividad de pruebas
dirigidas a la exclusién de otras causas, la presencia de hallazgos inflamatorios en los estu-
dios de liquido cefalorraquideo y/o resultados de la neuroimagen. Los pilares del tratamiento
son la retirada del ICP y la instauracion de un tratamiento con corticoides a dosis variables, in-
munoglobulinas intravenosas o plasmaféresis de acuerdo con las guias de practica clinica'™®.
Algunos casos refractarios, principalmente aquellos asociados a la deteccién de anticuerpos
antineuronales®, requieren de abordajes mas agresivos®.

2.4 Complicaciones derivadas del uso de terapia CAR-T

La terapia de células T con receptores quiméricos de antigenos (CAR-T, por sus siglas en in-
glés) constituye un tipo de inmunoterapia indicada en neoplasias hematoldgicas que repro-
grama genéticamente los propios linfocitos T del paciente contra un antigeno tumoral. La
neurotoxicidad, conocida con el acrénimo ICANS (del inglés, immune effector cell-associated
neurotoxicity syndrome), aparece en el 30-60 % de los casos, con distintos grados de severi-
dad, y habitualmente acompaiia al sindrome de liberacién de citoquinas (SLC)?. Aunque am-
bas manifestaciones pueden cursar de forma fatal, la mayoria de los pacientes se recuperan
con un manejo adecuado, por lo que requiere un reconocimiento muy precoz. Tipicamente, la
neurotoxicidad ocurre precozmente (primeros 7-10 dias) tras la infusién de las células CAR-T
y en estrecha relacién con el SLC, que se caracteriza por la aparicion de sintomas constitu-
cionales como fiebre, escalofrios, mialgias, hipotension, taquicardia y fallo multiorganico®2'.
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La gravedad del SLT es el principal predictor de riesgo de aparicién de neurotoxicidad, que
habitualmente se manifiesta como una encefalopatia que puede presentarse de forma leve
con inatencién y confusién pero que rapidamente puede evolucionar hacia un deterioro del
nivel de conscienciay coma en casos de edema cerebral masivo. De forma caracteristica, apa-
recen trastornos del lenguaje con afasia de expresién y mutismo?. En el ambito de las urgen-
cias hospitalarias, esta indicada la realizacion de TC craneal para detectar signos precoces de
edema y descartar otro tipo de complicaciones y una puncién lumbar con fines de despistaje
microbiolégico y medicion de presidn intracraneal. Pueden identificarse leve pleocitosis e hi-
perproteinorraquia en el LCR de estos pacientes. La realizacién de un EEG estd indicada dado
que pueden presentar crisis epilépticas hasta en un tercio de los casos, y para descartar la
posibilidad de un status no convulsivo®. La evaluacién de estas complicaciones se grada con
escalas especificas como son la escala ICE (del inglés, immune effector cell-associated en-
cephalopathy) y ICANS (Tabla 3)?*. ELmanejo se basara en una vigilancia estrecha neurolégica
y tratamiento con corticoides asociados o no a anti IL-6 o anti IL-1, de acuerdo con las guias
de tratamiento especifico?.
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TABLAS Y FIGURAS

Tabla 1. Resumen de efectos adversos mas frecuentes relacionados con agentes

quimioterapicos, seglin su efecto en el sistema nervioso central o periférico.

Agudas

Agente quimioterapico

Sistema nervioso central

Encefalopatia difusa

Metotrexato
Ifosfamida
Clorambucil
Busulfan
Taxanos
Etopdsido
5-fluorouracilo

Capecitabina
L-asparaginasa
Nitrosoureas
Cisplatino
Procarbazina
Fludarabina
Mecloretamina

Leucoencefalopatia

Metotrexato
Citarabina
Carmustina

VincristinaAnalogos de las purinas (ej. Fludarabina)

Déficits focales agudos

L-asparaginasa
Cisplatino
Metotrexato

Cerebelopatia

Citarabina
5-Fluorouracilo
Capecitabina
Tamoxifeno

Meningitis aséptica.

Metotrexato
Citarabina
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(Continuacion Tabla 1)

Mielopatia Metotrexato (IT)
Citarabina (IT)
Nelarabina
Tiotepa (IT)

Enfermedad L-asparaginasa (trombosis de senos venosos)
cerebrovascular Anti-VEGF (Bevacizumab)

Antraciclinas (miocardiopatia)

Imatinib

PRES Anti-VEGF
Inmunosupresores (ciclosporina, tacrolimus)
Ciclofosfamida
Citarabina
Cisplatino
Oxaliplatino
Vincristina
Gemcitabina
Sunitinib
Axitinib
Pazopanib

Sistema nervioso periférico

Polineuropatia Derivados del platino (cisplatino, oxaliplatino y carboplatino).
Alcaloides de la vinca (vincristina, vindesina, vinblastina y vinorelbina)
Taxanos (paclitaxel,docetaxel)

Bortezomib, talidomida

5- fuorouracilo

Etoposido

Ifosfamida

Citarabina

Otros antimicrotubulos (ej.eribulina, brentuximab)

Ototoxicidad Cisplatino

Neuromiotonia Oxaliplatino

Mononeuropatias

periféricas Vincristina

Polirradiculopatia

Metotrexato, Citarabina IT
lumbosacra subaguda

PRES: Posterior reversible encephalopathy syndrome, IT: intratecal, VEGF: Vascular Endothelial Growth
Factor.

(Continda en pdgina siguiente)
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Tabla 2. Resumen de los efectos adversos relacionados con la radioterapia, segtin su

localizacion.

Localizacién Sindrome

Encéfalo Encefalopatia aguda

Empeoramiento de sintomas preexistentes
Encefalopatia subaguda

Sindrome de somnolencia

Medula Espinal Mielopatia subaguda

SNP Anosmia, ageusia

Neuropatia 6ptica

Neuropatia de pares craneales
Neuromiotonia de nervios oculomotores
Plexopatia aguda

Vasos sanguineos Ictus isquémico/ hemorragico
Sindrome SMART

SNP: Sistema Nervioso Periférico, SMART: Stroke-like migraine attacks after radiation therapy.

(Contintia en pdgina siguiente)
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Tabla 3. Escalas ICE e ICANS para la gradaciéon y manejo de los pacientes con

neurotoxicidad por terapia celular con CAR-T anti CD19.

Adaptado de ref. 24.

Escala ICE
Orientacion: afio, mes, ciudad, hospital 4 puntos
Nominacidn de tres objetos 3 puntos
Obedecer 6rdenes simples (una o dos secuencias) 1 punto
Escribir una frase estandar 1 punto
Sustracciones desde 100 de 10 en 10 1 punto
Grado . Nivel de Y e TVl Hallazgos
ICANS Escala ICE consciencia? Crisis epilépticas motores®
Grado | 7-9 Despierta No No
espontaneamente
Gradolll 3-6 Despierta a la No No
llamada
Gradolll | 0-2 Despierta a Crisis focales, No
estimulos tactiles generalizadas o estatus
no convulsivo que se
resuelve con intervencién
adecuada
GradolV |0 Sélo despiertaa Crisis >5 minutos o crisis Hemiparesia o
estimulos vigorosos | repetidas sin recuperacién | paraparesia
ocoma interictal del nivel de
consciencia

(Continda en pdgina siguiente)
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(Continuacién Tabla anterior)

Posturas de descerebracién o
decorticacién

Parélisis VI par craneal, papiledema o
triada de Cushing

Grado Presion intracraneal Maneio*
ICANS o edema 1
Grado | No Vigilancia neurolégica
Prueba de neuroimagen
Tratamiento de soporte/hidratacion
intravenosa
Considerar FAE
Grado Il No Idem respecto a grado |
Corticoides a dosis bajas (DXM 10 mg/24 h)
Grado lll Edema localizado en neuroimagen* Vigilancia en UCI
Tratamiento intensivo de crisis epilépticas
Medidas antiedema cerebral
Corticoides a dosis altas (DXM 10 mg/6 h o
bolus 1 gr de Metiprednisolona)
Grado IV | Edema cerebral difuso en neuroimagen

DXM: dexametasona; FAE: farmaco antiepiléptico; ICANS: Immune effector cell-associated neurotoxicity syndrome;
ICE: Immune Effector Cell-Associated Encephalopathy; UCI: unidad de cuidados intensivos;

Observaciones: el grado de los ICANS se estima al considerar siempre el evento mas grave.

'Un paciente con ICE 0 puede ser clasificado como ICANS grado Ill si tiene una afasia global preservando
estado de consciencia o grado IV si se encuentra en estado comatoso.

2Deben descartarse otras causas (ejemplo: medicaciones sedantes).

3 No incluye temblor y mioclonias.

*La hemorragia intracerebral no se considera en el espectro de ICANS.
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Figura 1. Representacion del espectro fenotipico de toxicidades neurolégicas asociadas al
uso de inhibidores de check-point.

Vasculitis

« Angeitis primaria
del SNC

« Vasculitis sistémica
con afectacion del SNC

Enfermedades
desmielinizantes

« Neuritis optica

« Mielitis transversa

« Encefalomielitis aguda
diseminada

« Otro tipo de mielitis

« Sindrome clinico
aislado

« Sindrome radiolégico
aislado

Sindromes de unién
neuromuscular

« Miastenia gravis
« Sindrome de Lambert
Eaton

Miopatia

« Miopatia necrotizante
inmunomediada

« Miopatia inflamatoria
0 miositis

SNC: sistema nervioso central.

Meningitis aséptica

Encefalitis

« Encefalitis

« Meningoencefalitis

« Encefalomielitis

« Encefalitis limbica

« Cerebelitis

« Rombencefalitis

« Opsoclono-mioclono

« Espectro del sindrome
de la persona rigida

Neuropatia

« Polineuropatia

« Polirradiculopatia

« Polirradiculopatia
axonal, plexopatia

« Polineuropatia
inflamatoria
desmielinizante
aguda o crénicay sus
variantes

« Neuronopatia sensitiva

» Mononeuritis maltiple,
neuropatia vasculitica

« Neuritis braquial,
plexopatia lumbosacra

+ Mononeuropatia aguda

« Mononeuropatia
craneal

« Neuropatia de fibra
fina

« Neuropatia
autondmica

Nomenclatura de acuerdo al consenso de definiciones para los efectos neuroldgicos adversos de lainmunoterapia
(Guidon et al, 2021, J Immunother Cancer).

Partes de la figura han sido disefiadas usando imagenes de Servier Medical Art. Servier Medical Art dispone de licencia
bajo Creative Commons Attribution 3.0 Unported License (https://creativecommons.org/licenses/by/3.0/).
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3. COMPLICACIONES NEUROLOGICAS URGENTES DEL CANCER SISTEMICO

Las complicaciones neuroldgicas urgentes en los pacientes con cancer pueden responder a
un amplio abanico de mecanismos que abarca desde los efectos directos e indirectos del tu-
mor hasta las toxicidades derivadas de los tratamientos sintomaticos u oncolégicos emplea-
dos*? (Tabla 1). Aunque estas complicaciones no sean exclusivas de los pacientes oncoldgi-
cos, resulta esencial conocer las diferencias etiolégicas y clinicas subyacentes en este grupo
de pacientes. De esta forma, garantizar una identificacién precoz y un manejo especializado
puede suponer un acto diferencial en la morbilidad y mortalidad que acompafa a las ur-
gencias neuroldgicas en el paciente oncoldgico®. Las toxicidades con manifestacién urgente
derivadas del uso de terapias oncoldgicasy las urgencias en paciente con tumor primario del
sistema nervioso se incluyen en capitulos separados.

3.1 Complicaciones vasculares

Las complicaciones cerebro-vasculares ocurren en el 15 % de los pacientes con cancer?,
constituyendo el segundo trastorno més frecuente del sistema nervioso central (SNC) des-
pués de la enfermedad metastatica®. El riesgo global de ictus tanto isquémico como hemo-
rragico es mayor durante los seis primeros meses tras el diagndstico, siendo en ocasiones la
primera manifestacién o forma de presentacién que va a llevar al diagnéstico oncolégico.
Aunque este subgrupo de pacientes comparte los factores de riesgo vascular comunes en la
poblacién generaly por ende las principales etiologias de estas complicaciones coinciden, a
menudo presentan causas especificas relacionadas con el cancer subyacente.

= Ictus isquémico: Como efecto directo del tumor, el infarto isquémico puede ocurrir se-
cundariamente a la compresién de los vasos sanguineos, a formaciones embdlicas proce-
dentes de metdstasis o tumores cardiacos, y, mas raramente, debido a la infiltracién
tumoral de vasos sanguineos como ocurre en el linfoma intravascular. De forma mas ha-
bitual, elictusisquémico en el paciente con cancer es secundario a estados de hipercoagu-
labilidad indirectamente relacionados con el tumor o con el tratamiento oncolégico'*°. De
esta forma, pueden producirse ictus isquémicos y hemorragicos simultaneos en pacientes
con coagulacién intravascular diseminada (CID), una complicacién que acompaiia tipica-
mente a la leucemia promielocitica aguda®. En pacientes con cancer avanzado, podemos
encontrar endocarditis trombdticas no bacterianas como causa de ictus isquémico cardi-
oembdlico (Figura 1). Otra posible etiologia de fendmenos trombéticos son los sindromes
de hiperviscosidad, principalmente en pacientes con neoplasias hematoldgicas como el
mieloma multiple o la macroglobulinemia de Waldenstrom?*®. Las manifestaciones clini-
cas no difieren de las habituales en pacientes sin cancer, salvo una mayor propensién a
ictus isquémicos multiterritoriales®. El manejo especifico de estos pacientes debe guiarse
por las pautas de tratamiento estandarizadas para estas patologias, atendiendo a las

-205 -



MANUAL DE URGENCIAS NEUROLOGICAS DE LA SOCIEDAD ESPANOLA DE NEUROLOGIA

particularidades del contexto oncolégico y dirigiéndose a la etiologia subyacente siem-
pre que sea posible***. En un marco general, el cancer no es una contraindicacién para la
trombolisis intravenosa salvo coexistencia de plaquetopenia significativa, coagulopatia o
neoplasia intracraneal (Stroke Guidelines)!2. Pese a que no existe clara evidencia a favor
del uso de antiagregantes o anticoagulantes en casos de ictus por estados de hipercoagu-
labilidad, el uso de heparinas de bajo peso molecular es seguro y de eleccién en pacientes
con cancer cuando existe una clara indicacién de anticoagulacion'.

= Hemorragia cerebral: La hemorragia intraparenquimatosa es el tipo de sangrado cerebral
mas frecuente en los pacientes con cancer. Puede ocurrir debido a la hemorragia intratu-
moral de una metastasis cerebral, lo que ocurre con especial tendencia en pacientes con
melanoma, cancer renal o coriocarcinoma (Figura 2)°. En las pruebas de neuroimagen, sig-
nos radiolégicos como el realce periférico del hematoma o un marcado edema pueden su-
gerir la presencia de una lesion tumoral subyacente!. De forma menos frecuente, podemos
encontrar hematomas suburales secundarios al sangrado de metastasis durales o adminis-
tracion previa de tratamiento intratecal (Figura 3), o hemorragias subaracnoideas debido
a la ruptura de pseudoaneurismas formados por la infiltracion neoplasica de las arterias®.
Las causas indirectas mas habituales de hemorragia cerebral en el paciente con cancer son
la coagulopatia, especialmente en pacientes con neoplasias hematoldgicas, y la plaqueto-
penia, con un mayor riesgo para los pacientes con un recuento inferior a 50-10,000/mma3.
El tratamiento de estas complicaciones es fundamentalmente de soporte y debe incluir la
correccién de las alteraciones analiticas subyacentes, con indicacién quirdrgica reservada
en casos individuales.

= Trombosis venosa cerebral: Aunque pueda acontecer, de forma menos habitual, como
efecto de la compresién o infiltracion tumoral de los senos venosos; la causa mas frecuen-
te de trombosis venosa cerebral en pacientes con cancer es la coagulopatia sistémica,
asociada mas cominmente a las leucemias'®, particularmente en tratamiento con L-As-
parraginasa.

3.2 Complicaciones epilépticas

Hasta el 13 % de los pacientes con cancer pueden experimentar crisis epilépticas a lo largo
de su enfermedad?. En este grupo de pacientes, las crisis pueden ser consecuencia de la
progresion tumoral en forma de lesiones parenquimatosas cerebrales o carcinomatosis me-
ningea, secundarias a tratamientos oncoldgicos, a trastornos hidroelectroliticos causados
por el cancer o bien acontecer en el marco de una encefalitis infecciosa o paraneoplasica (ver
apartados correspondientes). Aunque la incidencia sea menor que en tumores cerebrales
primarios, las crisis epilépticas ocurren como la primera manifestacion de una metastasis
cerebral en el 18 % de los pacientes y un 15 % adicional las presentan en el curso de la en-
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fermedad®. Esta predisposicion varia en funciéon del cancer subyacente -mas frecuentes en
melanoma, préstata o coriocarcinoma- y la localizacién de la lesién, con un riesgo mayor
cuando se afectan areas corticales -especialmente frontales o temporales- o elocuentes®.
Aunque las crisis sintomaticas a lesiones metastasicas suelen ser de inicio focal, pueden
generalizar rapidamente, lo que dificulta la interpretacion semiolégica. Dado el riesgo de
estatus epiléptico y la elevada mortalidad que éste entraiia en pacientes con metdstasis ce-
rebrales (hasta del 50 % a los 30 dias)?, resulta crucial mantener un alto indice de sospecha
cuando estos pacientes desarrollan encefalopatia, focalidad neurolégica fluctuante o sin-
tomas paroxisticos. El manejo sintomatico de las crisis en pacientes oncolégicos no difiere
del manejo habitual en otras poblaciones, salvo por la necesidad de extremar la vigilancia
respecto a posibles interacciones medicamentosas. Sin embargo, la profilaxis antiepilépti-
ca en pacientes con metastasis o tumores primarios no estd indicada en ausencia de crisis.
Se recomienda evitar el uso de inductores enzimaticos como la carbamazepina, fenitoina o
fenobarbital dado su potencial para reducir los niveles circulantes de miltiples quimiote-
rapicos (ciclofosfamida, taxanos, inhibidores de la tirosin-kinasa...) y corticoesteroides**.
Por otro lado, antiepilépticos como el acido valproico pueden aumentar la concentracién
sanguinea de los tratamientos concomitantes y el riesgo de toxicidad. En este sentido, el
levetiracetam presenta un perfil ventajoso que, sumado a su tolerabilidad y efectividad, le
otorgan un rol preferente en pacientes que reciben tratamientos activos'®. En el contexto de
crisis secundarias a lesiones que han aumentado su tamafio o edema circundante, el uso de
corticoides se asocia a un mejor control de la frecuencia de las mismas?.

3.3 Complicaciones infecciosas

Los pacientes con cancer presentan un riesgo aumentado de infecciones oportunistas del
SNC debido al estado de inmunosupresién que se deriva de los tratamientos quimioterapi-
cos, el uso crénico de corticoides, las propias neoplasias hematoldgicas y, mas frecuente-
mente, el trasplante de progenitores hematopoyéticos (TPH). Es necesario mantener un alto
indice de sospecha de posibles infecciones del sistema nervioso en estos pacientes, pues a
diferencia de la poblacién general, a menudo presentan un cuadro clinico paucisintomatico
con menor incidencia de sintomas de alarma (fiebre, cefalea o signos meningeos)2. El abor-
daje diagndstico y tratamiento empirico deben guiarse por el tipo de cancer subyacente,
tratamientos oncoldgicos activos, antecedentes epidemioldgicos (ej. neurocirugia reciente
o TPH), grado y tipo de inmunosupresién, sindrome clinico y resultados del LCR o pruebas
de imagen?®. En este sentido, es importante tener en cuenta que pacientes con neutropenia
pueden no desarrollar pleocitosis del LCR en el seno de una infeccién del SNC, por lo que
ante su sospecha es crucial mantener la cobertura antimicrobiana hasta que el despistaje
infeccioso se haya completado. El abordaje diagnéstico-terapéutico de los sindromes infec-
ciosos en pacientes con cancer puede englobarse en el de pacientes con inmunosupresion
crénica (ver capitulo correspondiente).
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3.4 Compresion medular

La compresién medular metastasica acontece en el 3-5 % de los pacientes con cancer, e
involucra mayoritariamente segmentos toracicos’. En el contexto de las urgencias hospi-
talarias, estos pacientes se presentan con dolor dorsal, que tipicamente empeora con el
decubito, irradiado frecuentemente, acompafiado de sintomas sensitivos y/o debilidad de
miembros, asi como compromiso esfinteriano. Habitualmente pueden encontrarse en la
exploracion reflejos miotéticos exaltados, presencia de Babinski, hipertonia, aunque tanto
en situaciones de shock medular como en compresiones de cauda equina estaran aus-
entes?. Las lesiones por encima del nivel C5 suponen un riesgo para la funcién respiratoria
y aquellas tanto cervicales como toracicas altas pueden conducir a una disregulacién au-
tondmica (hipertension extrema, bradicardia, arritmias cardiacas)?. Suele corresponder al
neurélogo el rol de identificar los signos de compresion e indicar el estudio mediante RM
urgente (Figura 4). Dado que el nivel sensitivo no es un predictor robusto de la localizacién
de la compresién y que la enfermedad metastéasica puede ocurrir a varios niveles, ante la
sospecha de una compresiéon medular, el estudio de imagen con RM debe incluir toda la
médula espinal?®. En el momento de su reconocimiento, debe indicarse el tratamiento
con corticoides a dosis altas con un bolo intravenoso de 10-16 mg de dexametasona segui-
do de 12-16 mg repartidos en 2 6 3 tomas como terapia de mantenimiento®. Mas alla del
manejo sintomatico, las opciones terapéuticas disponibles son la descompresién quirar-
gica y/o RT, ambas con la finalidad de reducir el dolor y mejorar el pronéstico funcional.
Su eleccién debe ser consensuada con oncélogos médicos, radioterapeutas y cirujanos, y
dependerd ampliamente del estatus funcional y oncolégico, la radiosensibilidad del tu-
mory el grado de compresion (Figura 5)*.

3.5 Complicaciones toxico-metabdlicas

El paciente con cancer, sobre todo avanzado, presenta un riesgo elevado de experimentar
alteraciones electroliticas y metabdlicas secundarias a estados de desnutriciéon o deshi-
dratacién, fallo organico, paraneoplasicas o derivadas del uso de medicaciones sintomati-
cas como los corticosteroides, opioides o benzodiacepinas. La expresién neurolégica mas
habitual de estas alteraciones son la encefalopatia o sindrome confusional y/o las crisis
epilépticas. En estos casos una historia clinica detallada y centrada en las medicaciones
concomitantes es clave para la evaluacion y manejo del paciente, junto a un cribado ana-
litico con perfil de electrolitos, vitaminas, funcién renal y tiroidea. Especial mencién me-
rece la encefalopatia de Wernicke, dado que existen diversas coyunturas que predisponen
a los pacientes con céancer al déficit de tiamina, especialmente aquellos con neoplasias
gastrointestinales, y no es necesario que les acompafie una historia de alcoholismo o pre-
senten la triada cldsica®. Ante un paciente oncoldgico que desarrolla una encefalopatia,
es siempre recomendable suplementar con tiamina mientras se completa el estudio diag-
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ndstico. Una gran mayoria de estas situaciones pueden revertirse al retirar el precipitante
y corregir las alteraciones subyacentes. En caso de crisis epilépticas secundarias a encefa-
lopatias toxico-metabdlicas, se recomienda mantener el tratamiento antiepiléptico hasta
la correccidn de los factores precipitantes®®.

3.6 Complicaciones paraneoplasicas

Los sindromes paraneoplasicos son complicaciones indirectas del cancer con una base in-
munomediada. Aunque habitualmente preceden al diagnédstico oncolégico, pueden ocurrir
en pacientes con un cancer ya conocido'®. Pese a que mas frecuentemente se manifiestan
con un curso subagudo, se han descrito presentaciones agudas o stroke-like en pacientes
con sindrome cerebeloso asociado a anticuerpos Yo, Hu o Tr't, De forma mas habitual, po-
dremos identificar esta etiologia en pacientes con un cuadro de encefalitis que acuden a ur-
gencias por crisis epilépticas focales y una historia de cambios en la conducta o alteraciones
de memoria en las semanas previas. El analisis del LCR frecuentemente revelara pleocitosis
de predominio linfocitico y elevacién de proteinas, lo que en el contexto de las urgencias
hospitalarias debe conducir a laimplementacién de cobertura antimicrobiana hasta que un
origen infeccioso haya sido descartado. A menudo, las crisis asociadas a este tipo de cuadros
requieren de un abordaje agresivo mas alla del uso de farmacos antiepilépticos, incluyendo
farmacos inmunomoduladores y terapia oncoldgica dirigida al cancer subyacente®.
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TABLAS Y FIGURAS

Tabla 1. Lista de complicaciones neurolégicas en el paciente con cancery sus

potenciales causas.

Tipo de complicacién

Causas directas

Causas indirectas

Complicaciones vasculares

Ictus isquémico

« Aterotrombdtico

« Tromboembélico

« Cardioembdlico

« Pequefio o gran vaso

« Compresion o infiltracién
tumoral de vasos
sanguineos

« Embolismo de material
tumoral

« Estados de
hipercoagulabilidad
(coagulacién intravascular
diseminada, sindromes de
hiperviscosidad)

« Endocarditis trombéticas
no bacterianas

Hemorragia cerebral

« Intraparenquimatosa
« Subdural
« Subaracnoidea

« Sangrado intratumoral
metéastasis

« Rotura pseudoaneurismas
(infiltracién tumoral)

+ Coagulopatiasy
plaguetopenia

Trombosis venosa cerebral

« Compresion o infiltracién
tumoral de senos venosos

« Coagulopatiasy
plaguetopenia

Complicaciones epilépticas

« Crisis de origen focal con o sin
generalizacion secundaria
« Estatus epiléptico

+ Metastasis intracraneales
« Carcinomatosis meningea

« Toxicidad quimioterapicos

« Trastornos
hidroelectroliticos

« Encefalitis infecciosa o
paraneoplasica
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(Continuacién Tabla anterior)

Complicaciones infecciosas

+ Meningoencefalitis bacteriana o
micética

» Abscesos cerebrales

« Encefalitis virales

« Leucoencefalopatia multifocal
progresiva

« Inmunosupresion derivada
de los tratamientos
oncolégicos

« Intervenciones
neuroquirdrgicas

Complicaciones toxico-metabdlicas

« Hipo o hiperglucemia
« Hpo o hipernatremia

« Hipomagnesemia

+ Hipocalcemia

» Hipoxemia

» Hipercapnia

« Alteraciones tiroideas
« Déficits vitaminicos

« Desnutricion,
deshidratacion

« Toxicidades derivadas de
tratamientos sintomaticos
y oncoldgicos

Compresion medular

« Metdstasis 6seas
compresivas, durales o
intramedurales

« Otros procesos tumorales
con expansién intradural

Complicaciones paraneoplasicas

« Encefalitis limbica
o de troncoencéfalo
« Sindrome cerebeloso
rapidamente progresivo
+ Encefalomielitis
+ Opsoclono-mioclono
« Neuronopatia sensitiva
« Lambert-Eaton
+ Gastroparesis

Reaccién inmune cruzada
entre antigenos tumorales y
del sistema nervioso
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Figura 1. Lesiones isquémicas multiples en contexto de endocarditis
trombética no bacteriana.

A-C: Imagenes correspondientes al mismo paciente en la tomografia computarizada craneal simple;
D-F: Resonancia magnética craneal (secuencias de difusion).
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Figura 2. Metastasis hemorragica en paciente con cancer de mama.

A: Tomografia computarizada craneal simple; B: Secuencias con contraste.

Figura 3. Hematomas subdurales post-quimioterapia intratecal.

A: Tomografia computarizada craneal simple; B: Secuencias con contraste.
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Figura 4. Compresion medular cervical en paciente con mieloma multiple.

Resonancia Magnética, secuencia T2 cervical y dorsal.
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Figura 5

Paciente oncolédgico con sospecha de afectacién medular o cauda equina

Resonancia magnética de neuroeje urgente

Compresion medular neoplésica

Profilaxis tromboembélica venosa
Vigilancia retencién urinaria

;Signos neuroldgicos y/o dolor?

‘|

DXM 10 mg iv bolo, seguidos de 16
mg/dia repartido en 2-3 tomas No

Valorar analgésicos opioides

Valoracién de la estabilidad espinal en RM

Estable Inestable I_)e/scc;mprensi()hn,
= g quirdrgica y fijacién,
si si posterior valoracién
! ! deRT
¢Tumor radio {Retropulsion de
sensible?* fragmentos 6seos?
Valorar descompresion No No Estabilizacion espinal
quirdrgica y/o RT seguida de RT externa o
estereotactica estereotactica

Abreviaturas: DXM (dexametasona); iv (intravenoso); RM (resonancia magnética); RT (radioterapia).

*Canceres radiosensibles: linfoma, mieloma, cancer de pulmén de células pequefias, tumores germinales, cancer de
mama, préstata y ovario.

Adaptado de: Ilya Laufer, MDMark Bilsky, MDDavid Schiff, MDPaul Brown, MD. Treatment and prognosis of neoplastic
epidural spinal cord compression. 2022 UpToDate.
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CAPITULO 7. EPILEPSIA EN URGENCIAS

1. TRATAMIENTO DEL ESTADO EPILEPTICO CONVULSIVO Y NO CONVULSIVO.
CODIGO CRISIS

1.1 Definicion de Estado de mal epiléptico. Mecanismos de refractariedad al
tratamiento

El estado de mal epiléptico (EE) es una emergencia médica de etiologia diversa en la que fallan
los mecanismos de terminacién de las crisis ocasionando que una crisis sea excesivamente
prolongada o se produzcan crisis recurrentes sin recuperacion entre ellas.

En los Ultimos afios numerosos trabajos han demostrado la importancia del tratamiento
precoz en las crisis graves, ya que la duracidn de las crisis determina el prondstico de las
mismas*2. Teniendo en cuentra esto, se han modificado los tiempos a partir de los cuales
se considera que estamos ante un EE tanto focal (10 minutos) como generalizado (5 minu-
tos EE convulsivo, 15 minutos EE ausencias)**. Ademas se han desarrollado herramientas
clinicas como la escala de ADAN que permiten detectar crisis potencialmente graves que
podrian terminar en EE® (Tabla 1). Y recientemente, en un documento de consenso, se ha
propuesto prestar especial atencién a crisis que podrian terminar en un EE como las crisis
en acimulos y otras con factores de riesgo asociados, que se han denominado crisis de
alto riesgo® (Figura 1).

El tipo de crisis y por tanto el tipo de EE también es determinante en el prondstico. El EE
convulsivo generalizado dentro de los EE con sintomas motores prominentes es el que puede
producir mayor morbimortalidad y las guias de tratamiento suelen hacer referencia a este.
Sin embargo un EE focal con alteracién del nivel de consciencia puede ocasionar complica-
ciones y déficit cognitivo si no se detecta y se trata precozmente™®.

La gravedad del EE viene determinada por los mecanismos de refractariedad al tratamien-
to que se ponen en marcha desde los primeros minutos. Estudios en modelos animales
muestran, que ya en las primeras horas del EE, se producen alteraciones tanto estructura-
les como funcionales, que van a favorecer la recurrencia de las crisis®. En lineas generales,
a nivel celular se produce un fallo en los mecanismos inhibitorios, principalmente me-
diados por el GABA, que favorece y aumenta la proliferacién y activacién de vias excitato-
rias. Se han descrito cambios en la estructura de los receptores GABA y en los canales de
sodio, que alteran el equilibrio de la membrana neuronal, y por otro lado un aumento de
glicoproteinas P, que dificulta la llegada de los FAES (farmacos antiepilépticos) al sistema
nervioso®. Se genera asi una situacion en la que se favorece la persistencia de las crisis y
de una actividad epileptiforme continua, no sélo por el desequilibrio mantenido entre los
mecanismos excitatorios e inhibitorios sino también por la dificultad de que los FAES, que
intentan evitarlo, puedan ejercer su funcién®'.
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Ademas de los cambios descritos, en los Ultimos afios hay cada vez mas estudios que sefialan
la presencia de alteraciones inflamatorias e inmunoldgicas, que se reflejan en una prolifera-
cion de la gliay de los vasos cerebrales y una alteracion en los receptores de glutamato, que
aunque pueden ser una respuesta a la situacion, que generan las crisis recurrentes, también
podrian tener que ver con el dafio neuronal y la epileptogénesis'>*3.

Conocer mejor la fisiopatologia de los primeros momentos del EE nos ayuda a guiar el trata-
mientoy a elegir los fArmacos en funcién de las alteraciones descritas en cada momento y por
tanto mejorar el manejo de las crisis.

1.2 Lineas generales de tratamiento

Teniendo en cuenta todo lo anterior esta claro que el tratamiento debe iniciarse lo mas rapi-
damente posible. En los Gltimos afios varios trabajos demuestran que la duracién de las crisis
y del EE empeora de forma significativa el pronéstico>'415.

Como apuntan algunos autores, la mayoria de los fallos en el manejo farmacolégico del EE se
pueden resumir en una frase: “too slow and too low” haciendo referencia con esto a la tardan-
za en administrar los FAES, que ademas muchas veces se utilizan en dosis insuficientes!4!%17,

Aunque es fundamental actuar con rapidez, en el intervalo terapéutico durante el cual es
posible que las crisis se controlen con mayor facilidad, no debemos olvidar la importancia de
ciertas cuestiones basicas, que siempre se deben tener en cuenta, y que pueden llevar a la
solucién del problema, tratando causas tratables (Tabla 2, Figura 2).

En la informacidn basica a obtener en los primeros momentos debemos incluir si tiene epi-
lepsia conociday si es posible tipo, comorbilidad asociada, consumo de téxicos, tiempo des-
de elinicio de los sintomas.

Algo también fundamental en el manejo de estos pacientes, que contribuye en gran medi-
da a la buena evolucién y prondstico, es el mantenimiento de una situacién hemodinamica
estable desde el inicio. El control de las constantes vitales no debe descuidarse en ningin
momento ya que tanto las crisis como los farmacos que se utilizan pueden tener efectos sisté-
micos graves, que hay que conocer y tratar de evitar.

A nivel hospitalario, los protocolos de actuacién en el EE estan bien establecidos pero para
mejorar los tiempos de inicio del tratamiento se debe hacer mayor hincapié en el tratamiento
extrahospitalario (Figura 3). Recientemente se ha publicado un consenso sobre el tratamiento
de las crisis urgentes en el que se hace referencia a esto y se plantean recomendaciones de
actuacion en diferentes niveles asistenciales® (Figura 4).
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1.3 Farmacos utilizados en el EE

Podemos dividirlos en tres grupos en funcién del orden de utilizacién aunque cada vez se
tiende mas a unificar la 1° y 2° linea recomendando la biterapia e incluso la triple terapia
precoz con farmacos con diferente mecanismo de acccién ya que en modelos animales se ha
demostrado que reduce la epileptogénesis'®*.

Farmacos de primera linea

Las benzodiacepinas (BZD) son los farmacos anticrisis (FACs) que deben usarse en primer lu-
gar ya que como hemos comentado pueden administrarse facilmente y precozmente en el
medio extrahospitalario. Las diferencias en eficacia no son muy significativas asi que se reco-
mienda usar la que tenga un efecto mas rapido y duradero para el control de las crisis. La de
eleccién es el lorazepam de la que no disponemos un preparado intravenoso (iv) en Espafia.
Eldiacepamy el midazolam son las otras BZD que se utilizan y de las que disponemos de pre-
parados para administracion iv, rectal, bucal y nasal, que facilitan mucho su uso precoz?*#22,
Estos FACs tienen unas ventajas e inconvenientes, que exponemos a continuacién junto con
las dosis de administracion® (Tabla 3).

Farmacos de segunda linea

Si las BDZ no consiguen controlar la situacién, en los primeros 10 minutos se recomienda
asociar un FAC de segunda linea simultdneamente al inicio de las BDZ. Incluso aunque éstas
hayan controlado inicialmente las crisis, debemos empezar a administrar un FAC de segunda
linea para complementar el tratamiento ya que se ha demostrado que el inicio con dos farma-
cos con diferentes mecanismos de accién mejora la respuesta y el prondstico.

No se ha podido demostrar la superioridad de un FAC de segunda linea respecto a otro*%,
por lo que actualmente se priorizan aquéllos con menos efectos adversos, insistiendo en la
importancia de usarlos precozmente y a dosis adecuadas (Tabla 4).

Cuando el EE continta a pesar de haber utilizado dos FACs estamos ante un EE refractario,
situacion que se asocia a elevada mortalidad y morbilidad, y que debe ser tratada en unida-
des especiales con monitorizacién video EEG y posibilidad de traslado a Unidad de Cuidados
intensivos si hay inestabilidad hemodinamica.

Farmacos de tercera linea

En esta fase las opciones terapéuticas consideradas hasta hace unos afios pueden resumirse
en tres: 1) barbituricos (pentobarbital o tiopental), 2) midazolam o 3) propofol pero recien-
temente incluimos también en este grupo y con recomendacién de un uso mas precoz, a la
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ketamina® (Tabla 5). Aunque no hay estudios aleatorizados que comparen los tres farmacos,
hay datos de un metaanalisis, que afirman que los tres presentan los mismos riesgos cuan-
do se usan por via iv para conseguir el patréon de brote supresion®. El pentobarbital se ha
asociado a hipotension grave y en algunas guias sugieren que se utilice preferentemente el
midazolam o el propofol.

Si a pesar del tratamiento con estos FACs no conseguimos controlar las crisis, es importante:

= Replantear la etiologiay buscar cuidadosamente causas tratables como patologia infeccio-
sa, inflamatoria o metabdlica o bien lesiones estructurales, que hayan podido pasar desa-
percibidas en las primeras horas, en las pruebas de imagen.

= Determinar los niveles de FAC en sangre y verificar que son correctos (tanto si son bajos
como si son demasiado altos pueden ser perjudiciales y favorecer las crisis). Valorar si pue-
den haber interacciones que no permitan una correcta actuacién de los FACs y valorar otras

situaciones como la hipoproteinemia que enmascaren niveles altos del FAC libre.

= Analizar cuidadosamente el EEG, por un lado para confirmar el diagnéstico de EE y por otro
para monitorizar el tratamiento.

Otras alternativas terapéuticas, que se ensayan en ultimo término se exponen en la tabla 6.

Consideraciones especiales en el EE no convulsivo o focal

En primer lugar, el diagndstico puede ser dificil y si no hay alto indice de sospecha, puede
pasar desapercibido y por tanto retrasar el tratamiento complicando el control de las crisis.
Estos casos mas que ningln otro deben manejarse con monitorizaciéon EEG. Las pautas de
tratamiento son similares a las ya comentadas pero en estos casos dado que la inestabilidad
hemodinamica suele ser menos frecuente, se intenta evitar la sedacién excesiva que haga ne-
cesaria unaintubacién e ingreso en UCly en los casos en los que sea posible la via oral, utilizar
farmacos no disponibles por via intravenosa pero con mecanismo de accién adecuado para
fases avanzadas del EE (FACs que actlen sobre receptores NMDA)®.

Cédigo crisis
Con el objetivo de aunar todo lo dicho previamente y optimizar el tiempo del diagndstico y
tratamiento de las crisis graves, se ha publicado un documento de consenso elaborado por

diferentes profesionales del ambito sanitario espafiol en el que se ha propuesto la creacién de
un codigo crisis® (Tabla 7, Figura 4).
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TABLAS Y FIGURAS
Tabla 1. Escala ADAN.
Lenguaje anormal No 0
guaj si 1
s s No 0
Desviacién ocular S 1 .
! Probable estado epiléptico
ADAN >1
Automatismos N(,) 0
Si 1
, . . No 0
Ndamero de crisis Si 1
Total 0-5

Tabla 2. Medidas generales y tratamiento de causas potencialmente tratables.

Personal no sanitario

« Se recomienda: mantener la calmay prevenir lesiones (aflojar la ropa, proteger de golpes), posicion
lateral de seguridad, no abandonar al paciente, tener en cuenta la duracion de la crisis, limpiar las
secreciones o vomitos, manteniendo en lo posible las precauciones actuales para evitar contagio
COVID-19, administrar farmacos de rescate si esta disponible, realizar glucemia capilar en paciente
diabético y tomar la temperatura. No se recomienda limitar el movimiento del paciente, forzar o
introducir objetos para abrir la boca ni respiracion artificial.

« Avisar telefonicamente al Servicio de Emergencias de la CCAA correspondiente (112/061): Si la crisis
dura més de lo habitual o >5 min, si la crisis se repite en pocos minutos, si es primer episodio y si
persiste la clinica neurolégica, respiratoria, etc.

Personal sanitario

« Apertura de via drea y garantizar una adecuada oxigenacién y ventilacién. Si es preciso se debe as-
pirar las secreciones y retirar cuerpos extrafios.

« Administrar oxigeno. Valorar intubacién orotraqueal (I0T) si: Compromiso inminente o potencial
de la via aérea, alteracion del nivel de conciencia (GCS <8 puntos), trabajo respiratorio excesivo
(>40 rpm) o deprimido (<10 rpm), hipoxemia (pO2 <50, satO2 <85 %) refractaria al tratamiento y/o
acidosis respiratoria progresiva (pH <7,2, pCO2 >60).

+ Monitorizacién de signos vitales (frecuencia respiratoria, frecuencia cardiaca, tension arterial, tem-
peratura, saturacion de oxigeno) y determinar glucemia.

Causas potenciales de crisis epilépticas y estado epiléptico

« Glucemia; Magnesio; Sodio; Potasio; Encefalopatia urémica; Encefalopatia hepatica;

» Intoxicacion/Deprivacién alcohélica; Drogas; Infecciones.

Modificado de Garcia Morales I, et al. Emergencias 2020. (Contintia en pégina siguiente)
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Tabla 3. Ventajas y desventajas de las benzodiacepinas en el estado de mal epiléptico.

Ventajas Inconvenientes Dosis
Lorazepam « Accién rapida iv « Tolerancia rapida Adultos: 4 mgiv
(LzP) « Accién prolongadatras | « Efectos adversos por Nifios: 0,1 mg/kg iv
una sola inyeccién solvente (méximo 4 mg)
« Amplia experiencia en « Ausencia de formaiv en
nifios y adultos Espafia
« Eficacia demostrada en
ensayos clinicos
Diazepam « Accién rapida via iv « Accién corta por Adultos: 5-10 mg iv bolo
(DZP) « Via rectal redistribucién (maximo 5mg/min),
« Mucha experiencia en : Acumgllacién y riesgo de f’ﬁéz?;%edr:ggt:; hasta
nifios y adultos (sjedaagr) prolopgida)y &
epresion respiratoria ifios: i
. Disponible p p Nifios: 0,3 mg/kgiv
« Efectos adversos por (maximo 10 mg,
solvente 5mgsi <50 kg).
Rectal 10 mg
(5mgsi <40 kg
en nifios 5 mg <15 kg)
Midazolam « Accién rapida « Corta duracion 1-2 mg/1min
(MDZ) cualquier via « Riesgo recurrencia crisis (0,1-0,2 mg/kg, IV,IM).
« Eficaz porviaorale 5-10 mg (IV/IM).
intranasal Puede repetir dosis
L d pasados 10 minutos
* Bajo riesgo de (méximo 15 mg, 10 mgen
acumulacion nifos).
Perfusion: 0,05-2 mg/kg/
hora
Bucal/Nasal: 0,3 mg/kg
Maximo 10 mg
Clonazepam « Accién rapida « No eficaz intramuscular | 1 mgen bolo
(CzP) . Eficacia no demostrada | '@ velocidad de inyeccién

« Accién prolongada tras
una sola inyeccién

« Segundo farmaco con
menor redistribucion en
tejidos tras lorazepam

mediante ensayos
clinicos

no debe superar los
0,25-0,5 mg por minuto
(méximo 3 mg).

En nifios 0,025-0,075 mg/
kg, méximo 2 mg.
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Tabla 4. Farmacos de segunda linea en el estado de mal epiléptico.

establecida

Via Adulto Nifios N".’el .
evidencia
Fenitoina (PHT) | IV 20-30 mg/kg 1.000 mg 30-40 | 18-20 mg/ kg 1A
Amp 250 mg. min Max1lg ** ahora
Diluir en 250 Max: 1 mg /kg/min >20 min. incluida en
suero salino . medicacién de
NO glucosado. Sme r/)ll:ede repetir bolo 10 riesgo laboral,
Envase plastico. &/ke grupo 2.
En envase de plastico y suero
salino
Valproico (VPA) \% 20-40 mg/kg, 1.200-2.000 mg | >2 afios 1B
Amp 400 mg en 5-10 min. Max: 6 mg/kg/ 20-40 mg/kg **ahora
Con o sin diluir. min) Max1,5¢g incluidaen
dicacién de
15-20 mg/kg 800-1.200 mg me
(ancianos, nifios y <50 kg) riesgo laboral,
grupo 3.
Levetiracetam v 3000-4500 mg 15-20 min 30-60 mg / kg; Ic
(LEV) (30-60 mg / kg; Max: 4500) Max: 4500)
ngrso,?{gg Oral 10-15 min. infusién
fuiren 100cc 1000-3000 mg
Fenobarbital [\ 15-20 mg /kg, 100mg /min 15-20 mg/kg en 1B
(PB) se puede dar dosis adicional | 20 minutos
(Neonatos) 20-25mg/min hasta max. de
20 mg/kg)
Lacosamida v 100-400 mg en 15-20 min, 5-10 mg/kg e
(LCM) diluido (6 mg / kg) Maximo
Amp 200mg Oral 200-400 mg 200-400 mg
Con o sin diluir
Brivaracetam v 2 mg/kg, 100-200 mg, 2-5mg/kg [\
(BRiv) en 10-15 min Maximo:
Amp 50mg Max: 3 mg/kg, 300 mg 100-200 mg
Conossin diluir Oral 50 mg si <50 kg No hay dosis
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(Continuacion Tabla 4)

Carbamacepina | Oral 200-400 mg 10-20 mg /kg v
(CBZ) maximo
200-400 mg
Topiramato Oral 400-600 mg 5mg/kg 1\
(TPM) maximo 200 mg
Perampanel Oral /SNG | 12-16 mg (oral); 16-24 mg 20 kg: 2-4 mg \%
(PER) Agitar (SNG) (maximo 6 mg).
antes de 20-30 kg: 4-6
usar (maxima 8 mg).
>30 kg: 4-8 mg

(maxima 12 mg)

Tabla 5. Farmacos tercera linea en el tratamiento del estado epiléptico.

bolo

Bolus Infusién
Midazolam 1-2 mg/1 min. (0,1-0,2 mg/kg) 0.05-2mg/kg/h
en bolo inicial Dosis maxima: 1,3-3 mg/kg/
hora
Propofol 2 mg/kg en bolo lento inicial 1-4 mg/Kg/h
Tiopental 3-5mg/Kgin 3-5min; 3-7mg/Kg/h
Después repetir bolo 1-2 mg/
Kg 3 min
Pentobarbital 10-15 mg/kg 0,1-1 mg/kg/h
Ketamina 50-100 mg (0,5 a3 mg/kg) en 1-10 mg/kg/h
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Tabla 6. Alternativas terapéuticas del estatus altamente refractario.

No farmacolégicas Farmacologicas
Cirugia Ketamina
Estimulacién cerebral profunda Lidocaina
Estimulacién magnética transcraneal Anestésicos inhalados
Terapia electroconvulsiva

Tabla 7. Cédigo Crisis. Documento de consenso para el tratamiento del paciente con

crisis epiléptica urgente.

Criterios de inclusién

« EE focal o generalizado

« Probable EENC (bajo nivel de consciencia o confusién sin causa)

« CE enactimulos

« “Pseudoictus” (sintomas neurolégicos deficitarios descartado cédigo ictus, ADAN >1)
« Crisis de alto riesgo (Figura 1)

Criterios de exclusion

« Enfermedad terminal con expectativa inferior a 6 meses
« Situacioén previa de gran dependiencia (mRankin = 4-5 o indice de Barthel <60)

Procedimiento

« Traslado con preaviso a neurologia/neuropediatria a centro con neurdlogo de guardiay
disponibilidad de monitorizacién vEEG de urgencias.

« Atencién urgente extra e intrahospitalaria seglin diagramas de flujos de figura 2y 3.

« Priorizar el acceso a pruebas diagnésticas (TC multimodal) y resultados por parte de servicios
centrales implicados en el diagnéstico.

Modificado de Garcia Morales |, et al. Emergencias 2020.

EE: Estado epiléptico; EENC: estado epiléptico no convulsivo (focal con alteracidn del consciencia);
CE: crisis epilépticas; TC: tomografia computariada.

(Contindia en pdgina siguiente)

-229-



MANUAL DE URGENCIAS NEUROLOGICAS DE LA SOCIEDAD ESPANOLA DE NEUROLOGIA

Figura 1. Concepto de crisis epiléptica urgente.

(Modificado de Garcia Morales I, et al. Emergencias 2020).

Crisis epiléptica de alto riesgo Crisis en acimulos
Primera crisis, ADAN >1, gestante, Crisis repetidas (2 0 mas en 24 h).
paciente pediatrico, cuadro febril,

comorbilidad, complicaciones, mala Frecuencia no habitual para el
adherencia. paciente.
Crisis
Epiléptica
urgente
Estado epiléptico

Crisis epiléptica que no cede t1:5 min CTG (EEC), 10 min crisis focal con alteracién del
nivel de consciencia (EEfocal), 15 min crisis focal sin alteracién del nivel de consciencia
0 ausencias.

EER no cede tras la administracion de dos FAES y EESR si >24 h, tiempos similares a t2.

CTG: generaliado ténico clénico; EEC: estado epiléptico convulsivo; EER: estado epiléptico refractario; FAES: farmacos
antiepilépticos; EESR: estado epiléptico superrefracatrio.

T1: Tiempo en el cual si una crisis no cede espontdneamente tiende a prolongarse la crisis.

T2: Tiempo en el cual si persiste la crisis hay riesgo de consecuencias a largo plazo.

(Continda en pdgina siguiente)
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Figura 2. Medidas generales tratamiento estado epiléptico.

O DE MAL EPILEPTICO

¥

Emergencia médica

J

Actuacion rapida

Causas subyacentes

Control crisis
! tratables

Mantenimiento
estabilidad
hemodindmica

SOPORTE RESPIRATORIO

Monitorizacién ECG
Temperatura
Examen neurolégico

Glucemia, laboratorio, gasometria, toxicos en orina, niveles farmacos

Suero salino, glucosado 50 ml 50 % IV, Tiamina 100 mg IV o IM

\ 4
FARMACOS

(Contindia en pdgina siguiente)
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Figura 3. Algoritmo resumen de tratamiento de crisis epiléptica en la fase aguda,
extra-hospital.

Medidas no farmacoldgicas

Proteccion via aérea, posicion seguridad

<5' Glucosa IV
Tiamina IM/IV
Oxigenoterapia

BZD por via mas rapida.
MDZ IN o LRZ VO familia.
. MDZ INo IM SUEH.
<10 | BZD IV si via disponible precoz.
(MDZ o DZP) en EE o crisis en acimulos
Iniciar LEV/VPA.

BZD si no se ha administrado antes
+
10-30' — LEV/VPA
Siinestabiilidad hemodindmica o compromiso via aérea:
Intubacién orotraqueal y sedacién.

En EE convulsivo o focal con alteracién
nivel consciencia e inestabilidad
hemodinamica.
1
>30 | Sedacion
Ketamina+Midazolam
Propofol

IV: intravenoso; IM: intramuscular; BZD: benzodiazepina; LZP: lorazepam; MDZ: midazolan; IN: intranasal;
SUEH: servicios de urgencias extrahospitalarios; EE: estado epiléptico; LEV: levetiracetam; VPA: valproico.

(Continda en pdgina siguiente)
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Figura 4. Manejo hospitalario. Documento de consenso para el tratamiento del paciente
con crisis epiléptica urgente.

(Modificado de Garcia Morales |, et al. Emergencias 2020).

Ingreso para estudio.
CRISIS Primera crisis. Tratamiento precoz.
EPILEPTICA No epilepsia Estudio diagnéstico.
conocida Imageny EEG
Analiticas.
Si hay
Preaviso desencadenantes
corregirlos.
Ha tomado Obs Sino hay, dosis
* adecuadamente | | Desencadenantes | | adicional de
elTTO (EEG) medicacién
Epilepsia habitual y ajustar
TTO conocida. dosis
Extra- Paciente
hospitalario con crisis
recuperada .
pero situacién EEG sin crisis:
’ diferente ala Dosis | obsyconsulta
habitval No ha tomado de carga de preferente
Traslado adecuadamente || ~ medicacion
elTTo ha;;;al EEG con crisis
H sutiles:
‘ Ajuste TTO e ingreso
Valoracion
por o
Neurologfa Epllep5|a EEG sin crisis
Pediatria conocida o . B Ingreso
primera crisis. BZDsino ha
Paciente recibido H EEG
parcialmente LEV/LCS/vPA EEG con crisis ajuste
recuperado de TTO eingreso
Evidencia ) Conﬁnuacgncﬂﬂ&
de crisis BZD sino ha Mantgngr.farmacos
o recibido+ EEG L ant.IfZI'ISIS., UFZI y
Estado LEV/LCS/VPA sedacpr_m prllo’rlzando
epiléptico Biterapia Precoz la ut|l|zac!on de
Ketamina

TTO: tratamiento; EEG: electroencefalograma; obs: observacién; BDZ: benzodiazepinas; LEV: levetiracetam;
LCS: lacosamida; VPA: valproico; UCI: Unidad de cuidados intensivos.
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2. MANEJO DE LA PRIMERA CRISIS EPILEPTICA EN URGENCIAS

PRIMERA PARTE: DIAGNOSTICO

Hasta el 1 % de todas las consultas médicas de adultos en los Servicio de Urgencias hospita-
larias corresponderan a crisis epiléptica (CE) y en la cuarta parte de ellos no tienen epilepsia
conocida?.

A. Diagnéstico clinico

A.1 Diagnéstico de primera crisis epiléptica

El diagnéstico es eminentemente clinico, una vez realizado el diagndstico diferencial con
otros procesos paroxisticos mediante una anamnesis y exploracion detalladas. Existe infor-
macioén que es contrastable en valoraciones posteriores como son los antecedentes persona-
les y familiares, pero los datos en si del episodio pierden fiabilidad cuanto menos precoces
y exhaustivos fueron recogidos. Esto se dificulta mas en el caso de actividad ténica o clénica
(Tabla 1). Lainformaciéon debe cubrir todos los aspectos resumidos en tabla 23. Para consultar
los Trastornos paroxisticos no epilépticos véase su capitulo en esta misma obra.

A.2 Estudio complementario

= TAC craneal: Dada la disponibilidad de TAC craneal en practicamente todos los Servicios
de Urgencias, su coste relativo y el poco tiempo que consume*’ podemos establecer unas
recomendaciones generales*®® basadas en factores predisponentes de anormalidad es-
tructural relacionada>* (Tabla 3), algunas de ellas comunes con otras urgencias neu-
roldgicas no epilépticas. En la figura 1 se resumen cuatro posibles escenarios cuando se
valora al paciente.

= RM craneal urgente: Sélo estd indicada en el caso de sospecha de encefalitis aguda segiin
disponibilidad del centro sanitario®.

= Analisis: Determinados valores sanguineos aportan informacién rapida que puede ser muy
Gtil en la decision diagndstica o terapéutica de paciente (Tabla 4). Recomendamos en un pa-
ciente asintomatico tras CE al menos un analisis general con hemograma, bioquimica basica,
CPK, perfil hepético e iones incluyendo calcio corregido y magnesio®. En el caso de paciente
con previa inconsciencia de naturaleza incierta ocurrida hace menos de 2 horas se recomien-
da la determinacién de acido lactico venoso (disponible en la mayoria de los gasémetros de
Urgencias)!**2, Otros parametros estaran indicados segln la situacion clinica del paciente®.
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= Cribado de téxicos en orina: Sdlo esta indicado cuando haya sospecha clinica®.

= Electroencefalograma (EEG): Un EEG ictal o precoz postictal dependera de la disponibi-
lidad del Servicio de Urgencias. Se recomienda un EEG precoz en adultos (grado de reco-
mendacion B para adultos)® con una primera CE muy reciente no sintomatica puesto que la
sensibilidad de la prueba para descargas epilépticas interictales (DEI) se incrementa en las
primeras 24 horas'. Puede aportar informacién prondstica sobre recurrencia y diagndstica
sobre epilepsia/sindrome epiléptico, y por tanto influir en la decisién de iniciar tratamiento
crénico antiepiléptico (ver apartado A.2). Para consultar SE convulsivo y no convulsivo véase
su capitulo en esta obra.

= Estudio de LCR: Esta indicado en caso sospecha de infeccién del sistema nervioso central o

hemorragia subaracnoidea con TAC craneal no diagndstica como causantes de la CE 3. Para
el contexto de Estado Epiléptico, véase su capitulo en esta misma obra.

A.3 Establecimiento de tipo causal de crisis epiléptica

La diferenciacion entre CE espontanea, sintomdatica aguda (CSA) o sintomatica remota (CSR)
(Figura 2) condicionara el potencial diagndstico o no de epilepsia, inicio urgente del trata-
miento antiepiléptico preventivo o tratamiento antiepiléptico crénico. Las causas agudas con
capacidad de generar crisis epilépticas se resumen en tabla 57, siempre que exista una rela-
cién temporal plausible entre noxa y la aparicion de la CE (Tabla 6)'* En el caso de origen me-
tabdlico existen valores graves establecidos como diagnésticos de CSA, si bien se describen
CE con alteraciones menos extremas (Tabla 7).

SEGUNDA PARTE: TRATAMIENTO

A.1 Tratamiento agudo de la CE

No es infrecuente que un paciente con una primera CE previa tenga nuevas CE en el area de
Urgencias en las primeras 24 horas, o bien que debute en dicho servicio con una CE prolon-
gada tras acudir por otro motivo. En tal caso deben iniciarse las medidas generales y el trata-
miento agudo con benzodiacepinas iv*® (Tablas 8 y 9)>2°%, Si del estudio previo se conoce una
causa con alto riesgo de Estado Epiléptico (EE) como lesién con afectacion cortical en neu-
roimagen o EEG precoz con anomalias epileptiformes puede estar indicado iniciar FAEs por
via intravenosa para adquirir prevencién precoz o bien si existe inicialmente intolerancia oral
(Tabla 10). Los casos particulares de alcoholismo (donde suelen coincidir varios mecanismos
o causas de CE) y eclampsia estan reflejados en la tabla 11322 Para el tratamiento del Estado
Epiléptico véase su capitulo en esta misma obra.
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A.2 Tratamiento preventivo precoz de CE espontanea

En la figura 3 se resume el algoritmo razonable para iniciar tratamiento preventivo de forma
precoz tras una primera CE evaluada en Urgencias®?. Existe un sistema de puntuacion para
el riesgo de recurrencia de CE (estudio MESS*, Tablas 12 y 13) que sélo tiene en cuenta la
presencia de trastorno neurolégico y anomalias epileptiformes en EEG, pero ambos factores
ya se encuentran incluidos en los indicadores aceptados de riesgo alto (Tabla 14 25%), similar
al que se tiene tras dos CE separadas (60 % a 2-4 afios). La falta de un EEG en las primeras 24h
puede subestimar el riesgo*“. Por otro lado, si clinicamente se considera al paciente en riesgo
vital en caso de recurrencia de CE (ancianos, dependencia, anticoagulacién oral, embaraza-
das, CTCG, actividad laboral de riesgo...)?*% se considera iniciar el tratamiento. La ausencia
de todas estas condiciones implica una probabilidad promedio de recurrencia del 39 % a 2
afnos?*y se debe aceptar la decision de paciente o cuidadores tras informarles de los puntos
a favor y en contra (recurrencia especificada en estudio MESS, efectividad del tratamiento,
calidad de vida asociada al tratamiento, probabilidad de remisién) (Tabla 15)2426:30-34,

En el caso de iniciar el tratamiento seria un continuum con el tratamiento crénico oral, por
lo que debe ser individualizado, condicionado o no si se ha necesitado iniciar antes el trata-

miento agudo de la CE (ver apartado A.1).

A.3 Tratamiento preventivo precoz de CE sintomatica aguda (CSA)

En el caso de las CSA de causa no resuelta el tratamiento recomendado es via intravenosa
(Figura 3) siendo preferibles LCM, LEV, VPA sobre PHT*%® (Tabla 14). El tratamiento serd tran-
sitorio, la duracién sugerida dependera de la causa en cuestién (Tabla 16). Sin embargo, hay
falta de datos en procesos tan frecuentes como T.C.E. severo. Una vez pasada la situacion de
CSA no hay indicacién de FAE porque no hay evidencia de que evite el paso a epilepsia (CSR)*.
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TABLAS

Tabla 1. Puntos a no olvidar sobre CTCG sospechada.

Los otros diagnésticos diferenciales pueden tener actividad ténica o clénica.

En las CE la actividad ténica-clinica sigue un patrén estereotipado (secuencia, duracion, cese).

No dar por aceptada informacién recogida si no se describe la secuencia de signos y sintomas.

Especificar qué parte del episodio ha sido testificada y por quién.

CTCG: crisis tonico-clonica generalizada; CE: crisis epiléptica.

(Contindia en pdgina siguiente)
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Tabla 2. Informacién necesaria para el correcto diagndstico de episodio sospechoso de CE.

:Ir?\,ai:on Situacion Previa Durante el Que son percatados o
(HORAS) (INMEDIATA) episodio aparecen tras el episodio
Sintomas y Signos

Prédromos Sintomatologia focal Secuencia en el tiempo, Tiempo hasta situacién

visible, o no visible duracién basal, tiempo hasta

(aura) recuperar estado mental
Cambio de Factor precipitante Modificacién o no por Reaparicién o no de
habitos o fisico o emocional intervencion de testigos semiologia sin patrén
medicacién organico

Situacién circadiana Conciencia Estupor, grado de amnesia

(vigilia, suefio, episddica

despertar)

Estado postprandial, Tono

ayuno

Temperatura, dolor,
calor, cambio postural

Perfusién mucocutanea

Piloereccién, nduseas /
vomitos

Zumbidos, actfeno
unilateral, cambio
de coloracién visual,
fosfenos, debilidad,
sudoracién

Grito inicial

Caida: rigida/flaccida

Traumatismo secundario

Traumatismo secundario

Movimientos involuntarios

Postura rigida involuntaria

Oclusién o no ocular,
y resistencia

Mordedura lingual en punta
o lateral

Mordedura lingual en punta
o lateral

Incontinencia urinaria

Incontinencia urinaria

Incontinencia fecal

Incontinencia fecal

Lenguaje (presencia/
ausencia, tipo...)

Lenguaje (presencia/
ausencia, tipo...)

Otros sintomas focales
agudos

Cefalea, cansancio
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(Continuacion Tabla 2)

Signos focales agudos Debilidad o hipoestesia focal

Estigmas encontrados
y tiempo a Gltima vez
observado

Otros datos aportados por
paciente o testigos

CE: crisis epiléptica.

Tabla 3. Factores predisponentes de anormalidad estructural relacionada con la CE.

Edad mayor de 50 afios

Relato de la crisis con semiologia focal o focalidad posterior

TCE reciente

Anticoagulacién o didtesis hemorragica

Enfermedad neoplasica maligna en anatomia patoldgica

Inmunosupresién

Sospecha deV.I.H

Ictus en antecedentes

Hipoglucemia

CE: crisis epiléptica.

Tabla 4. Justificacion de anélisis general en paciente adulto tras una primera CE.

Parametro Influencia en
Hemograma Posible inicio de tratamiento antiepiléptico y diagndstico de CSA
Glucemia El tratamiento inmediato y diagndstico de CSA

Posible inicio de tratamiento antiepiléptico, tratamiento inmediato y

Funcion renal diagndstico de CSA si urea >100 mg/dl

Posible inicio de tratamiento antiepiléptico, tratamiento inmediato y

Funcion hepatica diagndstico de CSA segln cifras de insuficiencia hepética

CPK Diagndstico y tratamiento inmediato de posible rabdomidlisis post-crisis
Na+ El tratamiento inmediato y diagndstico de CSA

K+ Diagnéstico y tratamiento inmediato de fracaso renal post-crisis

Ca+2 El tratamiento inmediato y diagnéstico de CSA

El tratamiento inmediato y diagnéstico de CSA, monitorizacién en el caso

Mg+2 de eclampsia

Sugiere CTCG reciente como causa de inconsciencia en paciente sano
Lactato venoso sivalor >2.0-2.45 mmol/L en las primeras dos horas y ausencia de otras
causas de lactacidemia®*

CSA: crisis sintomatica aguda; CE: crisis epiléptica;

CTCG: crisis tonico-clonica generalizada. o o
(Contindia en pdgina siguiente)
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Tabla 5. Principales causas de CSA en adultos.

Alteraciones metabélicas

« Hipoglucemia / hiperglucemia

« Hiponatremia / hipernatremia

« Uremia por insuficiencia renal aguda o crénica

« Insuficiencia hepatica aguda o crénica

« Hipocalcemia

« Porfiria

« Otras

Farmacos y toxicos con propiedades epileptogenas

Abstinencia de farmacos y toxicos con propiedades depresoras del SNC

Encefalopatia andxica

Postraumatismo craneoencefalico

« CE deimpacto

« CE postraumética precoz

Infecciones neuromeningeas

« Meningoencefalitis viricas, bacterianas y parasitarias

« Meningitis bacteriana

« Procesos infecciosos localizados (absceso, empiema)

Encefalitis limbicas paraneoplasicas

Encefalitis autoinmunes

Fase aguda de enfermedades cerebrovasculares

« Ictus hemorragico

« Trombosis venosa cortical

« Ictus isquémico cortical

« Hemorragia subaracnoidea

« Hematoma epidural y subdural

« Encefalopatia posterior reversible (PRES)

CSA: crisis sintomatica agua; CE: crisis epiléptica.

(Continda en pdgina siguiente)
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Tabla 6. Relacion temporal causal de la agresion cerebral para establecer CSA.

Etiologia Relacién temporal

Durante la 17 semana. Algo més si

TCE existe hematoma subdural
Ictus isquémico o hemorragico Durante la 17 semana
Cirugfa craneal Durante la 17 semana
Encefalopatia hipdxica Durante la 17 semana

Mientras existan signos de actividad

Infeccidn del S.N.C persistente de la infeccion

En las 7-48 horas después de la tltima

Abstinencia etilica toma de alcohol

Durante las primeras 24 h tras la CE o

Metabdlica-téxica o
el diagnéstico

Mientras dure el dafio cerebral agudo

Otras en particular

CSA: crisis sintomatica aguda; CE: crisis epiléptica.

Tabla 7. Valores bioquimicos séricos de corte sugeridos para diagnosticar CSA de causa

metabdlica.

Parametro Valor Comentario
Glucosa <36 mg/dl>450 mg/dl

. Hiponatremia grave, Hipernatremia grave
Sodio <115mEq/L 0>170 mEq/L inducida por encefalopatia hipertensiva
Calcio <6 mg/dl (1,5 mEq/L)* <7.6 mg/dl (1.9 mmol/L) si se sospecha es

aguda

Magnesio <2mg/dl (0,8 mEq/L)** Hipomagnesemia grave
Urea >100 mg/dl

CSA: crisis sintomatica aguda.
* Factor de conversion: 0,2495 ** Factor de conversion: 0,41152.

(Contindia en pdgina siguiente)
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Tabla 8. Medidas generales ante una CE.

Asegurar via aérea

Control de signos vitales (Saturacion de oxigeno, TA, EKG, temperatura)

Administracion de oxigeno

Descartary tratar hipoglucemia (<60 mg/dl) con 50ml de glucosa al 50 % (previamente tiamina 100
mg iv si sospecha de alcoholismo o potencial déficit)

Tratar la hiperglucemia no cetésica

Tratar otras alteraciones metabdlicas

Canalizar via venosa periférica

(Tabla 9)

Si CE prolongada (>2 minutos) o CE repetida: Inicio de tratamiento farmacolégico con BZD

CE: crisis epiléptica.

Tabla 9. Dosificacién recomendada de benzodiazepinas disponibles en Espafia ante una CE.

Velocidad 0 a4
BZD VIiA CARGA maxima de Repetible IAEes Eren
inicial p e efecto de efecto
administracion IV
DIAZEPAM * iv 10mg,5mg 2-5mg/minuto alos5 1-3 10-30
en ancianos minutos,y a minutos | minutos
los 10 minutos
doble dosis
DIAZEPAM rectal | 5-10mg alos 10 Variable
(segin<o> minutos
40 kg)
MIDAZOLAM iv 0.1 mg/kg 1-4 mg/minuto alos 10 1-15 10-30
*k minutos, minutos | minutos
max: 15mg
MIDAZOLAM im 0.15-0.2mg/kg | 2 mg/minuto
MIDAZOLAM | nasal | 5-10 mg(segun alos10 Variable
o <0>40kg) minutos
bucal
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(Continuacién Tabla 9)

CLONAZEPAM | iv 1mg 0.5 mg/minuto alos5s 3-10 12h
ol minutos, minutos
max: 3 mg
CLONAZEPAM | oral 0.5-1 mg entre
labio y encia
LORAZEPAM | oral 1-2mg

* Uso habitual: Bolo: 1 ampolla (2 cc en 10 mg) + 8 cc de SF a 2 ml/min (=2 mg/min).

** Uso habitual: Bolo: 1 ampolla de 3 cc con 15 mg en 12 cc de SFy administrar 7 cc, o 7 cc de dos ampollas de 5 cc.

*** Uso habitual: Mezclar las dos ampollas (1 ml con 1 mg + 1 ml de agua para inyectables) =1 mg en 2 ml. Escasa
informacidn sobre sueros compatibles.

CE: crisis epiléptica.

Tabla 10. Dosificaciones habituales de FAEs disponibles por via intravenosa (iv) y dosis

de carga, en distintas situaciones.

Velocidad maxima
FAE y via Contexto clinico CARGA de administracion | Mantenimiento
v
PB iv +oral Tratamiento 0.7-1.4 mg/Kg Maximo 60-100 mg/ | 1-6 mg/kg/d oral
preventivo precoz | (50-100 mg) min
PB* En CE activa 10-20 mg/kg Méaximo 60-100 mg/ | 1-4 mg/kgen bolos
min iv, maximo 600 mg
aldia
PHT iv ** En CE activa 18-20 mg/kg Maximo 50 mg/ 6 mg/kg/diaen
min, 25 mg/min p.c., o repartido
en pacientes con en 2-3 dosis de 20
riesgo CV minutos
PHT iv+oral | Tratamiento 15 mg/kgiv 100 mg oral cada 8
preventivo precoz horas
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(Continuacién Tabla 10)

bioequivalencia
iv=oral

15 minutos

PHT oral Tratamiento 300 mgoral 300 mgtras6
preventivo precoz horas, tercera
dosis tras 8 horas,
posteriormente 100
mg cada 8 horas
VPA v *** En CE activa 18-20 mg/kg 5-6 mg/kg/min 0.5-1 mg/kg/h en
(4 min) p.c. 30min tras la
carga durante <24
horas
VPAiv En CE activa 30 mg/kg 7-10 mg/kg/min 0.5-1 mg/kg/hen
(3-4 min) p.c. 30 min tras la
carga durante <24
horas
VPA iv En CE activa 40 mg/kg, bolo 4 mg/kg/min (10 6 mg/kg/6 hen
opcional +20 mg/ | min) bolo iv
kg a los 5 minutos
VPAiv+oral | Tratamiento 18-20 mg/kg 5-6 mg/kg/min (4 20-30 mg/kg/d de
preventivo precoz min) VPA crono tras la
primera hora
VPAiv+oral | Tratamiento 25 mg/kg 1 mg/kg/min (25 20-30 mg/kd/d en
preventivo precoz min) tres dosis
LEViv/oral» | Polivalente, No precisa 500-1500 mg/12 h
bioequivalencia en 5-15 minutos
iv=oral
LCMiv/oral M | Polivalente, 200-400 mg En 5-10 minutos 100-200 mg/12 h
bioequivalencia en 5-10 minutos
iv=oral
BRV iv/oral Polivalente, No precisa 25-100 mg/12 hen

* Uso habitual: Diluir en agua estéril al 10 %.

** Uso habitual: Carga: Buscar [1-10 mg/ml) > 5 ampollas de 5 ml de 250 mg en 150 ml de SF a 30 minutos
(100 g/min =42 mg/min) para 70 kg/ Mantenimiento: 2 ampollas de 250 mg en 500 ml de SF a 6 g/min (18 ml/h) para 70 kg.

*** Uso habitual: Viales del 10 % (4 ml, 400 mg) / Carga: 2.5 viales de 400 mg para 70 kg / Perfusién Continua: 4 viales
de 400 mg en 500 cc de SF u otros a 23 ml/h para 70 kg.

A Uso habitual: Viales de 500 mg en 5 ml (100 mg/ml), diluir al menos en 100 cc SF, SG5 % o Ringer Lactato.
AA Uso habitual: Viales de 200 mg en 20 ml (10 mg/ml)L, diluir (también puede ser directo) en 100 cc de SF, SG5 % o

Ringer Lactato.

PB: fenobarbital; PHT: fenitoina; VPA: acido valproico; LEV: levetiracetam; LCM: lacosamida; BRV: brivaracetam.

p.c.: perfusion continua.
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Tabla 11. Tratamiento especifico de algunas CSA.

Alcoholismo/abstinencia alcohélica

Las medidas generales ante una CE

Tiamina (50-100 mgim. o iv.), seguida de suero glucosado

Descarte y correccion de alteraciones metabélicas habituales

Eleccion: Diazepam/Lorazepam para la prevencién o tratamiento de las CSA o de otros sintomas del
sindrome de abstinencia alcohélica

Dosis de Diazepam: bolo iv de 5-10 mg (velocidad de infusién: 2,5-5 mg/min) hasta que la CE ceday
puede continuarse con 5-10 mg/6-8 h por CE o sintomas de abstinencia, recurrentes

Iniciar tratamiento preventivo en caso de previas CE por abstinencia o sindrome de abstinencia
moderado o grave

Eclampsia

Las medidas generales ante una CE

Eleccion: Sulfato de magnesio en bolo de 4.5-6 giv 0 9 gim en 3 minutos seguido de mantenimiento
de 1-4 g/hiv o bolos de 4.5 g por via im cada 4h. No superar 30-40 g/dia*

Uso habitual: * Ampollas de 10 ml con 1.5g (150 mg/ml, 1.2 mEg/ml) / Bolo: 3-4 ampollas sin diluir.
Mantenimiento: 4 ampollas (6 g) + 60 ml de SG5 % o SF (60 mg/ml, 1 g/h =16 ml/h).

CSA: crisis sintomatica aguda; CE: crisis epiléptica.

Tabla 12. Sistema de puntacién para estimar el riesgo de recurrencia tras CE en adultos

(MESS).

Situacién n Puntos Clasificacion Umbral
CE 1 0 Bajo riesgo 0
2-3 1 Riesgo medio 1
>=4 2 Alto riesgo >=2
EEG anormal 1

Alteracion neuroldgica
(Retraso psicomotor, del
aprendizaje, Trastorno
neurolégico)

CE: crisis epiléptica.

(Contindia en pdgina siguiente)
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Tabla 13. Diferencia entre iniciar o demorar el tratamiento seglin riesgo de recurrencia

(MESS)*.

Riesgo Tratamiento Recurrencia (%)
Al aiio A3 afios A5 afios
Si 26 35 39
Bajo
No 19 28 30
. si 24 35 39
Medio
No 35 50 56
Si 36 46 50
Alto
No 59 67 73

Tabla 14. Factores que aumentan el riesgo de recurrencia tras una Primera CE.

Dafio cerebral previo

Discapacidad intelectual

Exploracion neurolégica anormal

Anomalias epileptiformes en EEG (77 % de recurrencia si DEI*®)

Anomalias llamativas en neuroimagen (implicaria CSR con riesgo alto de recurrencia)?®

CE nocturna

CE focales

CE: crisis epiléptica.

Tabla 15. Puntos a favory en contra de no iniciar tratamiento tras una CE en adulto con

riesgo bajo de recurrencia.
AFAVOR EN CONTRA

« Reduccién de la recurrencia a los 2 afios®. « Mayor riesgo de efectos adversos con el
tratamiento precoz vs diferido®*.

« No beneficio de calidad de vida con el
tratamiento precoz vs diferido?**2.

«+ Reduccién de la recurrencia a los 10 afios?.

» No mayor probabilidad de remisién a largo
plazo con el tratamiento precoz vs diferido?+3»3,

«» Aunque haya tenido varias crisis de debut
en menos de 24 h, no indica aumento de
recurrencia®.

CE: crisis epiléptica.
(Continda en pdgina siguiente)
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Tabla 16. Duracion del tratamiento preventivo en CSA.

Enfermedad Duracién

Ictus® Durante la fase aguda, antes de 3 meses
HSA* Tras el alta

TCE grave®* No definido

Alteracién metabdlica. Hasta que se resuelva

Figura 1. Indicacion de TAC craneal en una Primera CE.

No indicada TAC
CRANEAL urgente

&

Paciente asintomatico +

Diagnéstico precoz de Crisis
sintomética aguda metabélica

4+

Paciente asintomatico
sin Factores de
predisposicion

estructural relacionada
(Tabla 3)
+

No hay disponibilidad
de TAC
craneal urgente
+
Si hay RM craneal
disponible en 72hy
posterior valoracién
por neurdlogo

Modificado de referencias 4,8y 9

12 Crisis
epiléptica (CE)

en adultos

Semiologia neurolégica
alterada (ej: cefalea, estado
mental alterado que persiste,
focalidad neurélégica,
fiebre, meningismo...)

Paciente asintomatico
con alguno de
los Factores de
predisposicion
estructural relacionada
(Tabla 3)

TAC CRANEAL urgente
si esta disponibley la
radiacion no soporta

riesgo
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Figura 2. Establecimiento de tipo causal de crisis epiléptica.

Sospecha de 12 Crisis epiléptica

HISTORIA CLINICA

Episodio no epiléptico Crisis epiléptica (CE)

¥

ESTUDIO
COMPLEMENTARIO

|

CE sintomética aguda (CSA): CE sintomatica remota (CSR):
causa aguda estructural, metabdlica, causa crénica estructural o CE esponténea
téxica, inflamatoria o infecciosa metabdlica
;Epilepsia? = NO (Epilepsia? = SI ¢(Epilepsia? ® segin otros datos
{Tratamiento (Tratamiento B (Tratamiento
preventivo? mp seglin causa preventivo? sp SI preventivo? mp segln otros datos

(Continda en pdgina siguiente)
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Figura 3. Inicio de tratamiento preventivo de forma precoz tras una Primera CE.

¢Tratamiento preventivo precoz?

CE sintomatica aguda

TCE grave
Lesion estructural aguda
Infeccién S.N.C
Causa no resuelta en
fase aguda

l
w ©

|

|

CE espontanea

Riesgo evidente de

CRONICO

TRANSITORIO
|
|

v
- |

%

Control ambulatorio

recurrencia
(Tabla 14)

Riesgo vital si
recurrencia

Riesgo bajo de
recurrencia pero deseo
deiniciar tratamiento

NO
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3. PACIENTE EPILEPTICO CONOCIDO EN URGENCIAS

EL 58 % de los pacientes atendidos por crisis epilépticas agudas en Servicios de Urgencias
Hospitalarios (SUH) son pacientes con epilepsia previa en tratamiento con farmacos an-
tiepilépticos.

3.1Indicacién de atencién por personal sanitario

Debe ser atendido por personal sanitario todo aquel paciente con epilepsia previa que pre-
sente una crisis que cumpla los criterios de crisis epiléptica urgente:

Crisis epiléptica urgente

- Estatus epiléptico (EE) focal o generalizado.

- Sospecha de EE no convulsivo: bajo nivel de conciencia o confusién sin otra causa.

- Crisis en acimulos: recurrencia de 3 o mas crisis en 24 h, de 2 0 mas crisis en 6 h o un au-
mento relevante respecto a la frecuencia habitual de crisis del paciente.

- Crisis epiléptica con alto riesgo de estatus epiléptico.

- Primera crisis epiléptica.

» Escala ADAN >1 (ver capitulo de "Estado epiléptico").

» Situaciones especiales: Crisis en gestante, comorbilidad psiquiatrica grave.

» Mala adherencia al tratamiento (méas de 24 h sin tomar tratamiento).

» Crisis diferentes a las habituales.

» Fiebre.

» Complicaciones asociadas a la crisis (broncoaspiracion, traumatismo craneal, que-
maduras).

- En caso de modificacion reciente del tratamiento habitual en paciente con epilepsia se
debe remitir también al hospital*2.

3.2 Diagnéstico. pruebas complementarias

- Proceso continuo, simultdneo con el tratamiento. Nunca debe demorar la administracion
del tratamiento urgente®.

- Historia clinica exhaustiva: identificar desencadenantes de descompensacion (Tabla 1).

Pruebas complementarias generales (laboratorio, ECG, radioldgicas): identificar desenca-
denantes y complicaciones de las crisis epilépticas.
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Pruebas de neuroimagen:

» TC craneal: No se recomienda la realizacién rutinaria de neuroimagen en pacientes con
epilepsia conocida tras una crisis epiléptica salvo casos seleccionados (Tabla 2).

» TC Craneal multimodal: valorar en caso de focalidad neurolégica, en los casos en
los que se plantee diagndstico diferencial con ictus agudo. Valorar activacién de
cédigo ictus.

Electroencefalograma urgente:

» Mismas indicaciones que en cualquier crisis epiléptica urgente. (ver: TRATAMIENTO DEL
ESTADO EPILEPTICO CONVULSIVO Y NO CONVULSIVO, figura 4).

» Valorar a criterio del neurélogo, y seglin disponibilidad, la realizacién de EEG urgente en
pacientes con EEGs previos normales o en los que se planteen dudas diagndsticas (diag-
ndstico sindrémico, sospecha eventos no epilépticos...).

3.3 Tratamiento crisis en fase aguda

El tratamiento se debe iniciar a nivel EXTRAHOSPITALARIO, y continuar en el momento de la
llegada a Servicio de Urgencias*”’ (Figura 1).

En caso de disponer de Neurdlogo de guardia, hacer preaviso desde atencién extrahospita-
laria 0 a la llegada al SUH en caso de pacientes que no hayan recuperado por completo su

situacion basal.

Consideraciones especiales de tratamiento en paciente con epilepsia previa (Tabla 3).

3.4 Destino del paciente (Tabla 4)

3.5 Paciente que acude a SUH por efectos adversos de tratamiento
antiepiléptico (Tabla 5)
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TABLAS

Tabla 1. Causas descompensacidn paciente con epilepsia previa.

Mal cumplimiento del tratamiento antiepiléptico.

Baja concentracién sérica de los FAE:

« Incumplimiento terapéutico.

« Dosificacién insuficiente por reciente inicio o modificacion del farmaco.
« Interacciones con otros farmacos.

« Cambios farmacodinamicos (p ej: embarazo, hipoproteinemia..).

Tratamiento inadecuado al tipo de crisis o dosis inadecuada.

Consumo o privacién de alcohol, benzodiacepinas u otros toxicos (cocaina, metanfetamina...).

Privacion de suefio.

Aumento del estrés.

Alteraciones metabélicas, fiebre, patologias intercurrentes (I renal, | hepatica...).

Farmacos que reducen el umbral convulsivo en pacientes con epilepsia previa.

(Continda en pdgina siguiente)
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Tabla 2. Recomendaciones AAN para realizacién de neuroimagen urgente en paciente

con epilepsia previa (modificado).

Cambio en la semiologia de crisis Sospecha de inmunosupresion
Alteracion prolongada del estado mental Tratamiento con anticoagulantes
Déficit focal nuevo o persistente Antecedentes de cancer
Aumento de frecuencia de crisis Fiebre

Cefalea persistente Trauma craneal reciente

Tabla 3. Consideraciones especiales en el tratamiento del paciente con epilepsia previa.

Atencion inicial por personal no sanitario (familiares, cuidadores):

« Proteger via aérea en caso de crisis que curse con alteracién del nivel de consciencia (postura de
seguridad, no introducir ninglin objeto en la cavidad oral, vigilar cavidad bucal cuando ceda la
crisis, control de vomitos). Posicion de seguridad.

« Retirar cualquier objeto con el que pueda golpearse.

« Administrar BZD (bucal/intranasal/oral) en crisis en acimulos (si crisis tonico-clonica generalizada
aislada administrar segln la pauta de su neurdlogo habitual).

« Sies posible via oral, administrar dosis adicional (adelantar toma siguiente) de FAE habituales.
« Aportar informacién sobre la semiologia de la crisis y cronometrar el tiempo.

Atencién por personal sanitario (extrahospitalario/SUH).

Medidas generales y tratamiento de primera linea (BZD) como en cualquier otro paciente con crisis
epiléptica aguda.

En caso de persistencia de crisis 0 no recuperaciéon completa, tratamiento de segunda y tercera
linea como en otros pacientes con crisis epiléptica aguda. ("ver: TRATAMIENTO DEL ESTADO
EPILEPTICO CONVULSIVO Y NO CONVULSIVO, figura 3).

Si no se ha administrado previamente por familiares, administrar dosis adicional de su medicacion
habitual (via oral si el paciente tolera, o endovenosa si esta disponible).

.

Incumplimiento terapéutico sospechado o confirmado: Aunque el paciente esté recuperado, BZD
seglin pauta y dosis de carga de su medicacion habitual.

.

Corregir factores desencadenantes de descompensacién de las crisis si se detectan.

Recordar administrar las dosis correspondientes de su tratamiento habitual durante el tiempo de
observacion en urgencias.

(Contindia en pdgina siguiente)
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Tabla 4. Destino del paciente con epilepsia previa.

Situacion de EE

« Ingreso en UCI.

Paciente parcialmente recuperado

« Persistencia de crisis en EEG urgente: observacion e ingreso. Ajuste de tratamiento.

« EEG urgente no disponible: observacion e ingreso. En caso de sospecha de EE no convulsivo, remitir
a centro con EEG 24 h.

Paciente recuperado por completo

« Antecedente de incumplimiento terapéutico: dosis de carga, observacién y derivar de modo
preferente para valoracién por su neurélogo habitual.

« Corregir desencadenantes si los hay.
« Ajuste de dosis o modificacion del tratamiento a criterio de neurélogo.

« Si aumento relevante en frecuencia de crisis respecto a estado basal, remitir de modo preferente a
su neurélogo habitual.

« Pacientes de alto riesgo de recidiva (puntuacién >2 segin modelo RACESUR)®: valoracién precoz en
consulta neurologia.

» =3 farmacos habituales.
» Visita al SUH en el semestre anterior (por cualquier causa).
» Crisis no convulsiva GTC como motivo de consulta.

Tabla 5. Efectos adversos de FAE mas comunes en SUH.

Tipo Causa Manejo FAE
Mareo/Diplopia Pico de dosis Repartir o reducir dosis | Canales sodio
Litiasis renal. Alterac.llon de:sz/ . TPM, ZNS

excrecion Ca*por orina

Retirar FAE

Exantema cutdneo/ Reaccién de CBZ, OXC, PHT,
Steven Johnson hipersensibilidad PB, VPA, LTG
Alteraciones de ritmo Interferencia en canales | Valoracién cardiolégica | CBZ, OXC, PHT,
cardiaco de sodio urgente LCM
Hiponatremia CBZ, OXC, ESL
Hiperamonemia VPA, PHT, PB
Alteraciones Valorar retirada o ajuste
hematoldgicas de dosis seglin sintomas CBZ,VPA, PB, LEV
Alteraciones Interferencia en receptor
psiquiatricas anti-NMDA LEV, PER
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Figura 1. Manejo extrahospitalario del paciente epiléptico con crisis aguda.

Tomado de Garcia Morales |, et al. Emergencias 2020;32:353-362
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4. CRISIS PSICOGENAS NO EPILEPTICAS

4.1 Introduccién

Las crisis psicogenas no epilépticas son episodios paroxisticos que se asemejan a las crisis
epilépticas, pero no estan provocados por la actividad eléctrica cortical que caracteriza a
la epilepsia, sino que tienen una etiologia neuropsiquiatrica compleja, y se producen de
forma involuntaria. Se trata de un trastorno frecuente, con una gran demanda de atencién
médica: se estima que suponen un 10 % de los episodios sospechosos de crisis epilépti-
cas atendidos por los servicios de emergencias, y hasta el 30 % de los casos derivados a
consultas especializadas con el diagnéstico de epilepsia refractaria. El retraso diagndstico,
con una media de 7 afios, conduce a una gran yatrogenia por la administraciéon de farma-
cos antiepilépticos u otras medidas diagndstico-terapéuticas invasivas como la intubacién
orotraqueal. Ademas, contribuye a la cronificacién del trastorno, generando una impor-
tante discapacidad en los pacientes que sufren este tipo de crisis, y un elevado consumo
de recursos.

Se considera que se trata de un sintoma cuyo origen es psicoldgico, pero cuyos mecanismos
fisiopatoldgicos no son bien conocidos. Se clasifica dentro del apéndice de los trastornos con-
versivos o trastornos neurolégicos funcionales en el DSM-V, y de los trastornos disociativos en
el CIE-11. El término mds apropiado para denominar a estos episodios esté sujeto a debate y
actualmente se prefieren los términos “crisis disociativas”, “crisis psicégenas no epilépticas”,
o “crisis funcionales”. Se ha dejado atras el término “crisis histéricas”, y se desaconseja el de
“pseudocrisis”, dado que el prefijo “pseudo” puede malinterpretarse como “fingido” y con-

fundirse con el trastorno facticio o la simulacién.

En la Gltima década se acepta un modelo etiopatogénico tedrico “biopsicopsocial”, por el cual
se distinguen factores bioldgicos, psicolégicos y sociales que actian como predisponentes,
factores precipitantes que desencadenan los episodios, y factores perpetuantes que favore-
cen la cronificacion. Estos factores son relevantes en el diagndstico y serd importante identi-
ficarlos para el tratamiento individualizado de los casos.

4.2 Diagnéstico

A pesar de ser frecuentes, existe un alto porcentaje de error diagndstico, debido a su hetero-
genidad y a su similitud con la epilepsia. El diagnéstico puede complicarse por la coexisten-
cia, en un 10 % de pacientes, de crisis psicogenas no epilépticas y crisis epilépticas, por lo que
serd importante tener en cuenta si existen distintos tipos de episodios en un mismo paciente.
La ILAE (International League Against Epilepsy) ha propuesto cuatro niveles de certeza diag-
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néstica, basados en la historia clinica y semiologia de los eventos, junto con la obtencién de
(video)EEG ictal o interictal. El gold standard consiste en la visualizacién, por un experto, de
un episodio tipico durante la realizacién de video-EEG sin actividad epiléptica. No obstante, la
mayoria de neurélogos coinciden en ocasiones se puede establecer un diagndstico probable
basandose en una cuidadosa historia clinica y evaluacién semioldgica de los episodios. Es
importante resaltar que no existe ninglin dato clinico o semiolégico que de forma aislada sea
patognoménico de las crisis psicogenas. Aunque se han investigado diversos biomarcadores
bioquimicos, actualmente no existe ninguno con validez suficiente para distinguir entre crisis
epilépticas y psicégenas en la practica®*.

4.3 Historia clinica

EL70 % de las crisis psicogenas se presentan entre los 20 y los 40 afios de edad, aunque tam-
bién pueden ocurrir en nifios y personas de edad avanzada. Existe un gran predominio feme-
nino, en cerca del 75 %. En los casos con discapacidad intelectual, en los que suelen coexistir
con epilepsia, no existe esta desproporcidn. La asociacion con el antecedente de un evento
traumatico (abuso sexual, fisico o emocional), reciente o remoto, se da hasta en el 70 % de
los casos segln algunas series, en concordancia con la consideracién de las crisis psicogenas
como sintoma de un trastorno conversivo. Entre los trastornos psiquiatricos que predisponen
a las crisis psicégenas, un 30 % cumple criterios de trastorno de estrés postraumaético. Se
asocia también con trastornos de la personalidad, especialmente el trastorno limite. Otras
comorbilidades psiquiatricas comunes son el trastorno de ansiedad y la depresién, pero éstos
son frecuentes en poblacién epiléptica y general, y por tanto no son Utiles para el diagnéstico
diferencial a nivel individual®.

Como comorbilidades asociadas encontramos la fibromialgia, sindrome de dolor crénico,
sindrome de fatiga cronica, sindrome de colon irritable, u otro tipo de sintomas neurolégicos
funcionales que coexisten con las crisis. Son comunes los antecedentes de traumatismo cra-
neoencefélico, generalmente leve, migrafia y asma. En un 30 % hay antecedentes familiares
de epilepsia, lo que puede contribuir al error diagndstico®.

La frecuencia de eventos es mayor que en la epilepsia, siendo incluso de varios episodios
diarios. Los pacientes que acuden a urgencias pueden presentar un diagnéstico previo de
epilepsia, en tratamiento con farmacos antiepilépticos en politerapia, que aumenta la proba-
bilidad de perpetuar el diagnéstico incorrecto. Suele existir un factor precipitante emocional
o ambiental de forma consistente en la mayoria de crisis, pero el paciente a menudo no lo
identifica. Otro precipitante tipico de crisis psicogenas es el entorno médico: durante la rea-
lizacién de pruebas diagndsticas, tras una cirugia o en el despertar de una anestesia general.
La provocacion de crisis con maniobras de sugestion, controvertida por cuestiones éticas, es
muy orientativa de crisis psicogenas no epilépticas, y de gran utilidad diagnéstica.

-259-



MANUAL DE URGENCIAS NEUROLOGICAS DE LA SOCIEDAD ESPANOLA DE NEUROLOGIA

4.4 Semiologia

No existe una clasificacién de los distintos tipos de crisis psicdgenas, de presentacion hete-
rogénea. Mayoritariamente se trata de crisis “convulsivas” o hipercinéticas con alteracién al
menos parcial del nivel de conciencia, pero puede tratarse de episodios de desconexion sin
actividad motora, o parecer sincopes o drop attacks, con pérdida de tono y arreactividad.
Aunque las crisis psicégenas pueden ser inconsistentes entre si en un mismo paciente, tam-
bién pueden ser estereotipadas como en la epilepsia.

El inicio puede ser lento y gradual, con sintomas sensoriales o emocionales iniciales, pero
también existen sintomas previos en el aura epiléptica. Al contrario, ambos tipos de crisis
pueden tener un inicio subito. En las crisis psicgenas, el curso suele ser fluctuante, con mo-
vimientos groseros y violentos, consistentes en rotacién cefalica repetida a uno y otro lado,
movimientos asincronos de extremidades, con contraccién alternante de musculos agonistas
y antagonistas (temblor), movimientos pélvicos amplios o distonia axial con opistétonos. En
el caso de las crisis convulsivas psicogenas, tras el curso fluctuante, el fin suele ser subito, a
diferencia de las crisis tonico-cldnicas bilaterales donde las sacudidas inicialmente son rapi-
dasy de baja amplitud, y van progresivamente aumentando en amplitud y disminuyendo en
frecuencia hasta su fin. Durante la fase ictal puede haber una respuesta parcial a estimulos
externos, como las preguntas u érdenes del personal sanitario o la interaccién de un familiar.

Las vocalizaciones de las crisis psicogenas suelen ser en forma de llanto o sollozo y con ex-
presionesy mimica de contenido emocional, con ocasional tartamudeo. Esto difiere del “grito
epiléptico”, guturaly alinicio de las crisis y muy especifico de epilepsia, o de las vocalizaciones
de las crisis epilépticas focales, que suelen ser monétonas y de menor contenido emocional.
Los ojos permanecen cerrados durante toda la crisis psicogenay ofrecen resistencia a la aper-
tura palpebral pasiva, a diferencia de las crisis epilépticas en las que permanecen abiertos.

La incontinencia de esfinteres puede existir en ambos tipos de crisis. También la mordedura
lingual, aunque en las crisis psicdgenas suele ser en la punta de la lengua o labial, mientras que
en la epilepsia se produce en el borde lateral de la lengua. La presencia de lesiones como con-
secuencia de la crisis no excluye el diagnéstico de crisis psicogena. El aumento de la frecuencia
cardiaca es mayor en las crisis epilépticas convulsivas que no convulsivas, siendo un aumento
mayor del 30 % respecto a la frecuencia basal un signo sugestivo de origen epiléptico.

La duracién de las crisis es mayor en el caso de las psicégenas, siendo habitual una duracién
mayor a 2 minutos. Las crisis motoras frontales suelen durar unos segundos, y las focales o
ténico-clénicas bilaterales suelen tener por lo general una duracién menor a 2 minutos.

El periodo postcritico, sin embargo, es de menor duracién en las crisis psicégenas, y es fre-
cuente la recuperacién subita. Puede que el paciente mire alrededor y pregunte qué ha ocu-
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rrido, con unavoz susurrante. En las crisis epilépticas suele haber alteraciones en la respuesta
fotomotora pupilary bradipnea con respiracion estertorosa o ronquido, a diferencia de la res-
piracion irregular, rapida y suave del periodo postictal de las psicdgenas. Los déficits focales
aparecen mas tipicamente tras las crisis epilépticas. En ocasiones, el paciente con crisis psi-
cdégenas convulsivas puede recordar parcialmente el evento, en contraposicién a la amnesia
caracteristica de las crisis epilépticas.

Las crisis hipermotoras que tiene un lugar Gnicamente durante el suefio sugieren crisis epi-
lépticas del l6bulo frontal. Ha de comprobarse mediante EEG que se trata de suefio verdade-
ro, dado que las crisis psicogenas pueden tener una aparicién nocturnay ser referidos como
acontecidos durante el suefio. Las crisis hipermotoras del l6bulo frontal suponen un especial
reto diagndstico y es habitual confundirlas con crisis psicogenas, ya que pueden tener un ini-
cio explosivo, con movimientos bizarros y violentos, asincronos, distonia axial y vocalizacio-
nes o expresiones de miedo y recuperacién muy subita.

En el caso de los estatus, la ausencia de cianosis y cambios significativos en las constantes,
sin repercusion de la saturacion de oxigeno, debe hacer considerar la posibilidad de estatus
psicégeno. Se recomienda evitar la escalada de farmacos y la intubacién orotraqueal, que a
menudo se lleva a cabo por los servicios de emergencias poco entrenado en distinguir estos
tipos de eventos paroxisticos™®.

4.5 Comunicacion del diagnéstico y tratamiento

El primer paso una vez realizado el diagndstico es evitar la yatrogenia. La comunicaciéon del
diagndstico, a pacientes y cuidadores, forma parte del proceso terapéutico, y se ha demostra-
do que mejora el prondstico, disminuyendo el nimero de crisis y las visitas a los servicios de
urgencias. Aunque las urgencias no son el lugar idéneo, se puede dar una explicacién introduc-
toria, y derivar posteriormente al paciente a realizar el (video)EEG y seguimiento en la consulta
correspondiente. La comunicacion del diagnéstico ha de hacerse en positivo, de forma respe-
tuosa y empatica, exponiendo que se trata de un trastorno frecuente, en el cual los sintomas
son reales y escapan al control voluntario, y que no ocurren por un mecanismo epiléptico, por
lo que los farmacos antiepilépticos no seran Utiles. El factor psicolégico como comorbilidad o
factor predisponente puede ser introducido con cautela. Es comun encontrarse con una re-
sistencia inicial al diagnéstico, pero puede mejorar la aceptacion si los distintos profesionales
transmiten un mensaje comin con un lenguaje similar, y tras proporcionar informacién de
consulta (www.neurosintomas.org o, en inglés, www.nonepilepticattacks.info). Idealmente, se
deberia derivar al paciente a un equipo multidisciplinar, con neurélogos y profesionales de la
salud mental familiarizados con la epilepsia y con los trastornos conversivos y disociativos.
El tratamiento con mayor evidencia cientifica es la terapia cognitivo conductual, ademas de
evaluarse y tratar la comorbilidad psiquiatrica®*>.
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Dadas las dificultades actuales, es necesario ampliar la investigacion en trastornos neuro-
légicos funcionales, y trabajar en la educacién a los profesionales sanitarios, con el fin de
acelerar y mejorar el diagnéstico y tratamiento, y a la sociedad para mejorar la aceptacién
y reducir el estigma. Es esencial también romper con la dicotomia simplista actual neurolo-
gia/psiquiatria, claramente insuficiente e ineficaz para el correcto manejo de los trastornos
neuroldgicos funcionales.
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TABLAS

Crisis psicogenas no epilépticas

Crisis epilépticas

Historia clinica

Crisis y visitas a urgencias frecuentes.
Sin repuesta, o respuesta transitoria
a FAEs.

EEG interictales normales.

Menor nimero de crisis habitual.
Menor nimero de visitas a
urgencias.

Edad Méxima incidencia entre 20-40 afios. | Maxima incidencia en infanciay
(cualquier edad posible). edad avanzada.
(cualquier edad posible).
Sexo Mujeres 3:1 No diferencia
Antecedentes Antecedente de trauma frecuente Comorbilidad psiquiatrica
(abuso fisico, sexual o psiquico). frecuente.
Comorbilidad psiquiéatrica, trastorno
de personalidad muy frecuente
Fibromialgia, dolor crénico, fatiga
crénica.
TCE leve, migrafia.
Precipitantes Precipitante ambiental/emocionalde | Precipitante ocasional (privacion
forma consistente. de suefio, alcohol, fiebre, olvido
medicacion).
Precipitada por sugestion.
Epilepsia refleja a estimulo
concreto.
Semiologia ictal Curso fluctuante, intermitente Tbnico-clénicas, movimientos

Movimientos violentos, asincronos,
temblores.

Movimientos pélvicos prominentes
Rotacion cefalica repetida.
Opistoténos

sincronos.

* Movimientos violentos, bizarros
y asincronos/opistonos/expresion
de miedo y vocalizaciones en crisis
hipermotoras del [6bulo frontal.

Puede interactuar durante crisis
motora bilateral.

No respuesta.

Ojos cerrados, resistencia pasiva a
apertura.

Ojos abiertos.

Llanto, sollozo
Tartamudeo.

Grito epiléptico al inicio.
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(Continuacién Tabla anterior)

Aumento frecuencia cardiaca >30 %.

Aumento frecuencia cardiaca <30 %.

Corta <2 minutos.

Larga >2 minutos.

Semiologia
postictal

Fin subito, recuperacion rapida.
Lenguaje susurrante.

Estupor/confusion prolongada.
* Fin subito, recuperacion rapida
tras crisis del l6bulo frontal.

Recuerdo parcial episodio.

Amnesia en crisis tonico-clonicas
bilaterales /crisis focal con
conciencia alterada/crisis de
ausencia.

Taquipnea, respiracion superficial.

Bradipnea, respiracion estertorosa.
Alteracion fotomotora pupilar.
Déficit focal.
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CAPITULO 8. CEFALEA EN URGENCIAS

8.1 Anamnesis, sintomas y signos de alarma

La historia clinica en urgencias* debe incluir el motivo de consulta, anamnesis dirigida a la ce-
falea, exploracion fisica y antecedentes (Tabla 1). Ademas, se debe evaluar sistematicamente
la presencia de criterios de alarma agrupados en el acrénimo nemotécnico SNNOOP10? para
descartar causas secundarias (Tabla 2). Cada signo de alarma se puede relacionar con un tipo
de cefalea secundaria y ayudara al diagnéstico diferencial. Mas de un tercio de los pacientes
con cefalea y criterios de alarma presenta una lesién o enfermedad cerebral potencialmente
grave que explica la cefalea*. Como norma general en pacientes con criterios de alarma en
urgencias debe realizarse un TC cerebral y en mayores de 50 afios debe descartarse una arte-
ritis de células gigantes solicitando una analitica sanguinea que incluya VSG**.

8.2 Migraina

Tratamiento de la crisis de migrafia

El tratamiento debe iniciarse precozmente e incluir siempre una adecuada reposicién de
fluidos'?, sobre todo en pacientes con nauseas y vémitos (nivel de evidencia IV, grado de
recomendacion del Grupo de Estudio de Cefaleas de la Sociedad Espafiola de Neurologia
[GECSEN]). Es preferible utilizar la via parenteral. Si existe hipotensidén es recomendable
iniciar fluidoterapia via intravenosa (i.v.) especificamente antes de prescribir neurolépticos
(clorpromacina) o metamizol®. Es necesario revisar la historia de respuesta a tratamientos
administrados en otras ocasiones y debe revisarse qué tratamientos ya ha tomado el paciente
en la crisis de dolor que lo han llevado a urgencias para evitar repetirlos o usar combinaciones
contraindicadas, por ejemplo triptanes y ergdticos®.

En urgencias'® se recomienda el uso de sumatriptdn 6 mg s.c. en pacientes sin contraindica-
ciones para su uso, que no han tomado triptanes ni ergéticos en las dltimas 24 horas (nivel
de evidencia I, grado de recomendacion A). Los antiinflamatorios no esteroideos (AINEs) pa-
renterales son una opcidén recomendable y relativamente segura. Se recomienda el uso de
ketorolaco trometamol 30 mgi.v 6 i.m (nivel de evidencia Il), diclofenaco 75 mgi.m. (nivel de
evidencia lI-111), o dexketoprofeno trometamol 25-50 mg i.v. (nivel de evidencia Il). El ketoro-
laco no debe utilizarse mas de 2 dias por su alto riesgo de toxicidad gastrointestinal grave. El
metamizoli.v. (L1000 mg) también podria utilizarse (nivel de evidencia Il). Los antagonistas de
los receptores de la dopamina como metoclopramida i.v. 10-20 mg, o clorpromacinai.v. oi.m.
12.5-25 mg, tienen efecto antiemético, analgésico y sedante y por ello también se recomien-
dan (nivel de evidencia Il). El paracetamol (1.000 mg i.v.) es la primera opcién en el embarazo.
Los opiaceos no se recomiendan.
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Tratamiento del estado migrafioso

El estado migrafioso es una complicacién de la migrafia que se define como una crisis debili-
tante que se prolonga mas de 72 horas, con frecuencia con nduseas y vomitos, y habitualmen-
te sin respuesta a tratamiento sintomatico en el domicilio***. Ademas de la administracion
de fluidos endovenosos y el uso de los farmacos descritos para la migrafia, podrian utilizarse
dosis Unicas de dexametasona por via intravenosa (dosis media de 10 mg; rango 4-24 mg), o
valproato sédico i.v. a dosis de 400-1.000 mg (nivel de evidencia IV, grado de recomendacién
del GECSEN). El bloqueo anestésico del nervio occipital con lidocaina es otra opcidn tera-
péutica (nivel de evidencia IV) que ademas podria utilizarse en pacientes embarazadas*?. El
tratamiento de la crisis de migrafia y estatus migrafioso se resume en la figura 1.

8.3 Cefalea tensional

Tratamiento de la crisis de cefalea tensional

Los pacientes con cefalea tensional presentan generalmente cefaleas leves y no suelen acudir
a urgencias. En urgencias se recomienda® el uso de paracetamol 1.000 mgoral 4 i.v. , ibuprofe-
no oral (400-800 mg), acido acetilsalicilico oral (1000 mg), naproxeno (550-1000 mg), dexketo-
profeno oral o i.v. 25-50 mg, ketorolaco trometamol 30 mgi.v. 6 i.m, o metamizol (500-1000 mg)
por via oral 6 i.v. (nivel de evidencia IV, grado de recomendacién C). Es preferible la adminis-
tracion de una dosis Unica, repetible al cabo de 2 horas, y se deben evitar dosis adicionales.

8.4 Cefaleas trigémino-autondmicas

Los diferentes tipos de cefaleas trigémino-autonémicas y su diagndstico diferencial se de-
talla en la tabla 3% El tratamiento de la cefalea en racimos (CR) se divide en: sintomatico,
preventivo transicional y preventivo de medio-largo plazo o estandar®. La terapia preventiva
suele asociarse al tratamiento sintomatico y es obligada cuando el enfermo tiene méas de
dos crisis diarias (nivel de evidencia IV, grado de recomendacién C). Dado que las crisis de ce-
falea son relativamente brevesy alcanzan rapidamente la méxima intensidad, el tratamiento
sintomatico debe de tener una accién rapida. Los tratamientos preventivos de transicion se
utilizan para intentar detener o reducir el nimero de los ataques del modo mas rapido posi-
ble y se administran de forma concomitante con el tratamiento preventivo estandar.

Tratamiento de las crisis de cefalea en racimos

= Sumatriptan 6 mg subcitaneo: Es el tratamiento de primera eleccién® en las crisis de ce-
falea en racimos (nivel de evidencia |, grado de recomendacién A). La dosis diaria recomen-
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dada es de dos inyecciones de 6 mg al dia. El sumatriptan nasal es menos efectivo y con un
inicio de accién mas lento.

= Zolmitriptan 5 mginhalado: La dosis diaria recomendada es de dos inhalaciones de 5 mg al
dia. Las pulverizaciones intranasales conviene aplicarlas en la narina contralateral al dolor.

= Oxigeno al 100 % a alto flujo (12-15 l/min): Eficaz en la mayoria de los pacientes (nivel
de evidencia |, grado de recomendacién A). Se administra con el paciente sentado con
una mascarilla que tape boca y nariz durante al menos 15 minutos, preferiblemente
usando mascarilla con reservorio®. Es una buena opcién en urgencias o cuando estan
contraindicados los triptanes o en pacientes con un elevado nimero de crisis. Se reco-
mienda no utilizar en pacientes con insuficiencia cardiaca o respiratoria por el riesgo
de hipercapnia.

Tratamiento preventivo transicional

= Esteroides

El mas utilizado es la prednisona por via oral a dosis de 60 mg/dia, durante 3-5 dias® segui-
do de una reduccién de 10 mg cada 3 dias (nivel de evidencia IV, grado de recomendacién
C). Dados sus posibles efectos secundarios, se aconseja no prolongar el tratamiento mas
de 3 semanas, ni repetirlo mas de dos veces al afio. Cuando la CR es refractaria se pueden
emplear dosis mas altas de esteroides administrados por via parenteral, por ejemplo: me-
tilprednisolona en bolo intravenoso de 250 mg/dia durante 3 dias, seguido de 1 mg/kg/dia
de prednisona con la pauta oral descendente mencionada (nivel de evidencia IV, grado de
recomendacion C). Los corticoides deben utilizarse con precaucién en pacientes diabéti-
cos, hipertensos, infecciosos o con Ulcera gastroduodenal.

= Bloqueo anestésico del nervio occipital mayor (NOM)
Se administra un anestésico local como lidocaina, bupivacaina u otros, asociado a un
corticoide depot®, como triamcinolona o betametasona (nivel de evidencia I, grado de
recomendacion A). Si no hay respuesta inicial se puede repetir tras 48-72 horas, hasta
un maximo de tres intentos. En pacientes embarazadas, solo puede utilizarse lidocaina
sin asociacion a corticoides. El bloqueo del NOM esté contraindicado cuando existe un
defecto dseo craneal.

Tratamiento preventivo estandar

La prescripcion de tratamiento se realizara de acuerdo con las indicaciones especificadas en
el Manual de Practica Clinica en Cefaleas®.
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Tratamiento de otras cefaleas trigémino-autonomicas

La indometacina es el tratamiento estandar para el tratamiento del dolor en la hemicranea
continua y la hemicranea paroxistica®. En pacientes con sindrome SUNCT o SUNA se reco-
mienda el uso de lamotrigina (25-600 mg), gabapentina (800-270 mg/dia), oxcarbacepina
(300-2400 mg/dia) u otros neuromoduladores (nivel de evidencia IV, grado de recomendacién C).
Se ha descrito la supresion rapida del flujo de ataques de SUNCT administrando lidocaina in-
travenosa a dosis de 1,5-3,5 mg/kg/h, o corticoides (via oral o intravenosa) con un nivel de
evidencia IVy grado de recomendacién C3.

8.5 Cefalea atribuida a aumento de la presion del liquido cefalorraquideo

La cefalea atribuida a aumento de la presidn intracraneal puede deberse a la existencia de
hipertension intracraneal idiopatica (HII) o puede ser secundaria a trastornos vasculares, me-
tabélicos, toxicos, hormonales o hidrocefalia®>.

La HIl viene definida por un aumento de la presién intracraneal en ausencia de lesion estructu-
ral intracraneal, hidrocefalia u otras causas. Para el diagndstico de Hll se requiere una presién de
LCR > 250 mm?*. La medicién de la presion de LCR debe realizarse con el paciente en declbito
lateral, relajado y evitando la hiperflexién forzada. El objetivo principal del tratamiento es aliviar
los sintomas e impedir o minimizar la pérdida visual (Figura 2). En Urgencias, cuando la hiperten-
sién intracraneal no es conocida previamente, es necesario ingresar al paciente para su estudio
etiolégico. Si se trata de una hipertension intracraneal idiopética diagnosticada, es necesaria la
valoracién de la agudeza visual, campimetria y fondo de ojo para descartar afectacion visual o
progresion de la afectacion previa. La realizacion de punciones lumbares solo se considera en pér-
didas agudas de vision o situaciones en las que el tratamiento esté contraindicado (embarazo).

8.6 Cefalea por disminucion de presion del liquido cefalorraquideo

No existen protocolos claramente establecidos de tratamiento, pero el tratamiento de prime-
ra eleccién en urgencias®* es reposo en cama, hidratacién, uso de analgésicos que contengan
cafeinay fajas de compresién abdominal (nivel de evidencia IV, grado de recomendacién C).

8.7 Neuralgias craneo-faciales

Neuralgia del trigémino

Se recomienda tratamento con carbamazepina 300-1200 mg/dia o sus analogos oxcarbazepi-
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na (600-1800 mg/dia) y acetato de eslicarbazepina a dosis de 400-1200 mg/dia°. Otras opcio-
nes alternativas o posibles asociaciones son: gabapentina, pregabalina, baclofeno y lamotri-
gina. Se ha descrito la supresion rapida del flujo de ataques repetidos de neuralgia trigeminal
administrando lidocaina intravenosa (dosis de 1,5-3,5 mg/kg/h) o fenitoina i.v. con impreg-
nacién de 500-1000 mg en 500 cc de suero fisiolégico en perfusion lenta (nivel de evidencia
IV). Se desaconseja el uso de opiaceos y si se recurre finalmente a ellos, las pautas deben ser
cortas. Los esteroides son habitualmente ineficaces®.

Como alivio sintomatico se pueden realizar bloqueos de trigger points, sobre todo en las neu-
ralgias de ramas terminales del trigémino con lidocainai.v. al 2 % con inyecciones de 1 mL en

cada punto referido por el paciente®s,

Neuralgia del Nervio Occipital Mayor (NOM)

En la neuralgia del NOM se puede realizar bloqueos anestésicos con lidocaina o bupivacaina
(2-3 ml) en el punto de emergencia del NOM, siendo la respuesta a este bloqueo diagndstica®.
Se desaconseja el uso de corticoides afiadidos al anestésico local. Las técnicas de bloqueo
son seguras, pero la duracién de su eficacia es muy variable.
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TABLAS Y FIGURAS

Tabla 1. Anamnesis de la cefalea en urgencias.

1. Motivo de consulta

« Edad
« Forma de instauracion

» SUbita: el dolor alcanza el acmé en < de 1 minuto
» Progresiva

« Antecedentes de episodios de cefalea similares

2. Enfermedad actual. Anamnesis dirigida

« Tiempo de evolucién » Inicio reciente o cefalea habitual

« Frecuencia « Establecer la frecuencia mensual de cefalea
« Localizacién « Hemicraneal, holocraneal

« Cualidad « Pulsétil, opresiva, lancinante

« Intensidad « Leve, moderada, grave (o en escala de 0-10)
« Sintomas asociados « Nauseas, vomitos, fonofobia, fotofobia

« Sintomatologia autonémica

3. Antecedentes personales Antecedentes de cefalea previa
4. Antecedentes familiares Antecedentes familiares de cefalea
5. Exploracion fisica « Nivel de conciencia

« Signos vitales (tension arterial, temperatura)
» Signos meningeos

» Fundoscopia

« Exploracién neurolégica general

« Palpacion craneocervical

» Arterias temporales (en > 50 afios)
» Palpacion nervios occipitales, senos
paranasales

(Continda en pdgina siguiente)
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Tabla 2. Criterios de alarma de la cefalea en urgencias (SNNOOP10).

S: Sintomas Sistémicos incluyendo fiebre

Cefalea atribuida a infeccién, trastorno
intracraneal no vascular, carcinoide o
feocromocitoma

N: Neoplasias previas

Neoplasia intracraneal, Metéstasis

N: déficits Neuroldgicos asociados, incluyendo
disminucién de conciencia

Cefalea atribuida a trastorno intracraneal
vascular o no vascular, absceso cerebral u otras
infecciones

0: inicio (Onset) repentino, cefalea en trueno

Hemorragia subaracnoidea, cefalea atribuida a
trastorno vascular craneal o cervical

0: edad de inicio (Older) por encima de los 50
afios

Arteritis de células gigantes, cefalea atribuida a
trastorno vascular craneal o cervical, neoplasias

P10:

Cambio de Patrén o aparicion reciente de una
nueva cefalea.

Arteritis de células gigantes, cefalea atribuida a
trastorno vascular craneal o cervical, neoplasias

Cefalea Posicional

Hipertension intracraneal, hipotensién
intracraneal

Precipitacion por las maniobras de Valsalva

Malformaciones de fosa posterior. Anomalia de
Chiari

Papiledema

Neoplasias. Hipertension intracraneal

Cefalea Progresiva y presentacion atipica

Neoplasias, Cefalea atribuida a trastorno
intracraneal no vascular

Puerperio o embarazo

Preeclampsia, trombosis venosa cerebral, cefalea
atribuida a trastorno vascular craneal o cervical,
hipotoroidismo, anemia

Dolor Periocular con sintomas autonémicos

Patologia de fosa posterior o seno cavernoso,
Sindrome de Tolosa-Hunt, enfermedad
oftalmolégica

Postraumatica

Hematoma subdural. Cefalea postraumética.
Cefalea atribuida a trastorno intracraneal
vascular

Patologia del sistema inmunitario, como
infeccion por VIH

Infecciones oportunistas, Neoplasias

Painkillers o uso excesivo de analgésicos

Cefalea por uso excesivo de medicacién

(Contindia en pdgina siguiente)
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Tabla 3. Diagndstico diferencial de las cefaleas trigémino-autonémicas.

Cefalea Hemicranea Hemicranea

en racimos continua paroxistica SUNCT/SUNA
Duracién 15-180 min Continua 2-30 min 1-600 seg
Frecuencia P Exacerbaciones p .
de ataques 1-8/dia de horas a dias 1-40/dia 5-200/dia
Ratio H:M 31 1:3 1:2 2:1
Ll No si si No
indometacina
Ag.ltacmn . Si Puede Si No
psicomotriz
SISIC N sf sf sf sf
autonomicos
Tratamiento Crisis: Indometacina Indometacina » Lamotrigina

+ Sumatriptan s.c
« Zolmitriptan inh
« Oxigeno
Transicion:

« Corticoides

« Oxcarbacepina.
Gabapentina
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Figura 1.

Migraiia en urgencias

Analgesia
Hidratacién Sumatriptan subcuténeo. Control de nauseas
Fluidoterapia + AINEs parenterales. Metoclopramida

Paracetamol (embarazo)

No responde —  Revisar el diagnéstico

Otras opciones

Esteroides Valproato sédico
Dexametasona 6 Bloqueo occipital 6 intravenoso.
intravenosa Clorpromacina
intravenosa

(Contindia en pdgina siguiente)
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Figura 2.

Hipertension intracraneal

Secundariaa

Idiopatica hidrocefalia

|

Pérdida de peso + Restriccion de sal

|

Acetazolamida (250-2000 mg/dia).
Furosemida (20-40 mg/dia).
Topiramato (50-100 mg/dia)

Empeoramiento clinico.
Intolerancia a
tratamiento

Meiori
Control 2 ejoria

Tratamiento
evolutivo clinica >

quirdrgico
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CAPITULO 9. TRASTORNOS NEUROMUSCULARES

1. SINDROME DE GUILLAIN-BARRE Y OTRAS POLIRRADICULONEUROPATIAS
INFLAMATORIAS AGUDAS

1.1 Introduccion

El sindrome de Guillain-Barré (SGB) incluye diferentes subtipos de polirradiculoneuropatia
inmuno-mediada que, en conjunto, constituyen la causa mas frecuente de paralisis flacida
aguda. Su incidencia global anual es de 1-2 casos por cada 100.000 personas. Afecta a todos
los grupos de edad, aunque la incidencia aumenta un 20 % cada década de vida a partir de la
primera, y es mas comuin en hombres que en mujeres.

Mas de dos tercios de los pacientes refieren un antecedente de infeccion en las 4 semanas
previas, principalmente respiratoria o gastrointestinal'. Se ha descrito su asociacién con di-
ferentes patégenos?, siendo los mas frecuentes el Campylobacter jejuni (C. jejuni) (30-40 % de
los casos)?, el citomegalovirus (10 %)*y en virus de la gripe (influenza) Ay B.

La inmunopatogenia del SGB es relativamente desconocida. Se ha postulado la implicacién
de lainmunidad humoraly celulary la participacién del complemento, citoquinasy otros me-
diadores inflamatorios®. Los anticuerpos anti-gangliésidos se detectan hasta en un 50 % de
los pacientes®. Para algunos de estos anticuerpos se ha descrito un mecanismo de mimetismo
molecular con los lipooligosacéridos de membrana de C. jejuni.

1.2 Manifestaciones clinicas

Las manifestaciones clinicas del SGB son variables. En su forma tipica, el SGB se caracteri-
za por la aparicién de debilidad de grado variable en extremidades, que puede progresar y
afectar a la musculatura craneal y respiratoria (Tabla 1). Elinicio y curso de la enfermedad es
rapidamente progresivo. El 70-96 % de los pacientes alcanzan el maximo de discapacidad o
nadir dentro de las primeras 2 semanas, y practicamente todos en las primeras 4 semanas.

La debilidad en extremidades es casi siempre simétrica, de predominio proximal, y suele co-
menzar en piernas para posteriormente afectar a brazos y, en el 50 % de los casos, a muscu-
latura craneal. En algunos pacientes, la debilidad puede iniciarse en brazos o en musculatura
craneal. La musculatura craneal mas frecuentemente afecta es la facial (30-70 % de los casos),
seguida de la bulbar (25 %) y la oculomotora (15 %). En torno al 20 % de los pacientes pre-
cisan ventilacién mecanica durante el curso de la enfermedad. Los reflejos musculares pro-
fundos estan reducidos o ausentes en la mayoria de los pacientes en el momento de consul-
tary en casi todos en el nadir de la enfermedad. Los pacientes refieren habitualmente algin
tipo de sintoma sensitivo, como acroparestesias’, y el examen de la sensibilidad es anormal
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en mas de la mitad, especialmente las modalidades de fibra gruesa. Otras manifestaciones
frecuentes son la disfuncién autonémica (25 % de los pacientes, incluyendo hipertension,
fluctuaciones prominentes de tensién arterial o ritmo cardiaco e hiperhidrosis)®, el sindrome
de secrecién inadecuada de hormona antidiurética (SIADH) y el dolor (55 % de los pacientes,
incluyendo dolor lumbar al inicio de la enfermedad en un tercio de los casos)°.

1.3 Subtipos electrofisiologicos

La clasificacion del SGB atendiendo a criterios electrofisiolégicos es la mas utilizada®. Los
subtipos mas comunes son la polineuropatia inflamatoria desmielinizante aguda (AIDP), la
neuropatia motora axonal aguda (AMAN) y la neuropatia motora y sensitiva axonal aguda
(AMSAN) (Tabla 2). No obstante, en estudios recientes, hasta un tercio de los pacientes per-
manecen sin clasificar desde el punto de vista electrofisiolégico o presentan cambios inespe-
cificos en la neurografia.

La AIDP es la forma mas frecuente y la que predomina en Europa y EEUU. Los subtipos axona-
les (AMAN y AMSAN) se observan con mayor frecuencia en Asia, estan frecuentemente prece-
didos por una enfermedad gastrointestinal con diarrea (se asocian a infeccién por C. jejuni)®2,
suelen ser de predomino motor y causar con menos frecuencia afectacion craneal, sensitiva'y
autonémica®®, y la progresion clinica es mas rapida que en la AIDP*.

1.4 Variantes clinicas

Algunos pacientes presentan un cuadro clinico diferente al cuadro de SGB tipico descrito en
el apartado 2. Entre estas variantes encontramos la variante motora pura, variantes locorre-
gionales, el sindrome de Miller Fisher (SMF) y la encefalitis troncoencefélica de Bickerstaff.
Algunos anticuerpos anti-gangliésidos se asocian con variantes especificas (Tabla 2).

1.5 Diagnéstico

= Criterios diagnosticos. El diagnéstico del SGB es fundamentalmente clinico®*, realizan-
dose en base a las manifestaciones clinicas y la evolucién, con el respaldo de estudios
complementarios como el analisis de liquido cefalorraquideo (LCR) y estudios neurofi-
sioldgicos, y en ausencia de diagndsticos alternativos. Estos criterios se basan en los ini-
cialmente definidos por Asbury y Cornblath'’, posteriormente ampliados en los criterios
de Brighton'®¥ (Tablas 1y 3). La Peripheral Nerve Society junto a la European Academy of
Neurology han desarrollado unos criterios diagnésticos basados en la evidencia que estan
en fase de revision.
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= Analisis de LCR. Tipicamente muestra elevacién de proteinas (>45 mg/dL) con recuento ce-
lular normal (disociacién albumino-citolégica). No obstante, la concentracion de proteinas
puede ser normal en la primera semana (30-50 % de los pacientes) o en la segunda semana
(10-30 % de los pacientes); por lo tanto, una concentracién normal de proteinas no excluye el
diagndstico de SGB. Por otro lado, las proteinas en LCR se incrementan con la edad o comor-
bilidades®y, por tanto, valores mas elevados (por encima de 0.65 mg/dL) son mas especificos
en las neuropatias inflamatorias. La pleocitosis leve (>5 células/mm?®) es posible en el SGB,
aunque debe hacer considerar otros diagnésticos. La pleocitosis marcada (>50 células/mmq)
obliga a descartar causas infecciosas o neoplasicas de polirradiculoneuropatia.

= Estudios neurofisiolégicos. En la AIDP muestran datos de un proceso desmielinizante
multifocal. Los estudios de conduccidn nerviosa (ECN) sensitiva pueden mostrar respues-
tas ausentes o con latencias distales prolongadas y velocidades de conduccién y/o amplitu-
des reducidas. Los ECN sensitiva de los nervios surales pueden ser normalesy sin embargo
estar alterados en extremidades superiores (patrén de sural sparing). Los ECN motora son
de mayorimportancia para el diagndstico y pueden mostrar latencias motoras distales pro-
longadas, velocidades de conduccién disminuidas, dispersién temporal, bloqueos de con-
duccién, y amplitudes distales normales o reducidas por bloqueos de conduccién distales.
Las latencias motoras distales y las ondas F y reflejos H pueden alterarse de forma precoz.
En los subtipos axonales (AMAN y AMSAN) se observan respuestas sensitivas y/o motoras de
amplitud reducida; este Gltimo hallazgo puede deberse a fallos reversibles de conduccién
motora. En el SMF pueden detectarse reflejos H de musculo séleo ausentes y, en un 30%
de los casos, respuestas sensitivas de amplitud reducida®. Los estudios neurofisiolégicos
pueden ser normales o no concluyentes en las fases iniciales del SGB o en pacientes con de-
bilidad inicialmente proximal, formas leves, progresion lenta o variantes clinicas. En esos
casos, se recomienda repetir el estudio al cabo de 1 a 3 semanas.

Otros estudios complementarios. El andlisis de sangre incluyendo hemograma comple-
to, recuento de plaquetas y pruebas de coagulacién, glucosa, electrolitos, funcién renal,
enzimas hepdticos y creatina quinasa es Util para descartar otras causas de debilidad agu-
da, infecciones recientes o SIADH asociado, y como paso previo a la puncién lumbar. En
pacientes con variantes clinicas o formas atipicas de SGB, la deteccién de anticuerpos IgG
anti-gangliésidos en suero puede apoyar el diagnéstico (Tabla 2), aunque un resultado ne-
gativo no lo descarta. Los estudios de RM cerebral, medular y/o de raices nerviosas espina-
les pueden ser Gtiles para el diagnéstico diferencial en pacientes seleccionados. El realce
de las raices nerviosas intratecales tras la administracién de contraste paramagnético es un
hallazgo sensible, aunque poco especifico de SGB.

= Diagnodstico diferencial. El diagndstico diferencial incluye las polirradiculoneuropatias in-
flamatorias desmielinizantes crénicas (CIDP) y otras polineuropatias, enfermedades mus-
culares, de la unién neuromuscular, de la médula espinal y mas raramente del tronco del
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encéfalo o cerebrales (Tabla 4)2. Es de especial importancia prestar atencion a la posible
existencia de sintomas o signos que ponen en duda el diagnéstico de SGB (Tabla 1). Al-
rededor de un 5 % de los pacientes con sospecha clinica de SGB no mejoran y continGian
progresando o presentan una recaida mas alla de las 8 semanas. Estos pacientes pueden
presentar una CIDP de instauracién aguda y pueden necesitar otros tratamientos (Tabla 5).
En estos pacientes se deberia realizar el testado de anticuerpos nodales y paranodales?, ya
que la deteccién de estos autoanticuerpos tiene implicaciones diagndsticas, prondsticas y
de eleccién de tratamiento (poca respuesta a IGIV y buena respuesta a anti-CD20%%). Los
fenotipos caracteristicos de cada anticuerpo se describen en la tabla 6.

1.6 Tratamiento

= Tratamiento inmunomodulador. La plasmaféresis (PF) y las inmunoglobulinas intrave-
nosas (IGIV) son igualmente eficaces en el SGB, habiendo demostrado una reduccién en
el tiempo de recuperacién cuando se administran dentro de las primeras 4 semanas en
el caso de la PF o dentro de las primeras 2 semanas en el caso de las IGIV. La facilidad de
administracion y su mayor disponibilidad ha generalizado el uso de las IGIV (Tabla 7). Se
recomienda iniciar tratamiento con PF o0 IGIV lo antes posible en pacientes incapaces de ca-
minar de forma auténoma mas de 10 metros, y considerar el tratamiento en todos aquellos
que, aunque puedan caminar, continlien deteriorandose, especialmente si el deterioro es
rapido o aparecen sintomas bulbares, respiratorios o disautonémicos. Un estudio observa-
cional reciente ha mostrado que el tratamiento con IGIV en pacientes con un SGB leve con
preservacion de la capacidad para caminar de forma independiente no mejoré en el curso
natural de la enfermedad®.

Los corticoides no han demostrado ser eficaces en el SGB%. La excepcidn es el SGB que
puede aparecer como complicacién del tratamiento con inhibidores del punto de control
inmunitario, en el que si es recomendable realizar un ensayo terapéutico con metilpredni-
solona ademas de PF o IGIVZ7-2,

= Respuestainsuficiente al tratamiento. Hasta el 40 % de los pacientes con SGB no experimen-
tan mejoria o contindian empeorando en las primeras 4 semanas tras el tratamiento inicial con
PF o IVIG. En estos pacientes, no existe evidencia de que un segundo ciclo de tratamiento con
la misma o con diferente modalidad terapéutica sea eficaz. En pacientes inicialmente tratados
con IGIV no es recomendable administrar un segundo ciclo de IGIV, puesto que estudios recien-
tes indican ausencia de eficacia y si un mayor riesgo de eventos tromboembdlicos®.

= Fluctuaciones relacionadas con el tratamiento. El 6-10 % de los pacientes con SGB que
experimentan una estabilizaciéon o mejoria inicial con el tratamiento inmunomodulador,
presentan un nuevo empeoramiento en las siguientes 8 semanas. Estas fluctuaciones rela-
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cionadas con el tratamiento (FRT) deben distinguirse de la falta de respuesta al mismo. En
casos de FRT, aunque la evidencia es limitada, si puede ser beneficioso administrar ciclos
adicionales de la misma modalidad terapéutica empleada inicialmente?.

Tratamiento de soporte. Debe considerarse ingreso en UCI para vigilancia o soporte ven-
tilatorio en aquellos pacientes con empeoramiento progresivo de la funcién respiratoria o
con riesgo de fracaso respiratorio inminente. Entre los signos clinicos que indican fracaso
respiratorio inminente se encuentran el habla entrecortada en reposo, el uso de muscula-
tura respiratoria accesoria, la respiracion superficial, la taquipnea con taquicardia, la tos
débil, la incapacidad para contar hasta 15 de una inspiracion, la gasometria arterial o pul-
sioximetria alteradas, o una capacidad vital forzada <15-20 mL/kg o <1 L. También debe
considerarse ingreso en UCI en pacientes con debilidad grave o rapidamente progresiva,
disfuncién deglutoria o autonémica grave, o con puntuacién >4 en la escala prondstica
EGRIS (https://gbstools.erasmusmc.nl/)?. En todos los pacientes debe considerarse iniciar
tratamiento para el dolor (gabapentina, carbamazepina, antidepresivos triciclicos o ISRS
para el dolor neuropético), tratamiento preventivo de la trombosis venosa profunda segiin
las guias locales, y tratamiento para prevenir lesiones corneales si existe debilidad facial
asociada. La mayoria de los pacientes con SGB pueden beneficiarse de tratamiento con
fisioterapia, asi como terapia ocupacional y logopedia.

1.7 Prondstico

El prondstico es favorable en la mayor parte de los pacientes. En Europa y América, la media-
na de tiempo hasta recuperar la marcha auténoma es de 63 dias (IQR 28-126) y, al cabo de 6 y
12 meses, la proporcién de pacientes que han recuperado la marcha auténoma es del 79 %y
83 %, respectivamente. Estos porcentajes son menores para las formas axonales (65 %y 68 %
alos 6y 12 meses) que para las desmielinizantes (81 %y 86 %)*. El riesgo de no recuperar la
marcha auténoma al cabo de 6 meses puede calcularse en la primera o segunda semana de
evolucién mediante las herramientas de prediccion pronéstica EGOS y mEGOS (https://gbs-
tools.erasmusmc.nl/). La mortalidad global se sitGa en el 7 %, y la mediana de tiempo desde
el inicio de la debilidad hasta el fallecimiento es de 33 dias. La recurrencia es rara (2-5 % de
los pacientes)'?+332, A pesar de que se considera una enfermedad de buen pronéstico a largo
plazo, ademas de las dificultades en la deambulacién presentes en hasta un 20 %, la presen-
cia de fatiga (60-80 %) y dolor residuales (30 %) son frecuentes. El prondstico del sindrome de
Miller Fishery sus variantes es, generalmente, excelente.
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Tabla 1. Criterios diagnésticos del sindrome de Guillain-Barré.

Hallazgos necesarios para el diagnéstico

Hallazgos que ofrecen dudas en el diagnéstico

« Debilidad progresiva bilateral de brazos y pier-
nas (inicialmente pueden estar afectadas solo
las piernas).

« Reflejos musculares profundos ausentes o
disminuidos en las extremidades afectadas
(en alglin momento de la evolucién clinica).

« Marcada y persistente asimetria de la debili-
dad.

« Progresion lenta con debilidad leve sin afecta-
cion respiratoria.

Alteracion respiratoria grave con debilidad leve
de extremidades al inicio.

Hallazgos que respaldan firmemente el
diagnéstico (criterios de apoyo)

Signos sensitivos con debilidad leve al inicio.

Nivel sensitivo bien definido, indicativo de mie-
lopatia.

« Fase de progresion inicial hasta el nadir de dias
a 4 semanas de duracién (normalmente <2 se-
manas).

« Sintomas y signos relativamente simétricos.

« Sintomas y signos sensitivos relativamente le-
ves (ausentes en la variante motora pura).

« Afectacion de pares craneales, especialmente
debilidad facial bilateral.

« Disfuncién autondémica.

« Dolor muscular o radicular en la espalda o en
las extremidades.

« Aumento de la concentracién de proteinas en
LCR (niveles normales de proteinas no descar-
tan el diagndstico).

« Hallazgos electrofisiolégicos indicativos de
neuropatia motora o sensitivo-motora (es-
tudios electrofisiolégicos normales en las fa-
ses iniciales de la enfermedad no descartan
el diagndstico).

Hiperreflexia o clonus, o respuestas plantares
extensoras.

Alteracion urinaria o intestinal al inicio o que
persiste durante el curso de la enfermedad.

.

Alteraciéon del nivel de conciencia (excepto en
la encefalitis troncoencefalica de Bickerstaff).

Fiebre al inicio.

Dolor abdominal.
Nadir en menos de 24 h.

Progresion continuada més alla de las 4 sema-
nas desde el inicio de los sintomas.

Incremento en el nimero de células mononu-
cleares o polimorfonucleares en LCR (>50/mm?).

Adaptado de Willison et al, 2016* y Leonhard et al, 2019%.

(Continda en pdgina siguiente)
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Tabla 2. Subtipos electrofisiol6gicos y variantes clinicas del sindrome de Guillain-Barré (SGB).

Subtipos/variantes del SGB

Manifestaciones clinicas

AIDP SGB tipico (ver apartado 2).

AMAN Similar a la AIDP, pero sin afectacion sensitiva; los reflejos pue-
des estar preservados en algunos pacientes; puede progresar
mas rapidamente que la AIDP; pueden detectarse anticuerpos
1gG anti-gangliésidos como anti-GM1y GD1a.

AMSAN Similar a la AMAN, pero con afectacion sensitiva; pueden detec-

tarse anticuerpos IgG anti-gangliésidos como anti-GM1y GD1a

Sindrome de Miller Fisher

Oftalmoparesia, ataxia y arreflexia; existen formas incompletas
(p. ej. ataxia u oftalmoparesia aislada) o con debilidad asociada;
con frecuencia se detectan anticuerpos IgG anti-GQ1b y GT1a.

Encefalitis troncoencefalica de
Bickerstaff

Oftalmoparesia, ataxia, signos piramidales y alteracién del nivel
de conciencia; puede asociar debilidad facial, bulbar o apendi-
cular y alteraciones pupilares; pueden detectarse anticuerpos
1gG anti-GQ1lby GT1a.

Variante faringo-cérvico-braquial

Debilidad orofaringea, cervical y en brazos relativamente simé-
tricay reflejos alterados en brazos; pueden detectarse anticuer-
pos IgG anti-GTlay GQ1lb.

Paralisis bulbar aguda

Debilidad bulbar sin debilidad cervical o en extremidades; pue-
de asociar debilidad facial, oftalmoparesia, ataxia y reflejos al-
terados; pueden detectarse anticuerpos IgG anti-GT1lay GQ1b.

Neuropatia sensitiva ataxica
aguda

Ataxia, alteracion sensitiva (sensibilidad vibratoria y propiocep-
tiva) y arreflexia; pueden detectarse anticuerpos IgG anti-GD1b
u otros anticuerpos con especificidad disialosil.

Paralisis facial bilateral y
parestesias

Debilidad facial bilateral, tipicamente sin afectacion bulbar; pa-
restesias y reflejos alterados en extremidades.

Variante paraparética

Debilidad restringida a piernas; reflejos alterados en piernas y
frecuentemente también en brazos.

Pandisautonomia aguda

Disfuncién autonémica aguda y reflejos alterados; puede aso-
ciar sintomas sensitivos en extremidades.

(Contintia en pdgina siguiente)
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Tabla 3. Criterios diagnésticos de Brighton.

Nivel de certeza diagndstica

Criterios diagnésticos

1 2 3 4
Debilidad flacida bilateral de las extremidades + + + +/-
Hiporreflexia o arreflexia en las extremidades débiles + + + +/-
Curso monofasico y nadir entre 12 horas 'y 28 dias + + + +/-
Recuento celular en LCR <50/uL + +2 - +/-
Proteinas en LCR por encima de los valores normales + +/-2 - +/-
ECN compatible con alguno de los subtipos de SGB + +/- - +/-
Ausencia de un diagnéstico alternativo + + + +
2Sino hay disponibilidad de LCR, los ECN deben ser compatibles con un SGB

+ presente; - ausente; +/- presente o ausente; ECN = estudios de conduccién nerviosa; LCR = liquido cefalorraquideo;

SGB = sindrome de Guillain-Barré.

Adaptado de Fokke et al, 2014,

Tabla 4. Diagnostico diferencial del sindrome de Guillain-Barré (SGB).

Patologia cerebral y de fosa posterior

« Ictus bilaterales o del tronco del encéfalo

« Lesiones ocupantes de espacio
Encefalopatia de Wernicke

« Encefalomielitis aguda diseminada

Considerar en pacientes con alteracion del nivel de
conciencia, signos de afectacion piramidal o del tronco
del encéfalo o ataxia.

Patologia medular

« Infarto medular
« Mielitis transversa
« Mielopatia compresiva

Considerar en pacientes con paraparesia aislada, hipe-
rreflexia, respuesta plantar extensora, nivel sensitivo,
respecto de pares craneales o disfuncién urinaria o in-
testinal precoz.

Patologia de la neurona motora

« Poliomielitis

Debilidad flacida aguda de extension y gravedad varia-
ble, especialmente si coincide con sintomas y signos
de meningitis y dolor muscular.

(Continda en pdgina siguiente)
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(Continuacion Tabla 4)

Patologia del sistema nervioso periférico

Neuropatia del enfermo critico Polineuropatia motora y sensitiva con afectacién de
extremidades y respecto relativo de nervios craneales
en paciente ingresado en UCI durante 1-2 semanas;
puede solaparse con la miopatia del enfermo critico.

CIDP de presentacién aguda (ver tabla 5) Inicio habitualmente menos preciso que SGB, ausen-
cia de evento precedente, ausencia de afectacién de
pares craneales o respiratoria, progresién mas allé de
4 semanas, 3 0 mas recaidas o fluctuaciones clinicas
durante las primeras semanas de evolucion.

SGB relacionado con inhibidores del punto | Polirradiculoneuropatia inflamatoria aguda en pacien-
de controlinmune te oncoldgico que ha recibido farmacos inhibidores del
punto de control inmune, frecuentemente durante los
primeros 2-4 meses de tratamiento.

SGB asociado a VIH Polirradiculoneuropatia inflamatoria aguda en cual-
quier estadio de la infeccién por VIH, frecuentemente
en pacientes no inmunocompro-metidos; pleocitosis
en LCR.

Polirradiculopatia asociada a VIH/SIDA Polirradiculopatia lumbosacra aguda-subaguda en pa-
ciente con infeccién por VIH e inmunosupresién avanza-
da; pleocitosis (predomino PMN) e hipeproteinorraquia
en LCR; frecuentemente debida a infeccion por CMV.

Difteria Debilidad bulbar seguida de debilidad en extremidades;
curso bifasico y/o progresion durante semanas; infeccion
local por difteria (p. ej. faringitis pseudomembranosa)
dias-semanas antes del inicio de la afectacién bulbar.

Enfermedad de Lyme Mono/polirradiculopatia dolorosa; durante los meses
de primavera a otofio en areas endémicas; antece-
dente de eritema crénico migratorio y/o ausencia de
precipitante mecanico; paralisis facial uni o bilateral;
pleocitosis en LCR.

Parélisis por picadura de garrapata Debilidad bulbar o en extremidades, ataxia apendicu-
lar y raramente disfuncién autonémica; examen sensi-
tivo normal; LCR sin alteraciones; exposicién a garra-
pata posible o conocida (requiere examen cuidadoso
de la piel y cuero cabelludo).

(Continda en pdgina siguiente)
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(Continuacion Tabla 4)

Neuropatia por déficit de tiamina

Polineuropatia motora y sensitiva con patrén variable;
factores predisponentes: alcoholismo crénico, déficit
de aporte (anorexia nerviosa, nutricién parenteral total,
ayuno prolongado), malabsorcién (hiperémesis gravidi-
ca, patologia o cirugia gastrointestinal), o aumento de re-
querimientos o pérdidas (neoplasia, trasplante, dialisis).

Neuropatia vasculitica

Mononeuropatia multiple o polineuropatia asimétrica
(clinicamente y/o en estudios de conduccién nerviosa);
inicio agudo, subagudo o crénico; dolor intenso; afec-
tacion predominante de extremidades inferiores en
vasculitis no sistémica; sintomas y signos sistémicos
en vasculitis sistémicas.

Neuropatia téxica

Exposicion a agentes nocivos posible o conocida (p. €j.
talio, arsénico, n-hexano); sintomas y signos cutaneos
o sistémicos.

Porfiria aguda intermitente

Polineuropatia motora y sensitiva que puede iniciarse
de forma aguda; la debilidad puede comenzar proxi-
malmente en extremidades superiores y progresar
distalmentey a extremidades inferiores; puede asociar
disautonomia y dolor abdominal.

Carcinomatosis leptomeningea

Sindrome de cola de caballo o afectacion multifocal
(cefalea, estado mental alterado, signos de irritacion
meningea, afectacion de pares craneales, afectacion
cerebelosa y/o afectacion radicular).

Neurosarcoidosis

Afectacion de sistema nervioso central y/o periférico,
que puede incluir polineuropatia con patrén y modo
de inicio variable; posible elevacién de enzima con-
vertidora de angiotensina en LCR; realce meningeo o
parenquimatoso en los estudios de imagen por RM.

Patologia de la unién neuromuscular

« Botulismo

« Miastenia gravis

« Sindrome miasténico de Eaton-Lambert
« Agentes bloqueantes neuromusculares
« Intoxicacién por organofosforados

Considerar en pacientes con debilidad fluctuante o
fatigable, ausencia de sintomas sensitivos, dilatacién
pupilar (botulismo), exposicion a farmacos o agentes
nocivos, LCR normal o ECN/EMG sin evidencia de neu-
ropatia periférica.

(Continda en pdgina siguiente)
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(Continuacion Tabla 4)

Patologia muscular

« Miopatia del enfermo critico Considerar en pacientes con mialgias, ausencia de
« Miopatia inflamatoria sintomas sensitivos, ingreso prolongado en UCI (mio-
« Miopatia toxica patia del enfermo critico), episodios recurrentes de de-
« Rabdomidlisis aguda bilidad (canalopatias), elevacién de CK, LCR normal o
« Miopatias metabélicas ECN/EMG sin evidencia de neuropatia periférica.

« Canalopatias (paralisis periddicas)

Patologia sistémica

Alteraciones metabélicas y endocrinas P. &]. hipoglucemia, hipopotasemia, hipofosfatemia, hi-
pomagnesemia, alteraciones tiroideas.

Tabla 5. Una CIDP de inicio agudo (A-CIDP) es mas probable si se produce alguna de las

siguientes condiciones:

1) Afectacién sensitiva muy marcada (incluyendo ataxia sensitiva)

2) Ausencia de afectacion facial, bulbar o respiratoria

3) Inicio de la enfermedad mas lento (umbral no definido, pero posiblemente >2 semanas desde el
inicio hasta el nadir)

4) Presencia de 3 0 més fluctuaciones relacionadas con el tratamiento

5) Ausencia de anticuerpos anti-gangliésidos

*Si se diagnostica una A-CIDP, se debe considerar el testado de anticuerpos nodales y paranodales
(ver tabla 6)

**La CIDP no debe sobre diagnosticarse: en un paciente con debilidad grave con mejoria lenta o
nula, la presencia de atrofia muscular o denervacién continua en la electromiografia indica que la
degeneracion axonal en relacién con el SGB es mas probable que la A-CIDP.

(Contindia en pdgina siguiente)
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Tabla 6. Fenotipo clinico de las nodopatias autoinmunes.

Autoanticuerpo Fenotipo clinico Frecuencia

Anti-NF155 Déficit motor distal, inicio subagudo, temblor, ataxia marcada, 5-10%
mala respuesta IGIV

Anti-NF140/186 Inicio sup,agU(joyagreswo,}gtraplepg, bloqueos de la 2%
conduccidn, sindrome nefrético asociado

Anti-CNTN-1 Inicio subagudo y agresivo motor, ataxia, ac’tl.vldad espontanea | .,
precoz, mala respuesta IGIV, sindrome nefrético asociado

Anti-Casprl Inicio subagudo y agresivo motor, dolor neuropatico <1%

Tabla 7. Tratamiento inmunomodulador del sindrome de Guillain-Barré (SGB).

Tratamiento Dosis Consideraciones Efectos secundarios

Inmunoglobulinas | 2g/kg a repartiren 5 Paracetamoly heparina Cefalea, fiebre, erupcion

endovenosas dias (0,4g/kg/dia) s.c. profilactica durante su | cuténea, prurito,
administracion (relacionados con la

velocidad de infusion),
trombosis, meningitis

aséptica
Recambio 5 recambios a dias Necesidad de acceso Relacionados con:
plasmatico alternos, recambio vascular adecuado, « Acceso vascular
(plasmaféresis) de 1-1,5 volemias preferiblemente central, (hemorragias
plasmaticas. Valorar | que permita altos flujosy trombosis, infeccioén)
)

afiadir recambiosen | reposicion

funcién de respuesta + Procedimiento

y tolerancia Realizar control analitico (balance hidrico o
con iones, calcio, magnesio liquido de reposicién)
y coagulacion « Administracién de
citrato (quelacion del
calcio)
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2. NEUROPATIAS AGUDAS

2.1 Radiculopatias

Diagnostico: clinico. Dolor cervical o lumbar irradiado. Una Rx de columna puede descartar
aplastamientos o infiltraciones tumorales.

El tratamiento inicial debe ser con AINEs y paracetamol. Si hay debilidad debe consultarse
con neurocirugia.

Raiz e ET e e (B Afectacion sensitiva Reflejo alterado
(dermatoma) (“reflejotoma”)
c5 Abduccién hombro, flexion Hombro Bicipital y estilorradial
codo
C6 Flexiéon codo Dedo 1 Bicipital y estilorradial
c7 Extension codo Dedos2y3 Tricipital
C8 Intrinsecos de la mano Dedos4y5
L4 Extensién rodilla Cara anterior muslo Rotuliano
L5 Dorsiflexion (extension) pie Lateral extremidad hasta
dedo 1
s1 Flexién plantar Posterior extr~em|dad hasta Aquileo
dedos pequefios y planta

Radiculopatia por Virus de la Varicela-Z6ster (VVZ)

ELlVVZ es causa de radiculopatia cervicobraquial, toracica y lumbosacra.

= Diagndstico: clinico por inspeccion de las lesiones vesiculadas caracteristicas por un der-
matoma. Ocasionalmente puede haber debilidad.

= Tratamiento: debe tratarse en las primeras 72 horas con antivirales:
» Valaciclovir 1000 mg/8 h durante 7 dias 6

» Famciclovir 500 mg/8 h durante 7 dias 6
» Aciclovir 800 mg/5 h durante 7 dias
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Plexopatias
Las plexopatias son sindromes que pueden ser complejos y muchas veces no se diagnostican
en urgencias. Debe sospecharse cuando la sintomatologia exceda el territorio de un tronco

nervioso o una raiz.

Plexitis braquial aguda (Sindrome de Parsonage-Turner)

Cuadro de etiologia autoinmune que se presenta en urgencias, generalmente en forma de
dolor de hombro muy desagradable, que interfiere con el suefio y es refractario a analgésicos
convencionales. A las 3-4 semanas el dolor tiende a desaparecer y aparece debilidad y atrofia
muscular. Pueden asociarse a infeccion por virus de la hepatitis E. Pueden recurrir. Existen
formas familiares.

= Tratamiento: aunque esta discutido, el paciente puede beneficiarse de corticoides a altas
dosis en el momento agudo, que pueden disminuir el dolor, aunque no el prondstico a lar-

go plazo.

Radiculoplexopatia lumbosacra diabética (amiotrofia diabética)

Cuadro de etiologia autoinmune que se presenta en 1 % de DM tipo 2 recientemente diagnos-
ticados o con buen control. Los pacientes se presentan en urgencias con dolor en el muslo y
el glateo, debilidad y con sintomas disautonémicos y a veces pérdida de peso. La atrofiay la
debilidad aparecen mas tardiamente. Por el momento no tiene tratamiento.

2.2 Neuropatias por atrapamiento y paralisis facial

Paralisis facial periférica aguda

= Mononeuropatia aguda mas frecuente.
= Etiologia:

» Laforma mas frecuente es la idiopatica o “Paralisis de Bell”.

» Otras causas: infecciones bacterianas (Borrelia, Brucella, lepra, micobacterias, sifilis),
infecciones viricas (VHS tipos 1y 6 y VVZ los mas frecuentes; también CMV, enterovirus,
VEB, etc), colesteatoma, traumatismos/yatrogenia, neoplasias (tumor glémico, parétida,
melanoma y schwannoma), enfermedades autoinmunes (SGB/Miller Fisher, LES, Sjo-
gren, EM, etc), sarcoidosis, diabetes mellitus y embarazo.
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“Paralisis de Bell”: Forma mas comun de paralisis facial aguda espontanea.

= Instauracién aguda de horas con paralisis parcial o completa de los musculos inerva-
dos por nervio facial afectando a la musculatura del orbicular del ojo con el clasico
signo de Bell (al intentar cerrar el ojo se produce un movimiento ocular hacia arribay
afuera del globo ocular mostrando la esclera) y desviacién de la comisura bucal hacia
el lado sano.

= Puede acompafarse de hiperacusia, dolor 6tico, irritacion ocular por disminucién del lagri-
meo, cefalea y de alteraciones gustativas en los 2/3 anteriores de la lengua.

= Diagndstico: clinico (confirmacién y prondstico con electroneurografia).

Tratamiento:

» Corticoides:
- Inicio idealmente en las primeras 72 horas
- Prednisona 60-80 mg/d vo durante 7-10 dias sin pauta descendente o Prednisolona
60 mg/d durante 5 dias con descenso a razén del 10 mg/d durante otros 5 dias.

» Antivirales:
Uso controvertido: se puede usar en casos graves junto con los corticoides en las prime-
ras 72 horas. Se recomienda Valaciclovir 1000 mg/8 h durante 1 semana. Como alternati-

va Aciclovir 400 mg 5 veces al dia durante 10 dias.

Si usar antivirales en el sindrome de Ramsay Hunt (herpes zéster 6tico): Valaciclovir
1000 mg/8 h 7-10 dias + Prednisona 1 mg/kg durante 5 dias.

= Medidas de proteccion ocular: parche oclusivo y ldgrimas artificiales

2.3 Neuropatias por atrapamiento del miembro superior

Neuropatia del radial en el canal de torsion del himero

= La causa mas frecuente es traumatica (fractura humeral) o compresivas agudas como la
“paralisis del sabado noche”.

= Clinica:
» Debilidad aguda de la extension de la mufieca y de los extensores de los dedos (mano
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caida o mano péndula) al despertar tras haberse quedado dormidos en situacién de em-
briaguez o consumo de otras sustancias sobre la extremidad.

» Debilidad del braquiorradial con balance muscular del triceps y reflejo tricipital conser-
vados. Escasa afectacion sensitiva.

= Diagnéstico: clinico y electrofisiolégico.

» ENMG: enlentecimiento VCM focal o bloqueo a la conduccién a nivel del canal de torsion
del himero.

= Signos y sintomas clinicos de la neuropatia radial en los distintos sitios de compresion:
ver tabla 1.

= Tratamiento: medidas conservadoras con rehabilitacién e inmovilizacién con férulas.

2.4 Neuropatias por atrapamiento del miembro inferior

Neuropatia del nervio cutaneo femoral lateral o meralgia parestésica

= La compresion se produce al paso del nervio bajo el ligamento inguinal cerca de la espina
iliaca anterosuperior.

= Factores desencadenantes: cinturones, ropa apretada, obesidad, embarazo, ascitis, interven-
ciones quirGrgicas (hernia inguinal, cadera, trasplante renal, etc) y pérdida de peso rapida.

= Clinica: dolor quemante, entumecimiento, parestesias e hipersensibilidad cutanea a nivel
de la cara anterolateral del muslo sin déficit motor. Signo de Tinel puede ser positivo a la
percusion sobre la espinailiaca anterosuperior.

= Diagnostico: fundamentalmente clinico con confirmacién electrofisiolégica (a veces com-
plicado de realizar y se utiliza en general para excluir radiculopatia L2, plexopatia lumbar
alta o neuropatia femoral).

= Tratamiento: Habitualmente conservador: evitar factores desencadenantes y pérdida de
peso si obesidad.

» Farmacos antidepresivos y anticomiciales para el dolor neuropdtico.

» Raramente se utilizan inyecciones de corticoesteroides y/o anestésicos o cirugia descom-
presiva.
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Neuropatia peroneal

= Esla mononeuropatia mas frecuente del miembro inferior.

Etiologia: traumatismo a nivel de la cabeza del peroné (fractura o luxacién de la cabeza del
peroné), compresion externa al cruzar las piernas, encamamiento, pérdida de peso impor-
tante y compresion interna por quistes de Baker, neuromas, tumores o callos de fractura.

= Clinica: pie caido completo o parcial en relacién con debilidad de la dorsiflexion del tobillo
y eversion del pie junto con hipoestesia en la cara anterolateral de la pierna o preferente-
mente en el dorso del pie en lesiones incompletas. Puede encontrarse signo de Tinel cuan-
do se percute alrededor de la cabeza del peroné.

= Diagndstico: clinico y electrofisiolégico.

Diagnéstico diferencial pie caido: lesiones mas proximales del nervio ciético, plexo lumbo-
sacro o radiculopatias L4-S1 (ver tabla 2).

Tratamiento:

» Conservador: eliminar factores desencadenantes cuando es posible y ortesis pie-tobillo.
» Cirugia: controvertido, si fracaso del tratamiento conservador o progresion clinica sin
causa clara subyacente del atrapamiento.

2.5 Mononeuropatia multiple (MM)

Consiste en una lesién simultanea o sucesiva de dos 0 mas nervios periféricos en mas de una
extremidad incluyendo los pares craneales.

= Etiologia (Tabla 3): La mas frecuente en nuestro medio es la diabetes mellitus. La aparicién
de una MM con dolor prominente es muy sugestivo de fenémeno vasculitico, sobre todo de
arterias de pequefio y mediano calibre. Se distinguen:

» Vasculitis sistémicas: Cuando afecta también a otros érganos; pudiendo ser primarias
(panarteritis nodosa, poliangeitis microscépica, etc.) o secundarias (asociada a lupus
eritematoso, artritis reumatoide, etc.). Por ello en urgencias sera esencial la busqueda
activa de manifestaciones en otros érganos como hematuria, erupcién cutanea, insufi-
ciencia respiratoria, etc.

» Vasculitis aislada del sistema nervioso periférico.
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= Manejo: Si solo existe afectacion del nervio periférico o si se trata de una sospecha de vas-
culitis sistémica sin confirmacion histolégica se debe plantear la realizacién de una biopsia
de un nervio cutaneo sensitivo. Idealmente, la biopsia precedera al tratamiento, pero este
no debe demorarse en exceso por la misma.

= Tratamiento: El de induccién serd mediante corticoides a dosis elevadas (prednisona a ra-
zén de 1-1.5 mg/kg/dia o bolos de metilprednisolona).

2.6 Polineuropatia (PNP)

Consiste en la afectacién bilateral y simétrica de los nervios periféricos que ocasiona alte-
raciones motoras, sensitivas y/o autonémicas. La atencién urgente al paciente con polineu-
ropatia puede deberse a un empeoramiento sintomatico de una PNP previa, habitualmente
por mal control del dolor neuropatico (ver capitulo correspondiente) o a la aparicion de una
PNP aguda. Para un adecuado abordaje etioldgico en estos pacientes debemos considerar el
tipo de fibras que estan afectadas (sensitiva de fibra fina o gruesa, motoras, autonémicas), asi
como la distribucion de la debilidad y del déficit sensitivo como esta detallado en la tabla 4.

- Debilidad proximal y distal, hipoestesia distal: Es altamente sugestivo de una PNP o po-
lirradiculoneuropatia inflamatoria (ver capitulo correspondiente). Se puede encontrar un
patrén similar en otras situaciones como por ejemplo las porfirias agudas, cuyas crisis co-
mienzan con sintomas abdominales, del sistema nervioso centraly en un 10-40 % asocian
una neuropatia de predominio motor en miembros superiores y autonémica.

- Hipoestesia asociando o no debilidad distal: Es el patrén mas frecuente de PNP asociadas a
trastornos metabdlicos, tdxicos o carenciales. Suelen tener una presentacién crénica, pero
hay determinados farmacos o téxicos que pueden presentarse de forma aguda o subaguda
(vincristina, oxaliplatino, amiodarona, etc.).

- Hipoestesia de fibra gruesa (propioceptiva) sin debilidad: Es el patrén propio de las gan-

glionopatias, cuyas etiologias estan bastante restringidas a paraneoplasicas, asociadas a
sindrome de Sjogren, VIH y ciertos farmacos. Puede ser asimétrica.
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TABLAS

Tabla 1. Neuropatia radial en los distintos sitios compresivos.

Debilidad motora
Sitiode la Extensionde | Extension de . . G
. - Braquiorradial | Triceps
compresion los dedos la muiieca
v
Axila Si Si Si Si estilorradial
y tricipital
v
Canal de torsion Si Si Si No estll.o.rr?dlal,
tricipital
normal
Arcada de Frohse Pargiqlmente estilorradial
L . p débil, con R
(nervio interéseo Si desviacié No No y tricipital
X esviacion
posterior) radial normales
Muiieca (nervio estilorradial
sensitivo radial No No No No y tricipital
superficial) normales
Pérdida de sensibilidad Reflejos
Sitio de la Lateral del dorso Antebrazo .
.z . Brazo posterior
compresion de la mano posterior
v
Axila Si Si Si estilorradial
y tricipital
v
Canal de torsion Si Si No estll.o.rr?dlal,
tricipital
normal
Arcada de Frohse estilorradial
(nervio interéseo Si No No y tricipital
posterior) normales
Mufieca (nervio estilorradial
sensitivo radial Si No No y tricipital
superficial) normales

(Continda en pdgina siguiente)
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Tabla 2. Diagnéstico diferencial de la neuropatia peroneal.

Debilidad motora
Dorsiflexion | Plantarflexion | Eversion | Inversion | Abduccion
tobillo tobillo pie pie cadera
prsrmmul R T
Nervio cidtico Si Si Si Si No
Plexopatia lumbosacra Si Si Si Si No
Radiculopatia L4-S1 Si Si Si Si Si
Pérdida de sensibilidad Reflejos
Dorso pie Medial, lateral o planta del pie Aquileo
pesimuralE o
Nervio cidtico Si Si Disminuido
Plexopatia lumbosacra Si Si Disminuido
Radiculopatia L4-S1 Si Si Disr?siri)u ido
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Tabla 3. Etiologia de la mononeuropatia mdltiple.

Vasculitis sistémica primaria

De pequefio vaso

Poliangeitis microscopica, granulomatosis eosinofilica con
angeitis, granulomatosis con poliangeitis, crioglobulinemia
mixta esencial

De vaso mediano

Poliarteritis nodosa

De gran vaso

Arteritis de células gigantes

Vasculitis sistémica secundaria

Lupus eritematoso sistémico, artritis reumatoide, sindrome de
Sjogren, sindrome de Behget, esclerosis sistémica, enfermedad
mixta del tejido conectivo

Vasculitis aislada del SNP

Vasculitis aislada del SNP

Enfermedades sistémicas

Diabetes mellitus, enfermedad inflamatoria intestinal,
sarcoidosis, macroglobulinemia de Waldestrom

Lesiones compresivas multiples

Traumatismos, granulomas, neoplasias extrinsecas

Lesiones intrinsecas multiples

Linfomas, otros tumores

Infecciones

Lepra, CMV (en VIH), Borrelia, VHC

Inflamatorias

Neuropatia motora multifocal, CIDP- MADSAM

Hereditarias

NHPP

Otros

Mononeuritis sensitiva migratoria de Wartenberg

CIDP: polirradiculoneuropatia inflamatoria desmielinizante crénica, MADSAM: neuropatia adquirida sensitivo-motora
mutifocal desmielinizante, NHPP: neuropatia hereditaria con susceptibilidad a las paralisis por presion.

(Continda en pdgina siguiente)
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Tabla 4. Clasificacion de los sindromes de PNP.

Debilidad proximal
y distal, hipoestesia
distal

Inflamatoria: Sindrome de Guillain Barré (SGB), inicio de CIDP

Metabélica: Porfiria, hepatopatia, hipofosfatemia
Farmacos: Amiodarona, perhexilene, anti-TNF, suramina, dapsona

.

Toxicos: Arsénico, oro, tetrodotoxina, saxitoxina
Paraproteinemia: Mieloma, MGUS, POEMS

Infecciosa: Difteria, VIH, CMV, Borrelia, paralisis por garrapata
Neuropatia del paciente critico

Hipoestesia +/-
debilidad distal

Metabélica: diabetes mellitus, insuficiencia renal, porfirias, hipotiroidismo

Farmacos: Vincristina, amiodarona, bortezomib, isoniazida, linezolid,
cloranfenicol, nitrofurantoina, oxaliplatino

Toxicos: Alcohol, arsénico, plomo, hexanos, talio, organofosforados,
ciguatera

Carencial: B1, B6

Enfermedad sistémica: LES, Sjogren, paraneoplasica, crioglobulinemia,
amiloidosis AA

Inflamatoria: Variantes SGB, vasculitis evolucionada

.

Paraproteinemia: Mieloma, MGUS, macroglobulinemia de Waldestrém

Infecciosa: VIH, VHC, Brucella, Borrelia

Hipoestesia
propioceptiva
sin debilidad
(ganglionopatia)

Paraneoplasica (Ac anti-Hu)
Enfermedad sistémica: Sindrome de Sjégren

Toxicos: Cisplatino, exceso de piridoxina, inhibidores del punto de control
Infecciosa: VIH

Inflamatoria: Variante de SGB, CISP, Neuropatia asociada a FGFR3

** Déficit de vitamina B12, déficit de cobre (asocian sintomas de 12
motoneurona)

CISP: polirradiculopatia sensitiva inmune crénica.
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3. MIOPATIAS AGUDAS

3.1 Introduccién

Las miopatias son una causa infrecuente de consulta urgente. Sin embargo, algunas pueden
presentarse de forma aguda o subaguda, por lo que conviene reconocerlas y manejarlas ade-
cuadamente. El objetivo de este capitulo es realizar una aproximacién al diagnéstico y mane-
jo de las miopatias en Urgencias.

3.2 Aproximacion diagndstica a las miopatias en urgencias
Sindrome clinico

Sospecharemos una miopatia ante un cuadro de debilidad muscular de predominio proximal
y simétrica, pudiendo afectar a cintura pélvica y/o escapular, sin alteracion sensitiva asocia-
da. Los pacientes pueden referir dificultad para subir escaleras, levantarse de sillas y sillones,
peinarse, cargar pesos o elevar los brazos. También pueden referir dificultad para girarse en
la cama o elevar el cuello si asocian debilidad axial. En algunos casos la debilidad puede ser
generalizada, sin observarse un patrén. Otros sintomas pueden ser la fatiga o intolerancia a
los esfuerzos, el dolor muscular o las mialgias. Los niveles de CK sérica pueden estar normales
o elevados, pudiendo alcanzar rango de rabdomiélisis*=.

Anamnesis dirigida

Ante la sospecha de una miopatia en Urgencias es de vital importancia interrogar al paciente
sobre comorbilidades, consumo de téxicos, farmacos y productos de herbolario. Debe pre-
guntarse por la fecha de consumo de los mismos para valorar si existe asociacién temporal
con el inicio de los sintomas.

Algunas miopatias agudas o subagudas pueden asociarse a cuadros sistémicos, por lo que
siempre debemos explorar la presencia de los sintomas y signos indicados en la tabla 124,
La presencia de datos de alarma obligara a descartar asociaciones potencialmente graves.
Por ejemplo, la insuficiencia respiratoria puede deberse a debilidad de la musculatura respi-
ratoria o a una enfermedad pulmonar intersticial (EPI); la presencia de dolor toracico obliga a
descartar una miocarditis asociada“.
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Exploracion fisica dirigida

Es importante realizar una exploracion fisica general (Tabla 2) seguida de una exploracién
neuroldgica general y dirigida, teniendo en cuenta los siguientes aspectos’2:

=

. En general, las miopatias agudas no asocian alteraciones oculomotoras ni de pares cranea-

les. Es posible la presencia de debilidad en la musculatura facial, orofaringea y/o lingual,
pudiendo asociarse alteracién de la masticacion, fonacién y/o deglucion.

. Pueden asociar debilidad en la musculatura axial, con debilidad para la flexo-extensién

cervical, y en algunos casos presentarse como una “cabeza caida”

. La debilidad en las extremidades es tipicamente de predominio proximal y simétrica, aun-

que en algunos casos puede ser generalizada. Es relevante realizar una exploracién por
grupos musculares para definir el patrén de la debilidad.

Es recomendable realizar una exploracion funcional, observando: 1) El patrén de la mar-
cha; 2) La marcha de puntillas y de talones (evalla la debilidad distal en extremidades in-
feriores); 3) La capacidad de realizar cuclillas, levantarse de una silla o del suelo (valora la
debilidad proximal); 4) La capacidad de incorporarse en la camilla desde acostado (valora
la debilidad axial).

. El trofismo muscular es normal en etapas iniciales, aunque puede apreciarse atrofia mus-

cular con la evolucién. Algunas formas inflamatorias asocian pérdida de peso y atrofia
muscular subagudas.

. Los reflejos osteotendinosos generalmente son normales, aunque pueden estar hipoacti-

vos de forma proporcional al grado de debilidad muscular.

. No existe fatigabilidad muscular, en contraposicién con enfermedades de la unién neuro-

muscular.

. La exploracidn sensitiva es normal.

. Puede haber dolor muscular espontédneo que en ocasiones se incrementa a la palpacion.

Pruebas complementarias ante la sospecha de una miopatia en Urgencias

En la tabla 3 se resumen las pruebas recomendadas en Urgencias®. En caso de detectarse una
elevacion de CK sérica conviene revisar analiticas previas para valorar la CK basal del pacien-
te, dado que en algunas miopatias crénicas puede estar permanentemente elevada. El elec-
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trocardiograma (ECG) debe incluir las 12 derivaciones para valorar datos sugerentes de mio-
carditis (alteraciones de la onda T y del segmento ST, elevacién del segmento ST, anomalias
de la conduccién), asi como arritmias asociadas a alteraciones idnicas. En algunos pacientes
sera necesaria la realizacién de otras pruebas complementarias para completar el estudio
diagnéstico de la miopatia. Muchas de ellas raramente estan disponibles en Urgencias, por lo
que se realizaran posteriormente, como: 1) Analitica con determinacion de ANA, anticuerpos
especificos y asociados a miositis; 2) Electromiograma para determinar la presencia y distri-
bucién de la afectacién miopatica y la posible presencia de actividad espontadnea y/o mioto-
nia; 3) Resonancia magnética muscular para identificar la presencia de inflamacién muscular
caracteristica de las miopatias inflamatorias, infiltracién grasa y/o atrofia (éstas se observan
en miopatias cuyo curso es mas larvado/crénico); 4) En algunos casos sera necesaria la reali-
zacién de una biopsia muscular para llegar al diagnéstico etioldgico de la miopatia.

3.3 Algoritmo diagndstico en las miopatias en urgencias

Existen diversas etiologias implicadas en las miopatias de presentacién aguda. Para facilitar
el algoritmo diagndstico hemos diferenciado dos grupos, seglin se presenten o no con rabdo-
midlisis (Figura 1).

Miopatias agudas con rabdomiodlisis

La rabdomidlisis aguda se caracteriza por la presencia de necrosis y destruccién muscular,
con la liberacién de los componentes de las fibras musculares al torrente sanguineo. Esto re-
sulta en una elevaciéon marcada de la CK, que puede asociarse a debilidad muscular proximal,
mialgias y/o edema muscular, asi como mioglobinuria (orinas pigmentadas de color anaran-
jado, rojizo o marrén). También pueden encontrarse otros sintomas como fiebre, vomitos,
taquicardia o palpitaciones, confusion o agitacion, oliguria o anuria.

La definicion de los niveles de CK en la rabdomidlisis es motivo de controversia. Algunos
autores la consideran con niveles superiores a 5 veces (5x) el limite superior de la normali-
dad (LSN), lo que equivale a CK > 1.000-1.500 Ul/L. Otros autores la definen como 10x el LSN
(2.000-3.000 UI/L) o cuando la CK supera 5.000 UI/L°. En este texto se definira la rabdomidlisis
como niveles de CK > 10x el LSN asociado a un cuadro clinico compatible (Figura 1).

Hay diversas causas de rabdomidlisis, siendo el 75 % de las mismas de causa adquirida. Es re-
lativamente frecuente que los pacientes presenten =2 causas concomitantes®. Las principales
causas de rabdomiélisis se presentan en la tabla 4 ¢7. Dentro de las miopatias inflamatorias,
las que mas frecuentemente se asocian a rabdomiélisis son las formas necrotizantes inmuno-
mediadas (MNIM), alcanzando niveles de CK > 10.000 UI/L. Por otra parte, debe sospecharse
una miopatia metabdlica o mitocondrial de causa genética ante episodios de rabdomidlisis
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de repeticidn, asociacién de calambres o mialgias con el ejercicio y/o historia familiar de rab-
domiélisis o miopatia.

Miopatias agudas sin rabdomiélisis

Dentro de este grupo se incluyen las miopatias agudas con CK normal o elevada sin alcan-
zar el rango de rabdomidlisis. Sus principales causas se resumen en la tabla 4™°. Dentro de
este grupo destacan las paralisis periddicas, que se presentan con crisis repetidas de paralisis
muscular aguda y flaccida, de predominio en miembros inferiores, con una duracién que va-
ria entre minutos, horas y dias en funcién de su causa. Pueden ser adquiridas o genéticas. Se
clasifican en funcién de si asocian hipo o hiperpotasemia. Dentro de las paralisis periddicas
adquiridas destaca la tirotoxica, que aparece en pacientes con hipertiroidismo de reciente
diagnéstico y se asocia a hipopotasemia®.

3.4 Manejo y tratamiento de las miopatias en urgencias

En todos los casos se aplicaran medidas de soporte general (Tabla 5, Figura 1). Se recomien-
da la retirada de farmacos que sean potencialmente miotdxicos. En caso de rabdomidlisis
se recomienda su tratamiento especifico y el de la causa que la produce (Tabla 5)°. Debe ga-
rantizarse una hidrataciéon adecuada para prevenir un fallo renal agudo, recomendandose
la administracién de fluidos intravenosos, iniciando con salinos isotdnicos!. Otros autores
también recomiendan administrar soluciones cristaloides como Ringer lactato®. No se conoce
la cantidad exacta de fluidos necesaria para evitar el fallo renal, pero se sugiere un volumen
de 1-2 |/hora, para obtener una diuresis de 200-300 ml/hora. En pacientes en anuria hay que
tener precaucion porque la administracién de fluidos puede conducir a un edema pulmonar®.
Hay datos limitados que sugieren que la alcalinizacién de la orina administrando bicarbonato
puede ser beneficiosa en las formas graves, siempre que no exista hipocalcemia y el paciente
tenga pH <7,5y bicarbonato <30 mEq/l. La dosis recomendada son 130 mEq/| de bicarbonato
sédico (150 ml de bicarbonato sédico al 8,4 % en 1 litro de dextrosa al 5 % o agua), a adminis-
trar en otra via IV diferente a la usada para la infusion salina isotdnica. Los diuréticos de asa
se reservan para casos que desarrollan sobrecarga de volumen debido a la administracién
agresiva de fluidos. Conviene monitorizar cuidadosamente los niveles de potasio y calcio
plasmaticos, y tratar si se detectan alteraciones i6nicas. Puede ser necesaria la hemodialisis
en algunos casos para control de la hiperpotasemia, correccién de la acidosis o tratamiento
de la sobrecarga de volumen. En pacientes con niveles de CK< 5000 Ul/|, estables, no se reco-
miendan fluidos intravenosos por bajo riesgo de fallo renal*.

Por otro lado, cuando se alcance el diagndstico etiolégico de la miopatia podran aplicarse
tratamientos especificos (Tabla 5), como corticoides, otros inmunosupresores o Ig G IV en
miopatias inflamatorias, tratamientos dirigidos a un proceso infeccioso o endocrinolégico,
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etc*®. En los ataques de debilidad graves relacionados con las paralisis periddicas puede
ser necesario administrar medicacion intravenosa. En las hiperpotasémicas se recomienda
administrar glucosa, insulina o carbonato de calcio, y en las hipopotasémicas, administrar
potasio oral o intravenoso (cloruro potéasico) en bolos de 0,05 a 0,1 mEq/kg o 20-40 mEq/l en
manitol al 5 % 2.

3.5 Miopatias crénicas en urgencias

Los pacientes con miopatias de diversas etiologias pueden acudir a Urgencias por empeora-
miento, y sobre todo por complicaciones derivadas de las mismas. Entre ellas destaca la rab-
domidlisis, que puede ocurrir en algunas distrofias musculares y otras miopatias genéticas
sobre todo metabdlicas, la insuficiencia respiratoria y en ocasiones, la insuficiencia cardiaca
o las arritmias*®°.
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TABLAS Y FIGURAS

Tabla 1. Sintomas sistémicos que pueden asociarse a las miopatias.

1. Fiebre

2. Clinica cutanea (rash o eccemas de reciente aparicion, rash en heliotropo, papulas de Gottron,
Ulceras en dedos, manos de mecanico, fendmeno de Raynaud, etc)

. Clinica articular (artritis o artralgias)

. Disnea de reciente aparicion u otros datos de insuficiencia respiratoria
. Disfagia

. Dolor torécico

~N o o b~ oW

. Sindrome constitucional

Tabla 2. Exploracion fisica general ante la sospecha de una miopatia en Urgencias.

1. Presencia de fiebre y adenopatias que puedan orientar a un origen infeccioso del cuadro.

2. Inspeccién cuidadosa de la piel y de las articulaciones para descartar lesiones cutédneasy
articulares asociadas.

3. Auscultacioén cardiaca, evaluando la presencia de taquicardias, soplos o roces cardiacos.

4. Auscultacion pulmonar, evaluando la presencia de ruidos respiratorios anormales, como los
crepitantes secos tipo “velcro” que pueden orientar a una EPI.

5. Presencia de edemas en miembros inferiores que pudieran sugerir una afectacién cardiaca
asociada.

Tabla 3. Pruebas complementarias ante la sospecha de una miopatia en Urgencias.

1. Monitorizacién de la saturacion de oxigeno

. Analitica sanguinea completa: hemograma, funcién renal, iones (sodio, potasio, calcio, magnesio,
fosfato, CK, aldolasa, LDH, transaminasas, VSG y PCR)

. Hemocultivos y serologias si fiebre o datos de infeccion

. Deteccién de mioglobina en orina

Gasometria arterial si sospecha de insuficiencia respiratoria o hipoventilacion
ECG

. Radiografia de torax

N

~ o v s W

(Contindia en pdgina siguiente)
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Tabla 4. Principales etiologias de las miopatias en Urgencias.

MIOPATIAS CON RABDOMIOLISIS

MIOPATIAS SIN RABDOMIOLISIS

Causas traumaticas o compresivas

1. Traumatismos multiples

2. Compresion o aplastamiento muscular
3. Cirugia vascular u ortopédica

4. Inmovilizacién prolongada

. Toxicos (alcohol, heroina, cocaina, etc)

. Medicamentos (hipolipemiantes,
antipalldicos, antivirales, glucocorticoides,
IECAS, beta-bloqueantes, etc)

. Miopatias inflamatorias

Causas relacionadas con el ejercicio
1. Etiologia no genética:

» Ejercicio extremo

» Calor o humedad extremos

» Estados hipercinéticos (crisis epilépticas
generalizadas, delirium tremens, estados
de agitacion psicomotora, etc)

» Estados de disregulacion térmica
(hipertermia maligna, sindrome
neuroléptico maligno, sindrome
serotoninérgico, etc)

2. Etiologia genética:
» Miopatias metabélicas o mitocondriales
» Otras miopatias genéticas/distrofias

. Miopatias infecciosas

. Alteraciones hidroelectroliticas
(hipopotasemia, hipofosfatemia,
hipocalcemia, hipo/hipernatremia, etc)

. Alteraciones endocrinas
(hipo/hipertiroidismo, hipoparatiroidismo,
Cushing, hiperaldosteronismo, etc)

. Parélisis periddicas

» Adquiridas (hipopotasémicas como la
tirotdxica, hiperpotasémicas)

» Genéticas (hipopotasémica,
hiperpotasémica)

. Otras

Causas no relacionadas con el ejercicio

1. Toxicos (alcohol, heroina, cocaina, opioides,
anfetaminas, LSD)

. Medicamentos (estatinas, fibratos, colchicina,
daptomicina, antipaltdicos, barbitiricos,
litio, etc)

. Miopatias inflamatorias

. Miopatias infecciosas

. Alteraciones hidroelectroliticas
(hipopotasemia, hipofosfatemia,
hipocalcemia, hipo/hipernatremia,
hiperglucemia, etc)

. Alteraciones endocrinas (hipo/
hipertiroidismo, hiperaldosteronismo, etc)

. Otras

(Continda en pdgina siguiente)
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Tabla 5. Manejo de las miopatias en Urgencias.

Medidas de soporte general

1. Monitorizacién de la saturacién de oxigeno y valorar oxigenoterapia
2. Monitorizacion del ritmo cardiaco

3. Asegurar una correcta hidratacién

4. Retirada de farmacos potencialmente miotéxicos

5. Valorar necesidad de ingreso (segln la gravedad clinica o progresion rapida de la debilidad,
asociacion de sintomas sistémicos graves, necesidad de completar rdpidamente el estudio...)

Manejo de la rabdomidlisis

1. Administracién de fluidos intravenosos (salinos isoténicos vs cristaloides)
2. Valorar la alcalinizacion de la orina administrando bicarbonato sédico

3. Vigilancia estrecha de sobrecarga hidrica / edema agudo de pulmén, y tratamiento especifico si se
produjeran

4. Monitorizacion de los niveles de potasio y calcio plasmaticos

5. Valorar la necesidad de hemodialisis (anuria con creatinina elevada, hiperpotasemia o
hipercalcemia graves)

Tratamiento especifico de la miopatia

1. Tratamiento inmunosupresor en miopatias inflamatorias: glucocorticoides, Ig G IV, plasmaféresis,
otros

. Tratamiento dirigido para corregir alteraciones hidroelectroliticas
. Tratamiento dirigido al proceso infeccioso
. Tratamiento dirigido al proceso endocrinolégico

[S I OV )

. Tratamiento dirigido a las paralisis periédicas
» Hiperpotasémica: administracion de glucosa, insulina, carbonato de calcio IV en ataques graves
» Hipopotasémica: administracion de potasio oral o IV

(Contindia en pdgina siguiente)
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Figura 1. Algoritmo diagndstico de las miopatias en Urgencias.

Debilidad muscular en Urgencias

Debilidad muscular proximal y simétrica
+/-
- Debilidad generalizada / axial T
- Fatiga / intolerancia al esfuerzo - Sin fatigabilidad
_Mialgias muscular y
—_— 'nalgl o - Sin alteracién
- Sintomas sistémicos sensitiva
A 4
. . Valorar otras causas
Sospecha de miopatia <— Sl NO —> de debilidad

muscular aguda

Valorar miopatia crénica .
descompensada Anan.'mefls ; o

(Antecedentes famiiliares, h q Asouacu.)p d? s?lntomas sistémicos (Tabla 1)’ )
desarrollo psicomotor, Exploracién fisica general (Tabla 2) y neurolégica
curso crénico, elevacion Pruebas complementarias (Tabla 3)

crénicade CK...)

Rabdomiélisis

CK>10xLSN (>2000-3000 UI/L)
+ cuadro clinico compatible

+ +

Con rabdomiélisis * Diagnstico etioldgico (Tabla4) Sin rabdomiolisis

Manejo (Tabla 5):

- Medidas de soporte vital (monitorizacién, oxigenacion, hidratacion, retirada de
farmacos miotéxicos...)

- Tratamiento especifico (rabdomidlisis, alteraciones hidroelectrolicas...)

- Valorar ingreso (datos de gravedad clinica, progresion rapida de la debilidad, asociacién
de sintomas sistémicos graves, necesidad de completar rdpidamente el estudio...)
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4. CRISIS MIASTENICA

4.1 Introduccion

La miastenia gravis (MG) es una enfermedad autoinmune, clinicamente heterogénea, en la
cual existe un defecto post-sinaptico en la transmisién neuromuscular. La principal caracte-
ristica clinica de la enfermedad es la debilidad fatigable de los musculos voluntarios (debili-
dad muscular que empeora con el ejercicio y mejora con el reposo)*2.

La crisis miasténica se define como una exacerbacién aguda de la debilidad muscular que
afecta a los musculos respiratorios y de la deglucién, considerandose una urgencia médica.
El pilar caracteristico de la crisis miasténica es el fracaso respiratorio o bulbar que requiere
intubacién y/o ventilacion mecanica para manejo de los sintomas (Clase V de Osserman en
la clasificacién Myasthenia Gravis Foundation of America (MGFA)) (Tabla 1)**. En aquellos ca-
sos, con exacerbacién de sintomas pero que no requieren intubacién no deben considerarse
una verdadera crisis miasténica®. La crisis miasténica afecta aproximadamente a un 15-20 %
de los pacientes con MG, siendo mas frecuente durante los primeros afios de la enfermedad,
sobre todo, durante el primer afio tras el diagnéstico o incluso puede ser el primer sintoma
de la enfermedad. Aunque, una crisis miasténica puede afectar a cualquier grupo de edad
y subgrupo de MG, se ha observado una mayor frecuencia en pacientes con MG con anti-
cuerpos anti-MuSK, presencia de timoma, MG anti-receptor de acetilcolina (RACh) de inicio
tardio, post-cirugia, durante o tras el parto, durante el inicio de tratamiento con corticoes-
teroides, empleo de farmacos contraindicados o durante la desescalada del tratamiento in-
munosupresor3#,

Clinicamente, la crisis miasténica se precede de signos y/o sintomas sugestivos de debilidad
bulbar (disnea con taquipnea, ortopnea, empleo de musculatura accesoria, respiracién pa-
radédjica, aumento de secreciones bronquiales con dificultad para su manejo y disfagia); sin
embargo, como se mencioné previamente, puede ser el primer sintoma de la enfermedad.
La duracidon media de los sintomas por una crisis miasténica se encuentra en 12 dias, con un
importante descenso de la mortalidad de estos pacientes en los Gltimos afios, situdndose en
un 5 % de mortalidad gracias al avance en el manejo terapéutico y el soporte vital>*.

En la mayoria de los casos con crisis miasténica vamos a identificar alglin factor precipitante
de la misma, aunque en un 30 % puede que no existan ninguno (Tabla 2 y 3)*5. Recientemente,
algunos agentes bioldgicos utilizados para tratar el cancer, conocidos como checkpoint inhibi-
tors, han demostrado ser capaces de exacerbar o desencadenan MG. Se trata de anticuerpos
monoclonales que se dirigen a CTLA4 (ipilimumab), PD-1 (pembrolizumab y nivolimumab) y
PD-L1 (atezollizumab, avelumab y durvalumab). Algunos pacientes pueden presentar crea-
tina quinasa elevada, ya que también pueden desencadenar miositis necrotizante. Es muy
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importante diagnosticary tratar a estos pacientes, ya que pueden presentarse como MG grave
o crisis miasténica®®.

Aunque es una situacién poco frecuente, ante un paciente con el diagnéstico de MG que pre-
senta un deterioro clinico agudo en el que se valora una crisis miasténica, debemos descartar
una crisis colinérgica. La crisis colinérgica se define como el aumento de la debilidad muscu-
lar provocado por un bloqueo postsinaptico debido a un exceso de medicacién con inhibido-
res de la acetilcolinesterasa. Clinicamente se caracteriza por la aparicion de calambres, fasci-
culaciones, aumento de las secreciones bronquiales, bradicardia, miosis, diarrea, sudoracién
y/o taquicardia. Para establecer el diagnéstico diferencial entre ambas entidades, deberemos
tener en cuenta, la presencia de insuficiencia respiratoria aguda, sintomas y signos colinérgi-
cosy dosis de los inhibidores de acetilcolinesterasa*.

4.2 Diagnéstico

Para el diagndstico de la crisis miasténica diferenciaremos el manejo de los pacientes sin
diagnéstico previo y que debutan como crisis miasténica, y aquellos ya diagnosticados pre-
viamente y que sufren una exacerbacién grave.

En pacientes con debut como crisis miasténica (aproximadamente 20 % de los debuts miasté-
nicos), la crisis miasténica se debera sospechar cuando un paciente presente disnea de acciéon o
en reposo de inicio agudo o subagudo, que puede empeorar con el declbito, asociado a otros
sintomas tipicos de miastenia como la debilidad de la musculatura facial y bulbar (disartria fla-
ciday voz nasal, disfagia que puede acompafiar episodios de regurgitacién nasal de los liquidos
y debilidad masticatoria); debilidad fatigable de musculatura extraocular (ptosis asimétrica y
diplopia con o sin restricciones evidentes de los misculo oculomotores) y debilidad muscular
fatigable de cinturas y cervical®. En la tabla 4 se propone un esquema de exploracion fisica de
la fatigabilidad. En estos casos se recomienda realizar pruebas de funcién respiratorias (si dis-
ponible) y gasometria arterial. La presencia de una insuficiencia respiratoria hipercapnica en
la gasometria arterial o un patrdn restrictivo espirométrico con capacidad vital forzada (CVF)
<15-20 ml/Kg (= 1 L), un PIM (pico inspiratorio maximo) <30 cmH,0 o un PEM (pico espiratorio
maximo) <40 cmH,0 debera guiar los requerimientos de ventilacién mecanica invasiva median-
te intubacion orotraqueal. Se debe tener en cuenta que la ausencia de hipercapnia no descarta
la presencia de debilidad de la musculatura respiratoria, puesto que ésta puede aparecer tardia-
mente. Asi mismo, la monitorizacién mediante peak-flow a pie de cama es muy Util en pacientes
con debilidad muscular generalizada con sospecha de MG (valores por debajo de 20-30 % del
valor tedrico o absolutos <150 cmH20 indican una grave disfuncion respiratoria)®*.

Los criterios diagnésticos de la MG se detallan en la tabla 5. Se debe tener en cuenta que
algunos pacientes de MG son seronegativos en su debut por lo que ante un resultado nega-
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tivo recomendamos repetir el estudio de anticuerpos mediante técnicas de alta sensibilidad
y especificidad (radioinmunoensayo o ensayo celular) y un manejo diagndstico-terapéutico
similar a los pacientes con determinacion positiva para anticuerpos. En todo paciente que se
diagnostique de MG (en especial aquellos con positividad para Anti-RACh) se debe realizar el
despistaje de un timoma asociado (mediante TC toracico o RMN toracica)®.

En el caso de pacientes con diagndstico previo de MG, la aparicion de sintomas de debilidad
bulbary disnea en un paciente previamente bien controlado o bien, el empeoramiento de los
mismos en un paciente que ya presentaba dicha clinica previamente, precisara la evaluacién
urgente desde el punto de vista respiratorio mediante pruebas de funcién respiratoria (CVF,
PIM, PEM, peak-flow) y gasometria arterial (ver apartado anterior). En estos pacientes es
conveniente descartar como diagnéstico diferencial la presencia de una crisis colinérgica asi
como realizar el despistaje de causas comunes de empeoramiento clinico (ver Tablas 2 y 3)%1L.

4.3 Tratamiento
El tratamiento de la MG (Tabla 6) se basa en la administracion de:

= Inhibidores de la acetilcolinesterasa. Se usan como tratamiento sintomatico. El farmaco
mas comUn es la piridostigmina. Puede aumentar las secreciones respiratorias y dificultar
la ventilacién mecanica, y esto puede limitar su uso en pacientes intubados. Los pacientes
anti-MuSK suelen presentar respuesta parcial'>*3,

= Tratamiento inmunomodulador. Las inmunoglobulinas endovenosas (IGEV) y el recambio
plasmatico se utilizan en situaciones de gravedad o exacerbacién clinica. Son tratamientos
de rapida actuacién pero efecto de corta duracion. Los estudios actuales consideran ambos
farmacos equivalentes en cuanto a eficacia, excepto en el caso de los pacientes anti-MuSK
que suelen responder mejor a recambio plasmatico. En pacientes anti-RACh o seronegati-
vos la eleccién del tratamiento depende de la disponibilidad en el centro. La realizacién de
recambio plasmatico requiere la colocacidn de un catéter venoso central (en subclavia o
femoral) y una mayor sofisticacién técnica de la que algunos centros no disponen***s,

Tratamiento inmunosupresor. Es el tratamiento a largo plazo de la enfermedad, y suele ini-
ciarse simultdneamente al tratamiento inmunomodulador en situacién de crisis miasténica.

» Prednisona. Es el inmunosupresor de primera linea independientemente del subtipo in-
munoldgico. Algunos pacientes pueden presentar empeoramiento clinico transitorio du-
rante la primera semana de tratamiento. Después de 4-6 semanas la dosis se reduce pro-
gresivamente hasta una dosis de mantenimiento maxima de 20 mg/dia. Cuando no se
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observa mejoria clinica con esta dosis o los pacientes requieren dosis altas de predniso-
na para controlar los sintomas, es recomendable iniciar un segundo inmunosupresor2,

» Azatioprina y micofenolato mofetil. Suelen ser los farmacos de segunda linea si el pacien-
te mejora y ha podido ser extubado, dado que su beneficio aparece tras varios meses de
tratamiento. Los pacientes anti-MuSK no suelen presentar una respuesta favorable con
estos farmacos®,

» Ciclosporina y tacrolimus. Suelen tener un efecto mas rapido que los anteriores y ser el
farmaco de eleccién si el paciente no mejora con prednisona en situacién de crisis mias-
ténica. La elecciéon entre uno u otro depende de la experiencia del profesional. Los pa-
cientes anti-MuSK no suelen presentar una respuesta favorable con estos farmacos**%,

» Rituximab. Es un anticuerpo monoclonal anti-CD20 que produce deplecién de células
B. Se utiliza como medicacién off-label en Miastenia Gravis?%. Un ensayo reciente no
ha demostrado eficacia de rituximab en pacientes anti-RACh?, aunque varios estudios
observacionales sugieren beneficio en algunos pacientes®?2. En pacientes anti-MuSK
multiples estudios observacionales han demostrado una respuesta excelente y durade-
ra?*2, que junto con la ausencia de respuesta favorable con otros inmunosupresores,
han llevado al uso de rituximab como farmaco de segunda linea en pacientes con an-
ticuerpos anti-MuSK. En pacientes seronegativos, el conocimiento sobre la eficacia del
farmaco es limitado.

» Ciclosfosfamida. Aunque se trata de un farmaco muy eficaz, el riesgo de efectos adver-
sos potencialmente graves hace que solo se utilice en casos graves y refractarios a otros
férmacos®7.

= Timectomia. Los pacientes candidatos a timectomia son aquellos que presentan timoma

o pacientes con anticuerpos anti-RACh y debut antes de los 65 afios?. El paciente debe
encontrarse extubado y en buenas condiciones generales previamente a la intervencién.
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TABLAS

Tabla 1. Clasificacion clinica de MG segln la gravedad (MGFA).

CLASEI Miastenia ocular: solo musculos oculares
CLASEII Miastenia generalizada leve
Clase ll-a Afecta principalmente a los musculos de extremidades y/o de tronco
Clase lI-b Afecta principalmente a musculos bulbares y/o respiratorios
CLASE Il Miastenia generalizada moderada
Clase lll-a Afecta principalmente a misculos de extremidades y/o de tronco
Clase lll-b Afecta principalmente a musculos bulbares y/o respiratorios
CLASE IV Miastenia generalizada grave
Clase IV-a Afecta principalmente a musculos de extremidades y/o de tronco
Clase IV-b Afecta principalmente a misculos bulbares y/o respiratorios
CLASEV Crisis miasténica
Afectacién muscular generalizada que incluye musculos respiratorios. Requiere
intubacién con o sin ventilacién mecénica.

Tabla 2. Factores precipitantes de una crisis miasténica.

« Infecciones (la mas frecuente respiratoria)

« Estrés emocional

« Cambios en el régimen terapéutico (descenso rapido de dosis de corticoides)
« Intervenciones quirdrgicas

« Traumatismos

« Farmacos

« Recidiva de timoma

(Contindia en pdgina siguiente)
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Tabla 3. Farmacos que pueden exacerbar la debilidad miasténica.

Analgésicos

Opiaceos

Antibidticos

Aminoglucésidos. Macrélidos. Fluoroquinolonas. Ampicilina.
Imipenem

Antiviricos, antiparasitarios

Amantadina. Ritonavir. Emetina

Anticolinérgicos

Tolterodina. Solifenacina. Bultilescopolamina

Antiepilépticos

Fenitoina. Carbamazepina

Antirreumaticos

D-Penicilamina. Cloroquina. Colchicina. Ketoprofeno

Anestésicos y Bloqueantes
neuromusculares

Eter. Cloroformo. Halotano. Ketamina. Metoxifluorano. Lidocaina.
Procaina. Succinilcolina. Benzodacepinas. Metocarbamol.
Dantroleno. Baclofeno. Toxina botulinica. Curare y derivados

Cardiovasculares

Quinina. Quinidina. Procainamida. Bretilio. Propafenona.
B-Bloqueantes. Bloqueantes de canales de calcio

Corticoesteroides a altas dosis

Psicotropos

Clorpromacina. Litio. Haloperidol. Amitriptilina. Inhibidores de
la MAO

Checkpoint inhibitors

CTLA4 (ipilimumab)
PD-1 (pembrolizumab, nivolimumab)
PD-L1 (atezollizumab, avelumab, durvalumab)

Otros

Contraste yodado. Sales de magnesio. Levonorgestrel.
Interferén-alfa. Nicotina transdérmica

(Continda en pdgina siguiente)

-320-




CAPITULO 9. TRASTORNOS NEUROMUSCULARES

Tabla 4. Propuesta de examen neurolégico dirigido para evidenciar fatigabilidad en MG.

Ptosis fatigable

Aparicion de ptosis tras la supraversion de la mirada sostenida
durante aproximadamente 60 segundos.

Diplopia fatigable

Aparicion de diplopia referida por el paciente tras 60 segundos
de version lateral de la mirada sostenida (con o sin restriccién
posterior).

Disartria fatigable

Aparicién de disartria flacida o voz nasalizada tras contar en voz
alta hasta 50.

Debilidad cervical fatigable

« Claudicacion cervical antes de 120 segundos tras flexion
cervical sostenida (45°) explorada en declbito.

Aparicién de debilidad objetiva o empeoramiento (escala MRC)
en la flexidn cervical tras realizar 20 repeticiones de flexidn
cervical.

Fatigabilidad de extremidades
superiores

Claudicacién de brazos antes de 240 segundos tras abduccién
sostenida (90°) evaluado en sedestacion.

Aparicién de debilidad objetiva o empeoramiento (escala MRC)
en la abduccion de hombro tras 20 repeticiones de abduccién
de hombro (e]: 20 palmadas sonoras sobre la cabeza) evaluado
en bipedestacion o sedestacion.

Fatigabilidad de extremidades
inferiores

Claudicacién de pierna antes de 100 segundos tras flexion de
cadera sostenida (45°) en decUbito.

Aparicion de debilidad objetiva o empeoramiento (escala MRC)
en la flexion de cadera tras levantarse 20 veces de una silla.

Adaptado de “Quantitative Myasthenia Gravis Scale ¢, “Comoposite Myasthenia Gravis scale” y de la experiencia clinica
en la Unidad de enfermedades neuromusculares del Hospital de la Santa Creu i Sant Pau.

(Contindia en pdgina siguiente)
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Tabla 5. Diagndstico de Miastenia Gravis.

Presencia de debilidad muscular fluctuante y fatigable MAS uno o varios de los siguientes:

Presencia de anticuerpos
patogénicos positivos

« Anticuerpo contra el receptor de acetilcolina (anti-RACh) en el
80 % de los pacientes.

« Anticuerpo contra la kinasa especifica del misculo
(anti-MuSK) en el 5 % de los pacientes.

« Anticuerpos contra el LDL receptor related protein 4
(anti-LRP4) en una proporcion variable.

La determinacién de los anti-RACh y los anti-MuSK deberd
realizarse mediante radioinmunoensayo en un laboratorio con
experiencia (técnica mds sensible y especifica). Los anticuerpos
LRP4 se realizardn en estudio de inmunohistoquimica en células
HEK transfectadas.

La presencia de alteracién de

la transmisidén neuromuscular
evidenciado mediante técnicas
electrofisiologicas

« Estimulacion repetitiva: Decremento >10 % del potencial
motor tras estimulacion repetitiva a bajas frecuencias (2-5 Hz),
registrando en musculatura distal y proximal. La rentabilidad
del estudio por estimulacion repetitiva serd mayor en presencia
de debilidad muscular generalizada o cuando se realiza sobre
un mdsculo débil en la exploracion.

Aumento del jitter fisiologico en el estudio de fibra aislada
voluntario o estimulado (Single fiber EMG - SFEMG)
habitualmente en musculatura facial. Hay que tener en

cuenta que la sensibilidad del SFEMG ronda el 90-99 % pero su
especificidad es relativamente baja pudiéndose ver alterado en
otras patologias (neuropatias axonales agresivas, enfermedad
de motoneurona...).

La mejoria clinica tras la
administracidn de tratamiento
con inhibidores de la
acetilcolinestesterasa

Test de Tensilon® : administracion de edrofonio intravenoso
con respuesta clinica en los siguientes 10 minutos. Requiere
monitorizacion por riesgo de hipotension y arritmias cardiacas.

Como alternativa, se puede realizar el test de Mestinon®:
administracién de Piridostigmina oral 60 0 120 mg con
revaloracion clinica a los 40-60 minutos.

(Continda en pdgina siguiente)
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Tabla 6. Opciones terapéuticas para el tratamiento de la MG, dosis, tiempo de accién y

efectos secundarios.

Farmaco Dosis Tiempo accion | Efectos secundarios

Piridostigmina 60 mg/4 horas 30 minutos Dolor abdominal, diarrea,
calambres

Prednisona 1 mg/Kg/dia 4-6 semanas Hipertension arterial,
diabetes mellitus, glaucoma,
osteopenia, aumento peso,
gastritis, cataratas, ansiedad,
psicosis

Azatioprina 100-150 mg/dia 8-12 meses Anemia, hepatotoxicidad

Micofenolato mofetil | 1g/12 horas 6-9 meses Dolor abdominal,
hepatotoxicidad

Ciclosporina 75-150 mg/12horas, 1-2 meses Nefrotoxicidad, hipertricosis,

ajustar niveles suero hiperplasia gingival, cefalea,
100-150 ng/ml sindrome encefalopatia
posterior reversible (PRES)

Tacrolimus 0.1 mg/Kg/diaen 2 1-2 meses Nefrotoxicidad, temblor,

dosis, ajustar niveles cefalea, PRES
suero 7-8 ng/ml

Rituximab 375 mg/m? superficie 1-3 meses Cefalea, nauseas, sindrome

corporal, 4 dosis gripal
semanales +2 Graves: leucoencefalopatia
mensuales multifocal progresiva

Ciclofosfamida 750 mg/m? superficie 1-2 meses Esterilidad, cistitis

corporal IV, seguido hemorrégica, carcinomas de
de 50 mg/dia 6 dias vejiga, depresion de médula
semana (Dosis maxima Osea

cumulativa 50 g)

IGEV 2 g/Kg en 3-5 dias 7-15dias Cefalea, fiebre, nduseas,
erupcion cutanea. Graves:
meningitis aséptica,
trombosis

Recambio plasmatico | 5-7 recambios a dias 3-5dias Asociados al catéter

alternos, o massi el
paciente lo requiere

(hemorragia, hematoma,
infeccion), inestabilidad
hemodinamica, hipocalcemia
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5. DOLOR NEUROPATICO EN URGENCIAS

= Concepto de dolor: Se define como una experiencia sensorial y emocional desagradable,
asociada o similar a la asociada, con dafio tisular real o potencial. Cuando el paciente dice
que le duele, es que le duele, siempre hay que creerle. El médico no debe juzgar la intensidad
ni la subjetividad del enfermo, sino aliviarle. Siempre hay que intentar diagnosticar y tratar
la causa del dolor. El tratamiento ha de ser individualizado segun la causay la intensidad del
dolor’. El dolor es la causa mas frecuente de consulta médica en el (SU) servicio de urgencias
(78 %), un tercio es intenso? El dolor puede clasificarse segtin la duracién en agudo: sintoma
de alerta, o crdnico: sin funcidn protectora, que es una enfermedad en si mismo (Tabla 1).
Segun la fisiopatologia en: nociceptivo o no nociceptivo (Tabla 2)%. El dolor neuropatico (DN)
es aquel producido por una lesién o enfermedad del sistema somatosensorial®.

= Diagnostico: El proceso diagndstico va dirigido a averiguar su etiologia, y no difiere del es-
tudio de un enfermo neurolégico en el SU. Sin embargo, la mayoria de los procesos que
causan DN no tienen un tratamiento etioldgico curativo, y los tratamientos para este tipo
de dolor son distintos de los usados para otros dolores, de ahi la importancia no solo de
llegar a la causa, sino también de diferenciar este tipo de dolor de otros (Algoritmo 1). La
anamnesis es la parte del diagndstico mas importante, el dolor es una evaluacién cognitiva,
siempre subjetiva, y en el caso del DN, al ser un dolor diferente de los dolores normalmente
experimentados, carece de buenos descriptores verbales y en ocasiones hay que hacer uso
de analogias o de listas (Tabla 3). A continuacién, se debe realizar una exploracion fisica ge-
neral y neurolégica completa, en especial de la sensibilidad en todas sus modalidades, para
la que se necesita la colaboracion del paciente y un sencillo material: algodén o cepillo, clip,
tubos de vidrio o rodetes metalicos, diapasén, compas, filamentos de von Frey? (Tabla 4).
El uso de escalas puede servir de ayuda para diferenciar un dolor neuropatico de uno no-
ciceptivo. Las tres escalas breves mas utilizadas son: LANSS?, ID-Pain® y DN4°. También se
pueden emplear escalas sencillas, para medir intensidad y respuesta al tratamiento: escala
categdrica verbal, la escala de caras para nifios o pacientes con dificultad de expresion, la
escala numérica verbal o la escala visual analégica (EVA)". Las pruebas complementarias
(analitica y neuroimagen) se indicaran para confirmar la etiologia del dolor. Las pruebas
neurofisiolégicas que pueden ayudar al diagndstico no suelen estar disponibles en el SU, y
las que permitirian la confirmacién del DN estan restringidas a la investigacion.

= Tratamiento: El principio general del tratamiento del dolor en urgencias es buscar el alivio
de la manera mas rapida y eficaz, para ello se utiliza la escalera analgésica de la OMS (Or-
ganizacion Mundial de la Salud) (Tabla 5) teniendo en cuenta que: se debe usar como un
ascensor analgésico, esto es, comenzar por el fdrmaco adecuado a la intensidad del dolor,
sin necesidad de escalonamiento; no asociar dos antiinflamatorios no esteroideos (AINES)
o dos opioides (salvo que se utilice un segundo para el dolor irruptivo, fundamentalmente
oncoldgico), y por Ultimo, asociar coadyuvantes, que son farmacos utilizados para el con-
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trol de otro sintomas presentes o para el dolor neuropatico (ademas de los descritos para
éste, podemos incluir corticoides, neurolépticos, benzodiacepinas o miorrelajantes, anes-
tésicos, toxina botulinica) que se asocian en cada escalén si estan indicados y que se deben
mantener aunque se cambie de escalén?. El tratamiento del DN difiere del nociceptivo en
que no suele responder a los tratamientos analgésicos habituales, el tratamiento etiolégico
no existe o el dolor persiste a pesar del tratamiento de la causa, por lo que se usan farmacos
recogidos como adyuvantes (Tabla 6). Se debe buscar un tratamiento precoz, pero estos
farmacos requieren un escalonado y tiempo de actuacién que impide un alivio rapido de
los sintomas, por lo que el esquema mas recomendado es combinar un tratamiento de
la escalera analgésica de la OMS adaptado a la intensidad del dolor, en especial si hay un
dolor nociceptivo asociado, junto al tratamiento para el DN comenzando por los de primera
linea, seglin el algoritmo 2. El tratamiento del DN ha de ser multidisciplinar, y este enfoque
se puede adoptar en el tratamiento en urgencias®*2 Son especialmente Gtiles y sencillos de
usar en manos expertas los bloqueos con anestésicos y/o corticoides (Tabla 7)**'* y el uso
de otras técnicas no farmacolégicas (Tabla 8)*.

Principales patologias dolorosas en el SU

= Neuropatias periféricas: son la causa mas frecuente de DN (Tabla 9), siendo la neuropatia
diabética’® la mas prevalente. Independientemente de su etiologia, el tratamiento del DN
es similar, si bien la neuropatia asociada al VIH y la inducida por quimioterapia responden
peor. El tratamiento consiste en usar el esquema propuesto en el algoritmo 2, comenzando
por un farmaco de primera linea.

Lesiones del plexo: Las plexopatias braquiales y lumbares se acompafian, junto a sin-
tomas motores y sensitivos de DN. Se debe buscar la etiologia: infiltracién tumoral,
traumatica, inflamacién, infeccidn, diabetes, radioterapia o idiopatica. El tratamiento
consiste en la correccion de la etiologia, el tratamiento sintomatico del DN segtn el al-
goritmo propuesto y rehabilitacion, pudiendo emplearse técnicas de anestesia regional
o epidural como cuarta linea.

Lesiones del ganglio de la raiz dorsal: El herpes zéster agudo origina un DN, puede prece-
der ala lesion cuténeay coincide con la distribuciéon del dermatoma. El tratamiento consis-
te en un antiviral de modo precoz, analgésicos simples (paracetamol o AINEs en dolor leve,
opioides en dolor moderado o intenso), se puede combinar con amitriptilina o gabapenti-
noides para alodinia, asi como bloqueos regionales en casos seleccionados. La neuralgia
postherpética es la persistencia de dolor tras la desaparicidon o curacidn del herpes zéster
agudo. El tratamiento consiste en farmacos para el DN de primera linea segln el algoritmo
propuesto, considerando el uso de medicacidon tépica: parches de lidocaina o capsaicina
como segunda opcidn, en poblaciones especiales o asociado a los primeros.
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= Radiculopatias: Son los dolores producidos por la distension de raices cervicales o lum-
bares, causando un dolor mixto, nociceptivo en la columna, y neuropético por el drea de
irradiacion radicular, junto a sintomas motores, sensitivos e hiporreflexia. El tratamiento
consiste en la movilizacién precoz junto con AINEs y técnicas de rehabilitacién. En casos
seleccionados, asociar opioides menores, corticoides, miorrelajantes o tratamientos de
primera linea para DN.

= Dolores por amputacién: Hay dos tipos de dolor: un dolor de mufién, localizado en el
extremo amputado, debido a un neuroma, infeccién, dolor muscular o mala adaptacion
a la protesis, suele ser nociceptivo cuando es agudo, neuropatico cuando es crénico, su
tratamiento es el de la causa, el tratamiento descrito para el DN o la cirugia. El segun-
do dolor es el miembro fantasma doloroso, consistente en la percepcién real y viva de
un dolor en el miembro amputado. Hay datos de eficacia con morfina, gabapentina,
ketamina y dextrometorfano, asi como de modo limitado con calcitonina de salmény
bloqueos regionales.

= Sindromes de dolor regional complejo: Hay dos tipos: |, tras traumatismo o inmoviliza-
cion, sin lesion de nervio periférico mayor y el I, tras dicha lesién, en los que hay un DN,
desproporcionado al estimulo y que excede el area del traumatismo o la distribucién del
nervio, acompafiado de edema, cambios del flujo sanguineo (temperatura o color) o acti-
vidad sudomotora, pudiéndose acompafiar de trastornos tréficos, debilidad, movimientos
anormales y pérdida sensitiva. El tratamiento consiste en una analgesia adecuada inicial
(con los farmacos descritos o con bloqueos nerviosos), rehabilitacién intensa y tratamiento
psicoldgico si asi lo requiere.

= Dolores por lesion del sistema nervioso central (Tabla 10): Las causas mas frecuentes de
dolor neuropatico central se detallan en la tabla 8, destacando el dolor central posictus
y el traumatismo medular. Se recomienda el uso de amitriptilina, gabapentinoides como
primera linea, tramadol y lamotrigina como segunda linea, y finalmente, opioides mayores
y cannabinoides, junto a técnicas de neuroestimulacién no invasiva o invasiva. En la escle-
rosis multiple, cannabinoides si el dolor es secundario a espasticidad, y en la enfermedad
de parkinson, ajuste de la medicacién antiparkinsoniana segtn la complicacién motora
asociada, pudiendo mejorar con la estimulacion cerebral profunda'®,
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TABLAS Y FIGURAS

Tabla 1. Clasificacion temporal: Dolor agudo vs crénico.

AGUDO

CRONICO

Concepto

« Inicio abrupto
« Corta duracién

« 23 meses

+ 1 mes después resolucién de la lesion
estructural

« Repeticion en brotes

« Enfermedades crénicas

Fisiopatologia

Lesion tisular: activacion de
receptores periféricosy sus fibras
nerviosas sensitivas A deltay C
especificas (nociceptores)

« Remodelacién y sensibilizacién de las
vias del dolor
« Puntos gatillo

Sintomas
acompafiantes

« Ansiedad

« MFC,FRyTA
« Sudoracion

« Midriasis

« Fatiga, Inapetencia, perdida de peso

« Insomnio

« Inmunosupresion

« Sintomas emocionales: Depresiony
Aislamiento

Tratamiento

« Farmacos
« Etiolégico
« Buena respuesta al tratamiento

« Farmacos

« Terapia fisica

« Terapia cognitivo conductual

« Terapias complementarias e
integradoras: TENS, acupuntura, etc

« Rehabilitacion: Restablecimiento de la
funcién, calidad de vida, aprender a vivir
con dolor
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Tabla 2. Clasificacion etiopatogénica.

DOLOR NOCICEPTIVO
Producido por un estimulo mecénico, térmico o quimico a través de un sistema somatosensorial
intacto mediante la activacion de nociceptores.

Somatico Piel, mUsculos, huesos | Sordo, fijo, continuo, bien localizado, Dolor articular
congruente con la causa por artrosis
Visceral Organos huecos, Opresivo, punzante, mal localizado, Dolor célico
visceras profundas referido, sintomas vegetativos intestinal
DOLOR NO NOCICEPTIVO

Neuropatico | Producido por la lesiéon o enfermedad | Central (lesién medular) o periférico

del sistema somatosensorial (ver (polineuropatia dolorosa)
diagrama)
Nociplastico | Nocicepcidn alterada sin evidencia Sindrome de boca urente

de activacién de nociceptores ni
lesion o enfermedad del sistema
somatosensorial

Psicégeno Es un diagnoéstico de exclusion, que Trastorno somatomorfo
ademds requiere un diagnéstico de
enfermedad psiquiatrica

DOLOR MIXTO
Dolor que combina mas de un tipo de dolor, por Dolor lumbociatico
ejemplo nociceptivo y neuropatico

(Contindia en pdgina siguiente)
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Tabla 3. Anamnesis del dolor.

Inicio, aparicién

Ritmico: pulsétil como una migrafia o tipo célico

Con meseta: su intensidad sube gradualmente hasta permanecer
estable durante un periodo largo de tiempo (angor)

Paroxistico: dolor neuropatico

Continuamente cambiante: dolor musculoesquelético

Caracteristicas Somatico superficial: definido

Visceral: difuso, sensacion de calambre

Neuropatico: ardiente, como una descarga, lancinante

Intensidad

Leve, Moderado, Intenso: repercusion vegetativa

Localizacion

Localizado: limitado al lugar de origen

Difuso: dolor cdlico

Irradiacién

Referido: dolor en una localizacién separada del lugar dafiado
(pancreatitis)

Transmitido: dolor a lo largo de un nervio (herpes zoster, ciatalgia)

Metamérico: DN periférico
No metamérico: DN

.

Sintomas acompafiantes | « Ansiedad/Depresion, alteracién de la FC, FRy TA, sudoracién, midriasis
Procesos infecciosos, tumorales, traumaticos, etc.

Hiperalgesia, hiperpatia, disestesia, alteracion de la Temperatura,
piloereccion, etc.

Tratamiento/respuesta Mala respuesta al tratamiento: mala eleccion farmaco/dosis/DN

(Continda en pdgina siguiente)
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Tabla 4. Exploracion del dolor.

Exploracion fisica general

Estado general Aspecto, nutricién, posturas antiagicas, estado emocional

Estado de la piel Cambios vasomotores y tréficos

Exploracion neurolégica

Examen sensitivo | Alodinia, Algémetros de presion
hiperalgesia, Filamentos de von Frey
hipoestesia, Estimuladores con termostato
anestesia, Torundas de algodén
analgesia Diapasén

Cepillo
Clips

Rodetes metalicos

Exploracién osteomuscular

Rango de movimiento de las articulaciones, Palpacién. Puntos gatillos

Tabla 5. Escalera analgésica de la Organizacién Mundial de la Salud.

123 4 5 6 7 8 9 10
1¢rescalon 22 escalén 3rescalén 42 escalon
Analgésicos Analgésicos + opioides débiles | Opioides mayores Unidades del dolor
no opioides no opioides Tramadol Morfina Opioides mayores
Paracetamol Codeina Fentanilo +analgésico no
Metamizol Oxicodona opioides
AINEs Buprenorfina +técnicas invasivas
Hidromorfona
Tapentadol

Se pueden usar coadyuvantes en cualquier escalén
segln la situacion clinica y la fisiopatologia del dolor

Dolor leve-

Dolor leve Dolor moderado Dolor intenso Dolor muy intenso
moderado

(Continda en pdgina siguiente)
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Tabla 6. Farmacos para el dolor.

“ P A Dosis Efectos
Grupo Farmacos Dosis inicial .
recomendada secundarios
Farmacos de primera linea
. . T Somnolencia,
Aljtlldf:-preswos Amltr.lpt.|!|na 10-25mg 25-75mg anticolinérgicos;
triciclicos nortriptilina .
Arritmias
. Somnolencia;
Gabapentinoides Gabapen.tlna 300me 900-3600 mg Mareo Edema
pregabalina 25mg 150-600 mg NP
periférico
Antidepresivos Duloxetina 30mg 150-225mg Nauseas;
duales venlafaxina 37,5mg 60-120 mg somnolencia
. - Lidocaina 5 % : . ;
Tratamientos topicos Capsaicina 8 % Eritema; prurito
S Carbamazepina | 200 mg 600-1200 mg .
Antiepilépticos Lamotrigina 25mg 100-200 mg Somnolencia; Rash

Farmacos de segunda linea

intervencionistas

. s Tramadol; . 100-400 mg Vémitos;
Opioides débiles Codeina 50 mg; 30 mg 60-120 mg Estrefiimiento
Farmacos de tercera linea
Tapentadol,
Opioides mayores morfina, Varios Vémitos
P Y oxicodona, Estrefiimiento
fentanilo
Farmacos de cuarta linea
. . Dolor local;
Toxina botulinica Debilidad
. Nabiximol; Somnolencia;
Cannabinoides X
nabilona Mareo
Técnicas Varios

-332-

(Continda en pdgina siguiente)




CAPITULO 9. TRASTORNOS NEUROMUSCULARES

Tabla 7. Bloqueos nerviosos.

Nervio Occipital Mayor y menor
(C2-C3)

aguja 25-30 G/ Volumen a inyectar
2-2,5ml

En sedestacion

No utilizar corticoide en ramas
terminales del trigémino

Nervio Supraorbitario y
supratroclear

Aguja 25-30 G/ Volumen a inyectar
0,5-1ml

DecUbito supino

Palpacion de referencias
anatémicas (hendidura orbitaria
superior)

Estabilizar el eje de la aguja para
evitar desplazamiento

Efectos adversos Anestésicos:

« Locales

« Alteracion PA

« Cefalea

« Reacciones alérgicas al anestésico
« Micronecrosis reversible

« Necrosis tisular (vasoconstrictores)

Efectos adversos Corticoides:

« alopecia, atrofia cutanea, hipocromia
« intervalo de infiltraciéon > 3 meses

Anestesicos utilizados:

« Lidocaina 2 % (embarazo)
« Bupivacaina 0,5 %

« Mepivacaina 2 %

Corticoides:

« Triamcinolona

« Metilprednisolona

« Betametasona (Celestone cronodose)
« Dexametasona
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Tabla 8. Terapias no farmacolégicas.

Frio Disminuir la inflamacién y el dolor.
Calor Ayuda a disminuir el dolor y los espasmos musculares.
. Relaja la tensién muscular y calma el dolor (liberan beta endorfinas).
Masaje o ;
Inactivacién de puntos gatillo.
Ejercicios para contribuir a mejorar el movimiento, fortalecer y aliviar el
Fisioterapia dolor.

Puncién seca: puntos gatillo.

Estimulacién nerviosa
eléctrica transcutanea
(ENET)

Dispositivo portatil de bolsillo a pilas que se pega a la piel. Se coloca so-
bre el drea dolorida. Usa sefiales eléctricas: baja frecuencia y alta intensi-
dad ¢ alta frecuenciay baja intensidad.

Estimulacién de la
médula espinal

Se implanta un electrodo cerca de la médula espinal durante un procedi-
miento sencillo. El electrodo usa sefiales eléctricas leves y seguras para
relajar los nervios que causan el dolor.

Neurocognitiva

Imaginacion guiada
Retroalimentacion biolégica
Autohipnosis

Relajacion

Acupuntura

Agujas muy delgadas para restablecer el equilibrio en los canales de
energia del cuerpo.

Ejercicio fisico,
estiramientos, yoga

Incrementan la fuerza, la flexibilidad, la vitalidad y la sensacién de bien-
estar.

Contribuye a una mejor predisposicion fisica y mental para abordar el
fenémeno doloroso.

(Continda en pdgina siguiente)
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Tabla 9. Neuropatias periféricas dolorosas.

NEUROPATIA DIABETICA CRONICA DOLOROSA:

« Neuropatia distal de fibra fina
« Neuropatia sensitiva distal con afectacién de
fibra fina

NEUROPATIA DIABETICA AGUDA DOLOROSA:

« Radiculoplexopatia aguda lumbar
+ Radiculopatia torécica aguda

« Neuropatia sensitiva distal aguda
» Neuropatia insulinica

NEUROPATIA TOXICA Y POR FARMACOS:

+ Neuropatia toxica: arsénico, cianuro, talio

« Neuropatia por farmacos: isoniacida, oro,
nitrofurantoina, cisplatino, vincristina,
paclitaxel, disulfiram, zidovudina, talidomida,
metronidazol, linezolid, estatinas,
bortezomib, inhibidores TNF

NEUROPATIA METABOLICA/NUTRICIONAL:

« Neuropatia alcohélica aguda

» Neuropatia asociada a hipotiroidismo,
insuficiencia renal crénica, sindrome
metabdlico

« Neuropatia asociada a pelagra, beriberi,
sindrome de Strachan, félico, vitamina B12

Neuropatia sensitiva paraneoplasica

Neuropatia asociada a disproteinemias'y
crioglobulinemia

NEUROPATIA VASCULITICA

E INMUNOMEDIADA:

sindrome de Sjogren, enfermedad celiaca,
sarcoidosis, lupus eritematoso sistémico,
enfermedad inflamatoria intestinal

Neuropatia amiloidea (primaria o familiar)

Neuropatia asociada al VIH. Enfermedad de
Chagas

Neuropatia hereditarias sensitivas y
autondmicas

Enfermedad de Fabry

Neuropatia de fibra fina distal idiopatica

(Contindia en pdgina siguiente)
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Tabla 10. Causas de dolor neuropatico central.

Lesiones vasculares en el cerebro o médula espinal
« dolor central posictus

Lesiones traumaticas en la médula espinal o el cerebro
« traumatismo medular

Esclerosis multiple y otras enfermedades desmilinizantes

Enfermedad de Parkinson

Siringomielia y siringobulbia

Espondilosis

Tumores

Abscesos

Mielitis infecciosas, inflamatorias, toxicas

Degeneracién combinada subaguda

Epilepsia

(Continda en pdgina siguiente)
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Algoritmo 1. Aproximacién diagnéstica al paciente con dolor neuropatico.

PASO 1: ANAMNESIS

Descriptores verbales sospechosos de dolor
neuropatico: urente, eléctrico, opresivo, punzante,
con frio o picor, o de dificil descripcién.

!

PASO 2. EXPLORACION NEUROLOGICA

Déficit sensitivo: hipoestesia/hipoalgesia.
Dolor evocado: hiperalgesia/alodinia.
Sintomas motores o autonémicos.

!

PASO 3. DIAGNOSTICO TOPOGRAFICO

Las pruebas complementarias (neurofisiologia,
neuroimagen) pueden ayudar al diagnéstico
topografico de la lesion neuroldgica.

|

PASO 4. DIAGNOSTICO ETIOLOGICO

Las pruebas complementarias (analitica,
neuroimagen) pueden ayudar al diagndstico
etioldgico de la enfermedad neurolégica.

EL USO DE ESCALAS

puede ayudar a diferenciar
el dolor neuropatico del
nociceptivo.

Dolor neuropatico confirmado

Tratamiento segln la etiologia.
Tratamiento seglin el mecanismo fisiopatogénico.
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Algoritmo 2. Algoritmo de tratamiento farmacolégico de dolor neuropético.

« Considerar un enfoque multidisciplinar con medidas no farmacolégicas.
« Descartar la presencia de dolor nociceptivo asociado y tratarlo.
« Buscar factores psicoldgicos y psicosociales que contribuyen al dolor.

Sies un dolor localizado Monoterapia con farmacos de 1° linea

+ Neuralgia postherpética « Antiepilépticos: gabapentina/pregabalina
/ neuropatia « Alternativa en neuralgia del trigémino:

« Lidocaina tépica 5 % carbamazepina, acetato eslicarbazepina

« Capsaicina tépica 8 % « Antidepresivos: triciclicos

« Alternativa: duloxetina si anciano/cardiopatia

Considerar el Ineficaz o mal tolerado Respuesta parcial
tratamiento del
dolor nociceptivo
asociado con Cambiar por antidepresivo Asociar antidepresivo
farmacos de accién o antiepiléptico o antiepiléptico
mas rapida
fje(:lc:lglt\‘/?sa)malgesma Ineficaz o mal tolerado Respuesta parcial
Cambiar por tramadol Asociar tramadol u
u opioide opioide

Ineficaz o mal tolerado

Referir al paciente a una consulta o unidad especializada de dolor.

Uso de farmacos de segunda o tercera linea, programa multidisciplinar, técnicas intervencionistas
o cirugia.
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Los problemas neurooftalmolégicos son una causa frecuente de consultas en los servicios
de urgencias de atencién primaria y hospitalaria, asi como en los servicios de Oftalmologia
y Neurologia.

Es fundamental hacer una aproximacion rapida a los pacientes con estos problemas, ya que
distinguir entre patologias banales y graves puede ser cuestiéon de pequefios detalles de
anamnesis o exploracion.

Entre todos los posibles motivos de consulta discutiremos claves a la aproximacion de:

= Diplopias
= Anisocorias
= Disminucién de agudeza visual

10.1 Diplopias
Anamnesis

El primer aspecto a tener en cuenta es si se trata de diplopia binocular (percibida tnica-
mente con ambos ojos abiertos) o monocular (que se percibe con cada ojo por separado,
o Unicamente con uno de ellos). En caso de que la diplopia sea monocular se requerira
una valoracién por oftalmologia, ya que aunque el origen mas frecuente son defectos re-
fractivos, puede deberse a problemas de otras caracteristicas como alteraciones del iris o
del cristalino?.

Las diplopias binoculares se deben fundamentalmente a problemas de alineamiento entre
ambos ojos y por lo tanto desapareceran cuando se ocluya cualquiera de ellos. En estos ca-
sos el siguiente aspecto a evaluar sera la posicion relativa de las imagenes entre si, pudiendo
estar una al lado de otra, una encima de otra o con una superposicién oblicua. Esto nos
ayudara a localizar la lesion en musculos con accién puramente horizontal (como el recto
medial o el lateral) o mUsculos con accidn mixta. Asi la diplopia sera descrita por el paciente
como mas marcada en la direccién de maxima accién del mdsculo parético.

La asociacion de otros sintomas como disfagia o anisocoria y la forma de presentacién, agu-
da o intermitente, con o sin preferencia horaria también van a ser aspectos fundamentales
en la anamnesis, permitiéndonos desde un inicio una orientacién al diagnéstico etiolégico
del cuadro?.
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Exploracion

En la exploracién va a ser fundamental la exploracion de la motilidad de ambos ojos de forma
conjugada (versiones) y de cada ojo por separado (ducciones) que nos permitiran visualizar
las limitaciones de musculos concretos. Algunas maniobras exploratorias como la prueba de
Hirschprung (o reflejo luminico corneal), el cover test (oclusién secuencial de cada ojo) o la
prueba de Bielchowski (inclinacién de la cabeza hacia el lado contralateral al ojo parético en
lesiones del oblicuo superior) pueden ayudarnos a localizar la lesién en los casos en los que
la paresia no sea evidente?.

Diagndstico diferencial

Entre las causas de diplopia binocular, la que en mayor frecuencia se presenta como diplopia
aislada es la monoparesia de uno de los nervios oculomotores. Por orden de frecuencia las
paresias del VI, del 1l y del IV son causa habitual de diplopia binocular. Las paresias del VI y
el IV suelen ser benignas, con menos de un 5 % de causas graves®. Las paresias del IV pue-
den tener con mayor frecuencia una relacién con traumatismos craneales, en ocasiones de
baja intensidad. En ambos casos, en pacientes mayores de 50 afios con algun factor de riesgo
vascular (sobre todo diabetes mellitus) se puede asumir un probable origen microvascular,
y en caso de que no exista resolucion en 6-8 semanas valorar la realizacion de un estudio de
neuroimagen (preferiblemente resonancia magnética)®.

Las paresias del Ill nervio craneal aislado, si bien tienen un origen principalmente microvas-
cular, pueden servir como dato de alerta ante situaciones de compresién (especialmente
urgente de aneurisma de la arteria comunicante posterior) y si bien suelen presentarse con
una midriasis ipsilateral precoz, los pacientes con datos paresia aislada del Ill nervio craneal
tienen indicacién de estudio de neuroimagen vascular.

En todos los casos de paresias en relacién con mononeuropatias en pacientes mayores de 55
afnos se recomienda el despistaje de arteritis de células gigantes, preferiblemente con deter-
minacion de velocidad de sedimentacion globular y proteina C reactivad.

Otras causas frecuentes de diplopia binocular pueden ser:

= Miastenia gravis: podemos detectar preferencia vespertina en la anamnesis y hallazgos de
fatigabilidad muscular en la exploracion.

= Oftalmopatia tiroidea: con instauracién progresiva y hallazgos de proptosis y limitaciones
en las ducciones pasivas.

= Lesiones a nivel troncoencefalico: con frecuencia no se presentan como manifestacién
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Unica con diplopia sino que asocian afectacion de otros pares craneales, nistagmo, disme-
tria o alteraciones motoras o sensitivas en otras partes del cuerpo.

10.2 Anisocorias
Anamnesis

La anisocoria o asimetria en el tamafio pupilar es un hallazgo relativamente frecuente en la
poblacién, que suele ocasionar alarma entre los pacientes y que en ocasiones puede estar en
el contexto de patologias potencialmente graves.

En la aproximacidn inicial al paciente, el perfil de instauracién temporal va a ser fundamental,
si bien no siempre es facil identificarlo. Solicitar al paciente que aporte fotos antiguas en las
que se aprecien los ojos puede ser (til en ocasiones. En los casos en los que se identifique un
perfil de instauracién brusco va a ser importante investigar sintomas asociados como dolor
cervical, cefalea o diplopia, ademas sera importante recoger el posible uso de farmacos, cos-
méticos o toxicos “profesionales” (como algunos pesticidas)*.

Exploracion

El primer paso en la exploracion es la identificacion de si el paciente tiene una midriasis (di-
latacién) o una miosis (contraccion) patolégica que justifique la anisocoria. La exploracién
pupilar del paciente con baja intensidad luminica y alta intensidad luminica, asi como la re-
actividad pupilar va a ser fundamental. Si la anisocoria es mas marcada con alta intensidad
luminica nos encontramos con una midriasis y si es mas marcada con baja intensidad lumi-
nica no encontramos con una miosis. Es importante recordar que si la anisocoria es igual en
condiciones de luz y oscuridad y la diferencia del didmetro pupilar es menor de 1 mm, proba-
blemente nos encontremos ante una anisocoria fisiolégica®.

Cuantificar la anisocoria con un pupilémetro y valorar la asociacién con paresias en la moti-
lidad ocular extrinseca u otra focalidad neurolégica va a ser el siguiente paso fundamental.

Por Gltimo, en la aproximacion a las anisocorias puede ser fundamental la utilizacidn de test
de colirios. En los casos de midriasis el test de pilocarpina diluida y en los casos de miosis el
test de apraclonidina, son los test mas dtiles y disponibles en nuestro medio en la practica
clinica habitual®.

Diagndstico diferencial

El diagndstico diferencial en la midriasis incluye la pupila ténica de Adie como la causa mas fre-
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cuente entre las de origen “neurolégico”, siendo imprescindible descartar el origen compresivo
de la midriasis de inicio brusco como forma de inicio de la afectacién del lll nervio craneal (ver
diplopias). Otras alternativas son las midriasis farmacoldgicas o la midriasis episddica benigna.

En el diagnéstico de las miosis es especialmente relevante la identificacion del sindrome
de Horner, en el que va a ser fundamental identificar datos que puedan sugerir diseccién
carotidea, lesion medular o riesgo de lesién pulmonar para orientar adecuadamente al
paciente. El test de apraclonidina puede ser Gtil en la confirmacién del diagnéstico.

10.3 Pérdida visual
Anamnesis

Hay cuatro aspectos basicos en la anamnesis del paciente con pérdida de vision: si es unilateral
o bilateral, la forma de presentacion, el perfil temporal y la presencia o no de dolor asociado.
Las alteraciones monoculares generalmente traducen una afectacién en el globo ocular o en
la via visual prequiasmatica, mientras que las alteraciones binoculares sugieren la existencia
de lesiones anteriores bilaterales o, mas frecuentemente, lesiones quiasmaéticas o retroquias-
maticas®. La forma de presentacion puede ser aguda, subaguda o crénica y el perfil temporal
puede ser definitivo o transitorio™. Finalmente, la presencia de dolor asociado puede orientar
a determinadas causas, por lo que siempre debe interrogarse por esta posibilidad®.

Exploracion

La exploracion del paciente con pérdida visual debe realizarse evaluando cada ojo por sepa-
rado. El primer paso consiste en confirmar la existencia de una pérdida de vision y que esta
es neurolégica. Para ello, la mejor alternativa es medir la agudeza visual y valorar si mejora a
través de un agujero estenopeico, lo que traduciria un origen oftalmolégico. Una vez evaluada
la agudeza visual, resulta de ayuda la exploracion de la vision cromética, bien a través de lami-
nas cromaticas (por ejemplo, ldminas de Ishihara) o, simplemente, mostrandole algin objeto
rojo a cada ojo por separado y preguntando si hay atenuacién de los colores. Esto resulta util
puesto que las alteraciones del nervio 6ptico pueden manifestarse de forma precoz con unare-
duccién de la saturacion o brillo de los colores®. En todos los pacientes con pérdida de vision se
deben explorar los campos visuales, al menos por confrontacién. Dado que el solapamiento de
los campos visuales de ambos ojos puede enmascarar defectos monoculares, la exploracién
por confrontacién debe incluir cada ojo por separado. La evaluacién de las pupilas debe incluir
laforma, el tamafioy la reactividad a la luz y a laacomodacién. La presencia de un defecto pu-
pilar aferente relativo (DPAR), en el que las pupilas reaccionan con menor intensidad cuando
se ilumina el ojo afectado, y que es altamente sugestivo de lesiones del nervio éptico (o de la
capa de células ganglionares de la retina). Las lesiones oculares no causan DPAR, salvo, en al-
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gunas excepciones, como infartos de la arteria central de la retina o grandes desprendimientos
de retina (que son facilmente identificables en la exploracién del fondo de ojo)*.

Todo paciente con pérdida visual debe ser evaluado por oftalmologia, para realizar una eva-
luacién ocular completa que descarte alteraciones del segmento anterior (cérnea y cristali-
no), cdmara vitrea y fondo de ojo.

La exploracion del fondo de ojo es una parte fundamental de la exploracién neurolégica en
el paciente con pérdida visual. El oftalmoscopio directo permite valorar de manera 6ptima
el disco 6ptico, la macula y los vasos de mayor tamafio. Los aspectos mas relevantes de la
oftalmoscopia directa son la valoracion del disco éptico (para determinar si existe edema o
atrofia), de las capas retinianas internas (para comprobar si existe palidez secundaria a is-
quemia), o de la existencia de hemorragias o dilataciones venosas'. En los pacientes con
pérdidas visuales de origen neuroldgico en el servicio de urgencias resulta imprescindible
determinar si el paciente presenta un edema del disco 6ptico, puesto que este hallazgo puede
relacionarse con patologia neurolégica grave, bien relacionada con hipertensién intracraneal
(papiledema), bien con patologia vascular, inflamatoria o infecciosa de la cabeza del nervio
6ptico (Tabla 1) En caso de que la pupila tenga un didmetro pequefio o haya dificultades
para realizar la exploracién, se puede proceder a dilatar la pupila. Para ello, tipicamente se
utilizan un parasimpaticolitico, como la tropicamida al 1 %, y un simpaticomimético, como
la fenilefrina al 10 %; la dilatacion se produce, generalmente, a los 20-30 minutos y dura unas
4-6 horas'2. Aunque poco frecuente, se debe tener precaucién con la posibilidad de desenca-
denar un glaucoma agudo, sobre todo en pacientes susceptibles.

Diagndstico diferencial

El diagndstico diferencial de los pacientes que se presentan en el servicio de urgencias con
una pérdida visual se realizard segun los datos obtenidos principales de la anamnesis y explo-
racion fisica que se han descrito previamente.

En la tabla 1 se puede observar un resumen de las diferentes causas de pérdida visual aten-
diendo a la localizacién y al perfil temporal.

En la tabla 2 se describen las causas principales de pérdida visual monocular dolorosa.

En la tabla 3 se describen los hallazgos mas frecuentes en la exploracién del fondo de ojo en
los pacientes con pérdida visual asociada a alteraciones oftalmoscépicas.
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10.4 Aspectos clave de la valoracién del paciente con pérdida visual en el
servicio de urgencias

= La pérdida de visién aguda/subaguda es una urgencia médica que debe ser evaluada pre-
cozmente.

= Todo paciente con pérdida visual aguda/subaguda debe ser evaluado por oftalmologia,
para realizar una evaluacién ocular completa que descarte alteraciones del segmento an-
terior (cérneay cristalino), cdmara vitrea y fondo de ojo.

= Una vez descartadas las causas oftalmolégicas, se deben evaluar causas neurolégicas.

= Resulta fundamental la localizacién de la afectacién para determinar si es una lesion pre-
quiasmatica o quiasmatica/retroquiasmatica.

= Resulta imprescindible la evaluacién del fondo de ojo mediante oftalmoscopia directa.

= En el caso de alteraciones transitorias se debe prestar especial atencidn a la posibilidad de
isquemia cerebral transitoria y de arteritis de células gigantes.

Si existe papiledema resulta imprescindible descartar la posibilidad de patologia intracraneal
con aumento de la presién intracraneal.
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TABLAS Y FIGURAS

Tabla 1. Causas de pérdida de visién segln la localizacién y el patrén temporal

(adaptada de Lueck y cols.). NORIC. Neuropatia 6ptica recurrente inflamatoria crénica.

Localizaciéon

Transitoria

Aguda

Subaguda

Ocular/retiniana

Amaurosis fugax
» Tromboembdlica
« Vasoespasmo

Aura migrafiosa

Fotoestrés por
isquemia retiniana

Hemeralopia

Glaucomay otras
causas oftalmolégicas

Trombosis de arteria
o vena retiniana

Isquemia retiniana

Alteraciones retinianas
inmunoldgicas
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(Continuacion Tabla 1)

Disco/nervio
Optico

Neuropatia 6ptica
isquémica arteritica
Oscurecimientos
visuales transitorios
por papiledema

Neuropatia éptica
isquémica anterior o
posterior

« Arteritica

« No arteritica
Hemorragias del
disco éptico

Drusas de la cabeza
del nervio 6ptico

Neuritis 6ptica
desmielinizante tipica
Neuritis 6ptica atipica
« Neuromielitis dptica
« Autoinmune

« Sarcoidosis

« Enfermedad de Behcet
« NORIC (CRION)

« Infecciosa

« Paraneoplasica

« Neurorretinitis

Neuropatia hereditaria de
Leber

Papiledema

« Hipertension intracraneal
idiopética

« Trombosis de senos
Venosos

« Hidrocefalia

« Lesiones intracraneales con
efecto masa

« Infiltracion de nervio 6ptico
por malignidad

Neuropatias toxicas
Papilopatia diabética
Neuropatias dpticas
compresivas

Quiasma optico

Tumores quisticos

+ Craniofaringioma
+ Mucocele

Apoplejia hipofisaria

Ruptura de
malformaciones
arteriovenosas

Compresidn hipofisaria
Absceso hipofisario
Abscesos de seno esfenoidal
Desmielinizacién

Retroquiasmatica

Accidente isquémico
transitorio

Aura migrafiosa
Crisis comiciales
Trauma
Funcional

Patologia
cerebrovascular

« Isquémica
» Hemorréagica

Edema
postarteriografia

Encefalopatia
posterior reversible

Isquemia cerebral
global

Funcional

Neoplasias
Enfermedad desmielinizante
Meningitis
Encefalitis

Enfermedad de Creudzfelt-
Jakob

Leucoencefalopatia
multifocal progresiva

Funcional
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Tabla 2. Causas de pérdida visual monocular asociada a dolor ocular (adaptada de

Newman y cols.).

PERDIDA VISUAL (UNI O BILATERAL) ASOCIADA A DOLOR OCULAR

Diseccién de arteria carétida interna

Arteritis de células gigantes

Neuritis 6ptica

Isquemia ocular

Glaucoma de dngulo cerrado

Migraiia

Trauma ocular

Tabla 3. Causas de pérdida visual con afectacion oftalmoscépica (adaptada de Lueck y cols.).

CAUSA HALLAZGOS

Oclusién de arteria retiniana « Opacificacion de la capa de fibras nerviosas
« Atenuacion del arbol arterial

« Mancha rojo cereza en la macula

« Presencia de émbolos en arterias retinianas

Dilatacién venosa retiniana
Hemorragias retinianas

Oclusién de venas retinianas

Neuropatia optica isquémica anterior

Edema de disco sectorial o completo
Hemorragias en el disco
Papila oblicua en el ojo contralateral

Papilitis « Edema de disco
« Hemorragias en el disco
Papiledema « Edema de disco

Hiperemia papilar

Hemorragias en el disco

Exudados algodonosos
Oscurecimiento de vasos retinianos
Pérdida de pulso venoso

(Contindia en pdgina siguiente)
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(Continuacién Tabla 3)

Papilopatia diabética » Edema de disco, generalmente bilateral
« Hemorragias en el disco

Neuropatia 6ptica hereditaria de Leber « Microangiopatia teleangiectasica peripapilar
« Elevacion no edematosa del disco 6ptico

Neurorretinitis « Edema del disco
« Exudados peripapilares
« Formacion en estrella macular

Pseudopapiledema « Ausencia de hiperemia papilar, hemorragia o
exudados

« Cuerpos hialinos brillantes

« Vasos retinianos anémalos con origen central y
trifurcaciones

» Bordeirregular del disco

« Ausencia de copa

-350 -



CAPITULO 11

Urgencias
neurootologicas

Alejandro Rivero de Aguilar Pensado
‘ Andrés Soto Varela







CAPITULO 11. URGENCIAS NEUROOTOLOGICAS

11.1 Introduccién

Los sintomas vestibulares, manifestados como vértigo, mareo o inestabilidad, representan
un motivo frecuente por el que los pacientes demandan atencién médica urgente. De he-
cho, suponen aproximadamente un 12 % del total de consultas por sintomas neurolégicos
en el servicio de Urgencias'. El caso paradigmatico es el del paciente que acude con un
sindrome vestibular de instauracién aguda, con frecuencia sin antecedentes de episodios
similares, y que persiste durante horas sin resolucién espontanea. Es en este tipo de enfer-
mo en el que una exploracién adecuada es especialmente relevante, puesto que permitira
diferenciar cuadros aparatosos pero habitualmente benignos (como la neuritis vestibular)
de otros que pueden comprometer la vida del paciente o causarle secuelas importantes
(los ictus). En cualquier caso, también pueden acudir a Urgencias otro tipo de pacientes,
desde el que presenta episodios recurrentes de vértigo o inestabilidad, hasta el que refiere
sintomatologia de larga evolucién. Aunque en estas dos Ultimas situaciones el hecho de
realizar el diagnéstico diferencial con premura y precision no tiene tanta relevancia como
en los pacientes con cuadros agudos, también es necesario realizar un enfoque diagnéstico
y terapéutico adecuado durante la atencidn en Urgencias. A la pregunta de cémo hacerlo
intentara dar respuesta este capitulo.

La primera cuestion a tener en cuenta es la necesidad de unificar la nomenclatura neurooto-
légica, tanto de los sintomas que el paciente refiere como del subtipo de sindrome vestibular
en el que podemos clasificar cada caso particular (agudo, recurrente o crénico). Esta homo-
geneizacion de la terminologia no es un problema menor, dado que cada persona se expresa
y describe de forma muy particular los sintomas vestibulares. No resulta sencillo, por tanto,
proponer una nomenclatura que resulte clara, precisa y universalmente aceptada. Conscien-
te de este problema y, en un intento de establecer consensos terminolégicos, la Sociedad Ba-
rany propuso en 2009 agrupar los sintomas vestibulares bajo cuatro conceptos principales
vértigo, mareo, sintomas vestibulo-visuales y sintomas posturales. La definicién de cada uno
de ellos esta recogida en la tabla 1.

Por su parte, partiendo de la evolucion temporal de los sintomas vestibulares (velocidad de
instauracién, duracién y antecedente de episodios similares en el pasado) se puede estable-
cer una clasificacién sindrémica de caracter practico y basada en la fisiopatologia. De esta
manera, podemos categorizar los sintomas debidos a una disfuncién del sistema vestibular
en tres entidades sindrémicas: el sindrome vestibular agudo, el sindrome vestibular recurren-
tey el sindrome vestibular crénico.

= Sindrome vestibular agudo (SVA): se trata de un cuadro clinico de inicio agudo caracteriza-
do por la presencia de vértigo, mareo o inestabilidad y con una duracién de dias a semanas.
Se suele acompanar de nistagmo, sintomas vegetativos y empeoramiento con los cambios
posturales y también puede asociar manifestaciones clinicas que sugieran una alteracién
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coclear o neuroldgica. Cursa como un evento Unico y monofasico, aunque puede haber re-
caidas de estas crisis, evolucionando entonces a un sindrome vestibular recurrente.

= Sindrome vestibular recurrente (SVR): se trata de un cuadro clinico de vértigo, mareo
o inestabilidad transitorios, con una duracién de segundos a horas, aunque en ocasiones
incluso dias. También se suele acompaiiar de datos de disfuncién vestibulary, de igual ma-
nera, puede haber clinica coclear o neuroldgica. Cursa con crisis habitualmente multiples y
recurrentes, ya sea espontaneas o con desencadenantes concretos.

= Sindrome vestibular crénico (SVC): se diferencia de los anteriores en que el cuadro de
vértigo, mareo o inestabilidad dura de meses a afios. Suele asociar sintomas sugestivos de
un dafio persistente del sistema vestibular (oscilopsia, inestabilidad durante la marcha...) y
también puede haber datos indicativos de dafio coclear o del sistema nervioso central. Sue-
le seguir un curso progresivo hacia un mayor deterioro. Sin embargo, en ocasiones es conse-
cuencia de una recuperacién incompleta tras haber sufrido un SVA o varias crisis de un SVR.

El perfil temporal de los sindromes vestibulares esta representado en la figura 1, mientras que
sus principales causas se detallan en las tablas 2, 3y 4.

11.2 Sindrome vestibular agudo

Tradicionalmente, el abordaje del paciente con un sindrome vestibular agudo (SVA) se centra-
ba en la descripcién cualitativa del sintoma guia por parte del paciente. Sin embargo, desde
hace afios se ha demostrado que intentar categorizarlo como vértigo, mareo, presincope o
desequilibrio es una estrategia poco fiable y de escasa rentabilidad diagndstica®. En su lugar,
hoy en dia se aboga por una aproximacién basada en la cronologia del cuadro vestibulary la
identificacion de sus posibles desencadenantes, siguiendo la regla mnemotécnica “triage -
titrate - test” (triaje - valoracion - prueba), donde a su vez “titrate” es el acréonimo de “timing
- triggers - targeted examination” (cronologia - desencadenantes - examen dirigido)*:

= Triaje (“triage”): en un primer momento se pretende identificar de forma precoz aquellas
causas que ponen en peligro la vida del paciente y que requieren de una actuacién médica
inmediata. Para ello se debe centrar la anamnesis y la exploracion fisica en detectar signos
y sintomas de alarma (alteracion del nivel de conciencia, inestabilidad hemodinamica, dis-
nea, fiebre, cefalea en trueno o anormalmente intensa, dolor cervical o toracico y focalidad
neurolégica, entre otros) y realizar una bateria de pruebas complementarias rapidas desti-
nadas a excluir causas sistémicas (glucemia capilar, hemograma, bioquimica general y ECG).

= Cronologia (“timing”): el siguiente paso consiste en acotar el diagndstico sindrémico a
partir de la cronologia de los sintomas. Se debe preguntar al paciente con qué rapidez se
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instauraron los sintomas, cudl ha sido su duracién y si es la primera vez que los sufre. Las
respuestas permitiran clasificar el sindrome vestibular como agudo, recurrente o crénico,
tal y como se ha explicado con anterioridad.

= Desencadenantes (“triggers”): a continuacion se debe realizar una anamnesis dirigida a
identificar si el cuadro vestibular es espontaneo o si, por el contrario, se asocia a una ma-
niobra desencadenante (por ejemplo, de tipo posicional) o guarda relacién con un antece-
dente concreto (por ejemplo, si ha ocurrido a raiz de un traumatismo, la exposicién a un
téxico o la introduccion de un farmaco).

= Examen dirigido (“targeted examination”): posteriormente, para poder diferenciar entre
causas periféricas y causas centrales, se llevara a cabo una exploracién neurootolégica
adaptada al sindrome vestibular. Por ejemplo, ante un SVA se realizara la maniobra HINTS,
mientras que ante un SVR de caracteristicas posicionales se realizarad la maniobra de Dix y
Hallpike, tal y como veremos mas adelante.

Prueba (“test”): finalmente, si existen dudas en cuanto a la benignidad del cuadro, se de-
ben realizar las pruebas complementarias necesarias para excluir aquellas causas que por
su gravedad supongan un mayor riesgo para el paciente. Por ejemplo, ante la sospecha de
un SVA de origen central, se debe realizar una prueba de neuroimagen (idealmente una RM
encefalica con secuencia de difusién que incluya cortes finos de fosa posterior).

Patologia cerebrovascular aguda

Las causas de SVA son muy numerosas (Tabla 2). Dentro de las de origen central la mas fre-
cuente son los ictus, dado que constituyen hasta el 25 % de los casos de SVA®. El ictus hemo-
rragico es una causa poco frecuente de sindrome vestibular y, ademas, es facilmente detec-
table mediante TC. El ictus isquémico en territorio vértebro-basilar es mas problematico, no
solo por ser mucho mas frecuente sino porque, cuando se presenta como un SVA aislado,
solo produce alteraciones evidentes en la exploracién neurolégica general en el 20 % de los
casos®. Ademas, los infartos del cerebelo y del tronco del encéfalo apenas son visibles en la TC
craneal durante las primeras 24 - 48 horas (su sensibilidad es del 7 - 16 %). Incluso realizando
de forma precoz una RM con secuencia de difusion, el 10 - 20 % de infartos vértebro-basilares
pasan inadvertidos, especialmente los de tamafio inferior a 1 cm (50 %)’. En estos casos se
puede aumentar la sensibilidad de la RM si se repite el estudio entre el tercer y el séptimo dia
desde el inicio de los sintomas, aunque a costa de retrasar el diagndstico y limitar el posible
tratamiento del ictus en fase aguda.

Afortunadamente, la exploracién otoneuroldgica basada en el protocolo HINTS permite di-
ferenciar el ictus isquémico vértebro-basilar de su principal diagnéstico diferencial (la neu-
ritis vestibular) con una sensibilidad superior a la RM precoz. HINTS es el acrénico de las tres
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maniobras exploratorias a realizar: el test del impulso cefalico (HI, “head impulse test”), la
evaluacion de las caracteristicas del nistagmo (N, “nystagmus”) y la bisqueda de la desvia-
cién ocular oblicua (TS, “test of skew”)®. En los Ultimos afios se ha afiadido la pérdida auditi-
va (“hearing loss”) como una cuarta caracteristica del protocolo®, que ha pasado a llamarse
HINTS-plus. En relacién a su predecesor, el HINTS-plus tiene mayor sensibilidad (99,1 % vs.
96,5 %) sin apenas reducir la especificidad del HINTS original (83.1 % vs. 84.4 %)°.

= Test del impulso cefalico (“head impulse test”): permite evaluar la indemnidad del reflejo
vestibulo-ocular (RVO). Para ello se le pide al paciente que realice una leve flexion cervical
(30 grados) y mantenga la mirada fija en la nariz del explorador mientras este le realiza de
forma inesperada giros cefalicos rapidos y breves a uno u otro lado (Figura 2). El sujeto sano
logra mantener la mirada fija en el explorador pese a los movimientos cefalicos. El sujeto
con afectacién del RVO sufre una desviacion ocular al efectuar el giro cefélico sobre el oido
afecto y realiza una sacada compensatoria de refijacion, indicativa de hipofuncién vestibu-
lar ipsilateral. Esta sacada puede ocurrir al finalizar el movimiento cefélico y ser evidente
para el explorador (“overt saccade”), o bien puede producirse durante el propio movimien-
to de la cabeza y estar parcialmente oculta (“covert saccade”).

En general, la afectacion del RVO (test del impulso cefalico positivo) orienta a un origen
periférico del SVA, mientras que su normalidad (test del impulso cefélico negativo) orienta
a un origen central. Las principales excepciones a esta regla son la neuritis vestibular con
afectacion exclusiva del ramo inferior del nervio (anecdética pero detectable mediante el
estudio de los potenciales evocados vestibulares miogénicos cervicales), la encefalopatia
de Wernicke (propia de pacientes desnutridos o con enolismo crénico) y el infarto de la
arteria cerebelosa antero-inferior (que suele asociar hipoacusia unilateral stbita por afec-
tacién de su rama laberintica).

ElRVO también puede explorarse mediante un dispositivo llamado VHIT (video head impul-
se test). Con el VHIT se obtiene una representacion grafica de los movimientos registrados,
asi como un parametro (la ganancia) indicativo de la indemnidad del RVO (ganancias infe-
riores a 0,8 indican hipofuncién vestibular) (Figura 3). Otra alternativa para explorar el RVO
es la realizaciéon de pruebas caléricas vestibulares.

= Nistagmo espontaneo: se explora pidiendo al paciente que mantenga la mirada en posi-
cioén primariay, posteriormente, en el resto de las posiciones diagnésticas de la mirada. Ini-
cialmente se examina el nistagmo a ojo desnudo, pero después es conveniente utilizar las
gafas de Frenzel para suprimir el efecto de la fijacién de la mirada. Si no se dispone de ellas,
una alternativa es ocluir un ojo del paciente y examinar el otro con ayuda del oftalmoscopio
directo. En ese caso se debe tener en cuenta que la direccion del movimiento de la retina
estd invertida con respecto a la del globo ocular.
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El nistagmo espontaneo propio de la patologia periférica es en resorte (tiene una fase
lenta que se sigue de una fase rapida, cuya direccién da nombre al nistagmo), unidirec-
cional (no cambia la direccion de la batida), horizonto-rotatorio, con fase rapida hacia
el lado sano, aumenta al mirar en la direccién de la fase rdpida (cumple la ley de Alexan-
der) y disminuye con la fijacién de la mirada. El nistagmo central, en cambio, no retine
estas caracteristicas (puede ser pendular, multidireccional, vertical, desencadenado
con la mirada, etc.).

= Desviacion ocular oblicua (“skew deviation”): consiste en una desconjugacién de la
mirada en el plano vertical no atribuible a oftalmoparesia. Se debe a un dafio de la via
graviceptiva, que es la responsable de que los individuos sanos puedan mantener la
verticalidad de su eje visual cuando se inclinan lateralmente (Figura 4). Su presencia
obliga a descartar causas centrales. Para detectarla es Gtil recurrir al test de oclusién
ocular alternante (“alternate cover test”) (Figura 5). En esta prueba, mientras el paciente
mantiene su mirada fija en la nariz del explorador, se le cubre de forma alternante uno u
otro ojo. Con cada cambio, el sujeto con desviacién ocular oblicua realizard un pequefio
movimiento vertical de refijacién ocular.

= Hipoacusia: la pérdida unilateral de audicion puede ocurrir en el seno de un SVA de ori-
gen periférico como la neuritis cocleo-vestibular o la laberintitis aguda bacteriana. Sin
embargo, también ocurre en los infartos de la arteria cerebelosa antero-inferior (AICA),
asi que debe interpretarse como un dato que obliga a descartar un origen central.

Segln los protocolos HINTS y HINTS-plus, la presencia de cualquier caracteristica que
sugiera centralidad obliga a descartar un ictus isquémico (test del impulso cefélico ne-
gativo, nistagmo de caracteristicas centrales, presencia de desviacién ocular oblicua o
hipoacusia) mientras que, para pensar que el SVA se debe a una neuritis vestibular, de-
ben estar presentes todas las caracteristicas que sugieren un origen periférico (test del
impulso cefélico positivo, nistagmo de caracteristicas periféricas, ausencia de desviacién
ocular oblicua y audicién conservada) (Tabla 5). Es importante tener en cuenta que am-
bos protocolos son solo aplicables a pacientes con SVA (no a los que presenten un SVR,
como el vértigo posicional paroxistico benigno), y que su aplicabilidad en pacientes sin
nistagmo es limitada.

Ademas del HINTS y el HINTS-plus, en el paciente con SVA también es recomendable descar-
tar la presencia de otros hallazgos que apunten a un origen central: cefalea occipital o dolor
cervical (por la posibilidad de diseccién de la arteria vertebral); focalidad neurolégica de cual-
quier tipo (en especial diplopia, disartria, disfagia, disfonia, dismetria, sindrome de Horner o
alteraciones sensitivas cruzadas), y antecedentes personales que sugieran un elevado riesgo
vascular (edad avanzada, tabaquismo activo, diabetes mellitus, fibrilacién auricular...).
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Neuritis vestibular

La neuritis vestibular constituye la principal causa de SVA. Se debe a una inflamacién aguda
y transitoria del nervio vestibular, probablemente debido a la reactivacién de una infeccién
latente del virus herpes simplex tipo 1 (VHS-1) en el ganglio de Scarpa®®. Por definicién, no
asocia sintomas auditivos (ni hipoacusia ni tinnitus), dado que en ese caso se trataria de una
neuritis cocleo-vestibular, mas relacionada con el virus varicela-zéster (VWZ) y el sindrome
de Ramsay-Hunt.

Clinicamente cursa como un SVA asociado a datos de hipofuncién vestibular unilateral y
sin hallazgos que sugieran afectacion central. La fase aguda de la neuritis vestibular tiene
una duracién de al menos 24 horas y causa vértigo rotatorio, cortejo vegetativo, nistagmo
espontaneo y alteracion postural'. Estos sintomas mejoran de forma progresiva al cabo de
los dias gracias al desarrollo de mecanismos compensatorios. En caso de no ser totalmente
eficaces, el cuadro deriva en un SVC con predominio de inestabilidad e inseguridad de la mar-
cha, que tipicamente empeora en situaciones de baja luminosidad.

Como se expuso anteriormente, en la neuritis vestibular el test del impulso cefalico es posi-
tivo sobre el oido afecto y el nistagmo es de caracteristicas periféricas (con fase rapida hacia
el oido contralateral), todo ello en ausencia de desviacion ocular oblicua y de hipoacusia.
Ademas, se observa una lateralizacion de las pruebas estéticas (indices de Barany, Romberg)
y dindmicas (Unterberger, Babinski-Weil) hacia el lado afecto, es decir, en direccién opuesta
al nistagmo. Esto constituye lo que clasicamente se ha denominado sindrome arménico de
Barré, caracteristico de la neuritis vestibular.

Eltratamiento de la fase aguda de la neuritis vestibular consiste en administrar un ciclo corto
de corticoides, dado que parecen acelerar la recuperacion de la funcién vestibular. Normal-
mente se emplea prednisona a dosis de 1 mg/kg/dia durante 5 dias (maximo de 60 mg/dia),
seguido de una pauta rapida de descenso en otros 5 dias. En caso de intolerancia oral, se
puede usar metilprednisolona endovenosa a dosis equivalentes (1 mg de prednisona equi-
vale a 0,8 de metilprednisolona). En caso de observarse lesiones herpéticas, debe asociarse
tratamiento oral con aciclovir o valaciclovir. Por otro lado, durante las primeras 24 0 48 horas
se puede recurrir a tratamiento sintomético con antihistaminicos (dimenhidrato), benzodia-
cepinas (diazepam), antieméticos (ondansetrén) o antidopaminérgicos (sulpirida). No obs-
tante, no se recomienda prolongar el tratamiento con sedantes vestibulares mas alla de ese
tiempo, dado que podrian dificultar la compensacién central. Finalmente, se debe recurrir a
ejercicios de rehabilitacién vestibular (algunos tan sencillos como realizar movimientos de
rotacion cervical mientras se mantiene la mirada fija en una diana), dado que han demostra-
do ser eficaces en diversos estudios®?.
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11.3 Sindrome vestibular recurrente

Las causas de sindrome vestibular recurrente (SVR) son muy diversas y para su abordaje es
muy Util establecer una diferenciacion entre aquellas entidades que se presentan de forma
paroxistica (con un inicio repentino, una evolucién fugaz y una resolucién espontanea en me-
nos de uno o dos minutos) de aquellas que evolucionan a lo largo de un mayor periodo de
tiempo (Tabla 3). A pesar de que los pacientes con SVR son, sin duda, los mas habituales en
consultas especializadas de Neurootologia, solo unas pocas entidades son lo suficientemen-
te frecuentes y discapacitantes como para requerir una atencién médica urgente con relativa
frecuencia: el vértigo posicional paroxistico benigno (VPPB), la enfermedad de Meniére y la
migrafia vestibular. En ellas centraremos esta seccion del capitulo.

Vértigo posicional paroxistico benigno

ELVPPB es la causa mas frecuente de vértigo de origen periférico®, con una prevalencia a lo
largo de la vida del 2,4 %". Est4 provocado por el desplazamiento anormal de las otoconias
(habitualmente adheridas a la macula del utriculo) hacia el interior de uno o varios de los con-
ductos semicirculares. Dentro de ellos, se pueden encontrar libres en la endolinfa (conducto-
litiasis) o adheridas a la cUpula (cupulolitiasis). En cualquiera de los dos casos, los cambios en
la posicion de la cabeza provocan el movimiento de estas otoconias y originan vértigo en el
paciente (de comienzo subito, duracién breve y recuperacién rapida, aunque con frecuencia
persista una sensacion de malestar durante largo tiempo). A pesar de ser una entidad, como
su propio nombre indica, benigna, en ocasiones puede limitar la calidad de vida del paciente
hasta el punto de que este decida acudir a Urgencias.

El diagndstico de VPPB se establece mediante la realizacién de maniobras posicionales de
provocacion, especificas, que estimulan de forma selectiva los diferentes conductos semicir-
culares y permiten identificar, mediante la observacién del nistagmo producido, el conducto
o conductos en los que se encuentran las otoconias. Durante estas maniobras se recomienda
el empleo de las gafas de Frenzel, cuyas lentes de 15 o 20 dioptrias magnifican ambos ojos y
facilitan la observacién de los nistagmos de origen periférico al impedir que el paciente fije
la mirada. Los criterios diagnésticos del VPPB fueron consensuados por la Sociedad Barany
en el afio 2015%.

A modo de resumen, la tabla 6 recoge las maniobras a realizar para el diagndstico los prin-
cipales tipos de VPPB: la de Dix y Hallpike (Figura 6), la de McClure (Figura 7) y la de hipe-
rextension cefalica (Figura 8). De forma analoga, también recoge las maniobras especificas
para el tratamiento de la afectacion de cada conducto. Las mas ampliamente usadas son las
siguientes?®: para el VPPB del conducto semicircular posterior (el principal responsable del
VPPB), la maniobra de Epley (Figura 9) y la de Sémont (Figura 10); para el VPPB del conducto
semicircular horizontal por conductolitiasis (brazo posterior), la maniobra de Lempert o de la
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barbacoa (Figura 11) y la maniobra de Gufoni para conductolitiasis (Figura 12); para el VPPB
del conducto semicircular horizontal por cupulolitiasis (y para la conductolitiasis del brazo
anterior), la maniobra de Gufoni para cupulolitiasis (Figura 13); y, para el VPPB del conducto
semicircular superior, la maniobra de Yacovino (Figura 14) o la maniobra de Epley inversa
(cuando es posible identificar el lado afectado).

En relacidn al VPPB, es preciso hacer tres consideraciones importantes:

En primer lugar, en un 12,5 % de los casos las maniobras de reposicionamiento no consiguen
la resolucién del cuadro clinico'’. Son los VPPB refractarios y el manejo de estos pacientes es
complejo, puesto que demandan con frecuencia atencion ante la persistencia de sus sinto-
mas. Son el prototipo de VPPB que acude a Urgencias.

En segundo lugar, no todo vértigo relacionado con los movimientos de la cabeza es un VPPB.
De hecho, cualquier paciente con un SVA va a empeorar su sintomatologia con el movimiento,
sin que esto implique que se trate de un VPPB. La sefia de identidad del VPPB es que precisa-
mente se desencadena pory ocurre después de los movimientos cefélicos. Ademas, para rea-
lizar el diagndstico es preciso reproducir los sintomas mediante las maniobras posicionalesy
observar durante su realizacién un nistagmo que sea concordante.

Por Gltimo, se debe plantear siempre el diagnéstico diferencial con el vértigo posicional de
causa central. Algunos de los hallazgos exploratorios en las maniobras posicionales que nos
pueden hacer sospechar que no estamos ante un VPPB y que, por tanto, debemos solicitar
una prueba de neuroimagen son'® la asociacion con otros sintomas neurolégicos (por ejem-
plo, cefalea no explicada por otras causas o diplopia), un nistagmo sin sensacion de vértigo
durante las pruebas posicionales, un nistagmo de caracteristicas atipicas (sobre todo si cam-
bia de direccidn al repetir los test posicionales) o la respuesta pobre a las maniobras terapéu-
ticas (persistencia de la sintomatologia tras haber realizado tres maniobras).

Otras entidades de presentacion paroxistica

= Sindromes de tercera ventana: su principal causa es la dehiscencia del conducto semicir-
cular superior, aunque ocasionalmente también puede deberse a una fistula perilinfatica.
Los pacientes refieren episodios fugaces de vértigo desencadenados por maniobras de Val-
salva, ruidos intensos (fendmeno de Tullio) o al aplicar presién sobre el conducto auditivo
externo (fenémeno de Hennebert). También es caracteristica la autofonia (por aumento de
la transmisién 6sea), el tinnitus pulsatil y la disminucién del umbral para la aparicién de los
potenciales evocados vestibulares miogénicos (VEMPs). Si se sospecha, se debe solicitar
una TC de oido con cortes finos.
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= Paroxismia vestibular: se trata de un cuadro clinico caracterizado por la presencia de epi-
sodios estereotipados de vértigo de menos de un minuto de duracién (en algunos casos
atribuibles al contacto de un vaso sanguineo con el nervio vestibular en el angulo pontoce-
rebeloso) y que tipicamente responden a farmacos bloqueadores del canal de sodio como
la carbamazepina o la oxcarbazepina®®. Su diagndstico es clinico, aunque se debe realizar
una RM para excluir patologia estructural. Desde el punto de vista fisiopatolégico se aseme-
ja a otras entidades como la neuralgia del trigémino, el espasmo hemifacial, la mioquimia
del oblicuo superior o el actifeno en maquina de escribir.

Enfermedad de Meniére

Se trata de una enfermedad localizada en el oido interno, que afecta tanto al laberinto an-
terior como al posterior. El mecanismo implicado, bien como causa de los sintomas o como
epifendmeno del proceso, es un incremento de la presiéon de endolinfa que, a largo plazo, ter-
mina dafiando de forma definitiva las células sensoriales, tanto cocleares como vestibulares.
Los pacientes que la padecen presentan crisis recurrentes de vértigo (habitualmente rotato-
rio, aunque esto no es imprescindible), hipoacusia, actfenos y sensacién de plenitud ética.
Puede ser unilateral o, en un 30 - 40 % de los pacientes, bilateral. La frecuencia y duracién
de las crisis es muy variable, de tal manera que algunos pacientes tienen vértigos de veinte
minutos de duracién y otros deben estar hasta doce horas encamados. Por otro lado, algunos
enfermos no presentan mas de uno o dos episodios al afio, mientras que otras personas su-
fren varias crisis semanalmente. La combinacién de estos dos factores agravantes (episodios
largos y frecuentes) convierte a quienes los padecen en usuarios relativamente habituales de
los servicios de Urgencias.

Los criterios diagndsticos, aunque sin cambios muy relevantes, se han ido modificando a lo largo
de las Ultimas décadas. Los actualmente vigentes, publicados en 2015%, establecen que para ha-
blar de una enfermedad de Meniere definida deben concurrir cuatro circunstancias: anteceden-
tes de dos o mas episodios de vértigo espontaneo (con una duracién de entre 20 minutos y 12
horas); hipoacusia neurosensorial de frecuencias bajas a medias (documentada con audiometria
en el oido afecto en al menos una ocasién, ya sea antes, durante o después de los episodios de
vértigo); sintomas auditivos fluctuantes en el oido afecto (hipoacusia, actfenos o plenitud); y
ausencia de otro diagndstico vestibular que explique mejor los sintomas. Si no se dispone de
audiometria, solo se puede alcanzar el diagndstico de una probable enfermedad de Meniere.

El manejo terapéutico de la enfermedad de Meniere incluye tratamiento farmacoldgico por
via oral (betahistina, diuréticos y, ocasionalmente, corticoides), medidas dietéticas (reduc-
cién del consumo de sal y de cafeina), administracion de farmacos transtimpanicos (corticoi-
des y gentamicina, esta Ultima por su accién vestibulotdxica) y, en pacientes con sintomato-
logia muy florida y en los que fracasan los tratamientos antes mencionados, cirugia (seccién
del nervio vestibular o laberintectomia).
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Cuando un paciente consulta en Urgencias con su primer episodio de Meniére, dificilmente se
puede confirmar el diagndstico, asi que se debe manejar con la cautela propia de un SVA. Des-
cartadas las causas centrales, la combinacion de vértigo con sintomas auditivos (en ausencia
de otalgia o fiebre, con una otocopia normaly una acumetria compatible con hipoacusia neu-
rosensorial), nos orientara hacia el probable debut de una enfermedad de Meniére. En este
caso, se puede recurrir a la combinacién de un sedante vestibular (sulpirida o dimenhidrato)
con betahistina (24 mg cada doce horas) y un diurético (5 mg de torasemida cada 24 horas),
aunque la confirmacién diagnéstica y el ajuste del tratamiento se hara de forma ambulatoria
en una unidad de Neurootologia.

Si el diagnostico de enfermedad de Meniére ya es conocido, la estrategia en Urgencias se cen-
trard en mitigar los sintomas con sedantes vestibulares y aumentar la dosis previa de betahis-
tina (a 24 mg cada ocho horas) y del diurético (incluso sustituyendo la torasemida por 40 mg
de furosemida cada 24 horas).

Migrana vestibular

La presencia de vértigo en los pacientes con migrafia es un hecho habitual. En concreto, la
asociacion entre migrafia y enfermedad de Meniere es tan frecuente que ha llegado a ser
uno de los criterios empleados para establecer subgrupos clinicos entre los pacientes con
Meniere?-22, Sin embargo, la asuncién de que la propia migrafia puede producir vértigo y es,
por tanto, una entidad en si misma, es relativamente reciente. Los criterios diagndsticos de la
migrafa vestibular, aceptados actualmente de forma general, fueron consensuados entre la
Sociedad Baranyy la International Headache Society y publicados en 2012%, con una revisién
sin modificaciones en 2022%*. Segln estos, para hacer el diagnéstico de migrafia vestibular
deben haberse producido al menos cinco episodios de sintomas vestibulares de intensidad
moderada o grave (con una duracién entre 5 minutos y 72 horas), en un paciente con historia
actual o previa de migrafia (con o sin aura) y al menos la mitad de estos episodios vestibulares
deben asociarse a alguna caracteristica propia de la migrafia (cefalea unilateral, pulsétil, de
intensidad moderada o grave y/o que empeora con la actividad fisica rutinaria; fotofobia y
sonofobia; o presencia de aura visual). Ademas, estos sintomas no deben ser explicables por
otra enfermedad vestibular o por otro tipo de cefalea.

Los farmacos sintomaticos de uso habitual en la migrafia no son eficaces para el control de
los sintomas vestibulares en la migrafia vestibular (se han estudiado zolmitriptdn® y almo-
triptan?s, con malos resultados), por lo que se suele recurrir a sedantes vestibulares (sulpirida
o dimenhidrato). Por el contrario, el tratamiento preventivo de la migrafia vestibular si es de
uso habitual e incluye los propios farmacos preventivos de la migrafia (especialmente topira-
mato y flunarizina), cuya eficacia es variable segun el perfil del paciente y el tipo de sintoma
predominante.
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11.4 Sindrome vestibular crénico

Por su propia naturaleza, el sindrome vestibular crénico (SVC) no suele ser por si mismo un
motivo de consulta urgente. Sin embargo, si es relativamente habitual que el servicio de Ur-
gencias solicite valoracion al neurélogo de guardia cuando, tras haber tratado a un paciente
anciano durante horas (por ejemplo, por un cuadro infeccioso o por un trastorno hidroelec-
trolitico), al momento de darle el alta lo encuentran inestable y con dificultad para deambular
con normalidad. En la mayoria de los casos no se trata de un SVA, sino de una fluctuacién cli-
nica de un paciente que ya presentaba en su domicilio un sindrome vestibular de larga dura-
cion. Las causas de este SVC son muy numerosas (Tabla 4), pero en el ambito de Urgencias lo
mas relevante es identificar aquellas de origen sistémico (alteraciones metabdlicas y efectos
adversos de farmacos) o de causa estructural (fundamentalmente patologia tumoral de fosa
posterior), asi como aquellas de curso rapidamente progresivo (ataxias inmunomediadas y
prionopatias). En el resto de los casos, siempre y cuando el estado general del paciente sea
buenoy ni la anamnesis ni la exploracién clinica revelen signos de alarma, es razonable plan-
tear un manejo ambulatorio.

A continuacion realizaremos una descripcion de diversas causas de SVC que, por su naturale-
za relativamente benigna o por su forma de presentacion, suelen pasar inadvertidas.

Vestibulopatia bilateral crénica

Se trata de un SVC caracterizado por una inestabilidad para permanecer de pie o para andar,
asociado a oscilopsia o vision borrosa durante la marcha o los movimientos cefélicos, y que se
agrava en la oscuridad o al caminar sobre un firme irregular?’. Es mas frecuente en individuos
de 50 a 60 afios y conlleva una pérdida bilateral del reflejo vestibulo-ocular (RVO), lo cual
dificulta la fijacion de los objetos méviles en la févea. Asi, por ejemplo, el paciente dird que
tiene que pararse para poder leer los carteles en la calle, que le cuesta mantener el equilibrio
cuando cierra los ojos para enjabonarse en la ducha o que camina con dificultad por la orilla
del mar. Usando un simil cinematografico, equivale a rodar una pelicula sin estabilizador de
camara (steadicam), de tal manera que las imagenes se suceden a sobresaltos mientras el
individuo esta en movimiento y solo se vuelven nitidas en condiciones estéticas.

La pérdida bilateral del RVO se puede detectar realizando la maniobra del impulso cefélico,
que sera positiva al explorar ambos oidos. No obstante, en muchas ocasiones pasa inadver-
tida, asi que en caso de sospecha se debe recurrir a una técnica que cuantifique la funcién
vestibular, ya sea el VHIT o las pruebas caldricas. Otra estrategia es comparar la agudeza vi-
sual dindmica frente a la estética. Para ello, se determina la agudeza visual en reposo con
ayuda de un optotipo y, posteriormente, se vuelve a medir mientras el paciente realiza movi-
mientos de giro cefélico en el plano horizontal a 2 0 3 Hz. Si el paciente es usuario de lentes,
se recomienda que las lleve puestas durante la prueba. En caso de vestibulopatia bilateral,
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observaremos que durante el movimiento cefélico la agudeza empeora mas de dos lineas del
optotipo. Por Gltimo, estos pacientes con vestibulopatia bilateral tienen una respuesta positi-
va a la maniobra de Romberg, es decir, sufren un marcado empeoramiento de la estatica con
la privacién visual.

Las causas mas frecuentes de vestibulopatia crénica bilateral son la exposicién a farmacos
vestibulotéxicos, seguido de las causas genéticas y la enfermedad de Meniére bilateral®. El
sindrome de ataxia cerebelosa con neuropatia y arreflexia vestibular bilateral (CANVAS) ha
cobrado especial protagonismo en los UGltimos afios tras demostrarse su origen genético (ex-
pansioén intrénica del pentanucleétido AAGGG en el gen RFC1)* y haberse comprobado que
muchos de los pacientes no presentan la triada clasica que da nombre al sindrome. A pesar
de ser de herencia autosémica recesiva, suele manifestarse entre los 50 y los 60 afios de edad.
Por ello, recomendamos sospechar de CANVAS ante cualquier caso de arreflexia vestibular
e incluir la exploracion del RVO en todo paciente adulto con ataxia cerebelosa o neuropatia
sensitiva, tenga o no antecedentes familiares. Ademas, debe interrogarse sobre tos crénicay
sintomas menores de disautonomia, dado que parecen ser hallazgos relativamente frecuen-
tes en el CANVAS.

Eltratamiento de la vestibulopatia crénica bilateral consiste en explicar al paciente la causa de
sus sintomas, evitar el uso de sustancias vestibulotoxicas, optimizar el tratamiento de la enfer-

medad subyacente (por ejemplo, la enfermedad Meniére) y realizar rehabilitacién vestibular.

Neurinoma del aciistico

El neurinoma del acUstico es el tumor méas habitual del angulo pontocerebeloso y se trata, en
realidad, de un schwannoma originado en la vaina del nervio vestibular. Suele manifestarse
como un cuadro lentamente progresivo de hipoacusia neurosensorial unilateral asociada a
tinnitus y a un trastorno del equilibrio por afectacién del RVO ipsilateral. Los pacientes con
neurinoma del acUstico pueden presentar un tipo especial de nistagmo, llamado nistagmo
de Bruns, que se caracteriza por ser de baja frecuencia y alta amplitud cuando el paciente
mira hacia el lado de la lesion y de caracteristicas inversas cuando el paciente mira en sentido
contrario. Ademas, los pacientes pueden presentar una hipoestesia en la pared posterior del
conducto auditivo externo (signo de Hitselberg, por compresién del nervio facial) o una aboli-
cion del reflejo corneal ipsilateral (por afectacion del nervio trigémino). Ante estos hallazgos,
debe realizarse una RM encefalica y estudiar detenidamente el dngulo pontocerebeloso.

Temblor oculopalatino

El temblor oculopalatino suele desarrollarse semanas o meses después de haberse pro-
ducido un dafio en el tronco del encéfalo o en el cerebelo, con afectacién de alguna de las
estructuras del triangulo de Guillain-Mollaret (nucleo dentado, nicleo rojo y oliva inferior).
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La causa mas habitual suele ser un sangrado protuberancial, muchas veces originado en un
cavernoma. Semiolégicamente se caracteriza por un movimiento ritmico del velo del paladar
(antiguamente interpretado como una mioclonia) asociado a un nistagmo pendular sincrono
(causante de oscilopsia). Desde el punto de vista radiolégico se suele observar una hipertrofia
de la oliva inferior, situada en la vertiente lateral del bulbo raquideo.

Patologia de la unién craneo-cervical

Dentro de este grupo la enfermedad mas caracteristica es la malformacién de Chiari. Se debe
a una anomalia durante el desarrollo fetal, de manera que las amigdalas cerebelosas se en-
cuentran descendidas por debajo del foramen magno. Esto puede llevar al desarrollo de sin-
tomas por compresion del cerebelo, del tronco del encéfalo o de la médula espinal o bien
puede dificultar la circulacién del LCR y crear una cavidad siringomiélica cervical. Las formas
mas leves de Chiari (tipo I) se detectan de forma incidental o bien a raiz del estudio mediante
RM en pacientes con cefalea (tipicamente tusigena y de predominio occipital) o con un SVC.
La presencia de un nistagmo vertical hacia abajo (down-beat nystagmus) es caracteristica y
obliga a descartar esta entidad.

Mareo o inestabilidad multisensorial

Es habitual en los ancianos. Se debe a la afectacion de las principales aferencias cerebelosas
implicadas en el control del equilibrio postural y la marcha (el sistema visual, el sistema vesti-
bulary la propiocepcién). Un caso tipico es el del paciente octogenario con diabetes mellitus
y lesién de 6rgano diana (retinopatia y polineuropatia) que presenta arreflexia vestibular uni
o bilateral (por una neuritis vestibular antigua o por exposicién a aminoglucdsidos, respec-
tivamente) y que sufre caidas nocturnas en el domicilio. Estas personas suelen desarrollar
ademas un sindrome post caida, que limita mucho su calidad de vida.

Mareo postural perceptivo persistente

Bajo este término, la sociedad Barany ha englobado diversas causas de mareo o vértigo deno-
minadas histéricamente mareo funcional, mareo psicégeno, mareo psicofisiolégico, mareo
subjetivo crénico, vértigo visual o vértigo postural fobico®. Probablemente se trate de la cau-
sa mas frecuente de SVC, por lo que se debe conocer.

El mareo postural perceptivo persistente (MPPP) se caracteriza por mareo o inestabilidad,
que debe estar presente al menos quince dias al mes durante un periodo de tres 0 mas me-
ses. Se precipita a raiz de enfermedades que cursan habitualmente con sintomas vestibulares
(Tablas 2, 3y 4), pero también ante procesos médicos, traumatismos menores o problemas
de salud mental (fundamentalmente trastornos de ansiedad). Los sintomas del MPPP son es-
pontaneosy no tienen por qué estar presentes durante el dia entero pero se agravan ante de-
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terminadas circunstancias como el movimiento, mantener la postura erecta o la exposicion a
estimulos visuales méviles o patrones visuales complejos (en este caso se plantea el diagnds-
tico diferencial con la tripofobia). Asi, por ejemplo, el paciente puede comentar que se marea
o0 se siente inestable al caminar entre la multitud (“como encima de una nube”), al sentarse
en un asiento sin respaldo, al leer el texto de una pantalla de gran tamafio o al contemplar las
celosias de una vivienda. En ocasiones se desarrollan conductas de evitacion.

En ocasiones puede ser Gtil recurrir a la maniobra de hiperventilacién. Durante la misma se le
pide al paciente que respire de forma profunda y levemente acelerada durante 30 segundos.
La maniobra se considera positiva si el paciente desarrolla clinica de mareo o inestabilidad
que identifica inequivocamente como aquella que ha motivado la asistencia médica. No es
recomendable realizarla en pacientes con antecedentes de enfermedad cerebrovascular re-
ciente, cardiopatia isquémica, enfermedad pulmonar crénica, enfermedad de moyamoya o
anemia de células falciformes. Si es positiva, se debe examinar al paciente en ese momento
para ver que no asocie un nistagmo inducido por la hiperventilacién, dado en ese caso habria
que considerar la presencia de un neurinoma del acUstico o de una paroxismia vestibular (por
transmision efaptica favorecida por la hipocapnia).

Una vez establecido el diagndstico, se debe explicar al paciente la naturaleza de sus sintomas
y animarlo para que recupere la confianza en su capacidad de mantener el equilibrio, funda-
mentalmente a través de la practica de deporte e incluso la rehabilitacién vestibular. En caso
de que el MPPP se asocie a ansiedad generalizada o ataques de pénico, se debe considerar el
tratamiento con antidepresivos inhibidores selectivos de la recaptacién de serotonina (ISRS).
En caso de fobia especifica, se puede plantear una desensibilizacion a través de la autoexpo-
sicion progresiva al estimulo estresor (terapia cognitivo conductual).

11.5 Conclusiones

A lo largo de este capitulo ha quedado patente que las causas de sintomatologia vestibular
son numerosas y de lo mas diversas, ya que incluyen enfermedades neurolégicas, otorrino-
laringolégicas y sistémicas. Tras una valoracién preliminar destinada a excluir las causas que
entrafien un riesgo vital inminente, lo fundamental es llevar a cabo una correcta categoriza-
cién del sindrome vestibular (que podra ser agudo, recurrente o crénico). A partir de esto, ha-
bra que seleccionar las maniobras y procedimientos mas adecuados para acotar al maximo el
diagnéstico diferencial. Invertir este orden légico es poco rentable, ademas de ser una fuente
inagotable de errores.

La figura 15 recoge nuestra propuesta de aproximacién diagnéstica para el manejo del pa-
ciente con sintomas vestibulares. Sigue el método clinico en neurologia, y recoge la informa-
cién mas relevante para la toma de decisiones. Sin embargo, para su aplicacién abogamos
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por la estrecha colaboracién entre neurdlogos y otorrinolaringélogos, dado que ambas espe-
cialidades aportan dos visiones complementarias de una misma realidad. Sin duda, el trabajo
en equipo no solo resulta enriquecedor a nivel personal e intelectual sino que, ademas, mejo-
ra notablemente la calidad de la asistencia al paciente con mareo o vértigo.
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TABLAS Y FIGURAS
Tabla 1. Definiciones de los sintomas vestibulares.
Sintoma Definicion Tipos
Vértigo Sensacion de movimiento | Vértigo Sin desencadenantes evidentes.
(vértigo propio en ausencia del espontaneo
interno) mismo o sensacion
distorsionada de Vértigo Vértigo posicional:
movimiento propio durante | proyocado o desencadenado pory ocurrido

un desplazamiento cefélico | gesencadenado | después de un cambio de posicién
normal. de la cabeza en el espacio en

L relacién a la gravedad.
No se limita a una

sensacion rotatoria (puede

ser de balanceo, de Vértigo en relacién el con
inclinacion, de rebote...). movimiento cefalico: ocurre

sélo durante el movimiento de la
Eltérmino “interno” cabeza.

permite distinguirlo de

la percepcién visual de e L
movimiento externo. Vértigo inducido visualmente:

provocado por un estimulo visual
(complejo, en movimiento...).

Vértigo inducido por el sonido:
desencadenado por un estimulo
acustico.

Vértigo inducido por la maniobra
de Valsalva: provocado por
cualquier maniobra corporal que
aumente la presién intracraneal o
del oido medio.

Vértigo ortostatico:
desencadenado pory que ocurre
durante la incorporacién del
cuerpo (paso de decubito a
sedestacion o de sedestacion a
bipedestacion).

Otros vértigos provocados:
desencadenados por estimulos
diferentes a los anteriores.

(Contindia en pdgina siguiente)
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(Continuacion Tabla 1)

mantenimiento de la
estabilidad postural, que
solo ocurren en posicion
vertical (al estar sentado,
de pie o caminando).

Mareo Sensacion de orientacién Mareo Sin desencadenantes evidentes.
espacial distorsionada o espontaneo
alterada, pero no de falso
movimiento. . . o
Mareo Mismos subtipos que el vértigo.
provocado o
desencadenado
Sintomas Sintomas visuales causados | Vértigo externo: falsa sensacién de que el entorno vi-
vestibulo- por patologia vestibular o sual esta girando o fluyendo. Se suele acompanar de
visuales por la interaccién entre los | sensacién de vértigo interno.
sistemas visual y vestibular.
Oscilopsia: percepcion errénea de que el entorno vi-
sual estd oscilando.
Retraso visual: sensacion falsa de que el entorno vi-
sual se mueve con un cierto retraso tras un movimien-
to cefélico o que continta desplazandose una vez que
este movimiento se ha completado.
Inclinacion visual: percepcién falsa del entorno visual
como orientado fuera de la verdadera vertical.
Desenfoque inducido por el movimiento: disminu-
ci6n de la agudeza visual durante el movimiento (o
inmediatamente después del mismo).
Sintomas Sintomas del equilibrio Inestabilidad: sensacion de mala estabilidad mien-
posturales relacionados con el tras se esta sentado, de pie o caminando, sin una refe-

rencia direccional concreta.

Pulsién direccional: sensacién de mala estabilidad
con tendencia a inclinarse o caerse en una direccién
concreta (latero-, retro- o anteropulsién) mientras se
estd sentado, de pie o caminando.

Pre-caida o casi-caida relacionada con el equilibrio:
sensacion de caida inminente (sin llegar a producirse
de forma completa) relacionada con un sintoma ves-
tibular intenso (por ejemplo, inestabilidad, pulsién
direccional o vértigo).

Caida relacionada con el equilibrio: caida completa
relacionada con un sintoma vestibular intenso (por
ejemplo, inestabilidad, pulsién direccional o vértigo).

(Continda en pdgina siguiente)
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Tabla 2. Causas de sindrome vestibular agudo.

De origen
periférico

Infeccioso

Neuritis vestibular.

Neuritis cocleo-vestibular: herpes zéster ético (sindrome de
Ramsay-Hunt).

Laberintitis aguda bacteriana.

Inmunomediado

Sindrome de Miller Fisher (espectro anti-GQ1b).

Mecanico

Barotraumatismo: cambios stbitos de presion (buceo, viajes
en avion...), traumatismo auricular por onda expansiva (blast).

Vestibulopatia traumatica: fractura de pefiasco, conmocién la-
berintica...

Vascular

Infarto de la arteria laberintica.

De origen
central

Carencial

Encefalopatia de Wernicke.

Infeccioso

Rombencefalitis (Listeria monocytogenes y otros).

Inmunomediado

Encefalitis de Bickerstaff (espectro anti-GQ1b).

Brote de enfermedad desmielinizante: esclerosis maltiple, neu-
romielitis 6ptica, espectro anti MOG y encefalomielitis aguda
diseminada (ADEM).

Por enfermedad sistémica: neurolupus, neurosarcoidosis, neu-
ro-Behget...

Mecanico

Traumatismos: diseccion de la arteria vertebral, contusion he-
morragica.

Vascular

Ictus isquémico vértebro-basilar, hemorragia de fosa posterior.

(Contindia en pdgina siguiente)
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(Continuacion Tabla 2)

De origen
sistémico

Farmacologico

Aminoglucésidos, antiepilépticos (sobre todo bloqueantes del
canal del sodio), antihipertensivos (por betabloqueo o por so-
brecorreccion de la HTA, tipicamente en ancianos cardiépatas),
opioides, anticolinérgicos, antidopaminérgicos, benzodiacepi-
nas, litio, digoxina...

Endocrino -
metabélico

Anemia, hipoxemia, uremia, hiponatremia, hipoglucemia, hipo-
tiroidismo, hipocortisolismo...

Toxico

Alcohol, cannabis, monéxido de carbono (CO)...

Primer episodio de un sindrome vestibular episédico no paroxistico.

Tabla 3. Causas de sindrome vestibular recurrente.

Paroxistico

Con maniobra De origen Vértigo posicional | Idiopatico
desencadenante | periférico paroxistico
benigno Post traumatico
Sindromes de Dehiscencia del canal
tercera ventana semicircular superior
Fistula perilinfatica
De origen o . .
central Vértigo posicional paroxistico central
D.e origen Mareo o vértigo hemodinamico ortostatico
sistemico
Sin maniobra . Crisis de Tumarkin (enfermedad de Meniére)
desencadenante | De origen
periférico o .
Paroxismia vestibular
De origen Epilepsia lateral (neocortical) del [6bulo
central temporal
Vértigo paroxistico de la infancia
D.e origen Arritmias cardiacas
sistémico

(Continda en pdgina siguiente)
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(Continuacién Tabla 3)

No paroxistico

De origen
periférico

Enfermedad de Meniére

Enfermedad autoinmune del oido interno (primaria o
secundaria a una enfermedad sistémica)

Otosifilis
De origen AIT vértebro-basilar: estenosis arterial, robo de la subclavia
central

Ataxias episodicas

Migrafia basilar

Migrafia vestibular
De origen Las mismas causas que el sindrome vestibular agudo de origen
sistémico sistémico pero con una presentacién mas liviana o fluctuante

Otras entidades

Ataques de pénico

Mareo cinético (cinetosis)

(Contintia en pdgina siguiente)
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Tabla 4. Causas de sindrome vestibular crénico.

De origen
periférico

Patologia
del angulo
ontocerebeloso

Neurinoma del aclstico (schwannoma del nervio vestibular) y
otros tumores.

Presbivestibulopatia

Vestibulopatia
bilateral

CANVAS (sindrome de ataxia cerebelosa con neuropatia y arre-
flexia vestibular bilateral).

Enfermedad de Meniére bilateral.

Vestibulotdxicos (aminoglucésidos).

Neurinoma del acUstico bilateral.

Otras causas: secuelas de meningitis bacteriana, enfermedad au-
toinmune del oido interno, otosifilis evolucionada, contusién la-
berintica bilateral, vestibulopatia asociada a siderosis superficial
del sistema nervioso central...

Vestibulopatia unil

ateral no compensada

Otras causas

Sindrome de neuropatia ataxica crénica, oftalmoplejia, parapro-
teinemia IgM, aglutininas frias y anticuerpos antidisialosil (CANO-
MAD).

(Continda en pdgina siguiente)
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(Continuacion Tabla 4)

De origen Patologia Carencial: déficit de vitamina B, (tiamina), B; (niacina), B;, (coba-
central cerebelosa lamina) o E (tocoferol).
Idiopatica: atrofia multisistema (AMS), ataxia esporadica de inicio
en el adulto de etiologia desconocida (SAOA).
Inmunomediada: primaria o secundaria a enfermedades sistémi-
cas (ataxia asociada al gluten, degeneracién cerebelosa paraneo-
plasica...); seronegativa o asociada a anticuerpos anti neuronales
(anti-Hu, anti-Ri, anti-Yo, anti-Tr(DNER), anti-SOX1, anti-GAD65,
anti-mGlu-R1 o anti-KLHL11, entre otros).
Genética: ataxias espinocerebelosas (SCAs), CANVAS, sindrome de
temblor y ataxia asociado a X fragil (FXTAS), ataxia de Friedreich,
ataxia por déficit de vitamina E (AVED), ataxias miocldnicas pro-
gresivas, enfermedades mitocondriales (POLG)...
Tumoral: tumores primarios y metastasis.
Otras causas: enfermedad de Creutzfeldt-Jakob, degeneracién
cerebelosa alcohélica, siderosis superficial del sistema nervioso
central, formas progresivas de esclerosis mdaltiple...
Patologia del Inmunomediada: sindrome de inflamacién linfocitica crénica
troncoencéfalo perivascular pontina con respuesta a esteroides (CLIPPERS),
encefalitis de tronco mediada por anticuerpos anti neuronales
(anti-Hu, anti-Ri, anti-Ma o anti-KLH11, entre otros).
Tumoral: tumores primarios y metastasis.
Otros: enfermedad anti-IgLONS.
Patologia del Temblor oculopalatino.
tridngulo de
Guillain-Mollaret
Patologia Invaginacién basilar.
de la unién Malformacién de Chiari.
craneo-cervical Subluxacién atlantoaxoidea.
Otras causas Meningitis crénica (tuberculosis, carcinomatosis meningea),
secuelas de dafio cerebral adquirido (ictus, traumatismos...)
De origen Las mismas causas que el sindrome vestibular agudo de origen sistémico pero con una
sistémico | Presentacion més insidiosa.
Mareo o inestabilidad multisensorial.
SIS Mareo postural perceptivo persistente
entidades P P ptivop :

Sindrome del mal de desembarco (mal de débarquement).

(Continda en pdgina siguiente)
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Tabla 5. Comparativa del sindrome vestibular agudo periférico frente al central.

Periférico
(ej: neuritis vestibular)

Central
(ej: ictus isquémico vértebro-basilar)

Test del impulso
cefalico

Positivo
(patoldgico)

Negativo
(normal)

Caracteristicas
del nistagmo

Todas las siguientes: en resorte, unidi-
reccional, horizonto-rotatorio, hacia el

Cualquiera de las siguientes: pendular;
multidireccional; vertical, torsional u

espontaneo lado sano, aumenta al mirar en la direc- | horizontal puro; hacia el lado enfermo;
ci6n de la fase rapida (ley de Alexander) | no cumple la ley de Alexander; se des-
y disminuye con la fijacién de lamirada. | encadena con la mirada (gaze-evoked).
Desviacion Ausente Presente
ocular oblicua
Audicién Normal Alterada
(hipoacusia unilateral stbita)
Focalidad Ausente Presente: 5D (diplopia, disartria,
neurolégica disfagia, disfonia, dismetria), sindrome

de Horner, sindrome sensitivo cruzado
o cualquier otra alteracién neurolégica.

Durante la evaluacién urgente, para que un sindrome vestibular agudo (SVA) sea atribuible
a una causa periférica, deben estar presentes todas las caracteristicas propias de la neuritis
vestibular. En cambio, la mera presencia de una caracteristica central obliga a descartar un
origen neurolégico mediante una prueba de imagen, preferentemente RM encefélica con se-
cuencia de difusion.

- 376 -
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Figura 1. Perfil temporal de los sindromes vestibulares.
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Figura 2. Test del impulso cefalico.

A)

B)

Durante el test del impulso cefalico, el sujeto sano es capaz de mantener la mirada fija en el
examinador a pesar de la realizacién de un giro cefalico brusco (A). En cambio, el sujeto con
afectacion del reflejo vestibulo-ocular (RVO) sufre una desviacién ocular que se sigue inme-
diatamente de una saca de refijacion (B). El test evalia el RVO correspondiente al oido sobre
el que se realiza el giro cefélico.

Ilustracion cortesia de Alejandro Pregue Lépez.

(Continda en pdgina siguiente)
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Figura 3. Ejemplo de un registro vHIT.
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Hipofuncién vestibular derecha en el contexto de una neuritis vestibular. En la exploracién
del oido derecho se observan sacadas durante la maniobra de impulso cefélico (en rojo) y
una ganancia vestibular reducida (0,65), que contrasta con la normalidad del oido izquierdo.

(Continda en pdgina siguiente)
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Figura 4. Reaccién ocular de inclinacién.

/_\

En condiciones fisioldgicas (B), cuando el ser humano inclina lateralmente su cuerpo se pro-
duce una respuesta compensatoria, llamada reaccién ocular de inclinacién, que busca man-
tener la alineacién de la vertical subjetiva del sujeto con la verdadera vertical. Esta respuesta
estd mediada por la via graviceptiva y se concreta en tres acciones: una desviacién ocular
oblicua, demostrable a través del test de oclusion ocular alternante; una torsién ocular, cuan-
tificable con el cristal rojo de Maddox; y una inclinacién cefélica, sutil pero detectable a sim-
ple vista. Asi, cuando el individuo sano se inclina a la izquierda (A), se estimula el utriculo
ipsilateral y, como consecuencia, el ojo izquierdo se eleva y se inciclotorsiona, el ojo derecho
desciende y se exciclotorsiona y se produce una inclinacién cefélica compensatoria a la de-
recha. Cuando se lesiona el utriculo derecho (C), predomina la funcién de la via graviceptiva
izquierda, por lo que se desencadena una reaccion ocular de inclinacién anémala que desvia
la vertical subjetiva del sujeto con respecto a la verdadera vertical.

Ilustracion cortesia de Alejandro Pregue Lépez.

(Continda en pdgina siguiente)
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Figura 5. Deteccidn de la desviacion ocular oblicua mediante el test de oclusién ocular
alternante.

En posicion primaria de la mirada se observa una desalineacién ocular en el plano vertical
(A). Al realizar el test de oclusion ocular alternante se produce un movimiento vertical de refi-
jacion que, en el caso de la desviacion ocular oblicua, consiste en un descenso del ojo hiper-
tropico (B) y una elevacién del ojo hipotrépico (C) al ocluir el contralateral. Las refijaciones
en el plano horizontal no son necesariamente patoldgicas, dado que muchos sujetos sanos
presentan exo o esoforias que se desenmascaran mediante esta maniobra.

Ilustracién cortesia de Alejandro Pregue Lépez.

(Continda en pdgina siguiente)
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Figura 6. Maniobra de Dix y Hallpike.

Aﬁ@l ' N

C D

(A) Sentamos al paciente en una camilla con la mirada al frente. (B) Rotamos su cabeza 45°
hacia el lado que se quiera explorar primero (en este caso, hacia la derecha). (C) Lo acosta-
mos de forma brusca manteniendo la rotacién y dejando la cabeza péndula 20° por debajo
de la horizontal. Analizamos las caracteristicas del nistagmo (si aparece) y mantenemos esta
posicién un minimo de 30 segundos (o més, si es preciso, hasta que cese el nistagmo). (D)
Incorporamos al paciente. (E) Giramos su cabeza 90° en el sentido contrario, de tal modo que
quede rotada 45° hacia ese lado. (F) Acostamos al paciente manteniendo la rotacién y dejan-
do de nuevo la cabeza péndula 20° por debajo de la horizontal. Analizamos las caracteristicas
del nistagmo (si aparece) y mantenemos esta posicién un minimo de 30 segundos (o mas, si
es preciso, hasta que cese el nistagmo). (G) Incorporamos al paciente.

Ilustracion cortesia de Alejandro Pregue Lépez.

(Continda en pdgina siguiente)
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Figura 7. Maniobra de McClure o de rotacién cefélica (supine roll test).

;T “N

b dob &b

O 0

(A) Situamos al paciente en dectbito supino con su cabeza elevada 20° sobre la horizontal. (B)
Manteniendo siempre esta flexion cervical, rotamos su cabeza 90° hacia el lado que vayamos
a explorar primero (en este caso, el derecho). Analizamos las caracteristicas del nistagmo (si
aparece) y mantenemos esta posicién un minimo de 30 segundos (0 mas, si es preciso, hasta
que cese el nistagmo) (este paso es recurrente tras la ejecucion de cada etapa de la manio-
bra). (C) Repetimos el procedimiento pero girando 90° hacia el lado contrario, de manera que
la cabeza vuelva a la posicién original. (D) Giramos otros 90° mas. (E) Deshacemos la rotacién
y dejamos al paciente en la posicién original.

Ilustracién cortesia de Alejandro Pregue Lépez.

(Continda en pdgina siguiente)
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Figura 8. Maniobra de hiperextensién cefalica.

&

AL~/

(A) Sentamos al paciente en una camilla con la mirada al frente. (B) De forma lenta, lo tumba-
mos en decubito supinoy con una hiperextensién maxima del cuello. Analizamos las caracte-
risticas del nistagmo (si aparece) y mantenemos esta posicién un minimo de 30 segundos (o
mas, si es preciso, hasta que cese el nistagmo).

Ilustracion cortesia de Alejandro Pregue Lépez.

(Continda en pdgina siguiente)
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Figura 9. Maniobra de Epley (tratamiento del oido izquierdo).

| S S

(A) Sentamos al paciente en una camilla con la mirada al frente. (B) Rotamos su cabeza 450
hacia el lado que se quiere tratar (en este caso, el izquierdo). (C) Lo acostamos de forma brus-
ca, manteniendo la rotacién y dejando la cabeza péndula 20° por debajo de la horizontal.
Mantenemos esta posiciéon un minimo de 30 segundos (o mas, si es preciso, hasta que cese
el nistagmo) (este paso es recurrente tras la ejecucion de cada etapa de la maniobra). (D)
Giramos la cabeza 90° hacia la derecha, de tal modo que quede rotada 45° hacia ese lado.
(E) Giramos la cabeza y el tronco, en bloque, otros 900 hacia la derecha, de tal modo que la
cabeza quede rotada 135° con respecto al decubito supino. Este paso concreto precisa de un
tiempo de reposo mayor (dos minutos), dado que coincide con el momento de mayor movili-
zacion de las otoconias. (F) Incorporamos al paciente hasta una posicién de sedestacién con
la mirada al frente. (G) Finalizamos la maniobra con una flexion cervical de 20°.

Ilustracién cortesia de Alejandro Pregue Lépez.

(Continda en pdgina siguiente)
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Figura 10. Maniobra de Sémont (tratamiento del oido derecho).
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(A) Sentamos al paciente en una camilla con las piernas colgando. (B) Rotamos su cabeza 45°
hacia el lado contrario al que se quiere tratar (en este caso, hacia la izquierda). (C) Sin modi-
ficar el angulo de giro ceflico, acostamos al paciente de forma brusca sobre el lado afecto
(en este caso, el derecho). Mantenemos esta posicion durante cuatro minutos (este paso es
recurrente tras la ejecucion de cada etapa de la maniobra). (D) Sin modificar el angulo de giro
cefalico, acostamos al paciente de forma brusca sobre el lado contrario. (E) Por tltimo, incor-
poramos lentamente al paciente hasta una posicién de sedestacién.

Ilustracion cortesia de Alejandro Pregue Lépez.

(Continda en pdgina siguiente)
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Figura 11. Maniobra de Lempert o de la barbacoa (tratamiento del oido derecho).
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(A) Situamos al paciente en decUbito supino con su cabeza elevada 20° sobre la horizontal.
(B) Manteniendo siempre esta flexion cervical, rotamos su cabeza 90° hacia el lado del oido
que vamos a tratar (en este caso, el derecho). Mantenemos esta posicién un minimo de 30
segundos (0 mas, si es preciso, hasta que cese el nistagmo) (este paso es recurrente tras la
ejecucion de cada etapa de la maniobra). (C) Repetimos el procedimiento rotando la cabeza
900 hacia el lado contrario, para que vuelva a la posicion original. (D) Después, giramos la
cabezay el tronco del paciente 90° hacia la izquierda, de tal manera que su cuerpo quede en
decubito lateral izquierdo. (E) Giramos otros 90°, hasta decubito prono. (F) Giramos otros 90°,
hasta decubito lateral derecho. (G) Giramos otros 90°, hasta decubito supino. (H) Por Gltimo,
incorporamos lentamente al paciente hasta una posicion de sedestacion.

Ilustracién cortesia de Alejandro Pregue Lépez.

(Continda en pdgina siguiente)
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Figura 12. Maniobra de Gufoni para conductolitiasis (tratamiento del oido izquierdo).

(A) Sentamos al paciente en una camilla con las piernas colgando. (B) De forma lenta, lo
tumbamos en declbito lateral sobre el lado contrario al del oido que se quiere tratar (en
este caso, sobre el lado derecho) y con la mirada al frente. Mantenemos esta posiciéon un
minimo de 30 segundos (o mas, si es preciso, hasta que cese el nistagmo) (este paso es
recurrente tras la ejecucion de cada etapa de la maniobra). (C) Mientras el paciente sigue
acostado, rotamos su cabeza 45° hacia la derecha, de manera que se queda mirando hacia
el suelo. (D) Por ultimo, incorporamos lentamente al paciente hasta la posicion original,
pero manteniendo el giro cefalico.

Ilustracion cortesia de Alejandro Pregue Lépez.

(Continda en pdgina siguiente)
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Figura 13. Maniobra de Gufoni para cupulolitiasis (tratamiento del oido derecho).

(A) Sentamos al paciente en una camilla con las piernas colgando. (B) De forma lenta, lo tum-
bamos en decUbito lateral sobre el lado del oido que se quiere tratar (en este caso, el dere-
cho) y con la mirada al frente. Mantenemos esta posicion durante dos minutos (este paso
es recurrente tras la ejecucion de cada etapa de la maniobra). (C) Mientras el paciente sigue
acostado, rotamos su cabeza 45° hacia izquierda, de manera que se queda mirando hacia el
cielo. (D) Incorporamos lentamente al paciente hasta la posicion original, pero manteniendo
el giro cefalico.

Ilustracién cortesia de Alejandro Pregue Lépez.

(Continda en pdgina siguiente)
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Figura 14. Maniobra de Yacovino.
A B
c ‘ | D i
(A) Sentamos al paciente en una camilla con la mirada al frente. (B) De forma lenta, lo tum-
bamos en declbito supino y con una hiperextension maxima del cuello. Mantenemos esta
posicién un minimo de 30 segundos (o mas, si es preciso, hasta que cese el nistagmo) (este
paso es recurrente tras la ejecucion de cada etapa de la maniobra). (C) Mientras el paciente

sigue acostado, realizamos de forma lenta una flexion maxima del cuello. (D) Por dltimo, in-
corporamos lentamente al paciente hasta una posicién de sedestacion.

Ilustracion cortesia de Alejandro Pregue Lépez.

(Continda en pdgina siguiente)
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6stica al paciente con sintomas vestibulares.
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CAPITULO 12. ENFERMEDADES INFECCIOSAS

1. MENINGITIS AGUDAYY SUBAGUDA

La meningitis es un sindrome inflamatorio de las meninges definido analiticamente por un
aumento de leucocitos en el LCR (pleocitosis, > 5 leucocitos/uL)*. Las manifestaciones clini-
cas cardinales son?*:

- Fiebre

- Cefaleaintensa

- Rigidezde nuca

- Otros: nauseas, vomitos, fotofobia

La causa mas frecuente de meningitis es infecciosa, principalmente por virus (MV). Por su alta
morbimortalidad, hay que destacar las meningitis bacterianas agudas (MBA) cuyos princi-
pales agentes causales son Streptococcus pneumoniae (neumococo) y Neisseria meningitidis
(meningococo)*.

Junto con la exploracién neuroldgica sistemética, en la exploracién general debemos buscar:

- Datos de sepsis®: hipotension (tensién arterial sistélica <90 mmHg), temperatura >38° 0 <36°C,
frecuencia cardiaca >90 latidos por minuto, taquipnea (>20 respiraciones por minuto).

- Infecciones concomitantes: sinusitis, otitis, neumonia, endocarditis...

- Manifestaciones cutaneas: herpes; petequias y purpura (hasta 64 % de MBA meningocdcica)®.

El prondstico de la meningitis infecciosa es variable, desde procesos benignos hasta enferme-
dades con alta morbi-mortalidad®, por lo que es fundamental la orientacién inicial (Tabla 1)
y tratamiento precoz. Un primer paso para el diagndstico diferencial es averiguar el tiempo
de evolucién’.

1.1 Agudas

<5 dias de evolucion. Las causas mas frecuentes son:

Bacterias: condicionan peor estado general y evolucion rapida de los sintomas (<24 h)?,
con gran morbimortalidad si no se tratan a tiempo. El lugar de adquisicién de la infeccién
y determinados factores de riesgo o hallazgos pueden hacer sospechar bacterias concretas

(Tabla 2)3.

Virus®: suelen presentar enfermedad menos grave y autolimitada. Pueden acompaiiarse de sin-
tomas prodrémicos catarrales o de un sindrome mononucleésido (fiebre, adenopatias, rash).
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Enterovirus (EV): causa mas frecuente de MV. Tiene distribucién estacional (verano-oto-
fio). El término meningitis aséptica hace referencia a pacientes con clinica y LCR infla-
matorio, pero cultivos negativos para bacterias habituales. La causa mas frecuente de
meningitis aséptica son también los EV®, aunque el diagnéstico diferencial es amplio, en
especial cuando el predominio celular en LCR es mononucleary la evolucién es subaguda
(ver mds adelante).

Virus del grupo herpes: destaca el herpes simple tipo 2 (VHS-2, hasta el 85 % de pacien-
tes con meningitis por VHS-2 asocian herpes genital)!°. Otros virus herpes que pueden
causar meningitis son el tipo 3 (virus varicela zoster - VVZ), tipo 5 (Epstein-Barr - VEB) y
tipo 6. El virus herpes simple tipo 1 (VHS-1) provoca con mayor frecuencia meningoen-
cefalitis (ver cap. 12.2).

= Otros virus: parotiditis, primoinfeccién VIH, coriomeningitis linfocitaria (contacto con roe-
dores), virus West-Nile (VWN, picadura de mosquito), virus Toscana, adenovirus...

1.2 Subagudas

5 dias a =4 semanas’, si sobrepasa las 4 semanas se trataria de meningitis cronica':

Meningitis tuberculosa: puede asociar (hasta 1/3) neuropatias craneales (VI, Il nervio craneal)*2.

Meningitis fungica: sospechar Cryptococcus en pacientes VIH+ con recuento CD4 <100
cels/uL®,

Espiroquetas

= Sifilis': la meningitis sifilitica puede ocurrir en contexto de sifilis secundaria (primer afio),
junto con rash. La sifilis meningovascular suele ser mas tardia.

= Borrelia (Lyme)®: estacional a finales de verano o principios de otofio (picadura de artré-
podo). Puede asociar eritema migrans y cursar con paralisis facial bilateral.

Infecciones parameningeas: endocarditis, empiema subdural, sinusitis...

Otras causas menos frecuentes, no infecciosas!*

= Tumores leptomeningeos: origen hematoldgico (linfoma, leucemia aguda) o sélidos en
forma de carcinomatosis meningea (mama, pulmén, melanoma).
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= Medicaciones: AINE, trimetoprim/sulfametoxazol, inmunoglobulinas, antiepilépticos (la-
motrigina, carbamazepina).

= Inmunomediadas: Behget, sarcoidosis, lupus, sd. Sjogren, sd. Vogt-Koyanagi-Harada, sd.
Cogan, enfermedades relacionadas con anticuerpos (IgG4, MOG), histiocitosis, postvacunal.

1.3 Diagnostico y tratamiento de las meningitis

Para el diagnéstico de meningitis, se recomienda realizar'® (Tabla 3) analitica de sangre, pun-
cion lumbar (PL) para analisis de liquido cefalorraquideo (Tabla 4), radiografia de téraxy TC
craneal previo a puncién lumbar. Las principales contraindicaciones para realizar PL son:

- Trombopenia o diatesis hemorragica: por ejemplo, toma reciente de anticoagulantes.

- Sospecha de absceso epidural espinal.

- Aumento de presién intracraneal con riesgo de herniacién cerebral: hidrocefalia obstructi-
va, edema cerebral y/o lesién ocupante de espacio.

El aislamiento de un patégeno en LCR por cultivo o PCR mltiple, o en hemocultivos en pa-
ciente con pleocitosis en LCR, confirma el diagndstico de MBA. Aunque el antibidtico precoz
pueda provocar negativizacion del Gram o cultivo, la citobioquimica no se ve afectada y es
muy orientativa (Tabla 4).

El algoritmo de diagndstico y tratamiento de la MBA se resume en la figura 1'7. Hay una serie
de principios a tener en cuenta en el manejo terapéutico:

= Conocer reacciones alérgicas medicamentosas previas.

= Eltratamiento de soportey estabilizacién son fundamentales, con especial atencién a los elec-
trolitos, recomendandose fluidoterapia de mantenimiento*®. Aquellos pacientes con elevacion
de presion intracraneal (PIC) y deterioro del nivel de alerta podrian beneficiarse de monitori-
zacién de la PIC®. Si ésta es >15-20 mmHg, deben instaurarse medidas para reducir presion,
entre las que destaca la colocacidn de cabecero a 30°, osmoterapia e hiperventilacién.

= La MBA es una emergencia médica, cuyo retraso en el diagndstico y tratamiento se asocia
a mayor morbimortalidad®. Por ello, el tratamiento empirico debe instaurarse tras PL o
antes si ésta se va a retrasar por contraindicacion, idealmente en menos de 1 hora's2,

= La dexametasona (0.15 mg/kg IV cada 6 h) debe administrarse previa o concomitante al
antibidtico si la sospecha clinica y analitica es de meningitis bacteriana?. Se debe conti-
nuar sélo si se define infeccién por neumococo en el Gram o en los cultivos?.
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Se deben tener en cuenta factores de riesgo (Tabla 2) para elegir la mejor pauta antibidtica IV
empirica en urgencias, que se resumen en'6:

= Vancomicina 15-20 mg/kg cada 8-12 h + cefalosporina de 3? generacion (C3G: ceftria-
xona 2 g/12 h o cefotaxima 2 g/4-6 h). En pacientes alérgicos a los betalactamicos (BL),
en lugar de cefalosporina se recomienda moxifloxacino 400 mg/24 h. Esta es la pauta de
eleccion SI <50 afios y:

- Ausencia de factores de riesgo (cubrir neumococo y meningococo) 6
- Fracturas de base de crdneo (neumococo y Haemophilus).

= Vancomicina + C3G + ampicilina (2 g/4 h). En pacientes alérgicos a BL, en lugar de ampici-
lina se recomienda trimetoprim/sulfametoxazol 5 mg/kg cada 8 h.

- SI=>50 afios (Listeria monocytogenes).

= Vancomicina + cefalosporina con actividad frente a Pseudomonas (ceftazidima2 g/8 h O
cefepime 2 g/8 h O meropenem 2 g/8 h). En pacientes alérgicos a BL, aztreonam 2 g/6-8 h.

- Sl traumatismo penetrante o neurocirugia previa (Staphilococcus y bacilos gram-ne-
gativos)®. En meningitis por S. Aureus, se recomienda dosis de carga de vancomicina
(20-35 mg/kg)>.

= Vancomicina + ampicilina + cefepime O meropenem.

- Slinmunosupresion (neumococo, meningococo, Listeria, Pseudomonas).
El tratamiento dirigido por la tincién de Gram, o por la positividad de los cultivos (cuyo re-
sultado no estara disponible en urgencias) se indica en la tabla 2, Gltima fila. Ante contacto
estrecho con secreciones respiratorias de un paciente con meningitis meningocdcica, se re-

comienda quimioprofilaxis en dosis Unica: ciprofloxacino 500mg oral o ceftriaxona 250 mg
intramuscular'®*.
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2. ENCEFALITIS AGUDA

La encefalitis es un sindrome inflamatorio definido clinicamente por afectacién de las
funciones que asientan a nivel de parénquima cerebral, lo cual lo distinguiria de la me-
ningitis:?"%

Alteracion del nivel de alerta: confusién, obnubilacién, letargia, hasta coma.

Déficits neuroldgicos focales: motor, sensitivo, disfasia, paralisis flaccida...

= Cambios de personalidad o comportamiento.

Trastornos del movimiento.

= Neuropatia craneal: es tipica la romboencefalitis por la Listeria con clinica de ataxia y afec-
tacion de nervios craneales bajos.

Vasculitis/ictus isquémico: ejemplos son las complicaciones de meningitis neumocécica
o sifilis.

Las crisis epilépticas y la alteracion del nivel de alerta se pueden observar también en me-
ningitis aisladas por lo que no constituyen evidencia definitiva de encefalitis. En ocasiones,
un paciente presenta manifestaciones de ambos procesos y ante la dificultad de determinar
cudl es predominante se acuiia el término de meningoencefalitis para abarcar dicho sola-
pamiento (Figura 1).

La principal causa de encefalitis es la infeccién virica?. Ciertos hallazgos sugieren etiologias
concretas:

= Epidemiologia®: verano/otofio (EV, VWN, Borrelia).

Clinica: vesiculas metaméricas (WZ)*, pardlisis flacida y rash (EV, VWN)3., radiculitis (Borrelia)®.

= Radiologia®: afectacion del l6bulo temporal (VHS-1, figura 2). La TC si precoz puede ser normal.

Electroencefalograma®: ondas lentas y descargas lateralizadas (PLED) en zona temporal (VHS-1).

= LCR*: pleocitosis 5-250 céls/microL (en especial linfocitaria, aunque puede existir neu-
trofilia precoz), hiperproteinorraquia (<1.5 g/L) y glucorraquia normal (>50 mg/dL; pue-
de haber ligero consumo en VHS y parotiditis). La presencia de hematies sugiere necro-
sis por VHS-1.

El diagnéstico definitivo reside en la PCR mdltiple en LCR con positividad para alguno de los
virus testados (VHS-1, VHS-2, VVZ, EV)°. Segln la sospecha clinica, se deben buscar serologias
especificas (lGes, VWN, VIH). Elamplio diagnéstico diferencial de la encefalitis*® abarca otras
infecciones no viricas (tuberculosis, sifilis, hongos, amebas, absceso) y etiologias no infeccio-
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sas: delirium (farmacos, drogas), neoplasias, trombosis venosa cerebral, vasculitis, pseudo-
migrafa con pleocitosis, enfermedades autoinmunes (encefalomielitis aguda diseminada),
paraneoplasicas (anti-NMDA) y degenerativas (demencia, ataxia, mioclonias e insomnio su-
gieren enfermedad de Creutzfeldt-Jakob).

La etiologia mas frecuente e importante es la infeccion esporadica por herpes simple tipo
1 (VHS-1)*. La meningoencefalitis herpética afecta a inmunocompetentes, es tratable y su
desenlace es fatal si no se trata, por lo que es fundamental instaurar tratamiento precoz y
empirico ante la minima sospecha®. A la espera de resultado de PCR, se debe comenzar tra-
tamiento empirico con aciclovir 10 mg/kg cada 8 h. Dado el posible solapamiento clinico, si
inicialmente no se puede descartar meningitis bacteriana se recomienda asimismo instaurar
tratamiento antibidtico empirico a la espera de los resultados.

En el caso de infeccién por VHS-2 o VVZ, se recomienda tratar a pacientes inmunodeprimi-
dos, e individualizar en caso de inmunocompetentes, con la misma pauta de aciclovir. Otros
tratamientos antiviricos estan indicados especificamente segliin patdégeno®: ganciclovir y
foscarnet (citomegalovirus y herpes tipo 6), oseltamivir (gripe), terapia antirretroviral (VIH,
leucoencefalopatia multifocal progresiva por infeccién por virus JC asociada a VIH). No hay
terapias especificas para VEB ni VWN.
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TABLAS Y FIGURAS

Tabla 1. Meningitis agudas de origen infeccioso. Diferencias fundamentales.

Bacteriana

Virica

Frecuencia

Menos frecuente

Mas frecuente

Principal etiologia

Neumococo y meningococo

Enterovirus

Gravedad

Alta morbimortalidad

En general leve y autolimitada

Estado clinico

Mal estado general, posible sepsis

Aceptable estado general

Andlisis de sangre

Leucocitos

10.000-30.000 (neutrofilia)

4.000-10.000 (normal)

Proteina C reactiva

(mg/L) 40-400 <10

Analisis LCR

Leucocitos >1000, predominio neutrofilico <500, predominio mononuclear
glautlc;r%l;corraquia/ <04 0.4

Proteinorraquia (g/L) >1 <1

Lactato (mg/dL) >35 <35

Tincién Gram Tifle No tifie (meningitis aséptica)

Actitud inicial

Antibioterapia
empirica

Observacion, salvo (iniciar

antibiético empirico) si:

« Anciano

« Inmunodepresién

« Antibidticos recientes

« Duda razonable, a la espera de
cultivos

Elaboracién propia.
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Tabla 2. Etiologia de las meningitis bacterianas.

Meningitis = Adquirida en la comunidad
Bacteri Streptococcus pneumoniae Neisseria meningitidis Listeria Haemophilus
acteria NEUMOCOCO MENINGOCOCO monocytogenes influenzae
Factores + >65 aflos Con frecuenciano | « >50 afios Infeccion ORL:
de riesgo » Fractura base de hay factores de « Embarazo « Otitis
craneo (TCE) riesgo Inmunosupresién: | ° S'”,““F'?

. ::ugal de LCR l . Contacto con . Corticoides « Faringitis

* Implante coclear paciente con « Diabetes Inmunosupresién

Inmunosupresion: meningitis por « Trasplante humoral

« Diabetes meningococo « VIH

« Enolismo « Inmunosupresion | « Cancer

« Aesplenia (complemento) |« Enolismo

« Cancer

« VIH
Clinica Neumonia asociada, | Petequias, Romboencefalitis Infeccién ORL
sugestiva sinusitis, otitis purpura palpable (ataxia, pares asociada.

craneales)

LCR Diplococos Cocobacilos
Gram Gram-positivos Gram-negativos Gram-positivos Gram-negativos
Antibiético | Vancomicina C3G x 7 dias Ampicilinax21d C3G x 7 dias
dirigido +C3G x10-14 dias +/- gentamicina

Elaboracién propia. C3G: cefalosporinas de tercera generacion (cefotaxima, ceftriaxona).
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(Continuacion Tabla 2)

Meningitis Asociada a cuidados sanitarios
. StaphI/OCOCCUS Pseudomonas Aeruginosa,
Bacteria . L
Klebsiella, Escherichia...
S. Aureus S. coagulasa neg
Factores Procedimientos neuroquirdrgicos Enfermedades crénicas
de riesgo y cuerpos extrafios avanzadas

« Celulitis

+ Ulcera dectbito

« Endocarditis

« Osteomielitis

« Prétesis articulares

» Adictos a drogas por
via IV

Drenajes
ventriculares

Drenajes ventriculares

Procedimientos
neuroquirdrgicos

Clinica sugestiva

Endocarditis

LCR Cocos Bacilos aerobios
Gram gram-positivos gram-negativos
Antibidtico Meticilin-sensible Vancomicina C3G. Pseudomonas:
dirigido o vancomicina cefepime/ceftazidima

Elaboracién propia. C3G: cefalosporinas de tercera generacién (cefotaxima, ceftriaxona).
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Tabla 3. Pruebas diagnésticas en meningitis.

Analitica de sangre Comentario

Bioquimica Electrolitos, creatinina, glucemia, procalcitonina, proteina C reactiva
MBA: leucocitosis con desviacién izquierda. Leuco-trombopenia: peor

Hemograma

prondstico

Coagulacién

Coagulopatia: farmacos o coagulacién intravascular diseminada
asociada a MBA

2 hemocultivos

MBA 50-90 % son positivos. Previo a antibidticos (evitar falsos
negativos)

Puncién lumbar

Comentario

Parametros fundamentales

Presion de apertura

Elevada en MBA, meningitis tuberculosa o fingica

Citobioquimica basica
(Tabla 4)

« Recuento leucocitario
« Glucorraquia

« Proteinorraquia

Diferenciacion neutréfilos/mononucleares (linfocitos y monocitos)
Ratio glucorraquia/glucemia: <0.4 en MBA
Hematies: PL traumatica o encefalitis herpética

Lactacto

Elevado en MBA (>35 mg/dL), meningitis tuberculosa o flngica

Tincién de Gram

Ver tabla 2/figura 1

Cultivos aerobios

Bacterias habituales

PCR mdltiple rapida

Virus, bacterias, micobacterias y hongos

Otras (segun sospecha clinica)

Cultivos de micobacterias,
hongos

Precisa muestra cuantiosa (3-5 mL)

Tinta china Sospecha de Cryptococcus (VIH)
Serologias Sifilis (VDRL), West-Nile, otros virus
Citologia Sospecha de carcinomatosis meningea. Muestra cuantiosa (10 mL)

Citometria de flujo

Sospecha de infiltracion por proceso hematolégico. Cuantiosa

Elaboracion propia. MBA: meningitis bacteriana aguda.

(Continda en pdgina siguiente)

- 406 -




CAPITULO 12. ENFERMEDADES INFECCIOSAS

m
o
>

=
©

=
c
()
=

L
%]
o

2

=
=
%)
o
[T}
N

&

©

ac
<
(]

-

<

-

(dWA7) sisolja410goinau ‘sijiyisoinau :seyanboaidsy
(" "HIA “~SHA- @1dwis saduay ‘snuinoasius) seouja siuuiusw AW ‘epn3e euelialdeq spidulusw :ydN

‘a1eqoydn ap opeydepe A opedyipop

SISOPI0DIBSOINAN
e|WadNa]/ewoyul)

Jod uoeyu| .
eadujuaw

sodeuwliej ielljosynaN e

SI}I]91WOINaU ‘UySPoH ap ewojul) :eljlJoulso] «

eadujuaw

sisojewouldied Jeajue)d 11e3)INuUouo .

sisojewouidie) o eli0}isue} s|s03>0a1d aA3] tedd)ida SisH) « Jedejsap e
eaploudeieqns (sanpWaY 000T-005 DPP3 40d 031200N3)] T 42D.SNS) seso129jul
e13elIoWaH o eaploudeleqns e|3eliowsy o edjewnes} Id « ou sesne)
(sesaded
‘SI}IUIUBWOLIOD 0% GT) T-SHA
SEOLIA "W seun3|y 24313ns (S1S0403U) saljeway ap epuasald e siuSuiuaw sesed
zodaud yamn SoInaN SM[TERIIE| -o110) sesne)
(007-002) BI11YIS W
(005-00T) eSOIN>43GN} ‘W *
‘(06>) 020203dl) « (sesaded 0og> ‘057 > |esoual us)
eai8uny siiuapy « | JEINdSeAo3uIuBW Y¥CZ<dP AN
esojn2Jagn] sISUIU « SHYIS * isaespnuouot
siHljeyeous (ros :saaea)anuouoy olujwopaid
sejanbouidsy eiwaon|8/einbesioon|3 oe) . uopNoAs Y yz>ap AW = | (SO]josnau
esojnaJaqny ‘| esoon|3 AW vam e % 08<) sesidn
LN | VAN | AW 9p ownsuod :ygi ¢ zod>aid ygW | :5O)1}043N3U OlUIWOpald vamw sesne)
S0 ST | Ob< 07-0T 0T> 00T-S 000T-00T 000T<
(1/8) einbesiourajoud (1p/8w) einbeaiodn)o (M / 5193) soadodna

- 407 -



MANUAL DE URGENCIAS NEUROLOGICAS DE LA SOCIEDAD ESPANOLA DE NEUROLOGIA

Figura 1. Algoritmo diagnéstico y terapéutico de la MBA. Elaboracién propia.

C3G -> cefalosporina de tercera generacion.

Sospecha de meningitis bacteriana aguda (MBA)

o meningoencefalitis herpética

1. Anamnesis y exploracion fisica: fiebre, cefalea, rigidez de nuca, alteracion del nivel de con-
ciencia, déficit neuroldgico focal, cambios de conducta...

2. Estabilizacion del paciente: buscar datos de sepsis®

¥

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS (Tabla 3):

« Analitica de sangre: bioquimica, hemograma, coagulacién, 2 hemocultivos
» TCcraneal
« Puncién lumbar: si no contraindicacion por coagulopatia o neuroimagen

¥

o . Vancomicina 15-20 mg/kg <50 afios: sin FR o
TRATAMIENTO EMPIRICO IV: +C3G (ceftriaxona2 g/12ho fracturas de base del
Dexametasona 10 mg + aciclovir 10 mg/kg cefotaxima 2 g/4-6 h) RIS
+ Pauta antibidtica segln factores de riesgo: | | vancomicina + €3G >50 afios
+ampicilina (2 g/4 h)

Vancomicina + cefalosporina Traumatismo

. q anti Pseudomona penetrante

¢{LCR consistente con MBA? (ceftazidima2 g/8 h Neurocirugia previa
o cefepime2g/8ho
meropenem 2 g/8 h)

NO SI Vancomicina + ampicilina + Paciente
J/ J/ cefepime o meropenem inmunodeprimido
Considerar ¢Tincion GRAM o PCR multiple concluyente?
diagndstico
alternativo NO Sl
J/ L Tratamiento dirigido (Tabla 2)
Mantener GRAM POSITIVO NEGATIVO
tratamiento Diplococos Neumococo Meningococo
empirico
Cocobacilos Listeria Haemophilus
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Figura 2. TC craneal en paciente con encefalitis por VHS-1. La flecha sefiala
un area hipodensa en zona anteromedial del l6bulo temporal izquierdo.

Reproducido desde “Herpes encephalitis
complicated by cerebral haemorrhage. Lo WB, et al.
J Neurol Neurosurg Psychiatry December 2013 Vol 84
No 12” con permiso de BMJ Publishing Group Ltd.
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CAPITULO 13. ENCEFALOPATIAS METABOLICAS, CARENCIALES Y TOXICAS

1. ENCEFALOPATIA HEPATICA Y UREMICA

1.1 Encefalopatia hepatica

La encefalopatia hepatica (EH) una complicacién grave de la cirrosis hepética caracteriza-
da por multiples manifestaciones neuroldgicas fluctuantes y abarcan desde sintomas leves
como disartria o temblor hasta el coma hepatico’. El desarrollo de EH es un indicador de mal
prondstico. Se ha descrito que la supervivencia al afio es aproximadamente el 50 %?*.

Fisiopatologia

La EH se desarrolla como consecuencia de la exposicion del sistema nervioso central
(SNC) a sustancias que alteran la funcién neuronal y que se acumulan en el organismo
como consecuencia de un menor aclaramiento hepatico, por la presencia de insuficiencia
hepatica o la presencia de colaterales'*. De todas las sustancias propuestas, el amoniaco
desempefia un papel fundamental en el desarrollo de EH, generado por la flora intestinal
a partir de las proteinas de la dieta y por la mucosa intestinal a partir de la glutamina que,
a través de la circulacion portal, se metaboliza en el higado mediante el ciclo de la urea.
La existencia de cortocircuitos portosistémicos y el deterioro de la funcién hepatocelular
disminuyen el aclaramiento hepatico de amoniaco que es téxico directo para el sistema
nervioso central (SNC) a través de su metabolizacién a glutamina en los astrocitos que
provoca inflamacién y edema cerebral y que actia ademés de manera indirecta alterando
la neurotransmision glutamatérgica y la GABAérgica®. Elaumento de amoniaco en plasma
provoca multiples alteraciones cerebrales, si bien no se ha podido establecer una buena
correlacién entre el grado de afectacion cerebraly los niveles de amoniaco. Asimismo, hay
una gran variabilidad en la permeabilidad de la barrera hematoencefélica que es un factor
clave en el desarrollo de la EH*®.

Formas clinicas

Encefalopatia hepatica aguda: En cirréticos previamente compensados aparece por la
concurrencia de un factor precipitante o por un empeoramiento de la funcién hepatica.
Los principales factores precipitantes son infecciones, hemorragia digestiva, el uso de
sedantes, insuficiencia renal, hipopotasemia, etc., y su correccién es suficiente en mu-
chos casos para revertir la sintomatologia de la EH>*.

Encefalopatia hepatica crénica: Incluye pacientes que presentan episodios recurrentes
de EH. La EH crénica implica la persistencia de alteraciones cognitivas y motoras que pro-
vocan un impacto negativo, a nivel social y funcional. Se considera leve si afecta poco a la
vida cotidiana y grave si las manifestaciones clinicas provocan dependencia. Con frecuen-
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cia son pacientes portadores de una anastomosis portosistémica: quirrgica, TIPS (trans-
jugular intrahepatic portosystemic shunt) o espontanea, en los que el consumo de dietas
hiperproteicasy el estrefiimiento son los factores precipitantes habituales?*.

Diagnéstico

El diagndstico es clinico, y se establece ante la presencia en un paciente con enfermedad he-
patica que puede presentar alteraciones de la atencién y del nivel de consciencia que puede
llevar incluso al coma hepatico®®. El signo clinico mas caracteristico es la asterixis, presente
también en otras encefalopatias como en la hipercapnia y en la uremia. También es posible
encontrar otras manifestaciones neurolégicas como piramidalismo y crisis comiciales®.

Aungue no existe una prueba diagndstica confirmatoria nos podemos apoyar en pruebas
analiticas, como la amoniemia ya que entre un 80 % - 90 % de los pacientes con EH tie-
nen estos niveles elevados, en pruebas neurofisiolégicas como el electroencefalograma que
aunque no sea especifico, puede presentar algunas alteraciones como las “ondas trifasicas”
en fases avanzadas que son altamente evocadoras de EH y de imagen como la resonancia
magnética (RM) craneal que nos permite apoyar el diagndstico y descartar otras causas®®.
Las imagenes caracteristicas en RM cerebral son hiperintensidades en T1 simétricas y bila-
terales que incluyen globos pélidos debido al acimulo de manganeso®. Por otro lado, en la
encefalopatia hepatica la secuencia FLAIR puede mostrar edema vasogénico bilateral en la
sustancia blanca, que afecta principalmente al tracto corticoespinal®. Por Gltimo, en image-
nes potenciadas en T2, aparecen hiperintensidades en la corteza perirrolandica®. Después
del trasplante hepético, estos cambios van disminuyendo, incluso pueden llegar a desapa-
recer al transcurrir un afio® (Figura 1).

Figura 1.

A: Hiperintensidad
globos pélidos (flechas)
en secuencia T1 de
resonancia magnética.

B: Hiperintensidad del
tracto corticoespinal en
secuencia de difusién de
resonancia magnética.
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Tratamiento

El tratamiento se asienta en la correccidn del factor precipitante, tratamiento dietético (hoy en
dia con una dieta normoproteica) y utilizacién de disacaridos no absorbibles®y antibidticos.

= Tratamiento farmacoldgico: Los disacaridos no absorbibles mas empleados son la lac-
tulosay el lactitol, que acttan a nivel de la flora colénica®®. La introduccién de antibioti-
cos (rifaximina, neomicina) se basa en que también elimina parte de esta flora intestinal
productora de amoniaco y otro posible mecanismo de accién podria ser a través de la
disminucién de la traslocacién bacteriana disminuyendo la respuesta inflamatoria se-
cundaria que podria afectar a la funcién neuroldgica’?. El uso de farmacos dopaminér-
gicos se basa en la disminucién de la actividad dopaminérgica por la acumulacién de
manganeso en los ganglios basales y pueden usarse en pacientes con manifestaciones
extrapiramidales®.

Trasplante hepatico: Después de superar un episodio de EH es necesario considerar si el
paciente puede ser candidato a trasplante hepatico ya que el desarrollo de EH es un signo
de mal prondstico en los pacientes con cirrosis hepatica?. Asi, la probabilidad de supervi-
vencia tras el primer episodio de EH es del 42 % al afio y del 23 % a los tres afios, por lo que
constituye una indicacién de trasplante hepatico. A nivel neurolégico, el trasplante hepatico
mejora la funcién cognitiva. Aunque en general mejora la funcién cerebral, en ocasiones no
se normaliza, sobre todo en los pacientes que han presentado episodios multiples de EH®.

1.2 Encefalopatia urémica

La encefalopatia urémica (EU) es una complicacién de la enfermedad renal avanzada que
puede presentar implicaciones neuroldgicas graves y, en su mayoria, reversibles.

Fisiopatologia

La EU se desarrolla como consecuencia de la alteracion en el SNC del metabolismo de los
aminoacidos, lo que desequilibra el balance entre neurotransmisores excitadores e inhibido-
res y causa inflamacién endotelial con posible dafio vascular. El origen de estas alteraciones
se halla en el acimulo de productos del metabolismo del nitrégeno por alteracién en la capa-
cidad de excrecién en el seno de un fallo renal, que puede ser agudo o crénico.

Clinica

La gravedad y la cronologia de la instauracién de los sintomas dependen de la velocidad del
aumento en las concentraciones de metabolitos nitrogenados, entre los cuales quiza el mas
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conocido sea la urea, y los niveles absolutos de éstos, aunque existe cierta variabilidad debida
a factores no completamente conocidos.

En fases iniciales se pueden encontrar alteraciones cognitivas, desorientacion, disartria y alu-
cinaciones, que suelen sucederse de tendencia a lairritabilidad o somnolencia persistente. La
presencia de temblor, mioclonias o “flap urémico” en forma de asterixis apoyan la sospecha
diagnéstica, asi como la existencia de debilidad generalizada y polineuropatia simétrica distal
mixta sensitivo-motora.

En fases mas avanzadas de EU pueden producirse crisis epilépticas focales o generalizadas y
tetania. La aparicién de coma urémico suele verse en fallo renal agudo o descompensaciones
urémicas de enfermedad renal crénica.

Mencidn aparte merece el sindrome de desequilibrio de dialisis (SDD), que se piensa puede
estar en relaciéon con aumento de la presidn intracraneal debida al edema producido por la
retirada rapida de urea del SNC durante la dialisis. Se produce mas frecuentemente en las pri-
meras sesiones de didlisis y se ve favorecido por el descenso de bicarbonato en liquido cefa-
lorraquideo, la acidosis y la hipoglucemia. Se caracteriza clinicamente por cefalea, nduseas,
desorientacion, visién borrosa, espasmos musculares y asterixis, que puede evolucionar a
cuadros mas graves e incluso hasta la muerte.

Diagnéstico

No existe un test diagnéstico definitivo para la EU. Por lo general se considera la posibilidad
en pacientes con uremia > 90 mg/dl y filtrado glomerular < 15 ml/min/1.73 m?, pero depende
de la velocidad de instauracién y de otros factores como la edad, la patologia neurolégica
previa, etc. Se debe solicitar analitica con hemograma, gasometria venosa y bioquimica con
perfil renal, magnesio, fésforo, calcio y lactico, asi como descartar otras etiologias con clinica
similar como encefalopatia hepdtica, hipertensiva, farmacolégica o mitocondrial, alteracio-
nes idnicas y glucémicas, Wernicke-Korsakoff, sindrome de vasoconstriccion cerebral rever-
sible, sindrome de encefalopatia posterior reversible (PRES) o encefalitis. El electroencefalo-
grama muestra enlentecimiento generalizado con ondas theta y delta, pero no se considera
especifico. La neuroimagen con TC esta dirigida a descartar lesiones focales, mientras que la
resonancia magnética muestra anomalias en corteza, sustancia blanca subcortical, ganglios
basales e hipocampo.

Tratamiento

La EU es criterio de inicio de terapia renal sustitutiva, y se considera mas efectiva la hemodia-
lisis que la didlisis peritoneal para su tratamiento, siempre que se tenga en cuenta el riesgo
de SDD. La mayoria de la clinica es reversible con la didlisis en dias o semanas, pero pueden
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observarse ciertas alteraciones cognitivas, especialmente en velocidad de procedimiento y
memoria de trabajo. En cuanto al SDD, la mejor forma de prevencion es realizar didlisis cortas
pero frecuentes, aumentando la duracién y el flujo sanguineo progresivamente en sesiones
posteriores. De producirse, es prioritario suspender la dialisis, corregir los posibles desenca-
denantes y administrar 50cc de dextrosa IV o 100cc de manitol al 10 %.

BIBLIOGRAFIA

1. Cérdoba J., Mur R. Encefalopatia hepética. Gastroenterol Hepatol. 2014; 37(Supl 2):74-80.

2. Eelco F.M, Wijdicks, M.D. Hepatic Encephalopathy. N Engl J Med 2016; 375;17:1660-1670.

3. Bajaj, Jasmohan S. Hepatic encephalopathy: classification and treatment. Journal of Hepatology 2018;
68: 838-839.

4. UpToDate.com [sede Web]. Acute toxic-metabolic encephalopathy in adults. [actualizada el 16 de junio
de 2020.; acceso 26 de febrero de 2022] UpToDate 2020. Disponible en: www.uptodate.com

5. Oliveira AM De, Ana P, Mckinney AM, Leite C, Luis F, Lucato LT. Imaging Patterns of Toxic and Metabolic
Brain Disorders 2019; 1672-95.

6. Puigserver E., Encefalopatia hepatica. Medicina integral 2000; 10: 469-473.

7. Seifter JL, Samuels MA. Uremic encephalopathy and other brain disorders associated with renal failure.
Semin Neurol. 2011 Apr;31(2):139-43.

8. Rosner MH et al. Uremic encephalopathy. Kidney Int. 2022 Feb;101(2):227-241.

9. Dolores Arenas M. Complicaciones por érganos y aparatos. Nefrologia al dia.
Disponible en: https://www.nefrologiaaldia.org/173.

-417 -



MANUAL DE URGENCIAS NEUROLOGICAS DE LA SOCIEDAD ESPANOLA DE NEUROLOGIA

2. ENCEFALOPATIA HIPOGLUCEMICA Y OTRAS ALTERACIONES
METABOLICAS Y ENDOCRINAS

2.1 Introduccién

En la mayoria de las encefalopatias metabélicas los sintomas neurolégicos son inespecifi-
cos e indistintinguibles de aquellos presentes en las encefalopatias de otras etiologias. Para
un diagndstico y tratamiento correcto es necesario una anamnesis completa y apoyarse en
pruebas complementarias. Generalmente son patologias graves que requieren manejo en
Unidades de Criticos. A continuacidn, abordaremos los principales aspectos relativos a las
encefalopatias secundarias a alteraciones metabélicas y endocrinas.

2.2 Encefalopatia hipoglucémica

Los sintomas neuroglucopénicos son el resultado del déficit de glucosa en el sistema ner-
vioso central (SNC), dado que es su principal fuente de energia. No obstante, previamente
a la aparicién de sintomas neuroglucopénicos, son habituales los sintomas adrenérgicos
(hambre, ansiedad, temblor, diaforesis y taquicardia), que pueden estar enmascarados por
la toma de betabloqueantes. Cuando la glucemia es inferior a 50 mg/dL aparecen sintomas
que incluyen astenia y disfuncién cognitiva, el descenso por debajo de 40 mg/dL produce
somnolencia y alteracién del comportamiento y concentraciones prolongadas por debajo
de 30 mg/dL pueden producir crisis epilépticas, sintomas focales que simulen un evento
cerebrovascular, coma e incluso déficits neurolégicos permanentes y muerte®2.

La causa mas frecuente de hipoglucemia grave en nuestro medio es una sobredosificacion
de tratamiento hipoglucemiante (fundamentalmente farmacos secretagogos e insulina) en
un paciente con diabetes mellitus (DM)3.

Las principales defensas fisiolégicas frente a la hipoglucemia son: 1) reduccién de la
secrecion de insulina por las células beta pancreaticas; 2) aumento de la secrecién de
glucagdn por las células alfa de los islotes pancreaticos; 3) aumento de la secrecién de
adrenalina en la médula suprarrenal®. En los pacientes con DM1 o DM2 avanzada, los dos
primeros mecanismos compensatorios se encuentran seriamente afectados y la respues-
ta secretora de adrenalina suele estar atenuada. Adicionalmente, en pacientes con an-
tecedente de hipoglucemia reciente, el umbral glucémico para la activacién del sistema
simpaticoadrenal se encuentra disminuido. Todo ello, conlleva una correccién deficiente
de la glucemia y una escasa manifestacion clinica de la misma, con un riesgo elevado de
hipoglucemia grave recurrente, que hace que la vigilancia clinica y analitica sea esencial
en estos pacientes®®.
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En el paciente con encefalopatia sin antecedentes de DM en el que se documenta hipogluce-
mia, la investigacion de la causa (Tabla 1) serd fundamental para garantizar su tratamiento
precoz y mejorar el prondstico?.

El tratamiento de la hipoglucemia sintomética en pacientes sin y con DM se muestra en la
figura 1.

2.3 Encefalopatia hiperglucémica

La hiperglucemia puede producir dos entidades diferenciadas, la cetoacidosis diabética
(CAD) y el sindrome hiperglucémico hiperoosmolar (SHH)®.

La CAD es tipica de la DM1 y se caracteriza por hiperglucemia y acidosis metabélica por
aumento de produccién de cuerpos cetdnicos. Ademas de sintomas cardinales de DM y
gastrointestinales, puede manifestarse con desorientacién, encefalopatia y alteracién del
nivel de consciencia hasta coma. Puede asociar el patrén respiratorio compensador carac-
teristico de Kussmaul y aliento a acetona. El deterioro en estos pacientes puede ser rdpido
(<24 horas) y su manejo debe ser urgente®*.

El SHH es mas frecuentes en pacientes mayores con DM2 y se caracteriza por hipergluce-
mia grave, hiperosmolalidad y deshidratacién sin cetoacidosis. El deterioro neurolégico
asociado a la hiperglucemia se relaciona principalmente con la hiperosmolaridad (co-
mienza con Osm > 320 mOsm/kg), siendo por ello méas frecuente en esta entidad en la que
podemos encontrar déficits neurolégicos focales, crisis epilépticas con semiologia focal,
hemicorea/hemibalismo (menos frecuente bilateral) con lesiones en el estriado contrala-
teral y alteracion del nivel de consciencia hasta coma. El deterioro neurolégico ademas
de ser mas frecuente, ocurre antes en el SHH que en la CAD y con un curso generalmente
subagudo®*2.

Ambas pueden asociarse a fendmenos trombéticos por el estado proinflamatorio que se
produce’.

La evaluacién y manejo de la CAD y SHH se explica detalladamente en la Figura 28 Debe
tenerse en cuenta una complicacién infrecuente, aunque muy grave, del CAD que es el
edema cerebral para cuya prevencion se debe evitar la reduccién rapida de la osmolaridad
y de la glucemia®*.
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2.4 Trastornos tiroideos

Crisis tiroidea o tirotoxica

La crisis tiroidea es una complicacién grave del hipertiroidismo, generalmente precedida por
un estado hipertiroideo previo (tipico en la Enfermedad de Graves-Basedow) sobre el que se
afade un factor precipitante agudo. Clinicamente podemos encontrar hipertermia, taquicar-
dia, sintomas gastrointestinales, sintomas neuropsiquiatricos (inquietud, ansiedad, mania o
psicosis), trastornos del movimiento (temblor, rara vez corea), trastornos neuromusculares
(miopatia, neuropatia, paralisis periddica), crisis epilépticas y alteracion del nivel de cons-
ciencia hasta coma®®. Es de vital importancia profundizar en el diagnéstico de desencadenan-
tes y las medidas van encaminadas a disminuir los niveles de hormona tiroidea (Tabla 2)*.

Coma mixedematoso

De forma excepcional, y generalmente en contexto de una causa intercurrente, puede produ-
cirse una descompensacion aguda del hipotiroidismo conocida como coma mixedematoso.

En el coma mixedematoso los sintomas vienen dados por la deplecién grave de T3 intracelu-
lar que regula a la baja el metabolismo de practicamente todos los sistemas del organismo.
Por este motivo, se puede producir bradicardia, hipotensién, hipotermina, hipoventilacién
con insuficiencia respiratoria global, hiponatremia e hipoglucemia. Las manifestaciones neu-
rolégicas incluyen ataxia, crisis epilépticas y alteracion del nivel de consciencia. Ante la sos-
pecha clinica se debe iniciar tratamiento sustitutivo con levotiroxina intravenosa (T4), con o
sin liotironina (T3) e hidrocortisona intravenosa hasta que se descarte insuficiencia suprarre-
nal secundaria®®*,

Encefalopatia de hashimoto

Es una entidad que se puede manifestar en forma de encefalopatia, deterioro cognitivo, alte-
raciones conductuales, crisis epilépticas o sintomas focales que simulen un evento cerebro-
vascular. Se asocia con anticuerpos antiperoxidasa elevados con funcién tiroidea normal o
alteraday en el liquido cefalorraquideo se puede encontrar hiperproteinorraquia. Caracteris-
ticamente mejora con corticoides, aunque se han planteado otros tratamientos (plasmafére-
sis, inmunoglobulinas o inmunosupresores)*.
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2.5 Enfalopatias por trastornos hidroelectroliticos

Hiponatremia

La hiponatremia causa sintomas neurolégicos por el edema intracelular secundario a la hi-
poosmolaridad. La gravedad de los sintomas depende del grado de natremia y especialmen-
te de la velocidad de instauracion.

En la hiponatremia aguda, cuando los niveles estan préximos a 125-130 mEq/L se producen
sintomas inespecificos como cefalea, nauseas, calambres musculares, déficit de atencién o
bradipsiquia. A medida que desciende el sodio pueden producirse crisis epilépticas y alte-
racion del nivel de consciencia, y cuando es inferior a 115-120 mEq/L existe riesgo de coma,
compromiso respiratorio y herniacién cerebral. La hiponatremia crénica puede ser asintoma-
tica o asociar sintomas cognitivos leves®1.

En los casos en los que el paciente se presente en situacion de hipovolemia el tratamiento
consistira en la administracion de suero salino. La euvolemia es la presentacion clinica mas
frecuente y compete casi exclusivamente al sindrome de secrecién inadecuada de hormona
antidiurética cuyo tratamiento se basa en la restriccion hidrica. En situacién de hipervolemia
sera necesario tratamiento depletivo con abordaje de la causa (8) (16).

El algoritmo de manejo de la hiponatremia grave aparece detallado en la figura 3 *". El ritmo
de reposicion natrémica no debera ser superior a 8-10 mEq/L/dia evitando sindromes de des-
mielinizacién osmotica con dafio neuroldgico irreversible®®.

Hipernatremia

La hipernatremia se produce principalmente por pérdidas masivas de agua libre por causas
renales o extrarrenales o por ausencia de aporte?®. De forma menos frecuente puede produ-
cirse por un aumento abrupto del aporte de sodio (sobrecorreccion de hiponatremia).

Los sintomas neurolégicos se producen por deshidratacion e incluyen irritabilidad, temblor,
corea, mioclonias o hiperreflexia. Si la hipernatremia es grave puede producir encefalopatia,
crisis epilépticas y coma. La hemorragia subaracnoidea, intracerebral y subdural son compli-
caciones raras®*¢.

Para su tratamiento, ademas de corregir la causa, se debe calcular el déficit de agua libre
evitando una correccién rapida por riesgo de edema cerebral (no superar 10 mgq/L/dia). En
casos de deshidratacién, insuficiencia renal o hipotension se corregira con suero salino. En el
resto de casos se corregira con suero hipoténico o con ingesta de agua oral®.
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2.6 Otras alteraciones metabélicas

El magnesio estd involucrado en mdltiples funciones del SNC, incluyendo la transmision y
transduccion sefiales intracelulares y actiia como factor protector contra la excitacion exce-
siva que puede conllevar la muerte neuronal por excitotoxicidad. Por su papel como modu-
lador de la neurotransmisién glutamatérgica entre otros, la hipomagnesemia grave puede
asociarse a crisis epilépticas y es necesaria mas informacién sobre la utilidad del empleo de
magnesio como tratamiento en algunos tipos de epilepsia y mas especificamente en epilep-
sia refractaria®®.

Otras alteraciones metabdlicas como trastornos del calcio o del fésforo deben ser también
tenidas en cuenta ante la presencia de sintomas neuroldgicos y requieren una estrategia diag-
nostica y terapéutica especifica.
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TABLAS Y FIGURAS

Tabla 1. Causas de hipoglucemia en paciente no diabético.

Farmacos/téxicos

Insulina, alcohol, pentamidina, quinina, ciprofloxacino, cibenzolina,
indometacina

Enfermedades criticas

Sepsis, acidosis lactica, insuficiencia renal, insuficiencia hepética,
insuficiencia cardiaca congestiva

Patologias endocrinolégicas

Insuficiencia suprarrenal, déficit de hormona de crecimiento,
déficit de glucagdn, insulinoma, reseccién de feocromocitoma,
sindrome paraneoplasico (IGF-2), malnutricién/anorexia nerviosa,
hipoglucemia hiperinsulinémica persistente de la infancia

IGF-2, insulin like growth factor 2.

Referencia: Escalada San Martin F, Gargallo Ferndndez M. Manual Endocrinologia Y Nutricién. Descompensaciones
Agudas De La Glucemia 76. Hipoglucemia en el paciente no diabético. 1st ed. Madrid: SEEN. ec-europe - ISBN
978-84-606-8570-8; 2020:4 - 12.

Tabla de elaboracién propia.

(Contindia en pdgina siguiente)
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Tabla 2. Manejo de crisis tirotoxica

Clinica

Precipitantes

Tratamiento

Hiperpirexia > 40 °C

Supresién antitiroideos

1. B bloqueantes:
Propranolol 40-80 mg/6 h oral

Sudoracién

Infeccién grave

2. Antitiroideos:
Metimazol 20 mg/8 h

PTU 150 mg/6 h
. . A 3. Yoduros:
Taquicardia/arritmias CDA Omnipaque 300 IV/12 h
4. Corticoides:
Diarrea, nduseas, vomitos | IAM/ictus Dexametasona2 mg/6h48hy

Jprogresivamente

Temblor Insuficiencia cardiaca > Resi.nas:. . .
Colestiramina/Colestipol 20-30 g/dia

Agitacion Intervencién quirlrgica

Psicosis Parto

Ictericia Yodo/contraste yodado

CAD, Cetoacidosis diabética; IAM, Infarto Agudo de Miocardio; PTU, Propiltiouracilo.

Referencia: Gardner D, Shoback D. Endocrinologia basica y clinica. 9 Edicidén. México DF. Greenspan. 2012.

ISBN 978-0-07-162243-1.
Tabla de elaboracién propia.
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Figura 1. Manejo hipoglucemia sintomética.

Hipoglucemia sintomatica

|
| |

Nivel de consciencia preservado Alteracion del nivel de consciencia
15 g glucosa oral ¢Acceso venoso?
Sl NO
20 cc DEXTROSA 50 % (Glucosmon®) iv 1mgglucagén scoim
+

perfusion con suero glucosado al
5-10%

|

Glucemia cada 30 minutos hasta obtener valores superiores a 100 mg/dL
repitiendo maniobras si la glucemia no aumenta un 50 %

Recuperacién nivel de consciencia

|

Im: intramuscular; iv: intravenoso; sc: subcutaneo.

Referencia: Mezquita-raya P, Reyes-garcia R, Moreno-pérez O, Mu M, Merino-torres JF, Gorgojo-martinez JJ.
hipoglucemia en el paciente con diabetes mellitus. Grupo de Endocrinologia y Nutricién. 2017;60(2013).
Figura de elaboracién propia.

(Contindia en pdgina siguiente)
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Figura 2. Manejo de cetoacidosis diabética y sindrome hiperglucémico hiperosmolar.

Evaluacion inicial

Fluidos Insulina Potasio Bicarbonato
N Shock Shock K*<3,3mEq/L: K*<5,2 mEq/L:
ormal . et o] . " A o
hipovolémico cardiogénico - Parar insulina - Suspender infusion
- Aportar 20-30 mEg/h de potasio
J/ hastaK>3,3
$50,9 %
y/o ucl K*3.3-5,2 mEq/L:
coloides -20-30 mEq/h en
$50,45 % ’7*‘
pH>6,9 H<6.9
-No dar 2 .
Infusién iv
0,14 Ul/Kg ‘
100 mEq +20 mEq CIK
en 400 cc de agua o0 SS
0,45%en2h.
Sodio &= mgd!.,
. doblar ritmo perfusion
corregido
Crisis resuelta:
- Glucemia <200 mg/dL en CAD
’ - Glucemia 250 - 300 mg/dL en SHH
Elevado B @ ST En CAD:
onormal : : - Anién GAP < 12 mEq/L
- Objetivo: - Objetivo: -HCO3>18 mEq/L
150 - 200 mg/dL 200 - 300 mg/dL hasta -pH>7.35
_ Cuando <200: mejoria del estatus social
v infusion a - Cuando <300 mg/dL: En SHH:
0,02 - 0,05 UI/K; v infusién a . L
SS 0,45 % SS0,9 % /e 0,02-0,05 Ul/Kg - Restitucién neuroldgica y

250 -500 mL/h 250 - 500 mL/h <315 mOsm/kg

1. Cuando se alcancen los objetivos de glucemia, cambiar fluidos a SG 5 % 125-250 mL/h + SS 125-250 mL/h.
2. Cuando se resuelvan (CAD o SHH), comenzar tolerancia oral y pauta de insulina basal sin suspender infusién de
insulina hasta 2 h después de haber administrado la insulina basal.

CAD: Cetoacidosis diabética; iv: intravenoso; SG: Suero Glucosado; SHH: Sindrome Hiperglucémico Hiperosmolar;
SS, Suero Salino.

Referencia: Adaptacion del cuadro de: Sudrez Pita D, Vargas Romero JC, Salas Jarque J, Losada Galvan I, de Miguel
Campo B, Catalan Martin PN, et al. Manual de Diagndstico y Terapéutica Médica Hospital 12 de Octubre. 82 Edicion.
Madrid. MSD. 2016. ISBN 978-84-617-6181-4.

(Continda en pdgina siguiente)
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Figura 3. Manejo de la hiponatremia grave.

Hiponatremia con sintomas moderados/graves y/o Hiponatremia < 48 h. ([NA*] <120 mmol/L)

SS hiperténico

NaCl 3 %*
Sintomas moderados Sintomas graves
0,5 mL/Kg/h 1-2 mL/Kg/h
Evaluar a las 2 horas
deinicio
Incremento [Na‘] <1 mmol/L Incremento [Na‘] = 1-6 mmol/L Incremento [Na*] > 6 mmol/L
,,,,, > Aumentarde50%a 100 %el Mantener ritmo de infusion Interrumpir infusion &ememy

ritmo de infusion previo ‘

Evaluar a las 2 horas del Gltimo

> control
[Na‘] <120 mmol/L y/o [Na*] =120-130 mmol/L y/o [Na*] > 130 mmol/L y/o
incremento de incremento [Na'] > 6 mml/L incremento [Na'] >8mml/L  --..._!
[Na*] <2 mmol/L desde el inicio desde el inicio desde el inicio

Sintomas Sintomas
graves moderados

2

Valorar seguir igual y revaluar
a las 4-6 horas del dltimo control

Valorar accion correctora
para evitar sindrome de
desmielinizantes osmética
- Aporte hidrico
-SG5 % y medir natremia a

las 2 horas
‘ Desmopresina

U

Interrumpir infusion

- Valorar tolerancia/aporte oral
- Iniciar tratamiento especifico de la causa si procede

* Férmula preparacion SS hipertdnica 3 %: afiadir
a500 mL de SS NaCl 0,9 %, 60 mL de SS NaCl
20 %y agitar (administrar por via periférica)

SG: Suero Glucosado; SS: Suero Salino.

Referencia: Adaptacion del cuadro de: Runkle 1, Villabona C, Navarro A, Pose A, Formiga F, Tejedor A, et al. Algoritmo
tratamiento de la hiponatremia. Sociedad Espafiola Medicina Interna. 2012.
https://www.fesemi.org/sites/default/files/documentos/publicaciones/algoritmo-tratamiento-hiponatremia.pdf.
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3. ENCEFALOPATIAS DE ORIGEN CARENCIAL

Las encefalopatias de origen carencial constituyen un motivo poco frecuente de consulta en
los servicios de urgencias en los paises desarrollados. No obstante, dado que son patologias
tratables y reversibles, identificarlas es fundamental. Las principales entidades las constitu-
yen la encefalopatia de Wernicke (déficit de vitamina B1), la pelagra (déficit de vitamina B3)
y la encefalopatia por déficit de vitamina B12. Existen otras mas atipicas en contexto de defi-
ciencia de acido félico, de vitaminas B6, C, D y E o de cobre'?. Ademas, no es infrecuente que
coexistan varios déficits carenciales haciendo dificil atribuir un tnico origen carencial a una
determinada manifestacion neurolégica®.

3.1 Encefalopatia de Wernicke: déficit de vitamina B1

Constituye la entidad neurolégica mas frecuente dentro de las encefalopatias carenciales,
causada como una complicaciéon del déficit de tiamina (vitamina B1)™.

Etiologia y epidemiologia

Se considera una entidad infradiagnosticada, su prevalencia en la poblacién general se es-
tima entre el 0.4-2.8 % y de hasta el 9-12 % en alcohdlicos. Las causas de déficit de B1 son
multiples. Aunque generalmente se asocia a alcoholismo crénico, también puede ser debido
a cirugia bariatrica, procesos oncoldgicos o pancreatitis!. Otras causas incluyen la desnutri-
cion, el uso de dietas desequilibradas y vomitos recurrentes como ocurre en la hiperémesis
gravidica®!. La enfermedad se produce por el propio déficit vitaminico o por la incapacidad
para su correcta utilizacion (interferencia en transporte intestinal o neuronal, por lo que
niveles normales no lo excluyen)?.

Fisiopatologia

La tiamina es un cofactor importante para diversas enzimas que se encargan de la produc-
cién de energia en el sistema nervioso central, actuando en rutas bioquimicas como la de
la pentosa folato o el ciclo de Krebs. La imposibilidad de realizar estos procesos conlleva un
aumento de intermediarios toxicos como el cido lactico, que resulta en alteracién de barrera
hematoencefalica, y dafio tisular en regiones de alto metabolismo con edema citotéxico se-
cundario. Dado que las reservas vitaminicas no superan las tres semanas es posible encontrar
la clinica de forma aguda.
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Clinica

Los sintomas mas caracteristicos de la encefalopatia de Wernicke vienen constituidos por la
triada clasica de: (1) alteracion oculomotora compleja, que suele iniciarse como estrabismo
convergente, siendo comln que aparezca nistagmo y otros movimientos anormales como
el opsoclono, (2) ataxia de la marcha y (3) disminucién de nivel de alerta, pudiendo llegar a
coma. Inicialmente pueden objetivarse nicamente cambios emocionales, ansiedad, apatia
o fallos leves de memoria. Pueden aparecer otros sintomas menos frecuentes como datos
de disautonomia o polineuropatia. Si el tratamiento se retrasa es frecuente que aparezca un
deterioro cognitivo como secuela, con afectacién de memoria anterégrada, conocido como
sindrome de Korsakoff (en ocasiones se define en su conjunto como Encefalopatia de Wernic-
ke-Korsakoff, diferenciando fase aguda de fase residual)**.

Diagnéstico

El diagnéstico puede establecerse mediante la clinica y en general se basa en la triada clasi-
ca de sintomas en el contexto de alguna causa predisponente. No obstante, la presentacion
es variable, apareciendo dicha triada Gnicamente en el 10 % de los pacientes, por lo que la
presencia de dos o més sintomas en el contexto adecuado deberia ser suficiente para el diag-
nostico>®. Como exdmenes complementarios, se requiere analitica de sangre para objetivar
datos de hepatopatia, anemia, fracaso renal, etc. y niveles de tiamina. Es importante detec-
tar hipomagnesemia de cara al tratamiento. A nivel de imagen se prefiere el uso de estudios
de resonancia magnética, con una sensibilidad aproximada del 70 %. En fases precoces se
aprecian lesiones hiperintensas en T2 y FLAIR compatibles con edema, generalmente en tu-
bérculos mamilares, tegmento del tronco, regién periacueductal, paredes del Ill ventriculo y
talamos mediales (Imagen 1). En fases mas avanzadas y secuencias tipo eco de gradiente es
posible detectar depésitos de hierro por componente hemorragico lesional

Tratamiento y pronéstico

Se fundamenta en la reposicién inmediata de tiamina, que se debe administrar ante todo pa-
ciente en riesgo de malnutricion. En general se administran inicialmente dosis intravenosas
de 200-500 mg, tres veces al dia, durante al menos tres dias, continudndose posteriormente
con una dosis de mantenimiento oral a largo plazo de 50-100 mg al dia®. Nunca se deben dar
sueros glucosados antes de iniciar la reposicion, ya que pueden precipitar o agravar los sin-
tomas. La deficiencia de magnesio conduce a una respuesta refractaria a la tiamina y si esta
presente necesita ser corregido®. En general la respuesta al tratamiento es buena si éste es
precoz, con reversion de los sintomas. Si el tratamiento no se realiza a tiempo, es frecuente la
ataxia residualy la presencia deterioro cognitivo con amnesia. A pesar de lo anterior, presenta
una mortalidad elevada, entre 10-20 %!*.
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Imagen 1. Encefalopatia de Wernicke. Hiperintensidad taldmica medial bilateral y
periacueductal en secuencia FLAIR de resonancia magnética.
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3.2 Pelegra: encefalopatia por déficit de niacina o vitamina B3

La pelagra es una entidad causada por el déficit de niacina o vitamina B3, endémica en paises
poco desarrollados, que a nivel neurolégico provoca un cuadro caracterizado por alteracién
de conducta con desarrollo de demencia de forma posterior®’. En paises desarrollados se
trata de un déficit vitaminico poco frecuente, observandose principalmente en el contexto
de malnutricién (mas en pacientes alcohdlicos) o asociada a enfermedades del metabolismo
del triptéfano. En cambio, en paises subdesarrollados, se trata de una patologia endémica’.
La niacina es un componente esencial de las coenzimas nicotinamida adenina dinucleétido
(NAD) y nicotinamida adenina dinucleétido fosfato (NADP), imprescindibles en reacciones de
oxidacion-reduccion, por lo que su deficiencia impide el metabolismo normal. Las reservas
de niacina se agotan al cabo de 1-2 meses por lo que, al igual que el déficit de B1, la clinica
puede aparecer de forma mas o menos aguda’.

Clinica

La triada clasica de la pelagra incluye dermatitis, diarrea y demencia. Las manifestaciones
dermatoldgicas y gastrointestinales estan frecuentemente ausentes, particularmente si la
etiologia es alcohélica®. Desde el punto de vista neurolégico se presenta con sintomas ini-
ciales inespecificos como apatia, ansiedad, irritabilidad, depresién o insomnio y va evolu-
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cionando progresivamente hasta deterioro cognitivo y/o demencia. Si el déficit se produce
de forma aguda, da lugar un sindrome de confusién que suele asociar rigidez, ataxia, hipe-
rekplexia y mioclonias’.

Diagnéstico

El diagndstico se fundamenta principalmente en la sospecha clinica. La aparicién de ence-
falopatia inexplicable progresiva en alcohdlicos que no responde a la tiamina debe hacer
pensar en esta entidad®. A nivel de estudios complementarios, la medida mas fiable y sen-
sible del estado de niacina es la excrecion urinaria de N1-metilnicotinamida®s. No existen
medidas en sangres sensibles y especificas del estado de niacina®. En general las pruebas de
imagen son de escasa utilidad.

Tratamiento y pronéstico

Al igual que en otras encefalopatias carenciales se basa en la reposicion del déficit. En
general, y teniendo en cuenta la dificultad del diagndstico, desde la urgencia es preciso
tratar a todo paciente alcohdlico o con problema social que le ponga en riesgo de mal-
nutricién. La pauta indicada es de 50 mg de niacina por via oral o parenteral repetidos 3
veces al dia®’.

3.3 Encefalopatia por déficit de vitamina B12

El déficit de vitamina B12 o cianocobalamina puede dar lugar a varias entidades neu-
rolégicas, siendo la mas conocida la degeneracién combinada subaguda medular, no
obstante, no es infrecuente la aparicién en asociacion de cierto trastorno mental tipo

encefalopatia.

Etiologia y epidemiologia

La vitamina B12 se encuentra en carnes y pescados y una dieta normal aporta unos 20 ug/
dia, por encima de los 6ug/dia considerados como requerimiento minimo, por lo que su dé-
ficit debido a alteracién nutricional es poco frecuente. La causa mas habitual en los paises
occidentales se debe a defectos en su metabolismo (absorcién o utilizacién), siendo la pato-
logia mas frecuente la producida por autoanticuerpos frente a las células parietales o factor
intrinseco (F1). Por alteraciones dietéticas solo se describen casos en vegetarianos estrictos o
malnutricién severa, sobre todo en contexto de avanzada edad. Algunos farmacos como los
inhibidores de la bomba de protones o la metformina pueden precipitarlo®’.
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Fisiopatologia

La vitamina B12 es un cofactor imprescindible para el metabolismo del acido félico y la sinte-
sisdel ADN, asi como la formacién de mielina que condiciona las alteraciones neuroldgicas en
contexto de su deficiencia. Se absorbe en ileon asociada al factor intrinseco, y se almacena a
nivel hepatico con reservas que pueden durar hasta varios afios (3-4), por lo que su forma de
presentacion es crénica®’.

Clinica

La clinica que provoca este déficit incluye trastornos hematopoyéticos (anemia megaloblasti-
ca), del tracto digestivo (atrofia de mucosas) y enfermedad del sistema nervioso central (SNC)
y periférico. La degeneracién combinada subaguda se manifiesta por alteracién sensitiva en
extremidades de curso ascendente, con afectacion también de abdomen y tronco, y debilidad
de predominio distal en extremidades inferiores con ataxia. No obstante, a nivel del SNC pue-
de provocar alteraciones mentales, desde un cuadro de apatia e irritabilidad hasta sindromes
confusionales o demencia, que habria que saber identificar®’.

Diagnéstico

El diagndstico se fundamenta en la sospecha clinica. Es posible apoyarse en estudios ana-
liticos: anemia megaloblastica e hipersegmentacién de neutrdfilos, anticuerpos anticélula
parietal o anti-FI positivos, determinacién elevada de homocisteina y d4cido metilmalénico o
excrecion urinaria de este Gltimo. El liquido cefalorraquideo en general es normal o presen-
ta moderada elevacion de proteinas. Se pueden utilizar pruebas neurofisiolégicas de apoyo
como potenciales evocados somatosensoriales, que confirman trastornos de conduccién,
o el electromiograma con datos de degeneracion axonal y desmielinizacién en proporcién
variable. Por Ultimo, en la resonancia magnética de columna es comun observar la degene-
racién ascendente de los cordones posteriores medulares con imagen caracteristica en “V”
invertida en los cortes axiales®’ (Figura 2).

Tratamiento y pronéstico

Se basa en reposicion del déficit. Una pauta recomendada es 1000 mg por via intramuscular
de forma diaria durante una semanay después mensualmente, sobre todo mientras persista
la causa de la carencia vitaminica. Altas dosis orales (50-500 mg) podrian ser efectivas, aun-
que no se deberia utilizar esta via de administracion si se sospechan problemas en absorcién.

El factor prondstico mas importante es la duracién de los sintomas antes del tratamiento, si
las lesiones son crénicas es dificilmente reversible®'.
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Imagen 2. Déficit de vitamina B12. Hiperintensidad en cordones posteriores medulares con
imagen caracteristica en “V” invertida en secuencias T2 de resonancia magnética.
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4. ENCEFALOPATIAS TOXICAS POR ALCOHOL Y OTRAS DROGAS

4.1 Introduccién

El término “encefalopatia toxica” (ET) hace referencia a aquellas entidades originadas por
una disfuncién cerebral secundaria a la exposicién a téxicos. Existen multiples agentes
capaces de provocar dafo en el sistema nervioso central (SNC). Sus manifestaciones de-
penden de la region afectada, desde formas subclinicas hasta entidades potencialmente
mortales, con formas de presentacién tanto agudas como crénicas®.El diagndstico de esta
entidad puede ser complicado dada la amplia variedad de sintomatologia y de las pato-
logias que pueden simularla. Su identificacién precoz, asi como la de su agente causal, es
fundamental para ajustar las medidas terapéuticas oportunas y ayudar a definir el pronés-
tico del pacientel2,

Causas de encefalopatia por toxicos:

4.2 Encefalopatia por etanol o alcohol etilico

En la intoxicaciéon aguda los sintomas varian en funcién de la concentracién plasmatica y el
consumo previo habitual del paciente (Tabla 1). El tratamiento es principalmente de soporte.
El lavado gastrico sélo es Gtil en ingestas masivas recientes (<2 horas) y con buen nivel de
consciencia. En casos de intoxicacion leve-moderada la mayoria de los pacientes solo reque-
rirdn observacion, tratamiento sintomatico (antieméticos, analgesia, neurolépticos...) e hi-
dratacion via oral hasta que se logre la resolucién clinica. En casos graves, se deben asegurar
las funciones vitales y evitar complicaciones®* (Figura 1). El sindrome de abstinencia que apa-
rece tras el cese/reduccién del consumo elevado y prolongado de alcohol comienza a las 4-12
horas tras la suspensién de la ingesta y suele durar 5-15 dias. Se compone de un continuo de
signos/sintomas de hiperactividad del SNC y sistema nervioso auténomo®**(Tabla 2). Puede
desarrollar dos cuadros caracteristicos:

» Alucinosis alcohdlica: alucinosis organica de desarrollo breve (12-48 horas) tras el cese
brusco de consumo, con alucinaciones vividas y persistentes, visuales/auditivas de ca-
racter amenazante y que suele preceder al delirium tremens?.

» Delirium por abstinencia alcohélica (delirium tremens): forma mas grave de absti-
nencia (mortalidad del 20 % sin tratamiento) que aparece a las 48-72 horas tras el cese
de consumo. Sintomas: confusién, agitacidn, temblor intenso, hiperactividad auto-
ndmica, alucinaciones (habitualmente visuales, zodpsicas), e ideas delirantes. Puede
precederse de convulsiones generalizadas. El tratamiento depende de la gravedad del
cuadro?®(Tabla 3).
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Otros cuadros caracteristicos asociados al consumo crénico de etanol:

Encefalopatia de Wernicke y sindrome de Wernicke-Korsakoff: encefalopatias agudas/
subagudas por déficit de tiamina (vitamina B1) (ver capitulo de Encefalopatias de origen
carencial)?.

Enfermedad de Marchiafava Bignami: encefalopatia aguda/crénica poco frecuente caracte-
rizada por una desmielinizacion, necrosis y atrofia del cuerpo calloso. Asocia convulsiones,
trastornos de memoria, mioclonias, temblor, sindrome de desconexion interhemisférica®.

4.3 Encefalopatia por drogas de abuso ilegales

Opiaceos: En caso de intoxicacion, se produce una depresion de SNC (somnolencia-coma),
miosis e hipoventilacién, pudiendo llegar a producirse la muerte por parada respiratoria. Otros
sintomas sistémicos: retencion urinaria, hipotermia, hipotonia, bradicardia, hipotension, ictus
isquémico... Tratamiento: asegurar la via aérea, monitorizacién y administrar su antidoto es-
pecifico, la naloxona iv en dosis repetidas o perfusion continuada. La abstinencia se manifiesta
con midriasis, mialgias, hipertermia, diaforesis, piloereccion, rinorrea, vomitos, irritabilidad/
ansiedad...que habitualmente no suponen un riesgo vital para el paciente. Tratamiento sinto-
maético (benzodiacepinas, neurolépticos, clonidina) y sustitutivo (metadona)?’.

» Leucoencefalopatia espongiforme téxica progresiva: semanas-meses tras consumo de he-
roina inhalada. Sintomas: cuadro progresivo de abulia, bradicinesia, ataxia y espasticidad.

Drogas estimulantes: En general, las intoxicaciones por psicoestimulantes generan un es-
tado adrenérgico intenso inicial (Tabla 4) que a mayores dosis puede derivar en trastornos
conductuales y complicaciones neurolégicas y sistémicas diversas (Tabla 5). La suspension
de consumo en general se caracteriza por un intenso deseo de consumo/craving (abstinen-
cia psicolédgica) pero sin que ponga en riesgo la vida del paciente?’.

Cannabis: En general, su consumo excesivo y su cuadro de abstinencia no generan cuadros
de encefalopatia. A dosis elevadas pueden dar lugar a la aparicidn de psicosis toxica aguda’.

Inhalantes (acetonas, pegamentos, productos de limpieza...): Se consumen inhalados;
producen inicialmente desinhibicién/excitacion, y posteriormente una rapida depresion
del SNC (somnolencia, alucinaciones, convulsiones, depresion central e incluso muerte)2.

G.H.B (gammabhidroxibutirato)/”Extasis liquido”: Sustancia depresora del SNC que en do-
sis elevadas puede derivar en coma de manera relativamente stbita, con hipotonia y mi-
driasis, convulsiones, depresion respiratoria... El tratamiento es sintomatico y de soporte?.
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4.4 Encefalopatia por farmacos

= Benzodiacepinas (BZD): La intoxicacién aguda por BZD produce disminucién del nivel de
conciencia con hiporreflexia e hipotonia, asi como ataxia, disartria y nistagmus. En casos
severos puede derivar en depresion respiratoria y riesgo de broncoaspiracién?. En ocasiones
producen excitacion paradéjica. Tratamiento: monitorizar, vigilar via aérea y situacién neu-
rolégica, descontaminacién digestiva (carbén activado <2 horas en caso de intoxicaciones
graves o mixtas) y administrar flumazenilo (indicado en casos graves, para diagndstico dife-
rencial en intoxicaciones mixtas y en situaciones de coma no filiado). En casos de consumo
croénico, el cese brusco puede producir un sindrome de abstinencia con alucinaciones, dia-
foresis, agitacion o convulsiones. Por ello, siempre se debe realizar un descenso gradual?"%.

= Barbituricos (Fenobarbital, tiopental, primidona): Producen el mismo tipo de sintomas a
las BZD en situacion de intoxicacién pero de mayor intensidad, con mayor riesgo de coma,
depresion respiratoria y colapso circulatorio debido al estrecho margen terapéutico. El tra-
tamiento es también similar, aunque en el caso de los barbituricos no existe ningtin antido-
to especifico. Se debe forzar la emesis (lavado gastrico) y la diuresis. En caso de suspension
brusca, se produce un sindrome de abstinencia similar al del etanol que puede ser grave
y duradero (hasta 15 dias), en los que se debe llevar a cabo un tratamiento sustitutivo con
barbituricos de accién prolongaday reduccién paulatina, precisando habitualmente ingre-
so hospitalario para vigilancia?'.

= Antidepresivos triciclicos (ATC): Su intoxicacion suele ser con fines autoliticos y provocan
un cuadro anticolinérgico (Tabla 4), asi como cuadro confusional que puede evolucionar a
coma, convulsionesy trastornos cardiacos potencialmente mortales (estos Gltimos marcan
el pronéstico, descartarlos siempre incluso en asintomaticos)®®. Tratamiento: medidas de
soporte, manejo especifico de los trastornos cardiacos (bicarbonato sédico para producir
alcalosis y disminuir la fraccién libre del farmaco, marcapasos, cardioversion etc.), carbén
activado/lavado gastrico (hasta 8-12 horas por la gastroparesia inducida por el fAirmaco) y
BZD para las crisis/agitacion?®.

= Inhibidores selectivos de la recaptacion de serotonina (ISRS): La intoxicacién por ISRS
puede ser grave generalmente en casos de co-ingestion de otros serotoninérgicos (Inhibi-
dores de monoaminooxidasa, ATC, cocaina etc.), provocando un sindrome serotoninérgico
(Tabla 4)8. El tratamiento es de soporte y sintomatico (carbén activado si <6 horas, BZD si
agitacion/crisis) y observacién prolongada, debido a la vida media larga del farmaco™.

= Neurolépticos/Antipsicéticos: Su intoxicacién aguda provoca trastornos del nivel de cons-
ciencia (desde confusion hasta coma), convulsiones, sintomas extrapiramidales (sobre
todo con los antipsicéticos tipicos, con distonia, temblor, rigidez...), sindrome anticoli-
nérgico (Tabla 4), trastornos de regulacion térmica y arritmias (bloqueos, prolongacién in-
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tervalo QT, torsades de pointes...). Tratamiento: medidas de soporte, monitorizar y vigilar
ECG, carbén activado, biperideno para los trastornos extrapiramidales y BZD para la agita-
cién/convulsiones?®2,

» Sindrome neuroléptico maligno: abordado de forma especifica en capitulo 4.

= Otros: Closporina, metrotexato, tacrélimus, algunos antibidticos etc. .

4.5 Encefalopatia por inhalacion de gases

= Encefalopatia por inhalacién de mondxido de carbono (CO): Toxicidad debida a la afini-
dad de la hemoglobina por el CO, que conlleva hipoxia tisular. Desarrollan taquicardia, ce-
falea, nduseas, mareo, y posteriormente somnolencia, disnea, edema pulmonar, acidosis
metabdlica y coma. Tratamiento: oxigeno al 100 % y cdmara hiperbarico en casos severos.
Puede producir un cuadro de encefalopatia tardia semanas después de la exposicién agu-
da, que se manifiesta con deterioro cognitivo, trastornos de movimiento (parkinsonismo,
ataxia) y/o trastornos conductuales?®.

4.6 Encefalopatia por sustancias industriales

Organofosforados (insecticidas/pesticidas): Producen un sindrome colinérgico por su
efecto anticolinesterasico (Tabla 4). Tratamiento: medidas de soporte, lavado gastrico/car-
bén activado, atropina y pralidoxina®!'.

Otros alcoholes (metanol, etinilenglicol): Se encuentran en disolventes, anticongelantes
etc. Suelen cursar con trastornos del nivel de consciencia, convulsiones, trastornos visua-
les (neuritis y ceguera) entre otros sintomas y acidosis metabdlica con aumento de anién
GAP. Tratamiento: medidas de soporte, lavado gastrico (<2 horas), complejos vitaminicos y
administracion de su antidoto (etanol) o hemodialisis en casos graves?'2.

= Otros: Cianuro, acrilamida (plasticos), tolueno (pinturas), bromuro de metilo (refrigeran-
tes) etc.
4.7 Encefalopatia toxica por metales pesados

= Plomo: Intoxicacion tipica en nifios (pinturas). Desarrollan una encefalopatia aguda con
cefalea, vomitos, trastornos de personalidad, crisis, disminucién del nivel de conscien-
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ia... Tratamiento: varia en funcién de los niveles de plomo en sangre (Dimercaprol, EDTA
y lavado gastrico/carbén activado).

= Otros: mercurio, arsénico, manganeso...2%.
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CAPITULO 13. ENCEFALOPATIAS METABOLICAS, CARENCIALES Y TOXICAS

TABLAS Y FIGURAS

Tabla 1. Sintomas de la intoxicacién alcohdlica en funcion de los niveles plasmaticos.

« Aparente estimulacion del SNC, desinhibiciéon, euforia, trastornos de atencién/
memoria

0.5-1.5g/l | « Disminucién de la coordinacién motora fina

« Prolongacion del tiempo de reaccién, célculo, disminucién de la capacidad de
juicio...

Incoordinacion motora, inestabilidad, ataxia, diplopia, nistagmo disartria...

152g/l Deterioro psicomotor, letargia/somnolencia, irritabilidad, agresividad
2-3g/l Confusién, obnubilacidn, mareo, nduseas/vomitos, incoordinacién motora severa...
>3-4g/l Estupor/coma, depresidn respiratoria, hipotermia, hipoglucemia, convulsiones,

arritmias, fallecimiento

Abreviaturas: SNC, Sistema nervioso central.

Tabla 2. Signos y sintomas habituales del sindrome de abstinencia alcohdlica.

Sintomas Trastornos Alteraciones
e S Otros

autonomicos conductuales de consciencia
« Taquicardia « Ansiedad, « Desorientacion « Temblor
« Taquipnea irritabilidad, « Delirium « Convulsiones
« Midriasis inquietud « Ataxia, trastornos
« Hipertension arterial | « Agitacion psicomotriz de la marcha
« Hipertermia, « Ilusiones, « Hiperreflexia

diaforesis alucinaciones « Disartria
« Nduseas y vomitos
« Diarrea

(Contindia en pdgina siguiente)
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Tabla 3. Tratamiento del sindrome de abstinencia alcohélica.

Casos moderados-severos
Casos leves (delirium tremens, convulsiones, agitacion intensa,
trastornos autonomicos...)

« Observacion domiciliaria « Ingreso hospitalario, vigilancia, monitorizacion

« Suplementos vitaminicos « Hidratacién adecuaday control de trastornos metabélicos
(Tiamina, félico) (hipomagnesemia, acidosis metabélica, hipoglucemia...)
Hidratacién y nutricion Complejos vitamimicos

« Diazepam 5-20mg/4-6 horas; « Sedacién: Benzodiacepinas (diazepam, lorazepam,
Clorazepato 30-50 mg/24 horas clormetiazol) pautadas o infusién continuada hasta conseguir
Propranolol (temblor, sedacion (vigilar riesgo de depresion respiratoria). Propofol o
inquietud...). fenobarbital si no responden

« Antipsicéticos (haloperidol, tiapride) Gnicamente en casos de
agitacion intensa/psicosis (bajan el umbral epiléptico)
En caso de convulsiones, potenciar benzodiacepinas (si no
resuelven, comenzar antiepilépticos seglin perfil del paciente
hasta haber corregido el cuadro)

« Beta-bloqueantes/clonidina para tratar estado hiperadrenérgico

Tabla 4. Toxindromes.

Sintomas y signos
Anticolinérgico Agitacion, delirio » Coma, midriasis taquicardia, hipertermia, eritema
(p.€j ATC, neurolépticos...) generalizado, sequedad piel/mocosas, ileo, retencién urinaria

Sedacion - Sopor, miosis, sialorrea, incontinencia de orina, diarrea,
bronco espasmo, vomitos, bradicardia/taquicardia, hipertensién
arterial

Colinérgico
(p. €j. Organofosforados)

Agitacién & Coma, midriasis hipertonia, temblor, mioclonus,
hipertonia e hiperrefexia, hipertermia, diaforesis, hipertension,
taquicardia, taquipnea

Serotoninérgico
(p. €j. ISRS)

Simpaticomimético
(p. €j cocaina, anfetaminas,
MDMA...)

Agitacion, delirio, convulsiones, coma, midriasis, taquicardia,
hipertension arterial, hipertermia, taquipnea

Abreviaturas: ATC, Antidepresivos triciclicos; ISRS, Inhibidores selectivos de la recaptacién de serotonina; MDMA,
3,4-metilendioxi-metanfetamina.

(Continda en pdgina siguiente)
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Tabla 5. Intoxicacion por drogas estimulantes.

Cocaina

« Sintomas adrenérgicos: euforia, disminucién de la fatiga, inquietud,
anorexia, hipertermia midriasis. ..

« Sintomas conductuales: delirio, alucinaciones, ideacion paranoide...

« Complicaciones: alteracion del nivel de consciencia, disautonomia
(crisis hipertensivas, arritmias), sindromes coronarios agudos,
rabdomiolisis, convulsiones, hemorragia/isquemia cerebral, sindrome de
vasoconstriccion reversible, sindrome de encefalopatia posterior reversible,
leucoencefalopatia espongiforme téxica, coma o muerte stibita

« Tratamiento: soporte vital, vigilancia, monitorizacién y tratamiento
sintomatico (benzodiacepinas o neurolépticos). Tratar las complicaciones
que aparezcan

Anfetaminas/
metaanfetaminas

« Sintomatologia y complicaciones similares a la cocaina.

« Tratamiento: igual que la intoxicacién por cocaina junto con medidas que
disminuyan la absorcién (carbén activado) o que faciliten la eliminacion
(laxantes, forzar diuresis)

Drogas de disefio

Derivados anfetaminicos:

« MDMA: euforia, sociabilidad, cambios perceptivos visuales, ilusiones/
alucinaciones y efectos simpaticomiméticos. En uso crénico puede producir
trastorno antiserotoninérgico (trastornos de suefio, apetito, sexualidad,
ansiedad) o psicético

« MDA
« Otros: efedrina, pseudoefedrina, cationinas sintéticas. ..

« Tratamiento: igual que en intoxicacién por anfetaminas

Abreviaturas: MDA, tenamfetamina; MDMA, 3,4-metilendioxi-metanfetamina.

(Contindia en pdgina siguiente)
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Figura 1. Manejo de la intoxicacién alcohélica grave.

(Bajo nivel de consciencia, trastornos hemodindmicos, agitacion severa...).

Medidas generales:

« Control de constantes vitales,
prevenir la hipotermia, vigilar
via aérea y nivel de consciencia

« Tratar trastornos
hemodinamicos (hipotension,
arritmias...)

« Descartar trastornos analiticos
asociados (hipoglucemia,
acidosis metabdlica...)

+ Descartar consumo conjunto de
otras sustancias/toxicos

+ Descartar complicaciones
asociadas (TCE,
broncoaspiracion...)

Abreviaturas: TCE, traumatismo craneoencefalico.

Medidas especificas:

« Rehidratacién intravenosa.

El paciente intoxicado tiene
frecuentemente deplecion del
volumen secundario a que

el etanolinduce la diuresis y
vomitos junto con una pobre
ingesta oral

« Vitamina B1 (tiamina)

100 mg/24 horas intravenosa
o intramuscular (previa a la
administracién de cualquier
glucosado)

« Si existe agitacién psicomotriz
o trastornos conductuales,
tiaprida 100 mg/6 horas por
via oral 0 100 mg/12 horas
por via intravenosa. Como
alternativa puede utilizarse
diazepam (vigilar la depresién
respiratoria)
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CAPITULO 14. OTRAS URGENCIAS NEUROLOGICAS

1. SINCOPE

1.1 Concepto

El sincope consiste en una pérdida transitoria de nivel de conciencia que asocia una pérdida
del tono postural y que se caracteriza por tener inicio rapido, duracién corta y recuperacién
espontanea completa, sin dejar déficit neuroldgico tras él ni necesitar ninglin tipo de cardio-
version.

La frecuencia del sincope en los servicios de Urgencias es relativamente alta, representando
hasta el 3% de los motivos de consulta. Existe un incremento progresivo de su incidencia anual
en relacion con la edad, llegando a estar presente en un 20 % de los pacientes en la 72-87 déca-
da de la vida. Con el término presincope englobamos aquellas situaciones clinicas con sensa-
ci6én de pérdida de conocimiento inminente, sin llegar a ello y con un significado clinico similar.

En cuanto a su fisiopatologia, el sincope se produce como consecuencia de una caida abrupta
de la presion arterial sistémica, que provoca una disminucién del flujo sanguineo cerebral.
Debemos tener en cuenta que la cifra de tensién arterial depende del gasto cardiacoy la suma
de las resistencias vasculares periféricas, con lo que la alteracidn de cualquiera de estos dos
parametros puede favorecer la aparicién de un sincope®.

1.2 Etiologia

Atendiendo a la diversidad en el origen del sincope podemos englobar su etiologia en dos
grupos principales?:

No cardiogénico: Subdividido a su vez en sincope reflejo y sincope ortostatico principalmen-
te, aunque existe un tercer grupo muy poco frecuente, de origen neuroldgico.

Cardiogénico: Se diferencia en causas arritmogénicas o estructurales.

Dentro del origen no cardiogénico del sincope distinguimos:

= Sincope reflejo: el sincope reflejo comprende una serie de mecanismos interrelacionados
en las que los reflejos neurales modifican la frecuencia cardiaca y la presion arterial de

manera inapropiada.

= Sincope ortostatico: la hipotension ortostatica (postural), se define como una disminucién
de la presion arterial sistélica de al menos 20 mmHg, o en la presion arterial diastdlica de
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al menos 10 mmHg al asumir la postura erguida. Ocurre con mayor frecuencia después del
movimiento de acostarse o sentarse a una posicion de pie.

= Neurolégico: las estenosis arteriales en troncos supraadrticos son rara vez un componente
significativo en la génesis de un sincope, ya que las vias de circulacién colateral a distintos
niveles aseguran una adecuada suplencia en casos de descenso de la presion arterial. Sin
embargo, en casos excepcionales de estenosis multifocales de alto grado, por ejemplo a
nivel carotideo bilateral, un descenso menos marcado de la presién arterial podria desen-
cadenar un compromiso circulatorio cerebral con el consiguiente sincope.

Dentro del origen cardiogénico del sincope distinguimos:

= Arritmias cardiacas: las arritmias cardiacas pueden causar sincope si la frecuencia cardia-
ca es demasiado lenta o demasiado rapida para permitir el mantenimiento de un gasto
cardiaco adecuado y una presién arterial sistémica.

= Cardiopatia estructural: la presencia de cardiopatia estructural puede conducir a la pérdi-
da de conocimiento debido a un gasto cardiaco inadecuado. Este subgrupo tiene tasas mas
altas de muerte subita cardiaca y mortalidad por todas las causas que aquellos con una
causa no cardiovascular de sincope.

En latabla 1, se resumen las posibles causas de sincope.

1.3 Diagnéstico

Al realizar el abordaje inicial de los pacientes con sincope es importante diferenciar entre el
sincopey otras entidades parecidas®*, por lo que debemos realizar una anamnesis cuidadosa
y detallada que incluya tanto al paciente (incidiendo en la presencia de sintomas prodrémi-
cos, asi como posibles episodios previos) como un interrogatorio a los testigos del episodio.
En el caso del sincope no presenciado, el proceso diagndstico serd mas complejo debido a la
ausencia de un parte relevante de la informacién clinica.

Dentro del estudio inicial basico debemos incluir una adecuada exploracion fisica (con espe-
cial interés a la esfera cardiopulmonar y neurolégica) centrada en constantes vitales (inclu-
yendo glucemia), asi como un electrocardiograma con tira de ritmo. Es aconsejable utilizar
otros procedimientos diagndsticos adicionales (analitica, prueba de imagen, etc...) en los ca-
sos en los que no se haya identificado una causa clara.

= Radiografia de tdrax: signos indirectos de cardiopatia o tromboembolismo pulmonar
(TEP).
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= Analitica de sangre: para descartar pérdidas hematicas.
= Test de ortostatismo, masaje del seno carotideo: valoracién de origen reflejo del sincope.

= Otras pruebas complementarias: ecocardiograma, angio-TAC arterias pulmonares, elec-
troencefalograma, monitorizacién electrocardiogréfica, etc.

1.4 Diagnéstico diferencial

= Crisis epilépticas: distinguir un sincope de una crisis epiléptica puede ser dificil, ya que el
sincope puede interpretarse errbneamente como crisis epiléptica generalizada debido a
que muchos pacientes con pérdida transitoria de conocimiento tienen breves episodios
convulsivos secundarios a la hipoperfusion cerebral, especialmente si se mantiene erguido
al paciente (sincope convulsivo).

Aquellas pérdidas de conciencia precipitadas por dolor, miccién, o situaciones estresan-
tes, acompafiadas o precedidas por sintomas como sudoracién, nduseas y/o palidez con
una recuperacién rapida orientan la mayoria de las veces hacia un sincope. Sin embargo,
en aquellos casos en los que el cuadro se asocia a sintomas prodrémicos caracteristicos
de crisis, desviacién ocular y/o cefalica, mordedura de lengua (especialmente lateral o
posterior), asi como aquellas situaciones en las que la pérdida de conocimiento se prolon-
ga durante mas de 5 minutos y se asocia desorientacién o confusién después del episodio,
podrian sugerir un origen epiléptico.

= Ictus isquémico: un ataque isquémico transitorio o ictus en circulacion vertebro-basilar
raramente produce una pérdida de conocimiento de forma aislada. Para que la sospecha
clinica de ictus sea elevada sera necesaria la apariciéon de otros signos o sintomas sugeren-
tes de déficit focal en circulacion posterior, como diplopia, disartria, ataxia, etc, que excep-
cionalmente podrian resolverse de forma rapida planteando en estos casos un diagndstico
diferencial real con el sincope.

En ictus en circulacién anterior, puede producirse sincope al inicio, en el caso de una oclu-
sién de un gran vaso. Al recuperar el nivel de conciencia en esta situacion, se identificaria
focalidad neurolégica en la practica totalidad de los casos.

= Sindrome del robo de la subclavia: consiste en la estenosis de la arteria subclavia (sien-
do la causa mas frecuente aterosclerosis), produciendo una inversién del flujo sangui-
neo en la arteria vertebral ipsilateral con desvio de dicho flujo hacia el brazo, pudiendo
generar un sindrome por déficit circulatorio en territorio vertebro-basilar, que podria
presentarse con sintomas deficitarios en dicha circulacién o incluso con sincope. La
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clave diagnéstica radica en que los sintomas tengan lugar cuando se realiza ejercicio
con el brazo. Una diferencia de presién arterial entre ambos brazos puede apoyar la
sospecha clinica, pudiendo confirmase con estudio de ECO-doppler como herramienta
de eleccion.

= Toxico-metabdlicas: podria producirse sincope en casos (generalmente graves) de hi-
poglucemia, hipoxia, intoxicaciones por drogas de abuso y consumo de alcohol.

= Pérdida transitoria del nivel de conciencia de origen psicégeno: los trastornos de ansie-
dad y panico pueden causar sincope situacional. A diferencia del sincope de otras causas
no suele existir aparente desencadenante ni prédromos, con una duracién prolongada de
estos episodios, en los que no se encuentra confusion postcritica, y ademas pueden apre-
ciarse datos atipicos en la exploracion fisica como oposicion a la apertura palpebral. Por
definicidn las pruebas complementarias adicionales seran normales.

1.5 Estratificacion del riesgo

Cuando la evaluacion inicial (incluidos los antecedentes, el examen fisico y el electrocardiogra-
ma) no permite englobar el sincope en alguno de los grupos etioldgicos anteriormente dispuestos
(reflejo, hipotension ortostética o cardiogénico), se considera que el paciente tiene un sincope de
origen desconocido®. En estos casos, la determinacion del riesgo de origen cardiogénico nos ayu-
dara a valorar la necesidad de monitorizacién hemodinamica, y estudios complementarios para
minimizar potenciales eventos adversos y optimizar de esta manera el destino final del paciente.

La diferenciacién entre sincopes de bajo y alto riesgo de potencial origen cardiogénico, nos
permitird dar de alta de forma segura a aquellos pacientes englobados dentro del grupo de
bajo riesgo (ausencia de criterios de alto riesgo o alteraciones electrocardiograficas). La iden-
tificacion de criterios de alto riesgo de origen cardiogénico harad recomendable valorar la ne-
cesidad de ingreso para estudio y eventual tratamiento. En la tabla 2 se resumen una combi-
nacion de diferentes criterios de alto riesgo de origen cardiogénico del sincope que engloban
antecedentes personales, asi como datos clinicos y de pruebas complementarias. En la tabla 3
podemos apreciar los principales hallazgos electrocardiograficos a tener en cuenta, dividido
en mayores y menores, para poder sospechar un origen cardiogénico del sincope.

Debemos tener en cuenta que puede existir un tercer grupo de pacientes de riesgo indeter-
minado o intermedio, que englobaria a aquellos pacientes que no tienen ninguna caracte-
ristica definitoria de riesgo alto (por ejemplo pacientes con solo factores de riesgo bajo y
algunas comorbilidades como insuficiencia renal crénica, insuficiencia hepética, insuficien-
cia respiratoria o neoplasia) o aquellos episodios sin testigos o con amnesia en relacién al
episodio. En estos pacientes se recomienda que permanezcan en un area de Observacion de
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Urgencias donde se les pueda monitorizar clinicamente con registro de constantes vitales y
monitorizacién ECG durante 6-24 horas.

De acuerdo a lo comentado anteriormente, en el algoritmo 1 se propone una aproximacién
de manejo del sincope en Urgencias, atendiendo a la estratificacion del riesgo.

1.6 Tratamiento

El tratamiento se basa en la causa subyacente del sincope y esta dirigido a prevenir su recurren-
cia, complicaciones asociadas a traumatismos secundarios, y especialmente a reducir el riesgo
de muerte'®. Este riesgo deberd ser tenido en cuenta especialmente en aquellos casos en los que,
en base a los hallazgos de anamnesis y pruebas complementarias, subyace una potencial causa
cardioldgica. Por ello, a la hora de dirigir un tratamiento especifico es necesario conocer la causa
y el mecanismo potencial que han provocado el sincope en cada caso concreto.

A continuacién se comentan las principales lineas generales de tratamiento en funcién del
perfil etiolégico del sincope atendiendo a la clasificacion establecida en la tabla 1.

= Sincope reflejo o por hipotension ortostatica: es importante prestar especial atencién a
dos pardmetros como son la repeticidn y la presentacién de los episodios. Si nos encontra-
mos con episodios de pérdida de conocimiento poco frecuentes o predecibles, conviene
tranquilizar y aconsejar a los pacientes, incidiendo en una adecuada hidratacién e ingesta
de sal, con una educacién sanitaria centrada en identificar desencadenantes para poder
anticiparse y evitarlos. En el caso del sincope ortostético cobran especial interés las reco-
mendaciones dirigidas a los cambios posturales (desde el declbito pasar lentamente a
sedestacion, y tras unos minutos pasar a bipedestacién). Sélo aquellos sincopes muy repe-
tidos, impredecibles, o con alto riesgo de caida muy frecuente nos harian plantearnos tra-
tamientos especificos, reservando el tratamiento farmacolégico para aquellos casos mas
graves (como por ejemplo, la fludrocortisona en el sincope ortostatico).

Dentro de este grupo de pacientes, cobra especial interés la poblacién en edad geriatrica
dado la mayor presencia de polifarmacia con formacos con efectos cardiovasculares. Por
ello, suspender o disminuir su dosis puede contribuir a disminuir recidivas.

= Sincope cardiogénico: trataremos de forma especifica seglin tenga un origen arritmogé-
nico (con implante de marcapasos en BAV, ablacién con catéter en presencia de taquiarrit-
mias) o por cardiopatia estructural (tratando la enfermedad subyacente). En estos casos es
altamente recomendable solicitar valoracion especializada en Urgencias por equipos de
Cardiologia para mejorar la orientacién diagnéstica y terapéutica.
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En aquellos sincopes inexplicados y/o con algo riesgo de muerte sUbita cardiaca en pa-
ciente con cardiopatia isquémica, miocardiopatia dilatada, miocardiopatia hipertréfica,
displasia arritmogénica o canalopatias se debe considerar el riesgo/beneficio de implantar
un desfibrilador automatico implantable (DAl), siempre bajo la supervisién experta de un
equipo de Cardiologia.
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TABLAS Y FIGURAS
Tabla 1. Principales causas de sincope.
Reflejo Vasovagal Ambiente calido, posicion
(neuromediado) prolongada, etc.
Situacional Secundario a tos, miccién,
defecacion
Hipersensibilidad del Desencadenado por movimientos
seno carotideo cefalicos, afeitado, corbata, etc.
Hipotension Hipovolemia Ingesta inadecuada, diuréticos,
ortostética pérdidas digestivas, etc.
SINCOPE NO
CARDIOGENICO Farmacos Antihipertensivos, antidepresivos,
neurolépticos, otros,...
Insuficiencia AMS, enfermedad de Parkinson,
autondmica (primaria | diabetes mellitus, amiloidosis
o secundaria)
Neurolégico Raro. El sincope HSA, AlT, robo de la subclavia
verdadero retorna a
la funcién basal, sin
focalidad neurolégica
asociada
Estructural Primaria IAM, estenosis adrtica
miocardiopatia, valvulopatia)
; Secundaria TEP, sindrome adrtico agudo
SINCOPE
CARDIOGENICO L _ .
Arritmias Bradicardias BAV completo, BAV Mobitz II
Taquicardias Taquicardia ventricular,
canalopatias

* AMS: atrofia multisistémica; HSA: hemorragia subaracnoidea; AIT: ataque isquémico transitorio; IAM: infarto agudo
de miocardio; TEP: tromboembolismo pulmonar; BAV: bloqueo auriculo-ventricular.

(Contindia en pdgina siguiente)

-451 -



MANUAL DE URGENCIAS NEUROLOGICAS DE LA SOCIEDAD ESPANOLA DE NEUROLOGIA

Tabla 2. Criterios de alto riesgo de origen cardiogénico del sincope.

ANTECEDENTES

Enfermedad coronaria o cardiopatia estructural grave (estenosis adrtica, MHO, miocardiopatia
dilatada, etc.)

Insuficiencia cardiaca

FEVI disminuida (<35 %)

Infarto de miocardio previo

Historia familiar de muerte subita

HISTORIA CLINICA

Dolor torécico, disnea o cefalea de nueva aparicién

Durante el ejercicio o en decubito supino

Precedido de palpitaciones de instauracién brusca

EXPLORACION FiSICA

TA sist6lica <90 mmHg sin causa

Anomalias en la exploracién cardiaca, pulmonar o neuroldgica (soplo sistélico no estudiado)

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Alteraciones en el registro electrocardiogréfico (ver tabla 2)

Hematocrito <30 %

Alteraciones hidroelectroliticas

MHO: miocardiopatia hipertréfica; FEVI: fraccion de eyeccion del ventriculo izquierdo; TA: tension arterial.

(Continda en pdgina siguiente)
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Tabla 3. Datos electrocardiogréficos que sugieren sincope cardiogénico de origen arritmico.

MAYORES

Cambios electrocardiogréficos sugestivos de isquemia

Taquicardia ventricular no sostenida

Bradicardia sinusal asintomaética inapropiada o FA lenta (FC<50 lpm)

Bloqueo de rama, trastorno de la conduccién intraventricular, criterios de hipertrofia u ondas Q
compatibles con isquemia o miocardiopatia

Taquicardia supraventricular o FA paroxistica

Disfuncién de dispositivo cardiaco implantable

Elevacién del segmento ST con morfologia tipo 1 en derivaciones V1-V3 (sindrome de Brugada)

Intervalo QT>480 ms sugestivo de sindrome de QT largo

MENORES (considerar sélo si historia sugestiva de sincope arritmogénico)

BAV 2° grado tipo | 0 BAV 1o grado con intervalo PR muy prolongado

Pre-excitacion

Intervalo QT<340 ms

Otros patrones sugestivos de sindrome de Brugada (tipo 2 0 3)

Ondas T negativas en precordiales derechas, ondas épsilon o potenciales ventriculares tardios
sugestivos de displasia arritmogénica del ventriculo derecho

FA: fibrilacion auricular; FC: frecuencia cardiaca; lpm: latidos por minutos; ms: milisegundos; BAV: bloqueo auriculo-
ventricular.

(Contindia en pdgina siguiente)
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Algoritmo 1. Pérdida transitoria de conciencia.

Pérdida transitoria de conciencia

TA: tensién arterial, ETEV: enfermedad trombo-embélica venosa.
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2. SINDROME CONFUSIONAL AGUDO

2.1 Introduccion

El Sindrome Confusional Agudo (SCA) o Delirium es un sidrome neuropsiquiatrico de inicio
agudo y curso fluctuante, desencadenado por un evento médico o quirdrgico o en relacién
con sustancias farmacoldgicas, y que se caracteriza por un déficit de atencién y otras altera-
ciones cognitivas y del nivel de conciencia®.

Es un sindrome frecuente, que tiene un impacto negativo en la salud de los pacientes. Se
conocen diversos factores de riesgo que favorecen su presentacion y medidas para reducir-
los o evitarlos. Ademas diversos estudios han puesto de manifiesto su infradiagnéstico, por
lo que es importante conocer las condiciones mas habituales en las que se puede presentar
y sus manifestaciones mas caracteristicas de forma que un pronto diagndstico permita el
tratamiento adecuado.

2.2 Epidemiologia

El SCA se presenta en alrededor del 23 % de los pacientes mayores de 18 afios hospitalizados
en areas médicas? En dreas quirugicas las cifras de prevalencia son parecidas, entre 7-24 %,
dependiendo de la situacién médica previa de los pacientes y el tipo de cirugia®*. En residen-
cias de ancianos se han descrito cifras de prevalencia cercanas al 37 %°.

2.3 Fisiopatologia

No se conocen bien los mecanismos que conducen a la sintomatologia del SCA y probable-
mente no exista una via Unica en su produccion. Estarian implicados una insuficiencia me-
tabdlica cerebral, mediadores inflamatorios, alteraciones de perfusién tisular, hipoxemia y
disregulacién de neurotransmisores como acetilcolina, dopamina y GABA®. Desde un punto
de vista neuroanatdémico estarian implicados el sistema reticular activador ascendente, los
l6bulos frontales y el l6bulo parietal derecho’.

2.4 Factores de riesgo

Se distingue entre factores de riesgo predisponentes, es decir, aquellas caracteristicas de los pa-
cientes que los hacen mas propensos a sufrir SCA (Tabla 1), y factores de riesgo precipitantes,
que son aquellas circunstancias sobrevenidas que desencadenaran la sintomatologia’ (Tabla 2).
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Elriesgo total de SCA depende en general del niimero de factores de riesgo presentesy de su
gravedad, y lo habitual es encontrar varios factores de riesgo en el mismo paciente.

2.5 Diagndstico

Cuando hay indicadores de SCA, por ejemplo pacientes con factores de riesgo que mues-
tran cambios o fluctuaciones conductuales como lentitud en las respuestas, desorientacién,
alucinaciones, agitacion o reduccién de movilidad, cambios en el humor o en la actitud, se
debe realizar una valoracién clinica para confirmar el diagndstico, basandose en los crite-
rios del Manual diagnéstico y estadistico de los trastornos mentales DSM-58 (Tabla 3), en el
Método abreviado de valoracion de la confusiéon (CAM abreviado)® (Tabla 4) o en el Test de
las 4 “A”s*! (Tabla 5). Para los pacientes en Unidades de Cuidados Intensivos y Unidades
postquirdrgicas se recomienda el CAM-ICU*2.

El SCA es con frecuencia infradiagnosticado**'* entre otras causas por las diversas formas en
que se puede manifestar desde un punto de vista psicomotor. Desde esta perspectiva se pue-
den distinguir 4 formas'>!® y cada una de ellas comprenderia aproximadamente un 25 % de
los casos'” (Tabla 6). El subtipo que con mayor frecuencia puede pasar infradiagnosticado
es el SCA hipoactivo al ser las manifestaciones poco llamativas para familiares y sanitarios o
confundirse con una demencia.

Atener en cuenta también el SCA subsindrémico, definido por la presencia de sintomas de
SCA pero que no llegan a cumplir sus criterios diagndsticos. Estos sintomas suelen tener
intensidad entre leve y moderada en comparacion con los del SCA, pero comparten con él
factores de riesgo y posibles consecuencias, como el deterioro cognitivo y funcional®°.

2.6 Evolucion

La duracién del SCA suele ser de horas a dias, pero puede prolongarse hasta incluso meses,
y se asocia de forma independiente con incremento de la mortalidad, de la duracién de la
estancia hospitalaria y del riesgo de institucionalizacién®. La demencia es el factor de riesgo
mas importante para sufrir SCAy a la vez, el SCA se asocia con una mayor probabilidad de
incidencia de demencia y de empeoramiento del deterioro cognitivo previo®.

La fragilidad, edad avanzada, subtipo hipoactivo, duracién y gravedad son caracteristicas del
SCA que predicen peores resultados?.
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2.7 Diagnéstico diferencial
Hay diversas enfermedades a considerar ante la sospecha de un paciente con SCA:

= Sindrome crepuscular (sundowning): comprende un conjunto de sintomas como agita-
cién, desorientacion, nerviosismo, ansiedad y alucinaciones que aparecen al anochecer de
una manera ciclica y recuerdan al delirium. Dura unas pocas horas y se da especialmente
en pacientes con demencia e institucionalizados, e inicialmente debe ser manejado como
el SCA hasta que se comprueba su evolucion ciclicay ausencia de factores relacionables. Se
relaciona con una disregulacion de los ritmos circadianos?.

= Demencia: en el caso de la demencia de Alzheimer suelen existir sintomas previos dado su
habitual inicio insidioso y curso lentamente progresivo, se mantiene la atencién de forma
bastante indemne en las fases iniciales y si aparecen fluctuaciones conviene valorar pro-
cesos intercurrentes. Mayor dificultad puede darse con la demencia con cuerpos de Lewy
debido a la frecuente aparicién de fluctuaciones y alucinaciones visuales.

= Depresion: puede simular un SCA hipoactivo, con enlentecimiento psicomotor, disminu-
cion de la atencidn y concentracién pero, predomina la tristeza, hay menos fluctuaciones y
no suele haber trastornos perceptivos.

= Mania: puede confundirse con el SCA hiperactivo, pero habitualmente se asocia a episo-
dios previos de mania o depresion que pueden facilitar su reconocimiento.

= Sindromes neurolégicos focales: el sindrome frontal dorsolateral cursa con apatia, lentitud
psicomotora, déficit de atencidn y alteraciones de memoria entre otros sintomas que pueden
parecerse al SCAy precisar pruebas de neuroimagen para su correcto diagnéstico, al igual que
pueden darse casos de ictus sin déficits focales, pero con un cuadro confusional agudo.

= Estado epiléptico no convulsivo: se aprecia alteracion del estado mental con deterioro de
la atencién y concentracién, disminucién del nivel de conciencia sin actividad convulsiva o
con minimos movimientos mioclénicos en cara, parpados o0 manos, a veces con automatis-
mos, y puede ser infradiagnosticado, especialmente en pacientes de mayor edad. Para su
diagnéstico correcto se requerird un electroencefalograma.

2.8 Valoracion clinica y pruebas complementarias

Una vez diagnosticado el SCA las actuaciones clinicas y paraclinicas iran dirigidas a determi-
nar el perfil sintomético y los factores de riesgo predisponentes y precipitantes de forma que
se puedan ajustar al maximo las medidas terapéuticas.
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Historia clinica

Siempre es necesario realizar una anamnesis completa con el paciente y personas de su en-
torno y revisar en lo posible su historial clinico previo, para valorar posibles antecedentes de
deterioro cognitivo, depresién, historia de farmacos y toxicos que pueda sugerir sobredosis o
abstinencia, fallos organicos, enfermedades febriles, caidas e ictus.

La exploracién clinica valorara la temperatura corporal, tensién arterial y saturacion de oxi-
geno, frecuencia cardiaca, alteraciones cutaneas (ictericia, cianosis...), exploracién cardio-
rrespiratoria y abdominal. El examen neurolégico evaluarad ademas del nivel de conciencia,
atencion y aspectos cognitivo-conductuales, la existencia de meningismo, examen ocular
(nistagmo, alteraciones pupilares), signos de focalidad y de afectacién de vias largas, y la exis-
tencia de movimientos anormales.

Pruebas complementarias

Distinguimos entre pruebas que pueden considerarse basicas en caso de no haber una causa
obvia del SCAy aquellas que se realizaran seglin sospecha clinica mas especifica.

Entre las primeras incluimos:

» Analitica general de sangre con ionograma, glucosa, calcio, funcién renal y hepética, pro-
teina C reactiva, funcion tiroidea y hemograma.

» Analitica general de orinay urocultivo.

» ECGYy pulsioximetria.

De forma mas especifica se deben considerar:

= Pruebas de neuroimagen:

» La realizacion de TAC cerebral es cada vez mas frecuente en el manejo del SCA?, si bien
no se recomienda su uso habitual.
Si que estaria indicado en caso de signos focales neuroldgicos de nueva aparicion, dis-
minucion del nivel de conciencia no achacable a otra causa, historia reciente de caidas o
traumatismo cerebral y en pacientes anticoagulados?®. Igualmente deberia considerarse
en pacientes en los que no se descubre causa suficiente o no mejoran con el tratamiento.

» Respecto ala RM cerebral se plantea en caso de que no se descubra una causa plausibley
el TAC cerebral no aporte datos, con la intencién de valorar patologia vascular o lesiones
inflamatorias multifocales.

= Determinaciones de farmacos en sangrey orina si se sospecha sobredosificacién/ intoxicacion.
= Hemocultivos en sospecha de infecciones.
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= Radiografia de térax si hay sospecha de neumonia, sobre todo en personas ancianas

= Electroencefalograma, en sospecha de actividad epiléptica subyacente y siempre que hay
una alteracién del nivel de conciencia de causa desconocida.

= Puncién lumbar en caso de fiebre sin foco conocido, cefalea o meningismo, y cuando no se
detecte una clara etiologia.

= Determinacién de equilibrio dcido-base y niveles de vitamina B12 y folato seglin datos cli-
nicos y resultados previos.

2.9 Prevencion
Existen una serie de medidas dirigidas a los factores de riesgo conocidos que pueden reducir
la incidencia de delirium en pacientes susceptibles. Distinguimos entre medidas farmacolé-

gicas y no farmacoldgicas, siendo estas Gltimas las primeras que deberian considerarse??".

Estrategias no farmacolégicas

» Facilitar el suefio fisiolégico.

» Facilitar a los pacientes los dispositivos de correccién de vision y audicion que utilicen.

» Facilitar la orientacion mediante calendarios y relojes visibles y ventanas con vista al ex-
terior.

» Estimulacidn cognitiva mediante visitas regulares con amigos y familiares.

» Movilizacion precoz.

» Vigilanciay tratamiento precoz de desnutricion, deshidratacion, hipoxemia e infecciones.

» Tratamiento precoz del dolor, a ser posible sin opioides.

» Vigilanciay regulacion si precisa de diuresis y deposiciones.

Estrategias farmacoldgicas

» Revisar las medicaciones para tratar de evitar en lo posible aquellas con mayor posibi-
lidad de desencadenar SCA, como benzodiacepinas, opidceos como la petidina, antide-
presivos triciclicos, farmacos anticolinérgicos y antihistaminicos.

» No hay suficientes evidencias para recomendar el uso sistematico de haloperidol o an-
tipsicéticos de segunda generacion, u otros farmacos como la dexmedetomidina para la
prevencion del SCA.

2.10 Tratamiento

Una vez detectada la existencia de SCA es importante establecer con urgencia las medidas
terapéuticas, consistentes en?2%2;
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Revisar los factores de riesgo predisponentes y precipitantes detectados susceptibles de
tratamiento especifico: infecciones, alteraciones metabdlicas, disfunciones endocrinas,
control de posibles farmacos implicados.

Instaurar medidas de soporte: mantener hidrataciéon y nutricién adecuadas, facilitar la
movilizacién, tratamiento del dolor, controlar diuresis y deposiciones, prevenir escaras y
minimizar el riesgo de aspiracion.

Controlar la agitacion si esta presente:

» Inicialmente, en casos leves se deben intentar intervenciones no farmacoldgicas, ya refe-
ridas en el apartado de medidas preventivas.

» En casos de mayor gravedad se utilizan farmacos antipsicéticos como haloperidol a do-
sis de 0,5 a 1 mg que pueden repetirse hasta 5 mg/dia. Alternativamente pueden usarse
antipsicoticos atipicos, especialmente en pacientes con parkinsonismo. En todo caso se
recomienda que la utilizacién de estos farmacos sea a corto plazo por los datos de efecti-
vidad disponibles y posibles efectos secundarios??’.

Es importante también considerar el deber de informacién y consentimiento necesarios
para llevar a cabo las actuaciones médicas. En caso de urgencia no demorable se actia con
consentimiento implicito del paciente, pero para el resto de actuaciones se debe contar con
el consentimiento informado del paciente o de su representante en caso de incapacidad.
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TABLAS

Tabla 1. Factores de riesgo predisponentes.

« Edad avanzada

« Deterioro cognitivo

« Deterioro sensorial (vision, audicion)
« Depresion

« Fragilidad

« Acimulo de comorbilidades

« Bajo nivel educacional

« Desnutricién

« Abuso de alcohol o drogas ilicitas

« Uso o abstinencia de opioides o
benzodiacepinas

« Historia previa de delirium

Tabla 2. Factores de riesgo precipitantes.

drogas
« Traumatismos
« Cirugias

« Dolor

« Inmovilidad

« Alteraciones metabélicas

« Infecciones

« Falta de suefio

« Dispositivos invasivos como sondas

anticolinérgico, polifarmacia.

1. En relacion con la enfermedad o proceso desencadenante:

« Enfermedades médicas agudas como infecciones agudas, ictus, deshidratacion, disfuncion
hepética, dafio renal agudo, insuficiencia cardiaca, crisis epilépticas, abstinencia de alcohol o

2. Enrelacién con situaciones que ocurren durante el ingreso hospitalario:

« Farmacos, especialmente opioides, benzodiacepinas, dihidropiridinas, farmacos con potencial

(Continda en pdgina siguiente)
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Tabla 3. Criterios diagnésticos de SCA de acuerdo a DSM-5.

A

Una alteracién de la atencién (por ejemplo, capacidad reducida para dirigir, centrar, mantener o
desviar la atencién) y la conciencia (orientacion reducida al entorno).

La alteracion aparece en poco tiempo (habitualmente unas horas o pocos dias), constituye un
cambio respecto a la atencién y conciencia iniciales y su gravedad tiende a fluctuar a lo largo del dia.

Una alteracién cognitiva adicional (por ejemplo, déficit de memoria, de orientacién, de lenguaje,
de la capacidad visoespacial o de la percepcion).

Las alteraciones de los criterios Ay C no se explican mejor por otra alteracién neurocognitiva
preexistente, establecida o en curso, ni suceden en el contexto de un nivel de conciencia,
extremadamente reducido, como seria el coma.

En la anamnesis, la exploracién fisica o los andlisis clinicos se obtienen datos indicando que
la alteracidn es una consecuencia fisioldgica directa de otra afeccién médica, una intoxicacion
o una abstinencia por una sustancia (por ejemplo, debida a un consumo de drogas o a un
medicamento), una exposicién a una toxina o se debe a multiples etiologias.

Tabla 4. Método abreviado para valoracidn de la confusién (Short CAM).

Comienzo agudo y/o curso fluctuante (utilizar uno de ambos incrementa la sensibilidad y
requerir ambos incrementa la especificidad)

¢Ha observado un cambio agudo en el estado mental del paciente?
Si/NO
(si es NO, no seguir el test)

Alteracion de la atencién

¢El paciente se distrae con facilidad y/o tiene dificultad para seguir una conversacién?
Si/NO

(si es NO, no seguir el test)

Pensamiento desorganizado

(El paciente manifiesta ideas o conversaciones incoherentes o confunde a las personas que le
rodean?

Si/NO

¢Alteracion del nivel de conciencia (hiperalerta, somnolencia, estupor, coma)?
Si/NO

Para el diagnéstico de delirium son necesarios los dos primeros criterios y por lo menos uno de los
dos tltimos.

(Contindia en pdgina siguiente)

- 463 -



MANUAL DE URGENCIAS NEUROLOGICAS DE LA SOCIEDAD ESPANOLA DE NEUROLOGIA

Tabla 5. Test 4 A.

1 | ESTADO DE CONSCIENCIA

Esto incluye pacientes que pueden presentar somnolencia o agitacion/hiperactividad. Observe al
paciente. Si estd dormido, intente despertarle dirigiéndole la palabra o tocando suavemente el
hombro. Pedirle al paciente que diga su nombre y direccion para proceder a la puntuacion.

Normal (completamente alerta, pero no agitado, a lo largo de la evaluacién) 0

Somnolencia leve durante <10 segundos después de despertar, luego normal 0

Claramente anormal 4
2 | AMT4

Edad, fecha de nacimiento, lugar (nombre del hospital o edificio), afio actual.

Sin errores 0

1error 1

2 0 mas errores/no valorable 2
3 ATENCION

Pedirle al paciente: “Digame por favor los meses del afio hacia atrds en orden, comenzando por
Diciembre.” Para ayudar a la comprension inicial, se permite preguntar ‘¢Cudl es el mes antes de
Diciembre?”

Meses del afio hacia atras

Acierta 7 meses o0 mas correctamente 0
Inicia pero acierta <7 meses / se niega a iniciar 1
No valorable (debido a malestar, somnolencia, falta de atencién) 2

4 | CAMBIO AGUDO O CURSO FLUCTUANTE

La evidencia de un cambio significativo o fluctuacién en: el estado de alerta, la cognicién, otra
funcién mental (por ejemplo: paranoia, alucinaciones) que surja durante las dltimas 2 semanas y
todavia evidente en las dltimas 24 horas

Meses del afio hacia atras

NO 0
Si 4
PUNTUACION

4.0 mds: posible delirium +/- deterioro cognitivo
1-3: posible deterioro cognitivo

0: delirium o deterioro cognitivo severo poco probables (pero todavia posibles) si la informacién
(punto 4) estd incompleta).

(Continda en pdgina siguiente)
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Tabla 6. Subtipos de SCA segln el patrén psicomotor.

Subtipo Caracteristicas
. . Hipervigilancia, incremento del nivel de actividad habitualmente con agitacién,
Hiperactivo L .7 o . - . s R
agresividad, confusion, labilidad emocional y alucinaciones o ideacion delirante
. . Disminucién del nivel de actividad, enlentecimiento del lenguaje y del
Hipoactivo . . . . PA X .
pensamiento, tendencia a la letargia, apatia y disminucién del nivel de conciencia
Mixto Alternan episodios hipoactivos con hiperactivos
oo No cumplen ninguno de los criterios anteriores, no mostrando cambios motores
Inclasificable .
importantes
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3. EL PACIENTE CON BAJO NIVEL DE CONCIENCIA

3.1Introduccion y delimitacion conceptual

La conciencia puede definirse como el estado de conocimiento de si mismo y del entorno. De
una forma operativa distinguiremos aqui sus dos dimensiones principales: el nivel de alerta o
vigilia (wakefulness) y el conocimiento o percepcién de si mismo y del entorno (awareness)*.

Estas dos dimensiones tienen un substrato funcional neurolégico en el que, de una forma ba-
sica, el estado de vigilia depende de la formacién reticular activadora ascendente del tronco
cerebraly tdlamo, en tanto que el conocimiento o percepcién de si mismo depende de circui-
tos corticales mediales, y el conocimiento del entorno esté relacionado con la conectividad

de circuitos corticales frontoparietales laterales?.

Los estados de bajo nivel de conciencia pueden dividirse en los siguientes tipos principales:

Agudos

= Obnubilacién: el paciente estd somnoliento pero se despierta y responde completamente
alavoz:.

= Estupor: El paciente necesita estimulos intensos para responder, y vuelve a la situacién
previa al ceder los estimulos. Se consiguen minimas respuestas verbales®.

= Coma: estado de falta de respuesta en el que el paciente yace con los ojos cerrados y no puede
ser despertado, incluso con estimulacién vigorosa, y no puede interactuar con el entorno®.

Subagudos o Cronicos

= Estado vegetativo o sindrome de vigilia sin respuesta: condicién clinica de ausencia completa
de conciencia de si mismo y del entorno, que se acompaiia de ciclos de suefio-vigilia, con preser-
vacién parcial o completa de las funciones autonémicas del tronco cerebral y del hipotdlamo*.

= Estado de minima conciencia: situacién en la que la conciencia esta gravemente alterada
pero en la que se pueden demostrar respuestas conductuales minimas, aunque definidas,
que evidencian conciencia de si mismo o del entorno®.

A lo largo del capitulo trataremos de forma conjunta los estados agudos de bajo nivel de
conciencia bajo el epigrafe general de coma, dado que los diferentes subtipos suponen
Unicamente diferencias de grado en la afectacién del nivel de conciencia.
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3.2 Determinacion del nivel de conciencia

Se dispone de una diversidad de escalas de distinta complejidad para cuantificar el nivel de
conciencia. Indicaremos aqui las mas utilizadas:

= Escala de Glasgow para el coma®’ (Tabla 1).
Mide el nivel de conciencia seglin una puntuacién que va desde 3 (coma profundo) hasta el
15 (normalidad). Una puntuacién inferior a 9 indica coma. Tiene valor prondstico.

= Escala FOUR (Full Outline of UnResponsiveness)® (Tabla 2).
Es capaz de evaluar a pacientes intubados o afasicos e incluye la valoracién de los reflejos
de tronco cerebral y la respiracion. La puntuacion total varia entre 0 (coma arreactivo sin
reflejos de tronco encefélico) y 16 (consciente). Tiene también valor pronéstico.

3.3 Diagnéstico diferencial

= Sindrome de enclaustramiento (Locked-in Syndrome): el paciente presenta cuadriplejiay
paralisis de los nervios craneales inferiores pero mantiene la conciencia y conserva motili-
dad ocular especialmente en el plano vertical. Se debe generalmente a lesiones en la base
de la protuberancia, con mayor frecuencia de origen vascular.

= “Coma” psicogeno: el nivel de conciencia estd preservado aunque parece alterado. En la
exploracién se aprecia resistencia activa a la apertura ocular forzada y desviacién ocular
con nistagmo en los reflejos oculovestibulares (test caléricos). Suele haber antecedentes
de psicopatologia tipo depresiéon, ansiedad, trastornos somatomorfos o disociativos.

3.4 Etiologia

La gran variedad de causas de coma puede clasificarse en enfermedades estructurales cere-
brales y enfermedades que provocan disfuncién difusa del cerebro. En ambos casos habra
alteracion o bien de la formacion reticular activadora ascendente o bien de la corteza bilate-
ralmente. En la tabla 3 se describen las causas generales de coma®***®y en la tabla 4 las causas
maés frecuentes de coma de origen inicialmente desconocido!* 3.

3.5 Evaluacion del paciente con bajo nivel de conciencia

Los pacientes en estas condiciones suponen siempre una emergencia médica y deben ser
evaluados y tratados simultdneamente.
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Tras estabilizar al paciente (protocolo ABC: via aérea, respiracion, circulacion) y proteger la
columna vertebral cervical, hasta excluir lesidn, se inicia la evaluacién encaminada a deter-
minar la causa y establecer el tratamiento apropiado.

Anamnesis

Se realiza a partir de los datos que pueden facilitar los acompanantes del paciente, tarjetas o
brazaletes de alerta que pueda llevar el enfermo y la revision de su historia clinica previa, ya
que habitualmente poco puede aportar el mismo paciente por su estado clinico. Interesara

concretar varios datos encaminados al diagnéstico etiolégico® (ver tabla 5).

Exploracion clinica

Aunque la exploracién no puede ser exhaustiva se deben valorar los siguientes componentes:
= Exploracion general

Signos vitales, temperatura, posibles mordeduras laterales en la lengua, cambios cuté-
neos, auscultacion cardiorrespiratoria y exploracién abdominal.

= Exploracion neurolégica®*4!

» Nivel de conciencia: escala de Glasgow para el coma o escala FOUR. Previamente se
debe intentar despertar al paciente y pedirle realizar movimientos oculares en plano ver-
tical y horizontal para excluir sindrome de enclaustramiento.

» Signos meningeos: antes de su valoracién se debe excluir lesion vertebral cervical. Pue-
den desaparecer en el coma profundo.

» Examen de las pupilas: se valora tamafio, simetria y reflejo fotomotor. Las alteraciones
indican alteracién a nivel de tronco cerebral o de sus vias ya sea de la via pupilodilata-
dora simpatica por los nervios ciliares o de la via pupiloconstrictora parasimpatica por el
Il par (Tabla 6).

» Examen de fondo de ojo: valorar signos de retinopatia hipertensiva, edema de papila y
hemorragia subhialoidea.

» Reflejo corneal: su presencia implica una integridad de la via aferente (V par), las co-
nexiones a nivel de la protuberancia y de la via eferente (VII par). La falta de respuesta
unilateral indica lesidn de sus vias o conexiones en protuberancia. Su ausencia bilateral
se da en el coma profundo.
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» Movimientos oculares: se debe valorar la posicién espontanea de los ojos (Tabla 7), los
movimientos oculares espontaneos (Tabla 8) y los movimientos oculares reflejos (refle-
jos oculocefalicos y reflejos oculovestibulares):

- Reflejos oculocefalicos: previamente se debe excluir lesion vertebral cervical. Se des-
encadenan mediante el giro brusco de la cabeza a derecha e izquierda o bien hacia
arribay abajo. En el individuo normal este reflejo esta inhibido a no ser que fije la mi-
rada en un punto. En el coma de origen metabdlico o por lesiones estructurales bihe-
misféricas, los ojos se desplazan conjugadamente en direccién opuesta. Se alteran en
lesiones del tronco cerebral.

- Reflejos oculovestibulares: tienen un significado fisiopatolégico similar a los ante-
riores y se realizan si éstos son anormales. Previamente a su exploracién hay que
excluir perforacién timpanica y tapén de cerumen. Se realiza irrigando agua fria o
caliente en cada conducto auditivo externo por separado con unos 5 minutos de
intervalo, y posteriormente en ambos conductos a la vez, con la cabeza elevada
unos 30° sobre el plano horizontal. La respuesta en el individuo normal consiste en
desviacion ténica de los ojos hacia el lado irrigado con agua fria (y al contrario con
agua caliente) y nistagmo. En el coma sin lesién de tronco cerebral hay desviacién
ténica sin nistagmo. En lesidn del tronco cerebral, puede haber asimetria en la res-
puesta o ausencia completa.

» Respuestas motoras

- Postura: la desviacion oculocefélica al lado contrario de la hemiparesia indica lesion
hemisférica (desviacion hacia la lesién) mientras que la desviaciéon hacia la hemipare-
sia indica lesion protuberancial (desviacién al lado contrario lesional).

- Movimientos espontaneos: mioclonias, movimienos tonicoclénicos.
En la movilizacién espontanea y con la estimulacién verbal o dolorosa se pueden
apreciar movimientos asimétricos de las extremidades por paresia o hipoestesia de un
lado, asimetria en la mueca facial y posturas patoldgicas que indican mayor gravedad
como la rigidez de decorticacién y la rigidez de descerebracion.

- Rigidez de decorticacién: las extremidades superiores se colocan en flexién y rotacion
interna, y las inferiores en extension. Se deberia a lesiones diencefalicas o en un nivel
superior.

- Rigidez de descerebracidn: extremidades superiores en hiperextension, aduccion y
rotacién interna, e inferiores en extension. Sefiala lesiones del tronco cerebral y supo-
ne un peor prondstico.
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» Reflejos de estiramiento muscular: importa especialmente la asimetria que sugiere al-
teracion neuroldgica estructural.

» Tono muscular: las asimetrias suelen indicar lesiones focales del sistema nervioso cen-
tral. Las alteraciones globales con espasticidad, paratonia o hipotonia pueden deberse
tanto a lesiones estructurales como téxicometabdlicas.

» Patron respiratorio: pueden ofrecer informacién acerca de la causa del comay en oca-
siones aporta también informacién prondstica (Tabla 9).

Atener en cuenta que el valor predictivo del examen neurolégico para detectar dafio cerebral
estructural agudo en los pacientes inconscientes esta por debajo de los estandares 6ptimos,
y que en un 24-41 % de pacientes con coma metabdlico se pueden detectar signos neurolégi-
cos focales®**, por lo que conviene apoyarse en el conjunto de datos disponibles.

Pruebas complementarias*s'’

Alavez que seinicia la valoracion clinica de un paciente con bajo nivel de conciencia se ponen
en marcha de forma paralela una serie de pruebas complementarias consideradas basicas en
estas circunstancias (Tabla 10).

Si continda la incertidumbre etioldgica, o ya inicialmente si hay signos neurolégicos focales
en la exploracién, edema de papila, signos meningeos o antecedente de traumatismo cra-
neoencefélico se realizard prueba de neuroimagen, habitualmente TAC cerebral por su dispo-
nibilidad y rapidez.

Otras pruebas como EEG, puncién lumbar, hemocultivos, RM cerebral, determinaciones hor-
monales, y otras, vendran determinadas por la sospecha de patologias especificas.

3.6 Actuacion inicial ante los pacientes con bajo nivel de conciencia

El paciente con bajo nivel de conciencia debe ser manejado como una emergencia médica
debido a que varias de sus causas pueden desencadenar dafio grave o incluso el fallecimiento
del paciente en escasas horas.

Con las actuaciones iniciales se trata de estabilizar al paciente y determinar si la causa es una
enfermedad estructural cerebral o una enfermedad que provoca disfuncién cerebral difusa, y
a partir de ahi determinar mas especificamente las causas que permitiran guiar el tratamiento.

Para ello se recomienda una secuencia protocolizada de actuacion combinando evaluacién

y tratamiento0:15:17:18;
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Protocolo ABC: asegurar la permeabilidad de vias aéreas, respiracion y circulacion Estabili-
zacion cervical mientras no se excluya lesién vertebral cervical.

Evaluacion clinica inicial, cateterizacion de via, glucemia capilar, analiticas, ECG, monitori-
zacién de ritmo cardiaco y respiratorio, de oximetria y del nivel de conciencia.

Valoracién y tratamiento de patologias sistémicas con riesgo vital (shock, patologia cardia-
cay respiratoria...).

Valoracién y tratamiento de patologias neuroldgicas con riesgo vital (hipertension intracra-
neal difusa o con signos de herniacion, insuficiencia respiratoria de causa neurolégica...).

Valoracién neuroldgica (principalmente nivel de conciencia, pupilas, movimientos ocula-
res, patrén respiratorio y funcién motora).

Completar anamnesis y resto de exploracién fisica.
Pruebas especificas segiin sospecha (algunas pueden ser necesarias inicialmente segln

impresion diagnéstica): TAC cerebral, puncién lumbar, EEG, hemocultivos, RM cerebral, y
otras que se consideren necesarias.
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TABLAS

Tabla 1. Escala de Glasgow para el coma.

APERTURA OCULAR PUNTUACION
Espontanea 4
Alavoz 3
Aldolor 2
Sin respuesta 1
RESPUESTA VERBAL

Orientada 5
Confusa 4
Inapropiada 3
Incomprensible 2
Sin respuesta 1
RESPUESTA MOTORA

Obedece érdenes 6
Localiza el dolor 5
Retira al dolor 4
Respuesta en flexion 3
Respuesta en extension 2
Sin respuesta 1

TOTAL

-473 -

(Contindia en pdgina siguiente)



MANUAL DE URGENCIAS NEUROLOGICAS DE LA SOCIEDAD ESPANOLA DE NEUROLOGIA

Tabla 2. Puntuacion FOUR* para el coma (* Full Outline of UnResponsiveness).

Respuesta ocular

4. Dirige la mirada horizontal o verticalmente o parpadea dos veces cuando se le solicita
3. Abre los ojos espontdneamente, pero no dirige la mirada

2. Abre los ojos a estimulos sonoros intensos

1. Abre los ojos estimulos nociceptivos

0. Ojos cerrados, no los abre al dolor

Respuesta motora

4. Eleva los pulgares, cierra el pufio o hace el signo de la victoria cuando se le pide

3. Localiza al dolor (aplicando un estimulo supraorbitario o temporomandibular)

2. Respuesta flexora al dolor (incluye respuestas en decorticacion y retirada) en extremidad superior
1. Respuesta extensora al dolor

0. No respuesta al dolor, o estado mioclénico generalizado

Reflejos de tronco

4. Ambos reflejos corneales y fotomorores presentes
3. Reflejo fotomotor ausente unilateral

2. Reflejos corneales o fotomotores ausentes

1. Reflejos corneales y fotomotores ausentes

0. Reflejos corneales, fotomotores y tusigeno ausentes

Respiracion

4. No intubado, respiracién ritmica

3. No intubado, respiracion de Cheyne-Stokes

2. No intubado, respiracion irregular

1. Intubado, respira por encima de la frecuencia del respirador
0. Intubado, respira a la frecuencia del respirador o apnea

(Continda en pdgina siguiente)

-474 -



CAPITULO 14. OTRAS URGENCIAS NEUROLOGICAS

Tabla 3. Causas generales de coma.

Enfermedad cerebral estructural focal

Traumatismo (contusién, hemorragia)

Tumor

Hemorragia intracraneal

Ictus isquémico

Infecciones (abscesos, empiemas...)

Enfermedad cerebral estructural difusa o multifocal

Traumatismos (dafio axonal difuso, hipertensién intracraneal)

Enfermedades cerebrovasculares (hemorragia subaracnoidea, encefalopatia hipéxico isquémica)

Encefalopatia hipertensiva

Infecciones y enfermedades inflamatorias autoinmunes

Hidrocefalia aguda

Enfermedad con disfuncién cerebral difusa

Enfermedades metabdlicas y endocrinas

Intoxicaciones (drogas, medicamentos, mondxido de carbono)

Estado epiléptico, coma postcritico

Hiper o hipotermia

Déficits nutricionales

Shock séptico

(Contindia en pdgina siguiente)
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Tabla 4. Causa final en coma de origen

desconocido inicialmente.

Tabla 5. Datos de la anamnesis.

Forma de comienzo (abrupto, gradual en

ENFERMEDAD CAUSAL PORCENTAJE pocas horas, fluctuante)
Hemorragia intracraneal 22 Sintomas previos préximos al inicio del coma
. . (cefalea, fiebre...)
Epilepsia 20-22
s Acceso a medicamentos y drogas
Intoxicacién 7-19
L Antecedente traumatico reciente
Ictus isquémico 9-11
Infecciones 3-14 Antecedentes de enfermedades médicas
(diabetes, EPOC, epilepsia, tumor cerebral,
Cardiovascular 4-6 inmunosupresion, anticoagulacion...)
Metabdlico 5-7 .
Antecedentes de enfermedades psiquiatricas
Trastornos psiquidtricos 3-8 e intentos de suicidio

Tabla 6. Examen pupilar.

Descripcion

Etiologia probable

Miosis media, simétricas, reactivas a la luz

Lesion diencefélica bilateral

Alteracién metabdlica

Miosis intensa, simétricas

Lesidn protuberancial

Intoxicacion por opiaceos

Posicion media, arreactivas a la luz

Mesencéfalo

Midriasis, simétricas, arreactivas a la luz

Lesion pretectal

Intoxicacion por cocaina

Midriasis unilateral, arreactiva a la luz

Alteracion del Ill par

Herniacién uncal

(Continda en pdgina siguiente)
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Tabla 7. Movimientos oculares en el coma: posicion ocular en reposo.

Desviacion conjugada lateral

- Lesién hemisférica homolateral a la direccién de la mirada
- Lesion protuberancial contralateral a la direccion de la mirada

Desviacion no conjugada

- Lesion de nervio oculomotor

Desviacion hacia dentro y abajo

- Lesiones del tdlamo y mesencéfalo superior

Desconjugacion vertical

- Lesiones del tronco cerebral o cerebelo.

Tabla 8. Movimientos oculares en el coma

Conjugados y lentos de lado a lado (“Roving”)

: movimientos espontaneos.

indican integridad de las estructuras
oculomotoras

Desviacién conjugada lateral con pequefias
sacudidas

Lesidn hemisférica contralateral (crisis focales)

Nistagmo de retraccion
(sacudidas irregulares de retraccién de ambos
globos oculares)

Lesiones dorsales del mesencéfalo.

Nistagmo de convergencia
(movimiento de divergencia ocular seguido de
sacudidas convergentes rapidas)

Suele acompafiar al nistagmo de retraccién en
lesiones de la misma localizacién

Bobbing ocular
(movimientos oculares bruscos hacia abajo con
retorno lento a la posicién primaria)

Lesion protuberancial

Bobbing ocular inverso (Ocular dipping):
movimientos oculares lentos hacia abajo con
retorno rapido a la posicién media

En coma andxico y tras estado epiléptico
prolongado. Indica dafio cerebral difuso.

(Contindia en pdgina siguiente)
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Tabla 9. Patrén respiratorio.

Patron respiratorio | Descripcion Causa
Respiracion de Repeticion regular con progresivo incremento | « Toxico-metabélica
Cheyne-Stokes de las fases inspiratorias seguido de « Dafio talamico bilateral
progresivo descenso hasta la apnea durante
unos segundos
Hiperventilacién Respiracion regular de mayor profundidady | « Téxica-metabdlica
con frecuencias > 20 por minuto « Lesion bihemisférica,

mesencefalica o del puente

Respiracion Pausas prolongadas de varios segundos de « Lesiones protuberanciales
apnedstica duracion al final de cada inspiracion
Respiracion ataxica | Patron irregular en frecuenciay en « Lesiones bulbares

profundidad

Tabla 10. Pruebas complementarias basicas en el coma.

« Hemograma

« Analitica en sangre con glucosa, creatinina, sodio, potasio, cloro, magnesio y calcio, funcién
hepatica, lactato, osmolaridad y gasometria arterial

« Estudio de coagulacién

« Bioquimica de orina

« Determinacién de farmacos sedantes y téxicos en sangre y orina
« ECG

+ RX de térax
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4. MUERTE ENCEFALICA

A lo largo de las ultimas décadas, a la clasica vision de la muerte como un evento car-
diopulmonar (apneay asistolia irreversibles) se ha afiadido el concepto de muerte encefa-
lica (ME). A ello han contribuido los avances de la medicina intensiva, con las posibilidades
de la ventilacién mecanicay los métodos de soporte cardiovascular, asi como la generali-
zacion de los programas de trasplante de érganos. El diagndstico de ME exige siempre la
realizacion de una exploracién neurolégica que debe ser sistematica, completa y extrema-
damente rigurosa.

La ME se define como el cese completo e irreversible de funcién de todas las estructuras
neuroldgicas intracraneales; equivale legalmente a la muerte del individuo y constituye en
las sociedades modernas un tema de gran trascendencia, que excede con mucho el ambito
médico®. En los Ultimos afios diversas sociedades neuroldgicas han definido los requisitos
necesarios para formular este diagnéstico?® y las distintas legislaciones nacionales han ido
adaptando sus disposiciones para dar cobertura legal a este concepto.

En Espafia, el Real Decreto 1723/2012, de 28 de diciembre, que regula las actividades de ob-
tencién, utilizacion clinica y coordinacion territorial de los érganos humanos destinados al
trasplante y establece requisitos de calidad y seguridad, recoge en su anexo 1 los protocolos
de diagndstico y certificacién de la ME“. En el texto se especifica que el diagndstico de ME
requiere tan sélo una exploracién neurolédgica compatible y se detallan los pasos que han
de darse durante la misma y las condiciones en las que debe realizarse (Tabla 1). Sin em-
bargo, el diagndstico de ME realizado Gnicamente mediante la exploracién clinica exige un
periodo de observacion tras el que es preciso repetirla. Sélo si tras este periodo de demora
se obtienen los mismos hallazgos es posible establecer el diagndstico de ME. El periodo de
observacion varia en funcién de la causa que aparentemente provoca el dafio cerebral (no se
aplica al diagndstico en recién nacidos, lactantes y nifios, ver tabla 2):

= Al menos 6 horas en los casos de lesion destructiva conocida.
= A menos 24 horas en los casos de encefalopatia andxica.

= Sise sospecha o existe uso de farmacos o sustancias depresoras del sistema nervioso cen-
tral, el periodo de observacién debe prolongarse, a criterio médico, de acuerdo con la vida
media de los formacos o sustancias presentes y a las condiciones clinicas y biolégicas ge-
nerales del paciente.

El anexo 1* recoge la posibilidad de utilizar exploraciones complementarias como medio
para acortar el periodo de observacion, algo cada vez mas necesario cuando el diagnédstico
de ME va unido a un programa de donacién de érganos, pero también enumera aquellas
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circunstancias en las que de modo obligatorio el diagnéstico de ME debe apoyarse en la
realizaciéon de pruebas complementarias:

= Pacientes con graves destrozos del macizo craneofacial o cualquier otra circunstancia que
impida la exploracién de los reflejos troncoencefalicos.

= Intolerancia al test de apnea.
= Hipotermia (temperatura corporal <32 °C).

= Intoxicacion o tratamiento previo con dosis elevadas de farmacos o sustancias depresoras
del sistema nervioso central.

= Ausencia de lesién destructiva cerebral demostrable por evidencia clinica o por neuroimagen.

= Cuando lalesidn causal sea primariamente infratentorial. En este caso particular, se especi-
fica que la prueba instrumental a realizar debe demostrar la existencia de lesion irreversible
de los hemisferios cerebrales (electroencefalograma o prueba de flujo sanguineo cerebral).

Las exploraciones complementarias reconocidas por la ley en Espafia como capaces de apo-
yar el diagnéstico de ME son ocho”. Dichas pruebas se dividen en dos grandes grupos:

= Pruebas que evaltian la funcién neuronal:

» Electroencefalografia (EEG).
» Potenciales evocados multimodales (PEMM).

= Pruebas que evalutan el flujo sanguineo cerebral:

» Arteriografia cerebral de los 4 vasos (AC).

» Angiografia cerebral por sustraccion digital (arterial o venosa).

» Angiografia cerebral mediante tomografia computerizada multicorte, con o sin estudio
de perfusion cerebral (angioTC).

» Angiografia cerebral mediante resonancia magnética nuclear (angioRM).

» Angiogammagrafia cerebral con radiofarmacos capaces de atravesar la barrera hema-
toencefélica intacta.

» Sonografia Doppler transcraneal (DTC).

No obstante, en la legislacion espafiola“ se recoge que, para el diagndstico de ME, y si asi lo
permiten los avances cientificos y técnicos en la materia, se podra utilizar cualquier otra prue-
ba instrumental no incluida entre las previamente referidas, siempre que acredite absoluta
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garantia diagnoéstica. Cabe destacar que la ley no detalla cudles son los resultados para cada
una de estas pruebas que permiten apoyar el diagndstico de ME. En cuanto a las técnicas que
evallan el flujo sanguineo cerebral, se pretende demostrar la ausencia completa de entrada
de sangre al encéfalo, situacién denominada paro circulatorio cerebral (PCC). Es importante
destacar que el PCC sélo tiene valor legal en el contexto de un enfermo con exploracién cli-
nica de ME o cuando la determinacién del PCC se hace para complementar una exploracién
clinica insuficiente por alguna de las circunstancias expuestas con anterioridad y recogidas
en elanexo 1 de la ley*.

Desde el punto de vista fisiopatolégico®, los extensos dafios tisulares cerebrales que existen
habitualmente en los pacientes en coma, el efecto de masa producido por las lesiones hemo-
rragicas o el edema cerebral conducen a importantes incrementos de la presién intracraneal
(PIC) y a la pérdida de la capacidad de autorregulacién cerebral, de modo que la presién de
perfusion cerebral (PPC) pasa a ser dependiente de la presion arterial media (PAm) de acuer-
do con la siguiente formula: PPC=PAm-PIC. Cuando la PIC iguala la presion diastélica, el cere-
bro se perfunde exclusivamente durante la sistole, y si la PIC rebasa la presion arterial media,
la perfusion cerebral cesa. En esta situacion, inicialmente la sefial ultrasonografica muestra
un flujo reverberante u oscilante en las grandes arterias de la base del craneo que es atribui-
ble a la elasticidad de la pared arterial, aunque el flujo neto intracraneal serd igual a cero.
Cuando la PIC supera la presion arterial sistélica, slo se registran espigas sistélicas de escasa
amplitud, para finalmente no detectarse pulsacion algunas’. La correlacién angiografica del
flujo reverberante en la arteria cerebral media (ACM) es un flujo interrumpido a nivel de la
arteria carétida interna (ACI).

Dentro de las pruebas complementarias que permiten determinar la presencia de PCC, el DTC
ha demostrado elevadas sensibilidad y especificidad®. Se trata de una exploracién sencilla,
rapida, barata y de facil realizacién en enfermos conectados a un respirador, para la que no
es necesario el traslado de sala, lo que la convierte en la exploraciéon complementaria ideal
para el apoyo diagnéstico de la ME®. En concreto, el PCC puede identificarse por cambios ca-
racteristicos en la morfologia de la onda espectral de las arterias basales del cerebro, y los
criterios diagnésticos para el mismo obtenidos mediante DTC fueron consensuados por ex-
pertos nacionalesy la Sociedad Espafiola de Neurosonologia (SONES) y publicados en el afio
2007°. EL PCC puede ser confirmado si es posible registrar los hallazgos ultrasonograficos que
a continuacioén se describen en dos exdmenes distintos realizados con un intervalo de al me-
nos 30 min. Como minimo se requiere documentar estos hallazgos en ambas ACMs a través
de las ventanas temporales y en la arteria basilar a través de la ventana suboccipital, aunque
se recomienda evaluar también el flujo en el resto de las arterias del poligono de Willis®. Son
diagnésticos de PCC 3 patrones de flujo:

= Flujo oscilante o reverberante (Figura 1): en el momento en que flujo anterégrado y retré-
grado sean aproximadamente iguales se habra anulado la perfusién cerebral (flujo neto
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cero). Este hallazgo se correlaciona con la apariencia angiografica de PCC. Este tipo de flujo
se define como sefiales con componente anterégrado y retrégrado, con aproximadamente
la misma area bajo la curva en el mismo ciclo cardiaco. La diferencia de velocidades medias
(el &rea bajo la envolvente del espectro) en sistole y didstole se acerca a cero y debe ser me-
nor de 10 cm/s. Es caracteristico de este patrén que la fase sistélica sea de breve duracion.
Se deben rechazar patrones con alguna parte de diastole positiva.

= Espigas sistélicas (Figura 2): con reducciones adicionales del movimiento de la sangre sélo
se registraran picos de velocidad muy escasos que constituyen un patrén muy caracteris-
tico de PCC. Las espigas sistélicas son sefiales de flujo unidireccionales y afiladas durante
la sistole precoz, de menos de 200 ms de duracién, menos de 50 cm/s de velocidad pico
sistélicay sin sefial de flujo durante el resto del ciclo cardiaco.

= Ausencia de sefiales de flujo: incrementos adicionales de la PIC condicionan una obstruc-
cion al flujo cada vez mas proximal y, con ella, la total anulacién de las sefiales de flujo
en las arterias de la base del craneo. Evidentemente, la ausencia completa de ventana ul-
trasonogréfica temporal puede dar los mismos resultados, y aunque el patrén obtenido
en la arteria basilar o incluso en arterias extracraneales pueden ayudar al diagndstico, no
permiten distinguir con completa seguridad entre unay otra circunstancia. Por ello, en caso
de ausencia de sefal de flujo hemisférico, s6lo haber realizado un estudio DTC previo rea-
lizado por el mismo examinador en el mismo paciente permitira saber si nos encontramos
en uno u otro escenario.

La presencia de flujo efectivo (no reverberante ni en forma de espigas sistélicas) en cualquier
arteria craneal, si se hallara, es incompatible con el diagnéstico de PCC. En el estado actual
de la legislacion espafiola la documentacion de los criterios mencionados que traducen la
existencia de un PCC permite confirmar el diagndstico de ME sin prolongar el tiempo de ob-
servacion. No obstante, debido a la descripcion en la literatura de algunos casos aislados en
los que se interrumpia el flujo sanguineo cerebral s6lo de manera transitoria (generalmente
pacientes con hemorragia subaracnoidea en los que la realizacién del estudio DTC coincidia
con un brusco aumento transitorio de la PIC por resangrado) la recomendacién oficial de la
SONES es confirmar la situacién de PCC mediante un segundo estudio del flujo realizado al
cabo de al menos 30 min®.

Otras pruebas complementarias que pueden ser empleadas para el diagnéstico de ME estan
recogidas en la tabla 3 8.
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TABLAS Y FIGURAS

Tabla 1. Criterios diagnosticos de ME.

1. Condiciones diagnésticas:

« Coma de etiologia conocida y de caracter irreversible.

« Evidencia clinica o por neuroimagen de lesién destructiva en el sistema nervioso central compatible
con la situacién de ME.

2. Prerrequisitos para la exploracién neuroldgica:

« Estabilidad hemodinamica.
« Oxigenacion y ventilacion adecuadas.

« Temperatura corporal superior a 32°C (en nifios de hasta 24 meses de edad superior a 35°C, que
es la temperatura que se recomienda en todos los casos como norma general para mantener la
estabilidad clinica).

« Ausencia de alteraciones metabélicas y endocrinolégicas que pudieran ser causantes del coma.

« Ausencia de sustancias o farmacos depresores del sistema nervioso central que pudieran ser
causantes del coma.

« Ausencia de bloqueantes neuromusculares.

3. Hallazgos fundamentales de la exploracion neurologica:

« Coma arreactivo, sin ninglin tipo de respuesta motora o vegetativa al estimulo algésico producido
en el territorio de los nervios craneales; no deben existir posturas de descerebracién ni de
decorticacion.

« Ausencia de reflejos troncoencefélicos (fotomotor, corneal, oculocefélicos, oculovestibulares,
nauseoso y tusigeno).

« Ausencia de respuesta al test de atropina. Tras la administracién intravenosa de 0,04 mg/kg de
sulfato de atropina no debe existir un incremento superior al 10% de la frecuencia cardiaca basal.

« Apnea, demostrada mediante el test de apnea. Se comprueba que no existen movimientos
respiratorios toracicos ni abdominales cuando la pCO2 en sangre arterial sea superior a 60 mmHg.

« La presencia de actividad motora de origen espinal esponténea o inducida no invalida el
diagndstico de la ME.

Modificado de [4].

(Continda en pdgina siguiente)
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Tabla 2. Diagndstico de ME en recién nacidos, lactantes y nifios.

1. Prerrequisitos y criterios diagnésticos:

« Eldiagnéstico clinico de ME en recién nacidos, lactantes y nifios se basa en los mismos criterios que
en los adultos, aunque con algunas peculiaridades.

« La exploracién neuroldgica en neonatos y lactantes pequefios debe incluir los reflejos de succién y
busqueda.

« En neonatos, especialmente los pretérmino, la exploracion clinica debe repetirse varias veces, ya
que algunos reflejos del tronco pueden no haberse desarrollado o ser de incipiente aparicién.

« En los nifios de hasta 24 meses de edad, la exploracién clinica para el diagndstico de ME se realizara
previa comprobacién de la temperatura corporal es >35°C.

2. Pruebas complementarias en el diagnéstico de ME:

« Cuando se utilicen pruebas instrumentales de soporte diagndstico en los nifios, se tendran en
cuenta las peculiaridades técnicas de los mismos.

« Las pruebas deberan ajustarse a la edad, a las condiciones clinicas y a los esténdares y
recomendaciones internacionales de las diferentes sociedades cientificas.

3. Periodo de observacion para el diagnéstico de ME:

« Varia con la edad y las pruebas complementarias utilizadas.

» Neonatos pretérmino: aunque no existen guias internacionalmente aceptadas, se recomienda
un periodo de observacién de 48 horas. Este periodo de observaciéon podra acortarse a criterio
médico, de acuerdo con las pruebas instrumentales de soporte diagnéstico realizadas, y podra
omitirse si se realiza una prueba diagnéstica que muestre, de forma inequivoca, ausencia de
flujo sanguineo cerebral.

» Neonatos (desde la semana 37 de gestacion hasta los 30 dias de edad): 24 horas. Este
periodo de observacién podra acortarse u omitirse en las mismas condiciones anteriormente
mencionadas.

» Nifios de mas de 30 dias hasta 24 meses de edad: 12 horas. Este periodo de observacién podra
acortarse u omitirse en las mismas condiciones anteriormente mencionadas.

Modificado de [4].

(Continda en pdgina siguiente)
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Figura 1. DTC. Patrones de flujo cerebral reverberante u oscilante.

A) Middle cerebral artery (mean velocity 4.2 cm/s)
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B) Vertebrobasilar area (mean velocity 0.1 cm/s)

O[uB 15:19:48 23/ 23k, 0.1 ¥

seconDps 0

A) ACM (velocidad media de 4,2 cm/s).
B) Territorio vertebrobasilar (velocidad media de 0,1 cm/s). Estos patrones, con velocidades medias de flujo < 10 cm/s,
permiten el diagnéstico de PCC. Tomado de [5].

(Continda en pdgina siguiente)
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Figura 2. DTC. Espigas sistélicas.

A) Middle cerebral artery
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B) Basilar artery
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A) ACM.
B) Arteria basilar. Este patron permite el diagnéstico de PCC. Tomado de [5].
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CAPITULO 15. URGENCIAS NEUROLOGICAS EN LA MUJER EMBARAZADA

Elembarazoy el puerperio son periodos de grandes cambios fisiolégicos que pueden produ-
cir complicaciones neuroldgicas o alterar el curso de enfermedades crénicas. La preeclamp-
siay eclampsia (Tabla 1)*? juegan un papel importante, generando hasta un 14 % de la mor-
talidad materna a nivel mundial®, por lo que es importante prestar atencidn a pacientes con
sintomatologia neuroldgica en este contexto.

En la mayoria de casos, precisaremos una prueba de imagen urgente. Aunque se prefiere la
RM, la TC craneal esté frecuentemente disponible y es segura para la madre y el feto por la
baja dosis de radiacién*®. No hay certeza de que el contraste yodado de la TC ocasione dafio
fetal, al contrario que el gadolinio de la RM que esta contraindicado en la gestacién por ries-
go de aborto y dafios en el feto. Ambos pasan a la leche materna, por lo que se recomienda
suspender la lactancia 12-24 h.°

Se muestran a continuacion las patologias mas frecuentes y graves, y se afiaden en forma de
anexo las recomendaciones principales sobre distintos farmacos.

1. CEFALEAS

Cefaleas primarias: la cefalea es la sintomatologia neurolégica més frecuente durante el
embarazo®, sobre todo la cefalea tensional y la migraiia®. Gran parte de pacientes con mi-
grafia mejoran en el embarazo®’ aunque algunas pueden empeorar. La mayoria de sintomas
neuroldgicos en este periodo se deben a auras migrafiosas (inicio gradual, sintomas positi-
vos que cambian a negativos, con o sin cefalea)’. El paracetamol, sumatriptan, metroclopra-
miday bloqueo con lidocaina son Utiles y seguros (Tabla 2).

Cefaleas secundarias: la cefalea es también un sintoma comin de muchas patologias ce-
rebrales potencialmente graves. Por ello, ante una cefalea de nueva aparicién con signos de
alarma es imprescindible realizar pruebas de imagen.

2. ENFERMEDADES CEREBROVASCULARES

El estado protrombético y las alteraciones endoteliales que ocurren en el embarazo, espe-
cialmente en el tercer trimestre, y puerperio, aumentan el riesgo de los eventos vasculares.

2.1 Trombosis venosa de senos cerebrales (TVC)

El riesgo aumenta 4-5 veces en el embarazo y hasta 20 en el puerperio*, y lo hace en funcién
de la edad materna, presencia de HTA, infecciones o exceso de vomitos (por deshidratacion).
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Cursa con cefalea, alteracion de nivel de consciencia, focalidad neurolégica o crisis comi-
ciales. Se pueden complicar con edema e hipertension intracraneal, lesiones hemorragicas
o isquémicas. El diagnéstico se realiza mediante RM con venograma sin contraste o TC con
contraste en fase venosa, donde se aprecia un defecto de replecién en los senos.

El tratamiento es la anticoagulacién, aunque existan hemorragias: si el riesgo es elevado, es
preferible heparina no-fraccionada por la posibilidad de reversién mediante protamina, y una
vez estable, cambio a heparina de bajo peso. Mantener al menos hasta finalizar el puerperio,
6 semanas tras el parto*. La warfarina y acenocumarol estan contraindicadas durante la ges-
tacion por teratogenicidad®.

Una complicacién comun de las patologias vasculares es el desarrollo de hipertension intra-
craneal. En casos graves, valorar con precaucién el uso de sueros hiperténicos (en duda el
riesgo para el feto), manitol y acetazolamida (riesgo de aborto y teratogenicidad)*. El drenaje
ventriculary la craniectomia son alternativas en casos refractarios a tratamiento médico.

2.2 Encefalopatia posterior reversible (PRES) y angiopatia postparto (APP)

El PRES y la APP (que a su vez es un tipo de vasoconstriccion cerebral reversible) son dos en-
tidades solapadas. Es habitual su relacién durante el embarazo con la eclampsia. Se produce
una disfuncién endotelial y de la autorregulacién vascular, con aumento de la permeabilidad
de la barrera hematoencefalica. Los sintomas varian en funcién de la afectaciéon predominante
(edema en PRES, vasoconstriccion e isquemia en APP), produciendo cefalea (mas larvada en
PRES, y en trueno y recurrente en APP), diverso grado de encefalopatia, alteraciones visuales,
crisis comiciales o sintomas focales. La TCy RM craneal pueden ser normales o mostrar edema,
lesiones isquémicas o hemorragicas. Es tipica la afectacién asimétrica de predominio poste-
rior y que no sigue una distribucién arterial. En la APP podemos apreciar estenosis vasculares
multiples focales a nivel intracraneal.

El tratamiento se basa fundamentalmente en control de TA (objetivo <140/90 mmHg) con
farmacos como nifedipino, labetalol, metildopa o hidralazina (evitar IECA, ARA Il y atenolol
- tabla 2)*. Evitar el uso de corticoides en casos de APP ya que pueden empeorar el curso
clinico. Se prefiere en este caso el nifedipino®.

2.3 Ictus isquémico

El riesgo de ictus en embarazadas y puérperas aumenta de 3 a 9 veces, ocurre en unos
30/100.000 partos®. La etiologia varia en estos casos ya que existen condiciones directamen-
te relacionadas con la gestacién, como la cardiomiopatia del embarazo, la hipercoagula-
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bilidad propia de este periodo o la preeclampsia. Debe sospecharse ante cualquier clinica
neuroldgica focal de inicio stbito, se recomienda aplicar la escala NIHSS para la evaluacién
neuroldgica. El diagndstico se completa mediante TC y angioTC o RM y angioRM (secuencia
TOF, sin contraste), aplicando la escala ASPECTS para seleccionar pacientes candidatas a
tratamiento. Si la hora de inicio es mayor a 4,5-6 h., o el tiempo es desconocido, se realizara
TC perfusién (o secuencias DWI'y FLAIR en RM), para valorar la viabilidad del tejido.

En caso de déficit incapacitante para la madre e ictus no establecido, se valorara la posibili-
dad de tratamiento de reperfusion agudo. Los estudios de fibrinélisis con rtPA fueron realiza-
dos excluyendo mujeres embarazadas, pero en ausencia de otras posibilidades de tratamien-
to, se valorara su administracion sopesando riesgo/beneficio. La trombectomia mecénica se
reserva para casos con oclusion de gran vaso accesible a tratamiento®.

2.4 Hemorragias cerebrales

En general, el riesgo de hemorragias es mas elevado en el embarazo (2,5-3 veces respecto a no
embarazadas) y muy incrementado en el puerperio (aumento del riesgo relativo 28,3 veces)*.

Hematoma intraparenquimatoso: secundarios sobre todo a PRES/eclampsia, malforma-
ciones arteriovenosas o aneurismas*. Requieren diagndstico por imagen y estudio vascular,
dada la elevada tasa de etiologia secundaria.

Eltratamiento consiste en control de TA. EL manejo de la patologia de base debe ser individua-
lizado, seleccionando el momento y técnica mas adecuada en cada paciente.

Hemorragia subaracnoidea: mas frecuente en el tercer trimestre, con un riesgo 5 veces ma-
yor que en no embarazadas®. Patologia grave, mortalidad de 27-40 %?. Cursan con cefalea en
trueno, de maxima intensidad en segundos, con o sin sintomas focales, alteracion del nivel de
consciencia y rigidez de nuca. El diagnéstico es por TC o RM; o si no se apreciara sangre, a tra-
vés de puncion lumbar que demuestre xantocromia. Se recomienda también estudio vascular
para evaluar la presencia de aneurismas. Vigilar la posibilidad de hidrocefalia (si afectacion de
cisternas), resangrado o vasoespasmo.

Eltratamiento se basa en control de TAy nifedipino. El tratamiento del aneurisma subyacente
serad endovascular o quirdrgico en funcién de las caracteristicas y localizacién del mismo.
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3. CRISIS COMICIALES

Pueden ocurrir en pacientes con epilepsia crénica por cualquier desencadenante (37 % sufren
una descompensacion)?, de novo por cualquier dafio cerebral o como parte de la eclampsia,
donde aparecen con cefalea y TA elevada (sobre todo si preeclampsia previa). En pacientes
con epilepsia conocida, se recomienda seguimiento estrecho, monitorizando niveles de far-
macos antiepilépticos (FAE) en sangre y ajustando seglin necesidad®.

En caso de primera crisis, estatus o cambio en la semiologia habitual, se realizaran TC/RM y
EEG para caracterizar mejor los episodios. Ante crisis de repeticion:

= Sulfato de magnesio: tratamiento preferido, sobre todo en eclampsia (evidencia de ma-
yor eficacia frente a otros FAE)!. Bolo de 4-6 mg iv en 15 minutos, seguido de perfusion
1-3 mg/h iv hasta 48 horas tras el parto?. Precisa monitorizaciéon por la posibilidad de
efectos adversos graves (debilidad muscular e insuficiencia respiratoria), en cuyo caso el
antidoto es el gluconato calcico. Si persistieran las crisis, se administraran también ben-
zodiacepinas (diazepam o midazolam), y en segundo lugar LEV. En caso de no respuesta,
considerar intubacién y sedacién controlada con propofol®. Evitar si fuera posible PB, PHT
0 VPA, por sus efectos teratogénicos (Tabla 2).

= En casos graves, sobre todo de eclampsia, se valorara la finalizacién de la gestacion.

4. ENFERMEDADES NEUROMUSCULARES

Miastenia Gravis: la mayoria se mantiene estable, pero hasta 20-30 % tendran una exacer-
bacién sobre todo durante el primer trimestre*. En casos graves o de crisis miasténica, valo-
rar necesidad de corticoides, inmunoglobulinas IV y plasmaféresis; asi como piridostigmina
(Tabla 2). Esta Gltima se usa en el parto si la madre tiene debilidad importante que dificulte
la expulsion del feto®. Atencidn también al recién nacido ya que hasta 10-15 % tienen riesgo
de miastenia neonatal por paso de anticuerpos a través de placenta, cursando con debilidad
generalizada y riesgo de insuficiencia respiratoria (denominados floppy baby)®.

Neuropatias asociadas al embarazo y parto: relacionadas con los cambios corporales du-
rante el embarazo (ej. sindrome de tinel carpiano y la meralgia parestésica), o por compre-
sion de distintos nervios en el parto - pardlisis obstétricas: en orden de frecuencia los nervios
mas afectados en estos casos son peroneo, femoral, obturador, ciético y la compresién del
plexo lumbosacro®. La mayoria son de curso benigno y se resuelven en el puerperio con me-
didas conservadoras. Algunos procesos crénicos, como la CIDP, pueden empeorar durante la
gestacion. Existe también una polineuropatia axonal gestacional, asociada a cuadros caren-
ciales por la hiperemesis en los primeros meses®.
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5. ENFERMEDADES DESMIELINIZANTES

Esclerosis Miiltiple: riesgo reducido de brotes y actividad durante la gestacion (reduccion
70 % actividad durante el tercer trimestre)*. Se pueden plantear corticoides si el brote es dis-
capacitante, evitando o reduciendo su dosis en el primer trimestre para disminuir los efectos
secundarios en el feto, aunque los riesgos son minimos’. Se puede realizar RM sin contraste, o
demorar la neuroimagen hasta después del parto.

Neuromielitis 6ptica: puede empeorar durante el embarazo. Los receptores de AQP4 estan
presentes en placenta, por lo que un aumento de la actividad es peligroso para el feto*. A
considerar mantenimiento de las terapias crénicas en esta etapa segln el riesgo (Tabla 2)*.

6. TRASTORNOS DEL MOVIMIENTO

Corea del embarazo (corea gravidarum): aparece de forma abrupta durante el embarazo y
puede repetirse en gestaciones sucesivas. Actualmente la patologia mas frecuente asociada
es el Sindrome antifosfolipido con o sin Lupus Eritematoso Sistémico (previamente frecuente
en contexto de fiebre reumatica). Debe realizarse diagndstico diferencial con el sindrome hi-
perosmolar en diabéticos, ictus de ganglios basales y enfermedad de Wilson®.

7. ENFERMEDADES CARENCIALES

Encefalopatia de Wernicke: por déficit de tiamina en contexto de hiperemesis gravidica, sue-
le ocurrir entre las semanas 17 y 20 de la gestacion®. Se presenta con alteracion del nivel de
consciencia, confusion, oftalmoparesia y ataxia. En TC no suelen apreciarse cambios, en RM
se pueden encontrar lesiones hiperintensas periacueductales, taldmicas y en tubérculos ma-
milares. El tratamiento con suplementos de tiamina no difiere del habitual.

8. ENFERMEDADES SISTEMICAS CON POSIBLE AFECTACION NEUROLOGICA

Pirpura trombética trombocitopénica: pentada clasica (no siempre todos presentes): trom-
bocitopenia, anemia hemolitica microangiopatica, fiebre, disfuncién neurolégica y renal. La
sintomatologia neurolégica habitual es cefalea, confusion, encefalopatia, crisis comiciales o
sintomas focales. Ocurre durante el segundo o tercer trimestre, puede asociar PRES, que tie-
ne una fisiopatologia similar, por lo que en neuroimagen podemos encontrar edema, lesiones
isquémicas o hemorragicas. Hay que realizar diagndstico diferencial con HELLP (hemdlisis,
hipertransaminasemia, trombocitopenia), que puede ser complicado, pero es importante ya
que el tratamiento de PTT incluye plasmaféresis, y el de HELLP finalizacién del embarazo®.
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Embolismo de liquido amniético: raro, ocurre en 1,9-6,1/100.000 partos*. Mecanismo des-
conocido, habitualmente durante el parto o expulsién de la placenta (aunque puede darse
durante el embarazo). El paso del liquido a la circulacién sanguinea materna produce una
respuesta inflamatoria sistémica. Inicialmente los sintomas son inespecificos como agitacién
o confusién. Muy grave, produciendo shock o parada circulatoria en poco tiempo que requie-
ren maniobras de resucitacion. Mortalidad 20-60 % fetal y 20 % materna, de las madres que
sobreviven hasta 85 % tienen encefalopatia secundaria por la hipoxia“.

Metastasis de coriocarcinoma: es un tumor raro, pero puede cursar con hasta un 20 % de
metdstasis cerebrales. La clinica varia en funcién de localizacién y el tipo de complicacién
que produzca (p. €j. crisis 0 hemorragias). Se realiza diagndstico con pruebas de imagen (TC
o RM), donde se aprecian una o multiples de lesiones de aspecto tumoral. Muy sensible a
quimioterapia, buena respuesta (hasta 50 % curacién en caso de metastasis cerebral Unica)*.
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TABLAS

Tabla 1. Criterios de definicién de la Preeclampsia.

IMPRESCINDIBLE

Hipertension arterial

« TA=140/90 mmHg en dos ocasiones al menos con 4 h. de diferencia, a partir de las 20 semanas de
gestacion en una paciente con TA previa normal
« TA=160/110 mmHg en una ocasion

Y AL MENOS UNA DE LAS SIGUIENTES

Proteinuria

« 2300 mgenorinade24h.,0
« Ratio proteina/creatinina 20,3 mg/dL, o
« Lectura de 2+ en tira reactiva de orina (s6lo si no disponibles otros métodos)

0 una de las siguientes (en ausencia de proteinuria)

« Trombocitopenia <100000 plaquetas/mm?

« Insuficiencia renal: creatinina >1.1 mg/dL o doble de los valores basales de creatinina, en ausencia
de otras enfermedades renales

« Disfuncidn hepética: elevacion x2 transaminasas; dolor persistente en hipocondrio derecho o
epigastrico, sin respuesta a analgesia

« Edema agudo de pulmén (por clinica o radiografia)

« Sintomas neuroldgicos: cefalea de novo sin respuesta a medicacion; sintomas visuales

« Restriccion de crecimiento intrauterino (peso < p10)

Adaptado de Preeclampsia—Pathophysiology and Clinical Presentations. JACC State-of-the-Art Review.

(Contindia en pdgina siguiente)
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Tabla 2. Seguridad y contraindicaciones en el embarazo de los farmacos neurolégicos

mas utilizados.

1. CEFALEAS?®

Tratamiento de
crisis

« Seguros o utilizados habitualmente: paracetamol, metoclopramida, lidocai-
na (todos de clase B). Sumatriptan (clase C, algunos estudios con ausencia
de complicaciones)

» No recomendados: AINE (clase C en 1y 2° trimestre por riesgo de aborto y
malformaciones CV, D tras semana 30 por de cierre de ductus o hemorragia
periventricular), opiaceos, agonistas dopaminérgicos (clase C)

« Contraindicados: ergdticos y domperidona (clase X)

Tratamiento
preventivo

« Utilizados habitualmente (todos ellos clase C): bloqueos anestésicos, toxina
botulinica, propranolol, lamotrigina. Segunda linea: amitriptilina

« No recomendados (clase C): flunarizina, verapamilo, pregabalina

« Contraindicados: topiramato, carbamazepina, lisinopril, candesartan (clase
D) y valproico (X)

2. ENFERMEDADES CEREBROVASCULARES®

Antihipertensivos

« Seguros o utilizados habitualmente: metildopa, hidroclorotiazida (clase B),
labetalol, bisoprolol, propranolol, nicardipino, nifedipino (clase C, probable-
mente seguros)

« Contraindicados: IECA, ARA I, diltiazem, atenolol (clases C y D, teratogeni-
cidad)

Antiagregantes

Aspirina considerada segura y utilizada habitualmente como prevencién de la
preeclampsia entre las semanas 14 y 36. Clopidogrel probablemente seguro
(ambas clase B)

Anticoagulantes

« Seguro: heparina no fraccionada y de bajo peso molecular (clase B)
« Contraindicados: antagonistas de vitamina K (clase D). Anticoagulantes ora-
les directos no informacién en humanos pero teratogenicidad en animales

Estatinas

Contraindicadas, clase X

3. EPILEPSIA*

Estatus epiléptico

« Seguros o utilizados habitualmente: sulfato de magnesio, MDZ, DZ, LEV
« Contraindicados: PHT, PB

Epilepsia crénica

« Seguros o utilizados habitualmente: LEV, LTG
« Utilizar con precaucién: BRV, ESL, OXC, PER, LCM, GBP, PGB
« Contraindicados: VPA, CBZ, CZP, PHT, PB, TPM, PRM

(Continda en pdgina siguiente)
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(Continuacion Tabla 2)

4. MIASTENIAY OTRAS ENFERMEDADES AUTOINMUNES* #*2

« Seguros o habitualmente utilizados: piridostigmina

Brotes o « Aceptados con precaucién valorando riesgo/beneficio: corticoides -
exacerbaciones metilprednisolona (seguros 2 y 3er trimestres, evitar en ler trimestre), IgIV
y plasmaféresis (todos clase C)

AINE: antiinflamatorios no esteroideos, malformaciones, CV: malformaciones cardiovasculares, IECA: inhibidores
de la enzima convertidles de angiotensina, ARA Il: antagonistas del receptor de angiotensina Il, MDZ: midazolam,
DZ: diazepam, LEV: levetiracetam, PHT: fenitoina, PB: fenobarbital, LTG: lamotrigina, BRV: brivaracetam, ESL:
eslicarbazepina, OXC: oxcarbazepina, PER: perampanel, LCM: lacosamida, GBP: gabapentina, PGB: pregabalina,

VPA: valproico, CBZ: carbamazepina, CZP: clonazepam, TPM: topiramato, PRM: primidona, IgIV: inmunoglobulinas
intravenosas.
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