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NOTA

La medicina es una ciencia en constante desarrollo. Conforme surjan nuevos conocimientos, se re-

querirán cambios de la terapéutica. El(los) autor(es) y los editores se han esforzado para que los 

cuadros de dosifi cación medicamentosa sean precisos y acordes con lo establecido en la fecha de 

publicación. Sin embargo, ante los posibles errores humanos y cambios en la medicina, ni los editores 

ni cualquier otra persona que haya participado en la preparación de la obra garantizan que la infor-

mación contenida en ella sea precisa o completa, tampoco son responsables de errores u omisiones, 

ni de los resultados que con dicha información se obtengan. Convendría recurrir a otras fuentes de 

datos, por ejemplo, y de manera particular, habrá que consultar la hoja informativa que se adjunta con 

cada medicamento, para tener certeza de que la información de esta obra es precisa y no se han in-

troducido cambios en la dosis recomendada o en las contraindicaciones para su administración. Esto 

es de particular importancia con respecto a fármacos nuevos o de uso no frecuente. También deberá 

consultarse a los laboratorios para recabar información sobre los valores normales.



Desde la publicación de la última edición de neurología clínica, Lydia Bayne, 
nuestra compañera, neuróloga y amada esposa de Roger, murió a consecuencia 

de enfermedad motora neuronal. Esta séptima edición está dedicada a su memoria. 
Lydia escribió la sección sobre el Apéndice A: La valoración neurológica así como el 

escrito para los estudiantes de Medicina UCSF que rotaban en su servicio en el 
Laguna Honda Hospital en San Francisco, donde ella era la jefa 

del departamento. Fue una neuróloga poseedora de extraordinarias habilidades. 
Su experiencia clínica y erudición han tenido un impacto fundamental 

en varias ediciones de esta obra. A nivel personal y profesional 
constituye una sentida pérdida.
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Prefacio

Esta séptima edición de Neurología clínica conserva su enfo-
que principal, surgido a partir de la experiencia en la ense-
ñanza de sus autores en las clínicas y salas de la University of 
California, hospitales de San Francisco: un análisis de la neu-
rología basado en los signos y síntomas presentados por el 
paciente. De modo que los capítulos están organizados según 
problemas como dolores de cabeza, convulsiones, apoplejía y 
coma, más que como un catálogo de enfermedades específi -
cas. Pensamos que este método continúa siendo una herra-
mienta de enseñanza útil y en conformidad con ello está pre-
sentada esta edición.

Esta nueva edición armoniza el rápido crecimiento en el 
conocimiento sobre la terapéutica para las enfermedades neu-
rológicas y los mecanismos moleculares y genéticos de estos 
padecimientos. Se han incorporado datos acerca de nuevos y 
efi caces tratamientos para la esclerosis múltiple, enfermedad 
de Parkinson, dolor de cabeza, epilepsia y apoplejía. Las sec-
ciones dedicadas a neurobiología han sido extensamente 
actualizadas y extendidas. Dado que las técnicas de neuroima-
genología continúan evolucionando y mejorando, este texto 
centra atención sobre nuevas imágenes de imágenes por reso-
nancia magnética (IRM) y tomografía computarizada (TC). 
Hemos conservado el contenido de los apéndices que com-

prenden descripciones extensas y paso a paso en relación con 
la valoración neurológica.

Al preparar esta nueva edición, sobre todo en las áreas de 
la terapéutica y genética, hemos consultado a colaboradores 
expertos, quienes han sido de enorme ayuda. En este sentido, 
extendemos una especial gratitud a Hubert Leonard, Norman 
So, Alisa Gean, Allitia Dibernardo, Michael Moskowitz, 
Dennis Bourdette, Th omas Koch, John Nutt, Joe Quinn, 
Robert Egan, Randolph Evans y Karen Furie. El equipo edi-
torial actual y pasado de McGraw-Hill, como siempre, ha 
representado una enorme ayuda en el proceso de editar y pro-
ducir esta obra. Confi amos en que el producto fi nal servirá 
para desmitifi car la neurología clínica para estudiantes y prac-
ticantes, quienes darán a sus pacientes diagnósticos mejores y 
más precisos, los cuales cada vez guiarán de mejor modo a 
terapéuticas efi caces. Nos congratula saber que Neurología clí-
nica ahora aparecerá en ocho idiomas.

Roger P. Simon
Michael J. Aminoff          

David A. Greenberg

Portland y San Francisco
Diciembre 2008
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Conciencia signifi ca discernir lo que ocurre en el mundo in-
terno o externo, y los trastornos de la conciencia pueden afectar 
el grado de ésta o su contenido.

Alteraciones del grado 
de conciencia

Las anormalidades del grado de conciencia se carac-
terizan por el deterioro del estado de alerta o vigilia y 
son consecuencia de lesiones agudas del sistema de 

activación reticular ascendente (fi gura 1-1) o de ambos hemis-
ferios cerebrales.  El grado de pérdida de conciencia más grave 
es el coma, en el cual el paciente ni responde ni es posible des-
pertarlo. La depresión menos intensa de la conciencia tiene por 
resultado un estado de confusión aguda o delirio, en el que el 
paciente responde de manera intencional por lo menos a ciertos 
estímulos, pero está somnoliento, desorientado y falto de aten-
ción. En algunos estados de confusión aguda, la agitación pre-

domina o se alterna con somnolencia, y puede ser acompañada 
por cambios autónomos (fi ebre, taquicardia, hipertensión, su-
doración, palidez o rubor), alucinaciones y anormalidades mo-
toras (temblores, asterixis o mioclonos).

Alteraciones del contenido 
de la conciencia

Muchas afecciones pueden alterar el contenido de 
la conciencia sin afectar su grado. Son ejemplos 
de esto las lesiones cerebrales focales que producen 

trastornos aislados del lenguaje o la memoria, y los procesos 
patológicos crónicos más difusos que causan deterioro gene-
ralizado de la función mental (demencia). La demencia di-
fi ere de los estados de confusión aguda en varios aspectos 
(cuadro 1-1), y distinguir entre esos dos síndromes es el paso 
crucial de la evaluación de un paciente con alteración de la 
conciencia.

 Síndromes amnésicos, 62
Amnesia aguda, 63

Traumatismos craneoencefáli-
cos, 63

Hipoxia o isquemia, 63
Oclusión bilateral de la arteria 

cerebral posterior, 64

Amnesia general transitoria, 64
Desvanecimientos alcohóli-

cos, 64
Encefalopatía de Wernicke, 65
Amnesia disociativa (psicóge-

na), 65
Amnesia crónica, 65

Síndrome amnésico de Kor-
sakoff  inducido por alco-
hol, 65

Amnesia posencefalítica, 65
Tumores cerebrales, 65
Encefalitis límbica paraneo-

plásica, 66

(continuación)

Entre los trastornos de la conciencia hay varios en los que 
el grado de conciencia (estado de alerta o vigilia) se dete-
riora, como sucede en los estados de confusión aguda y el 
coma, y otros en los que el grado de conciencia es normal, 
pero su contenido se altera, como ocurre en la demencia y 
los trastornos amnésicos.

Un estado de confusión aguda se puede distinguir fácil-
mente de la demencia por la evolución cronológica del 
deterioro: el inicio de los estados de confusión aguda 
puede ser agudo o subagudo, y por lo común se desarrolla 
en cuestión de horas a días, mientras que la demencia es 
un trastorno crónico que evoluciona en el transcurso de 
meses o años.

Ciertas causas del estado de confusión aguda se deben 
identifi car con urgencia porque pueden desembocar con 
rapidez en graves daños estructurales en el cerebro e 
incluso la muerte, y el tratamiento inmediato puede pre-
venir tales complicaciones: entre los ejemplos están la 
hipoglucemia, la meningitis bacteriana, la hemorragia 
subaracnoidea y la hemorragia intracraneal traumática.

Las causas más comunes de demencia son la enfermedad 
de Alzheimer, la demencia con cuerpos de Lewy y la 
demencia vascular, y en muchos casos las causas son múl-
tiples; aunque las causas reversibles de la demencia son 
raras, es importante diagnosticarlas.

CONCEPTOS CLAVE
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La evolución cronológica del trastorno, que es aguda 
o subaguda en los estados de confusión aguda y 
crónica en la demencia, es la característica distintiva 
de mayor utilidad.

En este capítulo describiremos los estados de confusión, 
la demencia y los trastornos circunscritos de la memoria. 
Hablaremos del coma en el capítulo 10.

METODOLOGÍA DE DIAGNÓSTICO

La evaluación del paciente con sospecha de algún trastorno de 
la conciencia tiene como primer objetivo caracterizar la índole 
del trastorno (es decir, estado de confusión aguda, coma, de-
mencia, síndrome amnésico) y como segundo, determinar la 
causa. En seguida explicaremos la metodología empleada.

ANTECEDENTES

Historia de la enfermedad actual
La historia debe establecer la evolución cronológica del tras-
torno y proporcionar indicios de su naturaleza y su causa. El 
inicio de los estados de confusión puede ser de agudo a suba-
gudo, mientras que las demencias son trastornos crónicos. En 
ambos casos, las observaciones de terceras personas pueden ser 
los únicos datos históricos disponibles; por tanto, resulta útil 
tener acceso a un pariente o amigo cercano que pueda propor-
cionar detalles sobre el grado de funcionamiento previo del 
paciente; el momento en que se hizo evidente la disfunción; y 
la índole de los cambios en estado de vigilia, personalidad, 
conducta, estado de ánimo, intelecto, capacidad de juicio, 
memoria o facilidad con el lenguaje. También se deben ex-
plorar otros problemas asociados, como trastornos de la mar-
cha, incontinencia y cefaleas.

Antecedentes médicos
A. APARATO CARDIOVASCULAR

Los antecedentes de accidente cerebrovascular, hipertensión, 
vasculitis o enfermedad cardiaca pueden sugerir un estado de 
confusión o demencia de origen vascular.

B. DIABETES

La confusión aguda de los diabéticos puede ser consecuencia 
de un estado hiperosmolar no cetósico o de una hipogluce-
mia inducida por insulina. La diabetes también es un factor 
de riesgo de demencia vascular.

C. TRASTORNOS CONVULSIVOS

Una historia de epilepsia sugiere crisis convulsivas frecuentes, 
estado posictal o traumatismo craneoencefálico como causa 
de la confusión.

D. TRAUMATISMOS CRANEOENCEFÁLICOS

Los traumatismos craneoencefálicos recientes o hemorragia 
intracraneal sugieren conmoción. Un traumatismo craneo-
encefálico remoto puede producir síndrome amnésico o he-
matoma subdural crónico con demencia.

Figura 1-1. El sistema de activación reticular del tallo cerebral y 
sus proyecciones ascendentes hacia el tálamo y los hemisferios 
cerebrales.

Hemisferio cerebral

Tálamo

Sistema de activación 

reticular del tallo cerebral

Cuadro 1-1. Diferencias entre los estados de confusión aguda y la demencia.

Estado de confusión aguda Demencia

Grado de conciencia Afectado No se afecta, salvo en algunos casos durante la evolu-
ción tardía

Evolución De aguda a subaguda; fl uctuante Crónica; constante y progresiva

Hiperactividad autónoma Suele presentarse Ausente

Pronóstico Por lo general reversible Por lo general irreversible
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E. ALCOHOLISMO

El alcoholismo predispone a los pacientes a estados de con-
fusión aguda por intoxicación, abstinencia, estado posictal, 
traumatismo craneoencefálico, encefalopatía hepática y en-
cefalopatía de Wernicke. Es probable que la perturbación 
crónica de la memoria en el alcohólico se deba al síndrome 
de Korsakoff .

F. ANTECEDENTES FARMACOLÓGICOS

El estado de confusión puede ser consecuencia de sobredosis 
de fármacos, sean prescritos o recreativos, lo que incluye in-
sulina, hipnótico-sedantes, opiáceos, antidepresivos, antipsi-
cóticos o alucinógenos, así como ser resultado de la abstinen-
cia de sedantes. Los pacientes de edad avanzada pueden ser 
más sensibles a los efectos secundarios cognitivos de fármacos 
que son bien tolerados por pacientes más jóvenes.

G. ANTECEDENTES PSIQUIÁTRICOS

La historia de enfermedades psiquiátricas puede sugerir so-
bredosis de medicamentos psicoterapéuticos como benzodia-
cepinas, antidepresivos o antipsicóticos; un trastorno médico 
previamente no diagnosticado capaz de producir psicosis or-
gánica (hipotiroidismo, defi ciencia de vitamina B12); o algún 

trastorno funcional que semeje un estado de confusión aguda 
o una demencia.

H. OTROS

Los individuos que practican el coito sin protección (sobre todo 
los hombres homosexuales), los consumidores de drogas intra-
venosas, los receptores de transfusiones de sangre o factores de 
coagulación contaminadas, las parejas sexuales de todas esas 
personas y los lactantes de madres infectadas, están en particular 
riesgo de contagio por el virus de la inmunodefi ciencia humana 
(VIH).

Antecedentes familiares
Los antecedentes familiares pueden indicar un trastorno here-
dodegenerativo, como la enfermedad de Huntington, como 
causa de la demencia.

EXAMEN MÉDICO GENERAL
El examen médico general ayuda a clasifi car el trastorno como 
un estado de confusión aguda o como una demencia y puede 
sugerir como su causa una enfermedad sistémica (cuadros 1-2 
y 1-3).

Cuadro 1-2. Características clínicas que ayudan a establecer el diagnóstico diferencial de los estados de confusión aguda.

Característica Lo que más sugiere

Cefalea Traumatismo creaneoencefálico, meningi-
tis, hemorragia subaracnoidea

Signos vitales
  Fiebre Meningitis infecciosa, intoxicación anti-

colinérgica, abstinencia de etanol o 
sedantes, septicemia

  Hipotermia Intoxicación por etanol o sedantes, ence-
falopatía hepática, hipoglucemia, 
hipotiroidismo, septicemia

  Hipertensión Intoxicación anticolinérgica, abstinencia 
de etanol o sedantes, encefalopatía
 por hipertensión, hemorragia suba-
racnoidea, intoxicación simpatomi-
mética

  Taquicardia Intoxicación anticolinérgica, abstinencia 
de etanol o sedantes, tirotoxicosis, septi-
cemia

  Bradicardia Hipotiroidismo

  Hiperventilación Encefalopatía hepática, hiperglucemia, 
septicemia

Examen médico 
   general
  Meningismo Meningitis, hemorragia subaracnoidea

  Erupción cutánea Meningitis meningocócica

  Tetania Hipocalcemia

Característica Lo que más sugiere

Nervios craneales
  Papiledema Encefalopatía por hipertensión, tumor 

intracraneal

  Pupilas dilatadas Traumatismo craneoencefálico, intoxicación 
anticolinérgica, abstinencia de etanol o 
sedantes, intoxicación simpatomimética

  Pupilas 
    contraídas

Intoxicación por opiáceos

  Nistagmo/
    oftalmoplejía

Intoxicación por etanol, sedantes o fenci-
clidina, isquemia vertebrobasilar, encefal-
opatía de Wernicke

Motora
  Temblor Abstinencia de etanol o sedantes, intoxi-

cación simpatomimética, tirotoxicosis

  Asterixis Encefalopatía metabólica

  Hemiparesia Infarto cerebral, traumatismo 
craneoencefálico, hiperglucemia, 
hipoglucemia

Otras
  Convulsiones Abstinencia de etanol o sedantes, trauma-

tismo craneoencefálico, hiperglucemia, 
hipoglucemia

  Ataxia Intoxicación por etanol o sedantes, ence-
falopatía de Wernicke 
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Signos vitales y apariencia externa
En muchos estados de confusión se observan fi ebre, taquicar-
dia, hipertensión y sudoración, pero entre los primeros datos 
que se deben considerar en el paciente febril están meningitis 
y septicemia. La hipertensión debe sugerir la posibilidad de 
encefalopatía por hipertensión, hemorragia intracraneal, en-
fermedad renal o síndrome de Cushing. La hipotermia ocurre 
por exposición al frío, intoxicación por etanol o sedantes, 
hipoglucemia, encefalopatía hepática, encefalopatía de Wer-
nicke, hipotiroidismo o choque. En la mayoría de las demen-
cias, el paciente no parece tener una enfermedad aguda a 
menos que exista otro trastorno.

Piel y mucosas
La ictericia sugiere enfermedad hepática y en la defi ciencia de 
vitamina B12 la piel adquiere un color amarillo limón. La 
piel áspera y reseca, el pelo seco y quebradizo y el edema sub-
cutáneo son característicos del hipotiroidismo. Se observan 
petequias en la meningococcemia, y la presencia de petequias 
o equimosis puede revelar una coagulopatía por enfermedad 
hepática, coagulación intravascular diseminada o púrpura trom-

bocitopénica trombótica. La presencia de livedo reticularis 
sugiere Sneddon accidente cerebrovascular asociado con anti-
cuerpos contra fosfolípidos. La piel reseca y caliente es carac-
terística de la intoxicación por anticolinérgicos. El síndrome 
de Cushing puede relacionarse con acné. La hiperpigmen-
tación de la piel puede ser evidencia de enfermedad de Addi-
son. Las huellas de punción asociadas con el uso de drogas 
ilegales intravenosas sugieren sobredosis, infección por VIH 
o endocarditis infecciosa.

Cabeza y cuello
El examen de la cabeza puede revelar signos de traumatismo, 
como laceraciones o contusiones en el cuero cabelludo, he-
matoma posauricular (signo de Battle), hematoma periorbital 
(ojos de mapache), hemotímpano u otorrea o rinorrea del 
líquido cefalorraquídeo. La percusión del cráneo sobre un he-
matoma subdural puede ser dolorosa. En la meningitis y la 
hemorragia subaracnoidea se observan signos meníngeos, 
como rigidez en el cuello por fl exión pasiva, fl exión del muslo 
después de fl exionar el cuello (signo de Brudzinski; fi gura 
2-3) o resistencia a la extensión pasiva de la rodilla con la 
cadera fl exionada (signo de Kernig).

Cuadro 1-3. Características clínicas que ayudan a establecer el diagnóstico diferencial de la demencia.

Característica Lo que más sugiere

Antecedentes
  Coito sin protección, 
   abuso de drogas 
   intravenosas, hemofi lia o 
   transfusiones de sangre

Demencia relacionada con VIH

Antecedentes familiares Enfermedad de Huntington, 
enfermedad de Wilson

Cefalea Tumor cerebral, hematoma subdural 
crónico

Signos vitales
  Hipotermia Hipotiroidismo

  Hipertensión Demencia vascular

  Hipotensión Hipotiroidismo

  Bradicardia Hipotiroidismo

Examen médico general

  Meningismo Meningitis crónica

  Ictericia Degeneración hepatocerebral 
adquirida

  Anillos de Kayser-Fleischer Enfermedad de Wilson

Nervios craneales

  Papiledema Tumor cerebral, hematoma subdural 
crónico

Característica Lo que más sugiere

Pupilas de 
  Argyll Robertson

Neurosífi lis

Oftalmoplejía Parálisis supranuclear progresiva

Parálisis 
  pseudobulbar

Demencia vascular, parálisis 
supranuclear progresiva

Motora
  Temblor Demencia con cuerpos de Lewy, degeneración 

corticobasal ganglionar, degeneración hepato-
cerebral adquirida, enfermedad de Wilson, 
demencia relacionada con VIH

  Asterixis Degeneración hepatocerebral adquirida

  Mioclono Enfermedad de Creutzfeldt-Jakob, demencia rela-
cionada con VIH

  Rigidez Demencia con cuerpos de Lewy,  degeneración 
corticobasal ganglionar, degeneración hepato-
cerebral adquirida, enfermedad de Creutzfeldt-
Jakob, parálisis supranuclear progresiva, enfer-
medad de Wilson

  Corea Enfermedad de Huntington, enfermedad de 
Wilson

Otras
  Apraxia 
   de marcha

Hidrocefalia normotensiva.

Polineuropatía 
 con hiporrefl exia

Neurosífi lis, defi ciencia de vitamina B12, demen-
cia relacionada con VIH
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Tórax y abdomen
Los soplos cardiacos pueden asociarse con endocarditis infec-
ciosa y sus secuelas neurológicas. La exploración abdominal 
puede revelar alguna causa de infección sistémica o sugerir 
enfermedad hepática. La exploración rectal puede indicar la 
presencia de sangrado gastrointestinal, lo que suele precipitar 
la encefalopatía hepática.

EXÁMENES NEUROLÓGICOS

Valoración del estado mental
La evaluación del estado mental (cuadro 1-4) ayuda a clasifi -
car un trastorno como estado de confusión, demencia, pertur-
bación cognitiva circunscrita (afasia, amnesia) o enfermedad 
psiquiátrica. La valoración del estado mental es de particular 
utilidad cuando se lleva a cabo de manera estandarizada, y la 
única forma de evaluar en forma adecuada las funciones 
complejas es cuando se preservan los procesos básicos de los 
cuales dependen. Por consiguiente, no es posible evaluar 
de modo confi able la memoria, el lenguaje y la capacidad de 
cálculo o abstracción de un paciente que está poco alerta o no 

puede concentrar su atención. En muchos casos se recurre al 
Minimental Status Examination (Miniexamen del Estado 
Mental; cuadro 1-5) como una rápida prueba de cabecera para 
diagnosticar la demencia.

Al efectuar la valoración del estado mental, lo primero que 
se evalúa es el grado de conciencia y atención. Si estas capaci-
dades están deterioradas, existe un estado de confusión aguda y 
puede ser difícil e incluso imposible completar la valoración del 
estado mental. Si el grado de conciencia y atención es adecuado, 
en seguida se examinan funciones corticales más complejas para 
determinar si hay disfunción cortical generalizada, lo que indi-
caría demencia.

A. GRADO DE CONCIENCIA

El grado de conciencia se describe en términos del estado 
aparente de vigilia y respuesta del paciente a los estímulos. El 
deterioro del grado de conciencia debe documentarse siempre 
mediante una descripción escrita de las respuestas del paciente 
a estímulos específi cos, en vez de recurrir a términos inespecí-
fi cos e imprecisos como “letargo”, “estupor” o “semicoma”.

Cuadro 1-4. Valoración integral del estado mental.

Grado de conciencia
Atención y concentración
Lenguaje y habla
  Comprensión
  Repetición
  Fluidez
  Denominación
  Lectura
  Escritura
  Cálculo
  Habla

Humor y conducta
Contenido del pensamiento
  Alucinaciones
  Delirios
  Abstracción
  Capacidad de juicio

Memoria
  Rememoración inmediata
  Memoria reciente
  Memoria remota

Función sensorial de integración
  Astereognosis
  Agrafestesia
  Discriminación entre dos puntos
  Alestesia
  Extinción
  Negación y anosognosia unilateral
  Trastornos de la propiocepción

Función motora de integración
  Apraxia

Cuadro 1-5. Miniexamen del estado mental.

Concepto Puntos1

Orientación
  Tiempo (1 punto por cada año, estación, mes, 
    fecha y día de la semana)

5

  Lugar (1 punto por cada estado, condado/
    municipio, ciudad, edifi cio y piso o sala) 5

Retención
  Repetir los nombres de tres objetos (1 punto por objeto) 3

Capacidad de atención y cálculo
  Restar de 7 en 7 o deletrear la palabra “mundo” 
    al revés (1 punto por resta o letra)

5

Rememoración
  Recordar los nombres de tres objetos previamente 
    repetidos (1 punto por objeto)

3

Lenguaje
  Nombrar un lápiz y un reloj (1 punto por cada uno) 2

  Repetir  “ni síes, ni íes, ni peros” 1

  Cumplir una orden de tres pasos (1 punto por paso) 3

  Leer y cumplir la instrucción:  “cierre sus ojos” 1

  Escribir una oración gramatical completa 1

Construcción
  Copiar dos pentágonos intersecantes 1

Total 30
1  En general, una califi cación total de <24 debe suscitar una investigación 
más detallada de la posibilidad de demencia, aunque las normas varían 
hasta cierto punto según la edad y el grado de educación.
Adaptado de Greenberg DA: Dementia. En: Lonergan ET, ed. Geriatrics. Appleton 
& Lange, 1996.
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1. Normal. El paciente con grado normal de conciencia 
luce despierto y alerta, con los ojos abiertos en estado de re-
poso. A menos que haya sordera o algún trastorno del lenguaje, 
la estimulación verbal evoca respuestas verbales apropiadas.

2. Deteriorado. El deterioro leve de la conciencia puede 
manifestarse como una somnolencia de la que el paciente des-
pierta con facilidad cuando se le habla. A medida que el 
deterioro de la conciencia avanza, la intensidad del estímulo 
necesario para despertarle aumenta, la duración de la vigilia 
disminuye y las respuestas evocadas se vuelven menos inten-
cionales.

B. ATENCIÓN

Atención es la capacidad de concentrarse en un estímulo sen-
sorial específi co mientras se excluyen otros; concentración es 
atención sostenida. Estos procesos se deterioran de manera 
considerable en los estados de confusión aguda, por lo general 
menos en la demencia, y en absoluto en las lesiones cerebrales 
focales. La atención se puede evaluar pidiendo al paciente que 
repita una serie de números o que indique cuando aparezca 
una letra determinada en una secuencia aleatoria. Una per-
sona normal puede repetir correctamente de cinco a siete dígi-
tos e identifi car sin error una letra en una secuencia.

C. LENGUAJE Y HABLA

Los elementos esenciales del lenguaje son comprensión, 
repetición, fl uidez, denominación, lectura y escritura, mismos 
que pueden ser evaluados cuando se sospecha la presencia de 
un trastorno del lenguaje (afasia). Es probable que los trastor-
nos de la capacidad de cálculo (acalculia) se relacionen estre-
chamente con la afasia. El habla, la actividad motora que es el 
paso fi nal de la expresión del lenguaje, es mediada por los ner-

vios craneales inferiores y sus conexiones supranucleares. 
Aunque a veces es difícil distinguir entre la disartria, que es un 
trastorno del habla, y la afasia, aquélla nunca afecta ni la com-
prensión del lenguaje oral y escrito, ni la expresión por escrito.

La afasia puede ser una característica de la enfermedad 
cortical difusa, como sucede en ciertas demencias, pero el de-
terioro del lenguaje, cuando el resto de la función cognitiva 
es normal, sugiere una lesión focal del hemisferio predomi-
nante. Por lo común, un trastorno de la comprensión (afasia 
receptiva o de Wernicke) conduce a una falsa impresión de 
estado de confusión o perturbación psiquiátrica.

Existen diversos síndromes afásicos, cada uno de los 
cuales se caracteriza por un patrón específi co de deterioro del 
lenguaje; varios tienen correlaciones anatomopatológicas bas-
tante precisas. Además de los síndromes más clásicos, que 
se describen en la fi gura 1-2, a veces se observan variantes. Por 
ejemplo, afasia global se refi ere a un síndrome que incorpora 
elementos de afasia expresiva y receptiva; sin embargo, eso no 
implica que la afasia sea completa, de modo que puede pre-
servarse cierto grado de comprensión y fl uidez. Las afasias 
transcorticales son padecimientos en los que el área de Wer-
nicke, el fascículo longitudinal superior y el área de Broca se 
preservan en sí, pero sus conexiones con otras partes del cere-
bro se interrumpen. Estos síndromes de desconexión pueden 
distinguirse clínicamente porque, dado que el circuito formado 
por el área de Wernicke, el fascículo longitudinal superior y el 
área de Broca está intacto, la repetición se preserva.

D. HUMOR Y CONDUCTA

Los pacientes dementes pueden estar apáticos, indebidamente 
eufóricos o deprimidos, y su humor puede fl uctuar. Si la valo-
ración resulta normal por lo demás, es muy fácil confundir la 

Figura 1-2. Bases anatómicas y características clínicas de las afasias.

Área de Broca

Área de Wernicke

Fascículo longitudinal superior

Tipo de 
afasia
Receptiva
Conductiva
Expresiva

Ubicación patológica
Área de Wernicke
Fascículo longitudinal superior
Área de Broca

Las funciones de lenguaje se preservan

Comprensión
–
+
+

Repetición
–
–
–

Fluidez
+
+
–
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demencia temprana con la depresión. Los pacientes delirantes 
son nerviosos, ruidosos y se enfurecen a la menor provocación.

E. CONTENIDO DEL PENSAMIENTO

Las anormalidades en el contenido del pensamiento pueden 
ayudar a distinguir entre la enfermedad orgánica y la psi-
quiátrica. Las alucinaciones visuales son comunes en los es-
tados de confusión aguda, mientras que las alucinaciones 
auditivas y los delirios fi jos son más frecuentes en los tras-
tornos psiquiátricos. El deterioro de la abstracción puede 
ponerse de manifi esto en la interpretación concreta (literal) 
de los proverbios o en la incapacidad para reconocer diferen-
cias y semejanzas conceptuales. Por lo común, la capacidad 
de juicio se evalúa preguntando al paciente qué haría en una 
situación hipotética, como encontrar en la acera una carta 
con dirección y porte pagado.

F. MEMORIA

1. Componentes funcionales de la memoria. Memoria 
es la capacidad de registrar, almacenar y, en última instancia, 
recuperar información. El almacenamiento y la recuperación 
de recuerdos se pueden deteriorar debido a alguna enferme-
dad cortical difusa o a una disfunción bilateral focal de los ló-
bulos temporales medios o sus conexiones.

a. Registro. La capacidad de recibir información me-
diante las diversas modalidades sensoriales es, en gran medi-
da, una función de atención.

b. Almacenamiento. El proceso mediante el cual se 
aprende o memoriza nueva información selecta puede ser me-
diado por estructuras límbicas como el hipocampo. Los recuer-
dos almacenados se refuerzan por repetición y por importancia 
emocional; se piensa que están distribuidos en forma difusa en 
las áreas de asociación de la corteza cerebral.

c. Rememoración. Rememoración es la capacidad de ac-
ceder a la información previamente aprendida.

2. Amnesia. El trastorno de la memoria (amnesia) puede 
ser un défi cit aislado o una característica de la disfunción cog-
nitiva global. En los estados de confusión aguda, la atención 
se deteriora, lo que da por resultado un registro defectuoso y 
la incapacidad de aprender nuevas cosas. En la demencia, la 
atención por lo común es normal y en ella predominan los 
problemas con la memoria reciente y, en menor grado, con la 
memoria remota.

En la amnesia psicógena, los recuerdos subjetivos y con 
carga emocional se ven más afectados que la retención de 
hechos y eventos objetivos; en la amnesia orgánica ocurre lo 
opuesto. La pérdida aislada de la memoria de la identidad per-
sonal (la incapacidad de recordar el nombre de uno) en un 
paciente despierto y en estado de alerta es, virtualmente, pa-
tognomónica de un trastorno psicógeno.

Entre los diversos términos que se utilizan a veces para de-
notar aspectos de la amnesia de inicio agudo (p. ej., después de 
un traumatismo craneoencefálico) fi guran: amnesia retrógrada, 
pérdida de memoria de los eventos inmediatamente precedentes 
al inicio del trastorno, y amnesia anterógrada o postraumá-
tica, es decir, deterioro de la memoria en el periodo posterior al 
agravio.

3. Valoración de la memoria. La memoria se evalúa de 
manera clínica valorando la rememoración inmediata, la 
memoria reciente y la memoria remota, que correspon-
den más o menos al registro, el almacenamiento y la rememo-
ración, respectivamente.

a. Rememoración inmediata. Las pruebas de rememo-
ración inmediata son similares a las pruebas de atención e in-
cluyen hacer que el paciente repita una serie aleatoria de 
números u otra información que no haya aprendido con ante-
rioridad. La capacidad de repetir implica que el material fue 
registrado. La mayoría de los adultos normales pueden repetir 
sin difi cultad una serie de siete números hacia adelante y cinco 
hacia atrás.

b. Memoria reciente. Las pruebas de memoria reciente 
evalúan la capacidad de aprender nuevas cosas. Por lo común, 
se le dan al paciente tres o cuatro artículos para que los 
memorice y se le pide que los recuerde tres minutos después. 
Las pruebas no verbales, en las cuales el paciente debe selec-
cionar entre un grupo de objetos aquel que le fue mostrado 
previamente, pueden ser útiles, sobre todo para los pacientes 
con afasia expresiva. La orientación en el espacio y el tiempo, 
que requiere información recién aprendida, es otra importante 
prueba para evaluar la memoria reciente.

c. Memoria remota. La diferencia práctica entre la me-
moria reciente y la remota es que sólo la memoria reciente 
requiere una capacidad vigente para aprender información 
nueva. La memoria remota se evalúa pidiendo al paciente 
que recuerde cosas que cualquier otra persona de cultura y 
educación comparable se supone que debe saber. Son ejem-
plos comunes los datos personales, históricos o geográfi cos, 
pero las preguntas seleccionadas deben ser apropiadas para 
el paciente y los datos personales deben ser verifi cables.
G. FUNCIÓN SENSORIAL DE INTEGRACIÓN
Los trastornos de integración sensorial debidos a lesiones en el 
lóbulo parietal se manifi estan como errores en la percepción 
de o falta de atención en los estímulos sensoriales en el lado 
contralateral del cuerpo, cuando las modalidades sensoriales 
primarias están intactas.

Los pacientes con lesiones parietales pueden exhibir los 
siguientes signos:

1. Estereoagnosia. El paciente no puede identifi car me-
diante el tacto un objeto que se le pone en la mano.

2. Agrafestesia. El paciente no logra identifi car un nú-
mero escrito en su mano.

3. Ausencia de discriminación entre dos puntos. Es la inca-
pacidad para diferenciar entre un solo estímulo y dos estímulos, 
aplicados de manera simultánea en dos puntos adyacentes pero 
separados, que una persona normal sí puede distinguir.

4. Alestesia. Es la ubicación errónea de un estímulo táctil.
5. Extinción. Un estímulo visual o táctil se percibe cuando 

es aplicado sólo en el lado contralateral de la lesión, pero no 
cuando los estímulos se aplican de modo bilateral.

6. Negación y anosognosia unilateral. Los trastornos de 
imagen corporal causados por lesiones en el lóbulo parietal 
adoptan la forma de desatención unilateral. El paciente tiende a 
no usar las extremidades contralaterales, puede negar que haya 
algo malo en éstas (anosognosia) e incluso llega a desconocerlas.
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7. Trastornos del pensamiento espacial. Entre éstos se 
encuentran la apraxia constructiva, la desorientación entre 
derecha e izquierda y la negación del espacio externo del 
lado opuesto al lóbulo parietal afectado. Entre las pruebas de 
apraxia constructiva están pedir al paciente que escriba los 
números de una carátula de reloj, que copie fi guras geomé-
tricas o que construya fi guras con bloques.

H. FUNCIÓN MOTORA DE INTEGRACIÓN

La apraxia es la incapacidad de realizar tareas previamente 
aprendidas, como chasquear los dedos o aplaudir, pese a que 
las funciones motoras y sensoriales están intactas. En general, 
las apraxias unilaterales tienen por causa lesiones en la corteza 
frontal premotora. Las apraxias bilaterales, como la apraxia de 
la marcha, se observan en casos de lesiones cerebrales difusas.

Marcha y postura
Resulta útil observar al paciente permanecer de pie y caminar 
al inicio de la valoración neurológica, ya que estas actividades 
pueden revelar otras anormalidades neurológicas asociadas con 
la función cognitiva perturbada.

Nervios craneales
En los pacientes con deterioro de la función cognitiva, las 
anormalidades asociadas con los nervios craneales pueden ser 
la causa subyacente.

A. LESIONES DE LOS OJOS Y LOS OÍDOS

1. El papiledema sugiere la presencia de tumor intracra-
neal, encefalopatía por hipertensión u otro proceso que eleve 
la presión intracraneal.

2. En el paciente confundido, la contracción pupilar 
sugiere ingestión de opiáceos; las pupilas dilatadas son ca-
racterísticas de la intoxicación anticolinérgica, pero también 
pueden ser una manifestación de hiperactividad simpática 
generalizada. Las pupilas cerradas e irregulares que reaccio-
nan poco a la luz, pero facilitan el enfoque visual, suelen ob-
servarse en la neurosífi lis.

3. Los sedantes y la encefalopatía de Wernicke producen 
nistagmo u oftalmoplejía. Al comienzo de la parálisis supra-
nuclear progresiva se observa deterioro selectivo de la fi jación 
vertical de la vista (en especial hacia abajo).

B. PARÁLISIS PSEUDOBULBAR

Este síndrome se caracteriza por disartria, disfagia, movimientos 
bruscos hiperactivos de la quijada y refl ejos de arcada, y risa o 
llanto incontrolable sin relación con el estado emocional (afecto 
pseudobulbar). Es el resultado de la interrupción bilateral de los 
tractos nerviosos corticobulbar y corticoespinal. Entre los pro-
cesos de demencia que produce este síndrome se incluyen la 
parálisis supranuclear progresiva y la demencia vascular.

C. NEUROPATÍAS CRANEALES MÚLTIPLES

Pueden acompañar a la meningitis infecciosa o no infecciosa o 
la demencia relacionada con VIH.

Indicios motores
A. ESTADO DE CONFUSIÓN AGUDA

En el paciente con confusión aguda existe una variedad de 
anormalidades motoras que pueden sugerir la causa.

1. La hemiparesia tiende a deberse a una lesión estruc-
tural intracraneal, aunque puede haber signos neurológicos 
focales en trastornos metabólicos como la hipoglucemia y la 
hiperglucemia no cetósica.

2. El temblor es común en la abstinencia de sedantes o 
etanol y en otros estados acompañados por hiperactividad au-
tónoma.

3. La asterixis, un temblor ondulatorio de las manos o los 
pies extendidos y dorsifl exionados, se observa en la encefalopatía 
hepática, renal y pulmonar y en la intoxicación por fármacos.

4. El mioclono, que consta de rápidas contracciones 
musculares parecidas a las de una descarga eléctrica, puede 
presentarse con la uremia, la hipoxia cerebral y los estados no 
cetósicos hiperosmolares.

5. Signos cerebelosos, como la marcha atáxica de base 
amplia y, con frecuencia, dismetría en la maniobra de talón-
rodilla-espinilla, acompañan la encefalopatía de Wernicke y la 
intoxicación por sedantes.
B. DEMENCIA

Los signos motores son útiles para el diagnóstico diferencial 
de la demencia.

1. Corea. Enfermedad de Huntington, enfermedad de 
Wilson.

2. Temblor, rigidez o bradicinesia. Enfermedad de Wil-
son, degeneración hepatocerebral adquirida.

3. Mioclono. Enfermedad de Creutzfeldt-Jakob, demen-
cia relacionada con VIH.

4. Ataxia. Degeneraciones espinocerebelosas, enfermedad 
de Wilson, síndromes paraneoplásicos, enfermedad de Creutz-
feldt-Jakob, demencia relacionada con VIH.

5. Paraparesia. Defi ciencia de vitamina B12, hidrocefalia, 
demencia relacionada con VIH.

Anormalidades de sensación y refl ejos 
tendinosos
Las demencias asociadas con anormalidades sensoriales promi-
nentes y pérdida de refl ejos tendinosos incluyen defi ciencia de 
vitamina B12, neurosífi lis y demencia relacionada con VIH.

Refl ejos primitivos
Varios refl ejos que están presentes en la lactancia y desapare-
cen posteriormente pueden ser liberados más adelante en la 
vida por la disfunción del lóbulo frontal. Se supone que la libe-
ración es consecuencia de la pérdida de la inhibición cortical 
de esos refl ejos primitivos (signos de liberación frontal), entre 
los cuales están los de sujeción palmar y plantar, palmomento-
niano, de succión, de hocico, de hozar y glabelar. Aunque es-
tas respuestas suelen observarse por igual en los estados de 
confusión aguda y en la demencia, muchos ocurren también 
en los ancianos normales. Su presencia no es, por sí sola, evi-
dencia de disfunción cognitiva.
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1. El refl ejo palmar se suscita cuando el médico pasa su 
dedo sobre la piel de la palma del paciente. Si el refl ejo está 
presente, los dedos del paciente se cierran sobre los del mé-
dico. La fuerza de sujeción del paciente puede aumentar 
cuando el médico intenta retirar los dedos, y el paciente puede 
ser incapaz de soltarlos voluntariamente.

2. El refl ejo plantar consiste en la fl exión y aducción de 
los dedos del pie en respuesta a la estimulación de la planta 
del mismo.

3. El refl ejo palmomentoniano se suscita al rascar a lo 
largo de la palma de la mano, lo que provoca la contracción 
de los músculos ipsolateral de la barbilla (mentón) y perioral 
(orbicular de los labios).

4. El refl ejo de succión consta de movimientos de suc-
ción involuntarios posteriores a la estimulación de los labios.

5. El refl ejo de hocico se suscita golpeando suavemente 
los labios y da por resultado su protrusión.

6. En el refl ejo de hozar, la estimulación de los labios 
hace que éstos se desvíen hacia el estímulo.

7. El refl ejo glabelar se suscita con leves golpecitos repeti-
tivos en la frente. Los sujetos normales parpadean en respuesta 
a los primeros golpecitos; el parpadeo persistente es una res-
puesta anormal (signo de Myerson).

RESULTADOS DE LABORATORIO
Los estudios de laboratorio son esenciales para el diagnóstico de 
trastornos de la función cognitiva. Las investigaciones útiles se 
presentan en los cuadros 1-6 y 1-7; entre éstas, las de mayores 
probabilidades de establecer o apoyar un diagnóstico de estados 

Cuadro 1-6. Estudios de laboratorio en los estados de confusión aguda.

Prueba
De máxima utilidad en el 

diagnóstico de

Sangre
  Leucocitos Meningitis, encefalitis, septicemia

Tiempo de protrombina 
(TP) y Tiempo de pro-
trombina parcial (TTP)

Encefalopatía hepática

Gases en la 
  sangre arterial

Encefalopatía hepática, encefalo-
patía pulmonar, uremia, septicemia

Sodio Hiponatremia

Urea, nitrógeno y crea-
tinina séricos

Uremia

Glucosa Hiperglucemia, hipoglucemia

Osmolalidad Intoxicación por alcohol, hiperglu-
cemia

Pruebas de función he-
pática, amoniaco

Encefalopatía hepática, síndrome 
de Reye

Pruebas de función tiroi-
dea

Hipertiroidismo, hipotiroidismo

Calcio Hipercalcemia, hipocalcemia

Pruebas de detección de 
fármacos

Intoxicación por fármacos

Cultivos Meningitis, septicemia

Prueba de inmunofl uo-
rescencia para 
Treponema pallidum 
(FTA) o microhemag-
glutination (MHA-TP)

Meningitis sifi lítica

Título de anticuerpos 
contra el VIH

Infección por VIH

Orina, aspirado gástrico
Pruebas de detección de 

fármacos
Intoxicación por fármacos

Prueba
De máxima utilidad en el 

diagnóstico de

Heces
Guayaco Encefalopatía hepática

ECG Intoxicación anticolinérgica, trastornos vas-
culares

Líquido 
  cefalorraquídeo
  Leucocitos, 
    eritrocitos

Meningitis, encefalitis, hemorragia suba-
racnoidea

  Tinción de Gram Meningitis bacteriana

Tinción para bacilos 
acidorresistentes

Meningitis tuberculosa

Coloración con tinta 
china

Meningitis criptocócica

  Cultivos Meningitis infecciosa

  Citología Metástasis leptomeníngeas

  Glutamina Encefalopatía hepática

Venereal Disease 
Research Labora-
tory (VDRL)

Meningitis sifi lítica

Antígeno criptocó-
cico

Meningitis criptocócica

Reacción en cadena 
de la polimerasa

Meningitis bacteriana, meningitis tuberculo-
sa, meningitis sifi lítica, enfermedad de Lyme, 
meningitis y encefalitis viral, infección rela-
cionada con VIH, metástasis leptomeníngeas

Tomografía o IRM del 
cerebro

Infarto cerebral, hemorragia intracraneal, 
traumatismo craneoencefálico, toxoplasmo-
sis, encefalitis por herpes simple, hemorragia 
subaracnoidea

EEG Convulsiones parciales complejas, encefalitis 
por herpes simple, ataques no convulsivos
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de confusión aguda son: recuento globular completo, gases y 
pH de la sangre arterial, sodio sérico, glucosa sérica, nitrógeno 
sérico en forma de urea y creatinina, pruebas de función he-
pática, pruebas de detección de fármacos, hemocultivos, análisis 
de sangre oculta en las heces, punción lumbar, tomografía com-
putarizada (TC) o imágenes por resonancia magnética (IRM) 
del cerebro, y electroencefalograma (EEG).

Algunos de esos estudios permiten hacer un diagnóstico 
específi co. Por ejemplo, los perfi les anormales de gases en la 
sangre arterial o el líquido cefalorraquídeo reducen el diagnós-

tico diferencial a una o muy pocas posibilidades (cuadros 1-8 
y 1-9).

La demencia reversible se puede diagnosticar con base en 
estudios de laboratorio (véase el cuadro 1-7). Las demencias 
reversibles más comunes son aquellas ocasionadas por tumores 
intracraneales, hidrocefalia de presión normal, disfunción ti-
roidea y defi ciencia de vitamina B12.

ESTADOS DE CONFUSIÓN AGUDA

En el cuadro 1-10 se enumeran las causas comunes de estados 
de confusión aguda.

FÁRMACOS
Muchos fármacos pueden causar estados de confusión aguda, 
en especial cuando se toman en dosis mayores de lo habitual, en 
combinación con otros fármacos, en el caso de pacientes con al-
teraciones en el metabolismo de los fármacos por insufi ciencia 
hepática o renal, en el caso de los ancianos o en condiciones de 
deterioro cognitivo preexistente. El cuadro 1-11 presenta una 
lista parcial de fármacos que pueden producir estados de con-
fusión aguda.

INTOXICACIÓN POR ETANOL
La intoxicación por etanol produce un estado de confusión 
con nistagmo, disartria y ataxia de las extremidades y la mar-
cha. En las personas no alcohólicas, los signos se correlacionan 
aproximadamente con las concentraciones de etanol en la san-
gre, pero los alcohólicos crónicos pueden presentar concentra-
ciones muy altas sin parecer intoxicados debido al desarrollo 
de tolerancia al etanol. Los estudios de laboratorio que son 
útiles para confi rmar el diagnóstico son las concentraciones de 
alcohol en la sangre y la osmolalidad sérica. En la intoxicación 
por alcohol, la osmolalidad sérica establecida por medición di-
recta excede la osmolalidad calculada (2  sodio sérico + 1/20 
glucosa sérica + 1/3 nitrógeno sérico en forma de urea) en 22 
mosm/L por cada 100 mg/dL de etanol presente. Los pa-
cientes intoxicados tienen alto riesgo de traumatismos craneo-
encefálico. La ingestión de alcohol puede causar hipoglucemia 
de riesgo vital, y el alcoholismo crónico aumenta el riesgo de 
meningitis bacteriana. No se requiere tratamiento a menos 
que surja un síndrome de abstinencia, pero los pacientes al-
cohólicos deben recibir tiamina para prevenir la encefalopatía 
de Wernicke (véase en seguida).

ABSTINENCIA DE ETANOL
Se reconocen tres síndromes de abstinencia comunes (fi gura 
1-3). Debido al riesgo asociado de encefalopatía de Wernicke 
(que veremos más adelante), los pacientes que presentan estos 
síndromes deben recibir 100 mg/día de tiamina, por vía intra-
venosa o intramuscular, hasta que pueda asegurarse que re-
ciban una dieta normal.

Cuadro 1-7. Estudios de laboratorio en la demencia.

Cuadro 1-8. Gases en la sangre arterial en los estados de 
confusión aguda.

Prueba De máxima utilidad en el
diagnóstico de

Sangre
Hematocrito, volumen 

corpuscular medio 
(MCV), frotis de sangre 
periférica, concen-
tración de vitamina B12

Defi ciencia de vitamina B12

Pruebas de función tiroi-
dea

Hipotiroidismo

Pruebas de función he-
pática

Degeneración hepatocerebral 
adquirida, enfermedad de Wilson

Ceruloplasmina, cobre Enfermedad de Wilson

FTA o MHA-TP Neurosífi lis

Título de anticuerpos 
contra el VIH

Demencia relacionada con VIH

Líquido cefalorraquídeo
VDRL Neurosífi lis

Citología Metástasis leptomeníngeas

Tomografía o IRM Tumor cerebral, hematoma sub-
dural crónico, demencia vascular, 
hidrocefalia normotensiva

EEG Enfermedad de Creutzfeldt-Jakob

Patrón Diagnóstico diferencial

Acidosis metabólica 
(con aumento de la 
diferencia aniónica)

Cetoacidosis diabética, acidosis láctica 
(postictal, por choque, por septice-
mia), toxinas (metanol, etilenglicol, 
salicilatos,1 paraldehído), uremia

Alcalosis respiratoria Encefalopatía hepática, insufi ciencia 
pulmonar, salicilatos,1 septicemia

Acidosis respiratoria Insufi ciencia pulmonar, sobredosis de 
sedantes

1  La septicemia y los salicilatos producen un trastorno ácido-básico combi-
nado.
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Cuadro 1-9. Perfi les del líquido cefalorraquídeo en los estados de confusión aguda.

Aspecto
Presión de 
apertura

Eritroci-
tos

Leucoci-
tos Glucosa Proteínas

Glutami-
na Frotis

Culti-
vos

Normal Transparente, 
incoloro

70-200 mm 
H20

0/μL ≤5 mono- 
nuclea-
res/μL

≥45 mg/
dL

≥451 mg/dL <25 μg/dL – –

Meningitis 
bacteriana

Turbio Normal  
(PMN)2

Normal   Tinción de 
Gram + 

+

Meningitis 
tuberculo-
sa

Normal o 
turbio

Normal  (MN)3,5 Normal Coloración 
AFB +

±

Meningitis 
micótica

Normal o 
turbio

Normal o Normal  (MN) Normal Preparación de 
tinta china + 
(Cryptococ-
cus)

±

Meningitis 
viral / 
encefalitis

Normal Normal o Normal4
 (MN)5 Normal6

Normal o Normal – ±

Meningitis 
parasitaria 
/ encefali-
tis

Normal o 
turbio

Normal o Normal  (MN, E)7 Normal Normal o Normal A veces se ven 
amibas en la 
preparación 
húmeda

±

Metástasis 
leptome-
níngeas

Normal o 
turbio

Normal o Normal Normal    o 
 (MN)

Normal o Normal Citología + –

Hemorragia 
subarac-
noidea

Rosáceo a rojo 
(sobrena-
dante ama-
rillo)

Normal o  
(PMN)8

Normal o 
8

Normal – –

Encefalo-
patía he-
pática

Normal Normal Normal Normal Normal Normal – –

1  Líquido cefalorraquídeo lumbar.
2 PMN, predominio de polimorfonucleares.
3 MN, predominio de mononucleares (linfocíticos o monocíticos).
4 El recuento de eritrocitos puede ser elevado en la encefalitis por herpes simple.
5 Puede haber predominio de PMN al inicio de la evolución.
6 La glucosa puede disminuir en las infecciones de herpes o parotiditis.
7 E, suele haber presencia de eosinófi los.
8 La pleocitosis y las bajas concentraciones de glucosa que a veces se observan varios días después de la hemorragia, indican meningitis química por presencia 
de sangre subaracnoidea.
+, positivo; –, negativo; ±, puede ser positivo o negativo.

1. TEMBLORES Y ALUCINACIONES

Esta condición autolimitada, que se presenta dentro de los dos 
días posteriores a la suspensión de la ingesta de alcohol, se ca-
racteriza por temblores, nerviosismo, anorexia, náusea, in-
somnio, taquicardia e hipertensión. La confusión, si la hay, es 
leve. Alrededor de 25% de los pacientes tienen ilusiones y alu-
cinaciones, por lo general visuales. La terapia con 5 a 20 mg 
de diacepam, o 25 a 50 mg de clordiacepóxido, por vía oral 
cada 4 horas, terminará el síndrome y prevendrá las con-
secuencias más graves de la abstinencia.

2. CONVULSIONES

Las convulsiones por abstinencia de etanol ocurren en las pri-
meras 48 horas de abstinencia; en dos de cada tres casos se 
presentan en 7 a 24 horas. Alrededor de 40% de los pacientes 
que sufren convulsiones tienen una sola crisis convulsiva; más 
de 90% tienen de una a seis crisis convulsivas. En 85% de 
los casos, el intervalo entre la primera y la última crisis con-
vulsiva es de seis horas o menos. Por lo general no se requieren 
anticonvulsivos, pues las convulsiones desaparecen de manera 
espontánea en la mayoría de los casos. La fenitoína no es efi -
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Cuadro 1-10. Causas comunes de estados de confusión aguda.

Cuadro 1-11. Algunos medicamentos terapéuticos aso-
ciados con los estados de confusión aguda.

Trastornos metabólicos
Fármacos1

  Intoxicación por etanol
  Abstinencia de etanol
  Intoxicación por sedantes
  Abstinencia de sedantes
  Fármacos opiáceos
  Anticolinérgicos
  Fenciclidina
Trastornos endocrinos
  Hipotiroidismo
  Hipertiroidismo
  Hipoglucemia
  Hiperglucemia
Trastornos de electrolitos
  Hiponatremia
  Hipocalcemia
  Hipercalcemia
Trastornos nutricionales
  Encefalopatía de Wernicke
  Defi ciencia de vitamina B12

Insufi ciencia del sistema orgánico
  Encefalopatía hepática
  Síndrome de Reye
  Uremia
  Desequilibrio por diálisis
  Encefalopatía hipóxico-isquémica
  Trasplante de órganos

Meningitis/encefalitis infecciosa y no infecciosa
  Meningitis bacteriana
  Meningitis tuberculosa
  Meningitis sifi lítica
  Meningoencefalitis viral
  Encefalitis por el virus del herpes simple
  Infección por VIH
  Meningitis micótica
  Infecciones parasitarias
  Metástasis leptomeníngeas

Trastornos vasculares
  Encefalopatía por hipertensión
  Hemorragia subaracnoidea
  Isquemia vertebrobasilar
  Infarto del hemisferio derecho (no dominante)
  Lupus eritematoso sistémico
  Coagulación intravascular diseminada
  Púrpura trombocitopénica trombótica

Traumatismos craneoecefalicos
  Conmoción
  Hemorragia intracraneal

Convulsiones
  Estado posictal
  Convulsiones parciales complejas

1  Véase también el cuadro 1-11.

Aciclovir
Ácido aminocaproico
Alucinógenos
Amantadina
Anfetaminas
Anticolinérgicos
Anticonvulsivos
Antidepresivos
Antihistamínicos (H1 y H2)
Antipsicóticos
Baclofeno
Barbitúricos
Benzodiacepinas
β-adrenérgico, antagonistas 

del receptor
Cefalosporinas
Cetamina
Cloroquina
Clonidina
Cocaína
Corticosteroides
Cicloserina

Ciclosporina
Digital, glucósidos de
Disulfi ram
Ergot (cornezuelo del cen-
teno), alcaloides del
Etanol
Fenilpropanolamina
Ganciclovir
Isoniazida
L-Asparaginasa
Levodopa
Lidocaína
Metilfenidato
Metilxantinas
Opiáceos
Penicilina
Quinacrina
Quinidina
Quinina
Salicilatos
Selegilina
Tiroideas, hormonas

Temblores y alucinaciones

Convulsiones

Delirium tremens
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Figura 1-3. Síndromes de abstinencia de etanol respecto del 
tiempo de suspensión del consumo. (Datos tomados de Victor M, 
Adams RD. The eff ect of alcohol on the nervous system. Res Publ 
Assoc Res Nerv Ment Dis 1952;32:526-573.)
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caz como medida profi láctica. La presencia de características 
fuera de lo común, como convulsiones focales, crisis convulsi-
vas prolongadas (>6-12 horas), más de seis convulsiones, es-
tado epiléptico o estado posictal prolongado, debe suscitar la 
búsqueda de otras causas o factores de complicación, como al-
gún traumatismo craneoencefálico o infección. El paciente 
debe permanecer en observación por 6 a 12 horas para asegu-
rar que no se presenten características atípicas. Puesto que los 
pacientes con convulsiones por abstinencia pueden tener de-
lirium tremens, a veces se les prescribe diacepam o clordiacepó-
xido como medida profi láctica.

3. DELIRIUM TREMENS

Este síndrome de abstinencia de etanol, que es el más serio de 
todos, se presenta por lo común 3 a 5 días después de suspender 
el consumo de etanol y dura hasta 72 horas. Se caracteriza por 
confusión, nerviosismo, fi ebre, sudoración, taquicardia, hiper-
tensión y alucinaciones. Puede sobrevenir la muerte por in-
fección, pancreatitis, colapso cardiovascular o traumatismo 
concomitantes. El tratamiento consiste en administrar 10 a 
20 mg de diacepam por vía intravenosa, que se repiten cada 
cinco minutos hasta que el paciente se calma, y en corregir las 
anormalidades de líquidos y electrolitos y controlar la hipoglu-
cemia. A veces se requieren en total más de 100 mg/h de diace-
pam. También se ha recomendado el bloqueo simultáneo del 
receptor -adrenérgico con 50-100 mg/d de atenolol.

INTOXICACIÓN POR SEDANTES
Los signos clásicos de la sobredosis de sedantes son estado de 
confusión o coma, depresión respiratoria, hipotensión, hipo-
termia, pupilas reactivas, nistagmo o ausencia de movimientos 
oculares, ataxia, disartria e hiporrefl exia. Los fármacos se-
dante-hipnóticos de uso más común son las benzodiacepinas 
y los barbitúricos. La glutetimida o las dosis muy altas de bar-
bitúricos pueden producir pupilas dilatadas y fi jas. Puede ha-
ber adopción de postura descerebrada o decorticada en el 
coma por sobredosis de sedantes. El diagnóstico puede confi r-
marse por análisis toxicológico de muestras de sangre, orina o 
aspirado gástrico, pero las concentraciones sanguíneas de los 
sedantes de corta acción no se correlacionan con la gravedad 
clínica.

El control tiene por objeto dar soporte a las funciones 
respiratoria y circulatoria del paciente mientras elimina el fár-
maco. Entre las complicaciones están la neumonía por as-
piración y el edema pulmonar por sobrecarga de líquidos. Si 
se logra impedir el desarrollo de infecciones o complicaciones 
cardiovasculares, los pacientes que llegan al hospital con ca-
pacidad funcional cardiopulmonar adecuada deben sobrevivir 
sin secuelas.

ABSTINENCIA DE SEDANTES
Indicios clínicos
Al igual que el etanol, los sedantes pueden producir estados de 
confusión o crisis convulsivas cuando el consumo se suspende en 

forma súbita. La frecuencia y gravedad de los síndromes de abs-
tinencia dependen de la duración del consumo y de la posología 
y vida media del fármaco. Dichos síndromes ocurren con mayor 
frecuencia en quienes toman grandes dosis durante varias sema-
nas por lo menos. Los productos de acción intermedia o corta 
son los que tienden más a producir síntomas de abstinencia al 
descontinuar su empleo.

Por lo común, los síndromes de abstinencia se presentan 
de 1 a 3 días después de suspender el uso de los productos de 
corta acción, pero pueden no aparecer sino hasta una semana 
o más después de descontinuar los fármacos de acción prolon-
gada. Los síntomas son idénticos a los de la abstinencia de 
etanol y también resultan autolimitados; sin embargo, puede 
haber mioclono y convulsiones luego de 3 a 8 días, lo que re-
quiere tratamiento. Por lo general, las convulsiones ocurren 
sólo cuando el consumo promedio diario del fármaco es varias 
veces mayor que la dosis terapéutica habitual. También puede 
presentarse un síndrome comparable al delirium tremens y 
que, al igual que éste, tiende a limitarse a quienes toman can-
tidades varias veces mayores que la dosis sedante diaria.

El síndrome de abstinencia de sedantes puede confi r-
marse evaluando al paciente aproximadamente 1 hora después 
de administrarle 200 mg de pentobarbital por vía oral o intra-
muscular. La ausencia de signos de intoxicación por sedantes 
(sedación, nistagmo, disartria o ataxia) indica que el paciente 
es tolerante a los sedantes y sugiere un posible diagnóstico de 
abstinencia de los mismos, pero es necesario descartar primero 
otras causas. La abstinencia de sedantes se trata con un barbi-
túrico de acción prolongada como el fenobarbital, que se ad-
ministra por vía oral para mantener un estado de calma sin 
signos de intoxicación y se descontinúa en forma gradual en el 
transcurso de un par de semanas.

FÁRMACOS OPIÁCEOS
Los opiáceos pueden producir analgesia, cambios de humor, 
estados de confusión, coma, depresión respiratoria, edema pul-
monar, náuseas y vómito, contracción pupilar, hipotensión, 
retención urinaria y poca movilidad gastrointestinal. Su uso 
crónico induce tolerancia y dependencia física.

La exploración puede revelar huellas de punción o los sig-
nos antes mencionados, pero las características cardinales de la 
sobredosis de opiáceos son la contracción excesiva de las pu-
pilas, por lo general bajo luz intensa, y la depresión respirato-
ria. Estas características también pueden ser consecuencia de 
una hemorragia pontina, pero la sobredosis de opiáceos se 
diferencia porque el paciente responde a la naloxona, que es 
antagonista de los opiáceos. Poco después de la administración 
de naloxona ocurre la dilatación pupilar y la recuperación to-
tal de la conciencia. No obstante, cuando se trata de grandes 
dosis de opiáceos o de ingestión de varios fármacos, el único 
efecto observable puede ser una ligera dilatación de las pupilas.

El tratamiento consiste en la administración intravenosa 
de 0.4 a 0.8 mg de naloxona y, en algunos casos, soporte 
respiratorio. Puesto que la acción de la naloxona puede ser de 
sólo 1 hora —y muchos opiáceos son de acción más prolon-
gada— es necesario volver a administrarla según lo dicte la 
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condición del paciente. Con el tratamiento apropiado, los pa-
cientes se recuperan sin complicaciones.

ANTICOLINÉRGICOS
Se usan anticolinérgicos muscarínicos para tratar los trastor-
nos gastrointestinales, la enfermedad de Parkinson, el mareo 
por movimiento y el insomnio. También los antipsicóticos, los 
antidepresivos tricíclicos y muchos antihistamínicos exhiben 
una actividad anticolinérgica considerable. La sobredosis 
de cualquiera de estos fármacos puede producir un estado de 
confusión con nerviosismo, alucinaciones, pupilas fi jas y dila-
tadas, visión borrosa, resequedad de la piel y las mucosas, 
ruborización, fi ebre, retención urinaria y taquicardia. En algu-
nos casos, el diagnóstico se puede confi rmar mediante análisis 
toxicológico de la sangre o la orina. Por lo común, los sínto-
mas se resuelven en forma espontánea, pero puede ser necesa-
rio dar tratamiento, en especial si ocurren arritmias cardiacas 
de riesgo vital. En tales casos, el inhibidor de la colinesterasa 
fi sostigmina puede revertir la anormalidad al interferir la de-
gradación de la acetilcolina. Sin embargo, la fi sostigmina 
puede producir bradicardia y convulsiones, por lo que se le 
utiliza raras veces.

FENCICLIDINA
La fenciclidina (PCP) puede producir somnolencia, nervio-
sismo, desorientación, amnesia, alucinaciones, paranoia y con-
ducta violenta. La valoración neurológica puede revelar pupilas 
dilatadas o contraídas, nistagmo horizontal y vertical, ataxia, 
hipertonicidad, hiperrefl exia y mioclono. Puede haber analgesia 
en grado sorprendente. En los casos graves, las complicaciones 
incluyen hipertensión, hipertermia maligna, estado epiléptico, 
coma y muerte. Las benzodiacepinas pueden ser útiles para la 
sedación y el tratamiento de los espasmos musculares, y en 
algunos casos también ser requieren antihipertensores, anticon-
vulsivos y dantroleno (para la hipertermia maligna). Por lo ge-
neral, los signos y síntomas se resuelven en 24 horas.

ALTERACIONES ENDOCRINAS
HIPOTIROIDISMO
El hipotiroidismo profundo (mixedema) puede producir es-
tado de confusión, coma o demencia. Entre las alteraciones 
cognitivas destacan la falta de afecto, el retardo psicomotor, el 
nerviosismo y la psicosis. La valoración neurológica puede 
revelar disartria, sordera o ataxia, pero la anormalidad más 
característica es la demora del relajamiento en los refl ejos ten-
dinosos. De no ser tratada, esta afección puede llegar hasta 
convulsiones y coma.

Entre las anormalidades de laboratorio están las bajas 
concentraciones de hormona tiroidea (triyodotironina [T3] 
y tetrayodotironina [T4]) y la elevación de la hormona es-
timulante de la tiroides (TSH, del inglés thyroid-stimulating 
hormone) y del colesterol sérico. Puede haber hipoglucemia 
e hiponatremia, y la presencia de gases en la sangre arterial 

puede indicar acidosis respiratoria. Por lo común, las proteí-
nas en el líquido cefalorraquídeo aumentan; en ocasiones, 
la presión del líquido cefalorraquídeo también se eleva. El 
tratamiento va dirigido al trastorno tiroideo subyacente y, en 
caso de locura o coma por mixedema grave, se hace un rápido 
reemplazo tiroideo con levotirotoxina e hidrocortisona para 
tratar una posible insufi ciencia suprarrenal coexistente.

HIPERTIROIDISMO
La exacerbación aguda del hipertiroidismo (crisis tirotóxica) 
puede causar estado de confusión, coma o muerte. En los pa-
cientes jóvenes suele observarse nerviosismo, alucinaciones y 
psicosis (crisis activada), mientras que los mayores de 50 años 
tienden a ser apáticos y depresivos (crisis apática). Pueden 
presentarse convulsiones. La valoración neurológica muestra 
temblor fi siológico exagerado (acción) e hiperrefl exia; el clono 
del tobillo y las respuestas plantares extensoras son raras. El 
diagnóstico se confi rma midiendo en la sangre las hormonas 
tiroideas (T3 y T4). La terapia incluye corrección de hiper-
termia, trastornos de líquidos y electrolitos, arritmias cardiacas 
e insufi ciencia cardiaca congestiva, y administración de medi-
camentos antitiroideos (propiltiouracilo o metimazol), yoduro, 
propranolol e hidrocortisona. También se debe averiguar cuál 
es el trastorno subyacente que precipitó la crisis tirotóxica.

HIPOGLUCEMIA
El tratamiento inmediato de la hipoglucemia es esen-
cial porque la encefalopatía hipoglucémica puede 
evolucionar con rapidez de una etapa reversible a 

otra irreversible, pero es posible administrar pronta y fácil-
mente una terapia defi nitiva.

La causa más común es una sobredosis de insulina en las 
personas diabéticas, pero también puede tratarse de fármacos 
hipoglucémicos orales, alcoholismo, desnutrición, insufi ciencia 
hepática, insulinoma y fi bromas, sarcomas o fi brosarcomas que 
no produzcan insulina. Por lo común, los síntomas neurológi-
cos aparecen en cuestión de minutos a horas. Aunque no es 
posible demostrar una correlación estricta entre las concentra-
ciones de glucosa en la sangre y la gravedad de la disfunción 
neurológica, la hipoglucemia prolongada en concentraciones 
de 30 mg/dL o menos provoca, de manera invariable, daños 
cerebrales irreversibles.

Indicios clínicovs
Los primeros signos de hipoglucemia son taquicardia, sudo-
ración y midriasis, mismos que pueden ser sucedidos por un 
estado de confusión con somnolencia o nerviosismo. La dis-
función neurológica avanza en sentido rostro-caudal (véase 
capítulo 10) y puede semejar una lesión tumoral con hernia 
transtentorial. Luego sobreviene el coma, con espasticidad, 
respuestas plantares extensoras y postura decorticada o des-
cerebrada. Posteriormente aparecen signos de disfunción del 
tallo encefálico, como movimientos oculares anormales y pér-
dida de los refl ejos pupilares. En última instancia pueden so-
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brevenir depresión respiratoria, bradicardia, hipotonía e hipo-
rrefl exia, punto en el que el daño cerebral irreversible es 
inminente. El coma hipoglucémico suele asociarse con signos 
neurológicos focales y crisis convulsivas focales o generalizadas.

Tratamiento
El diagnóstico se confi rma midiendo las concentraciones de 
glucosa en la sangre, pero el tratamiento con glucosa, es decir, 
50 mL de dextrosa al 50%, debe empezar de inmediato, in-
cluso antes de medir la glucosa en la sangre. La mejoría en el 
grado de conciencia se hace evidente pocos minutos después 
de administrar la glucosa en los pacientes con encefalopatía 
hipoglucémica reversible. Las consecuencias de empeorar de 
manera inadvertida lo que más tarde resulta ser una encefalo-
patía hiperglucémica jamás son tan graves como las de omitir 
la terapia contra la hipoglucemia.

HIPERGLUCEMIA
Dos síndromes hiperglucémicos pueden producir encefalo-
patía o coma: la cetoacidosis diabética y la hiperglucemia 
no cetósica hiperosmolar. Cualquiera de estos síndromes, 
que se diferencian por una variedad de características clínicas 
y de laboratorio (cuadro 1-12), puede ser la primera manifes-
tación de la diabetes. El deterioro del metabolismo cerebral, la 
coagulación intravascular por hiperviscosidad y el edema cere-
bral por corrección rápida de la hiperglucemia contribuyen a 
la patogénesis. Mientras que la gravedad de la hiperosmolari-
dad tiene buena correlación con la depresión de la conciencia, 
el grado de acidosis sistémica no la tiene.

Cuadro 1-12. Características de las encefalopatías 
hiperglucémicas.

Cetoacidosis 
diabética

Estado 
hiperosmolar 

no cetósico

Edad del paciente Joven Edad de madura 
   a avanzada

Tipo de diabetes Juvenil o depen-
   diente de la insulina

De los adultos

Glucosa sanguínea 
(mg/dL)

300-600 >800

Osmolalidad sérica 
(mosm/L)

<350 >350

Cetosis + –

Acidosis metabólica + –

Coma Raro Común

Signos neurológicos 
focales

– +

Convulsiones – +

+, presente(s); –, ausente(s).

Indicios clínicos
Los síntomas son: visión borrosa, piel reseca, anorexia, poliuria 
y polidipsia. El examen médico general puede revelar hipoten-
sión y otros signos de deshidratación, sobre todo en la hiper-
glucemia no cetósica hiperosmolar. La cetoacidosis diabética se 
caracteriza por una respiración rápida y profunda (de Kuss-
maul). El deterioro de la conciencia varía desde una leve con-
fusión hasta el coma. Los signos neurológicos focales y las crisis 
convulsivas generalizadas o focales son comunes en la hiperglu-
cemia no cetósica hiperosmolar. El cuadro 1-12 resume los re-
sultados del laboratorio.

Tratamiento y pronóstico
El tratamiento de la cetoacidosis diabética incluye insulina, re-
posición de líquidos y electrolitos (sobre todo potasio y fosfa-
tos), y antibióticos para las infecciones concomitantes. Por lo 
común, los decesos son por septicemia, complicaciones car-
diovasculares o cerebrovasculares, o insufi ciencia renal. En la 
hiperglucemia no cetósica hiperosmolar, la reposición de lí-
quidos es lo más importante; se administra solución salina 0.5 
N con salvedad de los pacientes con colapso circulatorio, que 
requieren solución salina normal. También se necesita insu-
lina. La muerte ocurre por lo general por diagnóstico erróneo 
o enfermedad coexistente.

HIPOADRENALISMO
La insufi ciencia corticosuprarrenal produce fatiga, debilidad, 
pérdida de peso, anorexia, hiperpigmentación de la piel, hipo-
tensión, náuseas y vómito, dolor abdominal y diarrea o estre-
ñimiento. Sus manifestaciones neurológicas son estados de 
confusión, convulsiones o coma. El tratamiento consiste en 
administrar hidrocortisona y corregir hipovolemia, hipogluce-
mia, alteraciones de electrolitos y enfermedades precipitantes.

HIPERADRENALISMO
El hiperadrenalismo (síndrome de Cushing) suele ser con-
secuencia de la administración de glucocorticoides exógenos. 
Entre sus características clínicas destacan: obesidad del tronco, 
rubor facial, hirsutismo, irregularidades menstruales, hiper-
tensión, debilidad, estrías cutáneas, acné y equimosis. Las alte-
raciones neuropsiquiátricas son comunes e incluyen depresión o 
euforia, ansiedad, irritabilidad, deterioro de la memoria, psico-
sis, delirios y alucinaciones; los estados de confusión aguda bien 
desarrollados son raros.

TRASTORNOS ELECTROLÍTICOS
HIPONATREMIA
Indicios clínicos
La hiponatremia, en particular cuando es aguda, causa infl a-
mación cerebral debido a la hipoosmolalidad del líquido ex-
tracelular. Los síntomas son cefalea, letargo, confusión, debili-
dad, espasmos musculares y náusea y vómito. Los signos 
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neurológicos incluyen estado de confusión o coma, papile-
dema, temblores, asterixis, rigidez, respuestas plantares exten-
soras y convulsiones focales o generalizadas. La hiponatremia 
también puede producir signos focales al desenmascarar le-
siones cerebrales estructurales preexistentes. En general, las 
complicaciones neurológicas se asocian con concentracio-
nes de sodio sérico inferiores a 120 mEq/L (fi gura 1-4), pero 
pueden aparecer después de una rápida caída a 130 mEq/L, 
mientras que la hiponatremia crónica con concentraciones de 
apenas 110 mEq/L puede ser asintomática.

Tratamiento
La efi cacia del tratamiento es máxima cuando se corrige la 
causa subyacente de la hiponatremia. El control inmediato se 
basa en restringir el consumo de agua o, si los síntomas son 
graves, infundir solución salina hipertónica, con o sin furo-
semida intravenosa. La corrección excesivamente rápida de la 
hiponatremia puede causar mielinólisis pontina central, un 
trastorno de la materia blanca que puede producir estado de 
confusión, paraparesia o cuadriparesia, disartria, disfagia, 
hiper- o hiporrefl exia, y respuestas plantares extensoras. Los 
casos graves pueden terminar en el llamado “síndrome de in-
movilidad” (véase capítulo 10), coma o muerte. Las imágenes 
por resonancia magnética pueden revelar lesiones en la mate-
ria blanca pontina y extrapontina. No existe tratamiento, de 
modo que la prevención es fundamental y la mejor manera 
de lograrla es restringir el consumo de agua y usar pequeñas 
cantidades de solución salina hipertónica para elevar la con-
centración sérica del sodio a entre 125 y 130 mmol/L, a un 
ritmo que no exceda de 8 mmol/L.

HIPERCALCEMIA
Sus síntomas son sed, poliuria, estreñimiento, náuseas y vó-
mito, dolor abdominal, anorexia y dolor en el costado debi-
do a la nefrolitiasis. Siempre aparecen síntomas neurológicos 
cuando las concentraciones de calcio en el suero se elevan por 
arriba de 17 mg/dL (8.5 mEq/L), lo que incluye cefalea, de-
bilidad y letargo.

El examen médico general puede revelar deshidratación, 
distensión abdominal, signos neurológicos focales, debilidad 
miopática y un estado de confusión que puede evolucionar a 

coma. Las convulsiones son raras. La miopatía no afecta los 
músculos bulbares y los refl ejos tendinosos suelen ser nor-
males. El diagnóstico se confi rma por las altas concentraciones 
de calcio sérico y, en ocasiones, por un aumento en las con-
centraciones de la hormona paratiroidea y un intervalo QT 
acortado en el ECG. El tratamiento inicial de la hipercalcemia 
grave consiste en una vigorosa hidratación con solución salina 
a 0.45 o 0.9%, por vía intravenosa, y en general requiere mo-
nitoreo de la presión venosa central. Conviene valorar a los 
pacientes con hipercalcemia en busca de algún cáncer oculto, 
ya que ésta puede ser la causa subyacente.

HIPOCALCEMIA
Los síntomas son irritabilidad, delirio, psicosis, depresión, 
náusea y vómito, dolor abdominal y parestesias de la región 
circunoral y las extremidades distales. Los signos físicos más 
característicos son los de tetania manifi esta o latente. Se ob-
serva hiperexcitabilidad neural por contracción de los múscu-
los faciales en respuesta a la percusión del nervio facial (VII) 
anterior al oído (signo de Chvostek). Puede haber espasmo 
carpopedal espontáneo o después de inducir isquemia en la 
extremidad mediante un torniquete (signo de Trousseau). En 
algunos casos hay presencia de cataratas y papiledema; tam-
bién se ha informado de corea. Las crisis convulsivas o el larin-
goespasmo pueden ser de riesgo mortal. Las concentraciones 
de calcio en el suero están por debajo de 9 mg/dL (4.5 
mEq/L), pero el calcio también disminuye en la hipoalbumi-
nemia sin afectar el calcio ionizado, y la hipocalcemia con cal-
cio ionizado normal es asintomática. El ECG puede poner de 
manifi esto un intervalo QT prolongado. La terapia es con 
gluconato de calcio intravenoso y las convulsiones, si las hu-
biera, se tratan con fenitoína o fenobarbital.

TRASTORNOS NUTRICIONALES
ENCEFALOPATÍA DE WERNICKE
La encefalopatía de Wernicke por lo común es una compli-
cación del alcoholismo crónico, pero también ocurre en otros 
trastornos relacionados con la desnutrición. Su causa es la de-
fi ciencia de tiamina (vitamina B1). Sus características pa-
tológicas incluyen pérdida neuronal, desmielinización y gliosis 
en la materia gris periventricular. Se observan proliferaciones 
de vasos sanguíneos delgados y hemorragias petequiales. Las 
áreas que resultan afectadas con mayor frecuencia son el tá-
lamo medio, los cuerpos mamilares, la materia gris en torno al 
acueducto de Silvio, el vermis cerebeloso y los núcleos ner-
viosos oculomotor, motor ocular externo y vestibular.

Indicios clínicos
El síndrome clásico comprende la tríada de oftalmoplejía, 
ataxia y estado de confusión. Las anormalidades oculares 
más comunes son nistagmo, parálisis del nervio motor ocular 
externo (VI) y parálisis de la fi jación de la vista horizontal u 
horizontal-vertical combinada. La ataxia afecta principalmente 
la marcha; la ataxia de los brazos es rara, lo mismo que la disar-
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Figura 1-4. Relación entre la concentración del sodio plasmáti-
co y las manifestaciones neurológicas de la hiponatremia. 
(Reproducido, con permiso, de Arieff  AI, Llach F, Massry SG. Neuro-
logic manifestations and morbidity of hyponatremia: correlation 
with brain water and electrolytes. Medicine. 1976;55:121-129.)
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tria. La valoración del estado mental revela confusión generali-
zada con un trastorno notorio de la rememoración inmediata 
y la memoria reciente. El estado de confusión evoluciona has-
ta el coma en un pequeño porcentaje de los pacientes. La 
mayoría de los pacientes tienen neuropatía asociada, pero sin 
sacudidas del tobillo. Puede haber hipotermia e hipotensión 
debido a la afectación hipotalámica. En ocasiones se obser-
van anormalidades pupilares, como anisocordia ligera o reac-
ción lenta a la luz. El frotis de sangre periférica puede revelar 
anemia macrocítica y las imágenes por resonancia magnética 
pueden mostrar atrofi a de los cuerpos mamilares.

Tratamiento
La terapia requiere pronta administración de tiamina. Ésta ha 
sido administrada como una dosis inicial de 100 mg por vía 
intravenosa, antes o al mismo tiempo que la dextrosa, para evi-
tar una precipitación o exacerbación del trastorno. Se continúa 
con tiamina parenteral por varios días. La dosis de mante-
nimiento de tiamina, que es de aproximadamente 1 mg/d, 
suele estar presente en los alimentos, pero la absorción entérica 
de la misma se afecta en los individuos alcohólicos.

Pronóstico
Después del tratamiento, las anomalías oculares suelen em-
pezar a mejorar en menos de un día, y la ataxia y la confusión 
en el transcurso de una semana. La oftalmoplejía, el nistagmo 
vertical y la confusión aguda son totalmente reversibles, por lo 
general en menos de un mes. Sin embargo, el nistagmo hori-
zontal y la ataxia sólo se resuelven por completo en alrededor 
de 40% de los casos. La mayor complicación de largo plazo 
de la encefalopatía de Wernicke es el síndrome de Korsakoff   
(véase la página 65).

DEFICIENCIA DE VITAMINA B12
La defi ciencia de vitamina B12 (cianocobalamina) produce 
neuropatía periférica, degeneración combinada subaguda de la 
médula espinal, ambliopía nutricional (pérdida visual) y dis-
función cognitiva que va desde un ligero estado de confusión 
hasta demencia o psicosis (locura megaloblástica). El desarro-
llo de la anemia macrocítica puede ser precedido por anor-
malidades neurológicas. La causa más frecuente de defi ciencia 
de vitamina B12 es la anemia perniciosa, un defecto en la pro-
ducción del factor intrínseco asociado con la atrofi a gástrica y 
la aclorhidria, la cual es particularmente común en quienes 
tienen ascendencia europea del norte.

Indicios clínicos
En general, los síntomas iniciales se deben a anemia o atur-
dimiento ortostático, pero también pueden ser neurológicos. 
Puede haber parestesias distales, ataxia de la marcha, sen-
sación de opresión como de ligadura alrededor del tronco o 
las extremidades y signo de Lhermitte (una sensación similar 
a una descarga eléctrica que recorre la columna vertebral y se 
precipita por fl exión del cuello). El examen médico general 
puede poner de manifi esto febrícula, glositis, coloración ama-

rillo limón de la piel e hiperpigmentación cutánea. La afec-
tación cerebral produce confusión, depresión, nerviosismo o 
psicosis alucinatoria. La afectación de la médula espinal se 
manifi esta como deterioro de la sensación vibratoria y pos-
tural de las articulaciones, ataxia sensorial de la marcha y 
paraparesia espástica con respuestas plantares extensoras. La 
afectación concomitante del nervio periférico puede causar pér-
dida de refl ejos tendinosos de las piernas y retención urinaria.

Entre las anomalías hematológicas cabe mencionar ane-
mia, leucopenia con neutrófi los hipersegmentados y trombo-
citopenia con plaquetas gigantes. Puesto que la defi ciencia de 
folato puede producir cambios idénticos, el diagnóstico se debe 
confi rmar mediante determinación de la concentración de vi-
tamina B12 en el suero. Cuando ésta es baja, la prueba de 
Schilling permite determinar si la causa es un problema 
de malabsorción intestinal de la vitamina B12 (como en la ane-
mia perniciosa). En la anemia perniciosa, la excreción urinaria 
de la vitamina B12 suministrada por vía oral es anormalmente 
baja, y esta anormalidad se corrige por coadministración de 
factor intrínseco. El diagnóstico puede ser difícil cuando se 
presentan síntomas cerebrales sin anemia o enfermedad de la 
médula espinal, pues se vuelve necesario verifi car constan-
temente la concentración de vitamina B12 en los pacientes con 
trastornos cognitivos, mielopatía o neuropatía periférica, sin 
importar que haya o no anemia. Las imágenes por resonancia 
magnética calibradas en T1 pueden mostrar aumento de gado-
linio en la médula posterior en la mielopatía B12 (fi gura 6-9) y 
anormalidades profundas de la señal T2 en la encefalopatía B12, 
las cuales se resuelven con el tratamiento.

Tratamiento
El tratamiento de las manifestaciones neurológicas es mediante 
la pronta administración intramuscular de cianocobalamina 
después de la toma de sangre para medir la concentración 
sérica de vitamina B12. Las inyecciones diarias continúan por 
una semana y se realiza la prueba de Schilling para determi-
nar la causa de la defi ciencia. Si, como en el caso de la ane-
mia perniciosa, la defi ciencia no puede corregirse mediante 
complementos alimenticios ni por tratamiento de la malab-
sorción intestinal, se administra vitamina B12 intramuscular 
(por lo común 100 μg) a intervalos semanales por varios me-
ses, y posteriormente en forma mensual. La reversibilidad de 
las complicaciones neurológicas depende de su duración, y las 
anormalidades presentes por más de un año tienen pocas pro-
babilidades de resolverse con el tratamiento. La encefalopatía 
puede empezar a disminuir 24 horas después de la primera 
dosis de vitamina B12, pero la recuperación neurológica total, 
cuando ocurre, puede tardar varios meses.

INSUFICIENCIA DE SISTEMAS 
ORGÁNICOS
ENCEFALOPATÍA HEPÁTICA
La encefalopatía hepática ocurre como una complicación de la 
cirrosis, la derivación portosistémica, la hepatitis activa crónica 
o la necrosis hepática fulminante después de una hepatitis vi-
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ral. El alcoholismo es el trastorno subyacente más común. El 
síndrome puede ser crónico y progresivo o de inicio agudo; en 
este último caso, la hemorragia gastrointestinal es una causa 
precipitante frecuente. La enfermedad hepática produce sín-
tomas cerebrales por daño en los mecanismos de detoxifi -
cación hepatocelular o por derivación portosistémica de la 
sangre venosa. Como consecuencia de eso, hay acumulación 
de amoniaco y otras toxinas en la sangre, que se difunden ha-
cia el cerebro.

Indicios clínicos
Los síntomas de encefalopatía pueden preceder a síntomas sis-
témicos como náusea, anorexia y adelgazamiento. El sangrado 
gastrointestinal reciente, el consumo de alimentos ricos en 
proteínas, el uso de sedantes o diuréticos o la infección sis-
témica pueden ser una pista hacia la causa de la descompen-
sación clínica.

El examen médico general puede revelar signos sistémicos 
de enfermedad hepática. Las alteraciones cognitivas son som-
nolencia, nerviosismo y coma. En general, los refl ejos oculares 
son bruscos. También puede haber nistagmo, desviación ocular 
tónica descendente y movimientos descoordinados de los ojos. 
El signo neurológico más útil de una perturbación metabóli-
ca, aunque no está restringido a la enfermedad hepática, es la 
asterixis, un temblor ondulatorio de las manos o los pies ex-
tendidos y dorsifl exionados, debido al deterioro del control 
postural. Otras anormalidades motoras son temblores, mio-
clono, rigidez paratónica, espasticidad, postura decorticada o 
descerebrada y respuestas plantares extensoras. También pueden 
presentarse signos neurológicos focales y convulsiones focales o 
generalizadas.

Los estudios de laboratorio pueden revelar aumento de 
bilirrubina sérica, transaminasas, amoniaco, tiempo de pro-
trombina (TP) y tiempo parcial de tromboplastina (TPT), y al-

calosis respiratoria. La anormalidad del líquido cefalorraquídeo 
más específi ca es la elevación de la glutamina (fi gura 1-5). El 
EEG puede ser difusamente lento, con ondas trifásicas.

Tratamiento

El tratamiento consiste en limitar la ingesta de proteínas, 
revertir las alteraciones electrolíticas y la hiperglucemia, des-
continuar los fármacos que pudieran haber causado la descom-
pensación, suministrar antibióticos y corregir la coagulopatía 
con plasma fresco-congelado o vitamina K. La administración 
de lactulosa, 20 a 30 g por vía oral o rectal, tres o cuatro veces 
al día, disminuye el pH del colon y la absorción de amoniaco. 
La administración de neomicina, 1 a 3 g por vía oral, cuatro 
veces al día, puede disminuir las bacterias productoras de 
amoniaco en el colon. También se han tenido buenos resulta-
dos con el fl umazenilo, un antagonista del receptor de la ben-
zodiacepina. En algunos casos se necesita un trasplante de hí-
gado ortotópico. El pronóstico de la encefalopatía hepática se 
correlaciona más con la gravedad de la disfunción hepatocelu-
lar que con la de la disfunción neurológica.

SÍNDROME DE REYE

El síndrome de Reye es un trastorno raro que se caracteriza 
por encefalopatía o coma, con evidencias de disfunción hepá-
tica en las pruebas de laboratorio. Suele presentarse en los ni-
ños varios días después de una enfermedad viral, sobre todo 
varicela o infl uenza B. Al parecer, la administración de salicila-
tos es un factor de riesgo adicional. La frecuencia del sín-
drome de Reye ha declinado en forma drástica en los últimos 
años como consecuencia, al menos en parte, de la vacunación 
contra la varicela y la disminución del uso del ácido acetilsa-
licílico para tratar las enfermedades febriles infantiles.

UREMIA

La insufi ciencia renal, en particular cuando es de inicio agudo 
o rápida evolución, puede producir encefalopatía o coma con 
hiperventilación y notorias manifestaciones motoras. Estas úl-
timas son temblores, asterixis, mioclono y tetania. Es común 
la presencia de crisis convulsivas generalizadas y signos neu-
rológicos focales, y en algunos casos se observa postura decor-
ticada o descerebrada.  Las anomalías de laboratorio son aci-
dosis metabólica y elevación del nitrógeno sérico en forma de 
urea, la creatinina y el potasio, pero su gravedad tiene poca 
correlación con los síntomas. El EEG es difusamente lento y 
puede presentar ondas trifásicas o picos paroxísticos u ondas 
pronunciadas.

El control de la fase aguda se logra con hidratación, res-
tricción de la ingesta de proteínas y sales, y tratamiento de 
complicaciones como las crisis convulsivas. Para el control 
de largo plazo es necesario revertir la causa (p. ej., obstruc-
ción de la vías urinarias), iniciar la diálisis o hacer un tras-
plante de riñón. Si bien la diálisis revierte la encefalopatía, en 
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Figura 1-5. Límites de concentraciones de glutamina en el 
líquido cefalorraquídeo en la encefalopatía hepática. (Reproduci-
do, con permiso, de Plum F. The CSF in hepatic encephalopathy. Exp 
Biol Med. 1971;4:34-41.)
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muchos casos la mejoría clínica ocurre tiempo después de la 
normalización del nitrógeno en forma de urea y la creatinina 
en el suero. La diálisis, en sí, puede producir una encefalopa-
tía denominada síndrome de desequilibrio por diálisis, cuya 
causa, según se piensa, pudiera ser la hipoosmolalidad. Esto es 
particularmente común en la primera hemodiálisis del pa-
ciente y puede prevenirse corrigiendo la uremia de modo más 
gradual, o aplicando periodos de diálisis más breves y con ta-
sas de fl ujo sanguíneo reducidas.

ENCEFALOPATÍA HIPÓXICO ISQUÉMICA 
Los pacientes con enfermedad pulmonar o con trastornos 
neurológicos o del tallo encefálico que afecten la función 
respiratoria pueden desarrollar encefalopatía por hipoventi-
lación. Los síntomas son cefalea, confusión y somnolencia. La 
exploración revela papiledema, asterixis o mioclono, así como 
un estado de confusión o coma. Los refl ejos tendinosos suelen 
disminuir, pero puede haber presencia de signos piramidales y 
en ocasiones también hay crisis convulsivas. La presencia de 
gases en la sangre arterial indica acidosis respiratoria. El tra-
tamiento consiste en dar soporte ventilatorio para disminuir 
la hipercapnia y mantener una oxigenación adecuada.

TRASPLANTE DE ÓRGANOS
El tratamiento de la insufi ciencia orgánica por trasplante puede 
dar lugar a estados de confusión aguda debido a complica-
ciones quirúrgicas, terapia de inmunosupresión, infecciones 
oportunistas, trastornos linfoproliferativos o rechazo del tras-
plante. Los problemas que se encuentran dependen del tiempo 
transcurrido después del trasplante y del órgano trasplantado.

Las complicaciones quirúrgicas que pueden producir 
encefalopatía son hipotensión, hipoxia, tromboembolismo y 
embolismo por burbujas de aire, y su frecuencia es mayor 
cuando el trasplante es de corazón o hígado.

Los fármacos inmunosupresores que se usan para pre-
venir el rechazo del trasplante pueden causar estados de con-
fusión aguda por sus efectos directos en el sistema nervioso o 
como consecuencia del deterioro inmunitario. La ciclosporina 
y el tacrolimo (FK-506) producen una encefalopatía que 
puede ir acompañada de convulsiones, temblores, alteraciones 
visuales, debilidad, síntomas sensoriales o ataxia. Las imáge-
nes por resonancia magnética revelan anormalidades en la ma-
teria blanca subcortical. Los síntomas suelen relacionarse con 
la presencia de concentraciones de fármacos excesivamente altas 
en la sangre y pueden mejorar disminuyendo la dosifi cación de 
los mismos. Los corticosteroides pueden producir psicosis, la 
cual puede responder a la dexametasona. La abstinencia de cor-
ticosteroides se relaciona a veces con letargo, cefalea, mialgia y 
artralgia. El OKT3 produce encefalopatía, meningitis aséptica 
y convulsiones. La gabapentina se usa con frecuencia para tra-
tar las convulsiones en los receptores de trasplantes debido a 
su relativa ausencia de interacción farmacocinética con los 
otros fármacos que suelen administrárseles a estos pacientes.

Las infecciones que causan estados de confusión son en 
particular notorias después de un trasplante de médula ósea, 
pero también son comunes después del trasplante de otros ór-

ganos. Son comparativamente raras durante el primer mes pos-
terior al trasplante y, cuando se presentan, por lo general se de-
ben a una infección preexistente en el receptor o el donador 
del órgano o a una complicación perioperatoria. En ese pe-
riodo, los patógenos más frecuentes son bacterias gramnegati-
vas, el virus del herpes simple (HSV) y algunos hongos. Las 
infecciones oportunistas son particularmente comunes entre 
los meses 1 y 6 después del trasplante y entre ellas destacan la 
meningitis o encefalitis por Listeria; la meningitis crónica por 
Cryptococcus o Mycobacterium tuberculosis; y los abscesos cere-
brales relacionados con infecciones por Aspergillus, Nocardia o 
Toxoplasma. A partir del sexto mes pueden presentarse infec-
ciones por citomegalovirus, Toxoplasma, Cryptococcus, Listeria 
o Nocardia.

El trastorno linfoproliferativo postrasplante se rela-
ciona con la inmunosupresión y puede estar asociado con un 
linfoma primario del sistema nervioso central.

El rechazo del trasplante también puede producir ence-
falopatía, sobre todo en los receptores de trasplantes de riñón.

MENINGITIS, ENCEFALITIS 
Y SEPTICEMIA

MENINGITIS BACTERIANA
La meningitis bacteriana es una de las principales causas de 
estados de confusión aguda y en cuyo caso el diagnóstico tem-
prano mejora considerablemente los resultados. Entre las afec-
ciones de predisposición están infecciones sistémicas (en especial 
respiratorias) o parameníngeas, traumatismos craneoencefá-
licos, defectos meníngeos anatómicos, neurocirugía previa, 
cáncer, alcoholismo y otros estados de inmunodefi ciencia. El 
organismo etiológico varía con la edad y la presencia de afec-
ciones predisponentes (cuadro 1-13).

Patogénesis y patología
Por lo común, las bacterias llegan hasta el sistema nervioso 
central luego de colonizar las membranas mucosas de la naso-
faringe, lo que deriva en una invasión de los tejidos loca-
les, bacteriemia y contaminación hematogénica del espacio 
subaracnoideo. Las bacterias también pueden diseminarse di-
rectamente a las meninges a través de defectos anatómicos en 
el cráneo o desde sitios parameníngeos como los senos parana-
sales o el oído medio. Las cápsulas bacterianas de polisacári-
dos, los lipopolisacáridos y otras proteínas de la membrana 
pueden potenciar la invasión y la virulencia bacteriana. Las 
bajas concentraciones de anticuerpos y complemento presen-
tes en el espacio subaracnoideo son inadecuadas para comba-
tir la infección. La respuesta infl amatoria resultante se asocia 
con la liberación de citocinas infl amatorias, como las inter-
leucinas 1 y 6 y el factor de necrosis tumoral , las cuales pro-
mueven la permeabilidad de la barrera hemoencefálica, edema 
cerebral vasogénico, cambios en el fl ujo sanguíneo cerebral y, 
quizá, toxicidad neuronal directa.

Desde el punto de vista patológico, la meningitis bacte-
riana se caracteriza por infi ltración leptomeníngea y peri-
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vascular con leucocitos polimorfonucleares y un exudado in-
fl amatorio. Estos cambios tienden a ser más notorios en las 
superfi cies cerebrales externas (convexidades) cuando la infec-
ción es por Streptococcus pneumoniae o Haemophilus y en la 
base del encéfalo si se trata de Neisseria meningitidis. Puede 
haber edema cerebral, hidrocefalia e infarto cerebral, pero la 
invasión bacteriana del cerebro es un fenómeno raro.

Indicios clínicos
A. SÍNTOMAS Y SIGNOS

Al presentarse, la mayoría de los pacientes ha tenido síntomas 
de meningitis por 1-7 días. Dichos síntomas son fi ebre, con-
fusión, vómito, cefalea y rigidez en el cuello, pero es frecuente 
que no se presente el síndrome completo. El examen médico 
general puede mostrar fi ebre y signos de infección sistémica o 
parameníngea, como absceso cutáneo u otitis. Se observa una 
erupción petequial en 50 a 60% de los pacientes con menin-

gitis por N. meningitidis. Aproximadamente 80% de los casos 
presentan signos de irritación meníngea, pero éstos suelen es-
tar ausentes en los individuos muy jóvenes o muy viejos o en 
aquellos cuya conciencia está profundamente deteriorada. Di-
chos signos son rigidez en el cuello por fl exión pasiva, fl exión 
del muslo después de fl exionar el cuello (signo de Brud-zins-
ki; fi gura 2-3) o resistencia a la extensión pasiva de la rodilla 
con la cadera fl exionada (signo de Kernig). El grado de con-
ciencia, cuando ésta se encuentra alterada, va de una leve confu-
sión al estado de coma. Pueden presentarse signos neurológi-
cos focales, convulsiones y parálisis de nervios craneales.

B. RESULTADOS DEL LABORATORIO

La sangre periférica puede revelar leucocitosis polimorfonuclear 
por infección sistémica o leucopenia por inmunosupresión. El 
patógeno puede ser aislado mediante cultivo sanguíneo en 40 a 
90% de los casos de meningitis. Las radiografías del tórax, los 
senos paranasales o las apófi sis mastoides pueden indicar un si-

Cuadro 1-13. Agentes etiológicos y tratamiento antibiótico empírico de la meningitis bacteriana, 
según la edad y la afección de predisposición.

Edad o afección Agentes etiológicos Antibióticos recomendados

Menos de 3 meses S. agalactiae
E. coli
L. monocytogenes

Ampicilina, 100 mg/kg por vía intravenosa cada 8 horas 
+ 
cefotaxima, 50 mg/kg por vía intravenosa cada 6 horas o 
ceftriaxona, 50-100 mg/kg por vía intravenosa cada 12 horas

3 meses-8 años N. meningitidis
S. pneumoniae
H. infl uenzae

Cefotaxima, 50 mg/kg por vía intravenosa cada 6 horas o 
ceftriaxona, 50-100 mg/kg por vía intravenosa cada 12 horas
+ 
vancomicina, 15 mg/kg por vía intravenosa cada 6 horas, hasta un máxi-
mo de 4 g/día

18-50 años S. pneumoniae
N. meningitidis

Vancomicina, 15 mg/kg por vía intravenosa cada 6 horas, hasta un máxi-
mo de 4 g/día 
+ 
cefotaxima, 2 g por vía intravenosa cada 6 horas o 
ceftriaxona, 2 g por vía intravenosa cada 6 horas

Más de 50 años S. pneumoniae
L. monocytogenes
Bacilos gramnegativos

Vancomicina, 15 mg/kg por vía intravenosa cada 6 horas, hasta un máxi-
mo de 4 g/día 
+ 
cefotaxima, 2 g por vía intravenosa cada 6 horas o 
ceftriaxona, 2 g por vía intravenosa cada 6 horas 
+ 
ampicilina, 2 g por vía intravenosa cada 4 horas

Inmunidad celular deteriorada L. monocytogenes
Bacilos gramnegativos

Vancomicina, 15 mg/kg por vía intravenosa cada 6 horas, hasta un máxi-
mo de 4 g/día  
+ 
cefotaxima, 2 g por vía intravenosa cada 6 horas o 
ceftriaxona, 2 g por vía intravenosa cada 6 horas 
+ 
ampicilina, 2 g por vía intravenosa cada 4 horas

Traumatismo craneoencefálico, 
neurocirugía o derivación del 
líquido cefalorraquídeo

Estafi lococos
Bacilos gramnegativos
S. pneumoniae

Vancomicina, 15 mg/kg por vía intravenosa cada 6 horas, hasta un máxi-
mo de 4 g/día  
+ 
ceftazidima, 50-100 mg/kg por vía intravenosa cada 8 horas, hasta un 
máximo de 2 g cada 8 horas

Adaptado de van de Beek D et al. Community-acquired bacterial meningitis in adults. N Engl J Med. 2006;354(1):44-53.
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tio primario de infección. Las tomografías computarizadas o 
imágenes por resonancia magnética del cerebro pueden mostrar 
aumento de contraste de las superfi cies cerebrales externas (con-
vexidades), la base del cerebro o el epéndimo ventricular. Por lo 
común, el EEG es difusamente lento y la presencia de anoma-
lías focales sugiere la posibilidad de cerebritis focal, formación 
de absceso o cicatrización.

Aunque estos estudios pueden ser útiles, la prueba esen-
cial en todos los casos de sospecha de meningitis es la pronta 
punción lumbar y análisis del líquido cefalorraquídeo. La pre-
sión del líquido cefalorraquídeo se eleva en alrededor de 90% 
de los casos, y el aspecto del mismo oscila de ligeramente tur-
bio a francamente purulento. Por lo general se observan en el 
líquido cefalorraquídeo recuentos de 1 000 a 10 000 leucocitos 
/mL, en especial polimorfonucleares, aunque los mononuclea-
res pueden predominar en la meningitis por Listeria monocyto-
genes. Las concentraciones de proteína de 100 a 500 mg/dL son 
las más comunes. La concentración de glucosa en el líquido ce-
falorraquídeo está por debajo de 40 mg/dL en alrededor de 
80% de los casos y puede ser demasiado baja para medirla. En 
70 a 80% de los casos es posible identifi car el organismo causal 
en los frotis con tinción de Gram. El cultivo de líquido cefa-
lorraquídeo, que es positivo en cerca de 80% de los casos, 
permite hacer el diagnóstico defi nitivo y determinar la sensibi-
lidad a los antibióticos. También se ha usado la reacción en cadena 
de la polimerasa con especímenes de líquido cefalorraquí-
deo para diagnosticar la meningitis bacteriana, incluso la me-
ningitis por H. infl uenzae, N. meningitidis y L. monocytogenes.

Diagnóstico diferencial
También puede haber signos de irritación meníngea en la he-
morragia subaracnoidea, pero es fácil distinguirla porque en 
ésta el líquido cefalorraquídeo se ve sanguinolento al hacer la 
punción lumbar. La meningitis viral temprana puede producir 
pleocitosis polimorfonuclear y síntomas idénticos a los de la 
meningitis bacteriana, pero al repetir la punción lumbar 6 a 12 
horas después, en la meningitis viral se observa un cambio ha-
cia el predominio linfocítico, pero la concentración de glucosa 
del líquido cefalorraquídeo es normal.

Prevención 
Los niños deben ser vacunados en forma sistemática contra H. 
infl uenzae. También existe una vacuna contra ciertas cepas de 
N. meningitidis que es recomendable para reclutas militares, 
estudiantes universitarios y viajeros que irán a lugares con 
brotes epidémicos. El riesgo de que los familiares o amigos del 
paciente contraigan la meningitis por H. infl uenzae o N. me-
ningitidis se reduce con la administración profi láctica de 20 
mg/kg de rifampicina, en forma de una sola dosis diaria por 
vía oral durante cuatro días (H. infl uenzae) o de dos dosis 
por dos días (N. meningitidis).

Tratamiento
A menos que el examen médico general revele anormalidades 
neurológicas focales o papiledema, la punción lumbar se debe 

hacer de inmediato; si el líquido cefalorraquídeo no está claro 
e incoloro, se debe iniciar sin demora la terapia antibiótica (véa-
se en seguida). En presencia de signos focales o papiledema, es 
necesario tomar muestras para hemocultivo y urocultivo, ini-
ciar la terapia antibiótica y hacer una tomografía cerebral. Si la 
tomografía no muestra alguna lesión focal que la contraindique, 
se debe hacer la punción lumbar.

La selección inicial de antibióticos es empírica y depende 
de la edad y los factores de predisposición del paciente (véase 
cuadro 1-13). La terapia se corrige una vez que se dispone de los 
resultados de la tinción de Gram o de los cultivos (cuadro 1-14). 
La punción lumbar se puede repetir para evaluar la respuesta a 
la terapia. El líquido cefalorraquídeo debe estar estéril luego de 
24 horas y debe haber disminución de la pleocitosis y la propor-
ción de leucocitos polimorfonucleares en el plazo de tres días.

La dexametasona, administrada inmediatamente antes del 
inicio de la terapia antibiótica y continuada por cuatro días, 
puede mejorar los resultados y disminuir la mortalidad entre 
los pacientes inmunocompetentes con meningitis bacteriana 
confi rmada.

Pronóstico
Las complicaciones de la meningitis bacteriana son cefalea, con-
vulsiones, hidrocefalia, síndrome de secreción inapropiada de 
hormona antidiurética (SIADH), défi cit neurológicos residuales 
(incluso alteraciones cognitivas y anormalidades craneales, en 
especial del nervio VIII) y muerte. Una tomografía permitirá 
confi rmar la sospecha de hidrocefalia y se deberá vigilar estrecha-
mente el estado de hidratación y electrolitos para detectar la 
SIADH. Las infecciones por N. meningitidis se pueden compli-
car por hemorragia suprarrenal relacionada con una meningo-
coccemia, lo que puede derivar en hipotensión y, con frecuencia, 
en muerte (síndrome de Waterhouse-Friderichsen).

La morbidez y la mortalidad por meningitis bacteriana 
son elevadas. Alrededor de 20% de los adultos afectados 
mueren, y esto sucede con mayor frecuencia con ciertos patóge-
nos (p. ej., S. pneumoniae, bacilos gramnegativos) que con otros 
(p. ej., H. infl uenzae, N. meningitidis). Los factores que empeo-
ran el pronóstico son: edades extremas, demora del diagnóstico 
y tratamiento, alguna enfermedad como complicación, estupor 
o coma, convulsiones y signos neurológicos focales.

MENINGITIS TUBERCULOSA
La meningitis tuberculosa es una posibilidad que debe analizarse 
en los pacientes que se presentan en estado de confusión, en es-
pecial si hay antecedentes de tuberculosis pulmonar, alcoho-
lismo, terapia con corticosteroides, infección por VIH u otros 
padecimientos relacionados con el deterioro de las respuestas 
inmunitarias. También debe tenerse en cuenta si el paciente pro-
viene de ciertas regiones (p. ej., Asia, África) o pertenece a gru-
pos (p. ej., los indigentes y farmacodependientes de barrios 
bajos) con alta incidencia de tuberculosis.

Patogénesis y patología
La meningitis tuberculosa por lo común se debe a la reacti-
vación de una infección latente por Mycobacterium tuberculosis. 
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Cuadro 1-14. Tratamiento de la meningitis bacteriana cuando se conoce la causa.

Agentes 
etiológicos Antibióticos recomendados

Duración del 
tratamiento (días)

Tinción de Gram
  Cocos
    Grampositivos Vancomicina, 15 mg/kg por vía intravenosa cada 6 horas, hasta un máximo de 

4 g/día; sustituir la vancomicina por rifampina (600 mg/día) en los adultos  sujetos a 
terapia con dexametasona
+
cefotaxima, 50 mg/kg por vía intravenosa cada 6 horas (neonatos)
o bien
ceftriaxona, 50-100 mg/kg por vía intravenosa cada 12 horas (niños); 2 g por vía 
intravenosa cada 12 horas (adultos)

Hasta que se conozcan los 
resultados de los cultivos

    Gramnegativos Penicilina G, 300 000 unidades/kg/día por vía intravenosa, hasta un máximo de 24 
millones de unidades/día

Hasta que se conozcan los 
resultados de los cultivos

  Bacilos
    Grampositivos Ampicilina, 100 mg/kg por vía intravenosa cada 8 horas (niños); 2 g por vía intrave-

nosa cada 4 horas (adultos)
 o bien
Penicilina G, 300 000 unidades/kg/día por vía intravenosa, hasta un máximo de 24 
millones de unidades/día
+
gentamicina, 1.5 mg/kg como dosis de carga intravenosa, seguidos por 1-2 mg/kg 
por vía intravenosa cada 8 horas

Hasta que se conozcan los 
resultados de los cultivos

    Gramnegativos Cefotaxima, 50 mg/kg por vía intravenosa cada 6 horas (neonatos)   o 
ceftriaxona, 50-100 mg/kg por vía intravenosa cada 12 horas (niños); 
2 g por vía intravenosa cada 12 horas (adultos)
o bien
ceftazidima, 50-100 mg/kg por vía intravenosa cada 8 horas, hasta un máximo de 2 g
+
gentamicina, 1.5 mg/kg como dosis de carga intravenosa, seguidos por 1-2 mg/kg 
por vía intravenosa cada 8 horas

Hasta que se conozcan los 
resultados de los cultivos

Cultivo de líquido 
cefalorraquídeo

  S. pneumoniae Vancomicina, 15 mg/kg por vía intravenosa cada 6 horas, hasta un máximo de 
4 g/día; sustituir la vancomicina por rifampina (600 mg/día) en los adultos  sujetos a 
terapia con dexametasona
+
cefotaxima, 50 mg/kg por vía intravenosa cada 6 horas (neonatos)
o bien
ceftriaxona, 50-100 mg/kg por vía intravenosa cada 12 horas (niños); 2 g por vía 
intravenosa cada 12 horas (adultos)

10-14

  H. infl uenzae Ceftriaxona, 50-100 mg/kg por vía intravenosa cada 12 horas (niños); 2 g por vía 
intravenosa cada 12 horas (adultos)

7

  N. meningitidis Penicilina G, 300 000 unidades/kg/día por vía intravenosa, hasta un máximo de 24 
millones de unidades/día

7

  L. monocytogenes Ampicilina, 100 mg/kg por vía intravenosa cada 8 horas (niños); 2 g por vía intrave-
nosa cada 4 horas (adultos)
+
gentamicina, 1.5 mg/kg como dosis de carga intravenosa, seguidos por 1-2 mg/kg 
por vía intravenosa cada 8 horas

14-21

(continúa)
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La infección primaria, que por lo general se adquiere al in-
halar gotitas de saliva contaminadas de bacilos, puede re-
lacionarse con una diseminación metastática de los bacilos 
presentes en la sangre, desde los pulmones hacia las meninges 
y la superfi cie del cerebro. Una vez ahí, los microbios perma-
necen en latencia dentro de tubérculos, los cuales pueden 
romperse tiempo después en el espacio subaracnoideo y dar 
lugar a la meningitis tuberculosa.

El indicio principal es un exudado meníngeo basal que 
contenga principalmente leucocitos mononucleares. Es posi-
ble ver los tubérculos en las meninges y la superfi cie del ce-
rebro. Los ventrículos pueden estar dilatados a causa de la 
hidrocefalia, y sus superfi cies pueden presentar exudado epen-
dimario o ependimitis granular. La arteritis puede dar pie a un 
infarto cerebral, y la infl amación basal y la fi brosis pueden 
comprimir los nervios craneales.

Indicios clínicos
A. SÍNTOMAS Y SIGNOS

Por lo común, los síntomas han estado presentes menos de 
cuatro semanas en el momento de la presentación y suelen ser 
fi ebre, letargo o confusión y cefalea. También puede haber 
adelgazamiento, vómito, rigidez en el cuello, deterioro visual, 
diplopía, debilidad focal y convulsiones. En general no existen 
antecedentes de contacto con casos conocidos de tuberculosis.

Los hallazgos más comunes del examen médico general 
son fi ebre, signos de irritación meníngea y estado de con-
fusión, pero también pueden estar ausentes. En algunos casos 
se observan papiledema, parálisis oculares y hemiparesia. Las 
complicaciones pueden ser bloqueo espinal subaracnoideo, 
hidrocefalia, edema cerebral, parálisis del nervio craneal y ac-
cidente cerebrovascular por vasculitis o compresión de los va-
sos sanguíneos de la base del cerebro.

B. HALLAZGOS DE LABORATORIO

Sólo uno o dos de cada tres pacientes da positivo en la prueba 
cutánea de tuberculosis o tiene indicios de infección tubercu-
losa activa o sanada en la radiografía de tórax. El diagnóstico 
se establece por análisis del líquido cefalorraquídeo. Por lo 
común, la presión del líquido cefalorraquídeo aumenta y el 
aspecto del líquido es claro e incoloro, pero puede formar 
un coágulo al dejarlo en reposo. En la mayoría de los casos se 
observa pleocitosis linfocítica y mononuclear con 50 a 500 
leucocitos/mL, pero al principio puede haber pleocitosis poli-
morfonuclear, lo que da la impresión errónea de una meningi-
tis bacteriana. En general, la concentración de proteínas en el 
líquido cefalorraquídeo es 100 mg/dL y puede pasar de 500 
mg/dL, sobre todo en los pacientes con bloqueo espinal suba-
racnoideo. Normalmente, la concentración de glucosa dis-
minuye y puede ser inferior a 20 mg/dL. Se deben hacer frotis 
de líquido cefalorraquídeo con coloración ácido-resistente en 
todos los casos de sospecha de meningitis tuberculosa, pero 
sólo unos cuantos casos resultan positivos. En la mayoría de los 
casos, el diagnóstico defi nitivo se hace aislando M. tuberculosis 
del líquido cefalorraquídeo, proceso que tarda varias semanas y 
requiere grandes cantidades de dicho líquido. Sin embargo, 
también se ha usado para el diagnóstico la reacción en cade-
na de la polimerasa. Por último, la tomografía computarizada 
puede mostrar el aumento de contraste característico de las cis-
ternas basales y meninges corticales o de la hidrocefalia.

Diagnóstico diferencial
Muchas otras afecciones pueden causar un estado de confusión 
subaguda con pleocitosis mononuclear, como la meningitis 
sifi lítica, micótica y neoplásica, y la meningitis bacteriana par-
cialmente tratada. Éstas se pueden diagnosticar mediante frotis, 
cultivos y exámenes serológicos y citológicos apropiados.

Cuadro 1-14. Tratamiento de la meningitis bacteriana cuando se conoce la causa (continuación).

Agentes 
etiológicos Antibióticos recomendados

Duración del 
tratamiento (días)

  S. agalactiae Penicilina G, 300 000 unidades/kg/día por vía intravenosa, hasta un máximo de 24 
millones de unidades/día

14-21

  Enterobacteriaceae Gefbtaxima, 50 mg/kg por vía intravenosa cada 6 horas (neonatos)
o bien
ceftriaxona, 50-100 mg/kg por vía intravenosa cada 12 horas (niños); 2 g por vía 
intravenosa cada 12 horas (adultos)
+
gentamicina, 1.5 mg/kg como dosis de carga intravenosa, seguidos por 1-2 mg/kg 
por vía intravenosa cada 8 horas

21

Pseudomonas 
aeruginosa, 
acinetobacter

Ceftazidima, 50-100 mg/kg por vía intravenosa cada 8 horas, hasta un máximo de 2 g 
cada 8 horas
+
gentamicina, 1.5 mg/kg como dosis de carga intravenosa, seguidos por 1-2 mg/kg 
por vía intravenosa cada 8 horas

21

Adaptado de Anónimo. Choice of antibacterial drugs. Med Lett Drugs Ther. 2007;57:33-50.
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Tratamiento
El tratamiento debe comenzar cuanto antes; no se debe aguar-
dar hasta recibir los resultados del cultivo. La decisión de inicio 
del tratamiento se basa en el descubrimiento de los indicios 
antes descritos en el líquido cefalorraquídeo; la pleocitosis lin-
focítica y las bajas concentraciones de glucosa son particular-
mente indicadoras, aun si los frotis acidorresistentes son ne-
gativos.

Para la terapia inicial se usan cuatro fármacos mientras se 
conocen los resultados del cultivo y las pruebas de susceptibi-
lidad. Dichos fármacos son: isoniazida, 300 mg; rifampicina, 
600 mg; pirazinamida, 25 mg/kg; y etambutol, 15 mg/kg; y 
todos se administran por vía oral una vez al día. Si las cepas 
son susceptibles, puede descontinuarse el etambutol y conti-
nuar con la terapia triple por 2 meses, seguida de 4 a 10 meses 
de tratamiento con isoniazida y rifampicina solas. Se pueden 
administrar 50 mg/día de piridoxina para reducir la probabili-
dad de una polineuropatía inducida por isoniazida.

Las complicaciones de la terapia son disfunción hepática 
(isoniazida, rifampicina y pirazinamida), polineuropatía (iso-
niazida), neuritis óptica (etambutol), crisis convulsivas (isonia-
zida) y ototoxicidad (estreptomicina).

Los corticosteroides (p. ej., prednisona, 60 mg/día por vía 
oral en los adultos, o 1 a 3 mg/kg/día por vía oral en los niños; 
que se retira disminuyendo en forma gradual la dosis en 3 a 4 
semanas) están indicados como terapia adyuvante para los pa-
cientes VIH negativos. Su uso está en especial indicado en 
pacientes con bloqueo espinal subaracnoideo y personas grave-
mente enfermas con signos neurológicos focales o aumento de 
la presión intracraneal. Puesto que los corticosteroides pueden 
exacerbar la meningitis micótica, se debe suministrar terapia 
antimicótica (véase en seguida) junto con los corticosteroides 
si no se ha descartado la posibilidad de una meningitis micótica.

Pronóstico
Incluso con la terapia apropiada, aproximadamente uno de 
cada tres pacientes con meningitis tuberculosa fallece. El coma 
en el momento de la presentación es el indicador más signifi -
cativo de un mal pronóstico.

MENINGITIS SIFILÍTICA
La meningitis sifi lítica aguda o subaguda ocurre por lo general 
en los dos años posteriores a la infección sifi lítica primaria. Es 
particularmente común en los adultos jóvenes, afecta a los 
hombres con más frecuencia que a las mujeres y requiere 
pronto tratamiento para prevenir las manifestaciones irrever-
sibles de la neurosífi lis terciaria.

En alrededor de uno de cada cuatro pacientes con infec-
ción por Treponema pallidum, los treponemas logran infectar 
el sistema nervioso central, donde producen una meningitis 
que suele ser asintomática (neurosífi lis asintomática). La in-
vasión asintomática del sistema nervioso central se asocia con 
pleocitosis del líquido cefalorraquídeo, elevación de proteínas 
y pruebas serológicas de sífi lis positivas.

Indicios clínicos

A. SÍNTOMAS Y SIGNOS

En unos cuantos pacientes, la meningitis sifi lítica es un tras-
torno agudo o subagudo clínicamente evidente. En el momento 
de la presentación, síntomas como cefalea, náusea y vómito, 
rigidez en el cuello, alteraciones mentales, debilidad focal, con-
vulsiones, sordera y deterioro visual han estado presentes hasta 
por dos meses.

El examen médico general puede mostrar signos de irrita-
ción meníngea, confusión o delirio, papiledema, hemiparesia y 
afasia. Los nervios craneales afectados con mayor frecuencia 
son (por orden) facial (VII), acústico (VIII), oculomotor (III), 
trigémino (V), motor ocular externo (VI) y óptico (II), pero 
también pueden dañarse otros nervios. Por lo común no hay 
fi ebre.

B. HALLAZGOS DE LABORATORIO

El diagnóstico se basa en los resultados del análisis del líquido 
cefalorraquídeo. La presión de apertura es normal o ligera-
mente elevada. La pleocitosis es de índole linfocítica o mono-
nuclear, por lo general con recuentos de 100-1 000 leucocitos/
mL. Las proteínas pueden estar de ligera a moderadamente ele-
vadas (<200 mg/dL) y la glucosa, levemente baja. En general, 
las pruebas de líquido cefalorraquídeo, VDRL y FTA o 
MHA-TP sérico son positivas. Los electroforetogramas pro-
teínicos del líquido cefalorraquídeo pueden presentar bandas 
defi nidas de -globulina (bandas oligoclonales) que normal-
mente no aparecen.

Tratamiento

Por lo común, la meningitis sifi lítica aguda es un trastorno au-
tolimitado con secuelas mínimas o nulas. Las manifestaciones 
más avanzadas de la neurosífi lis, como lo son las enfermedades 
vasculares y parenquimatosas (p. ej., tabes dorsal, paresia gen-
eral, neuritis óptica, mielitis), se pueden prevenir mediante el 
tratamiento adecuado de la infección sifi lítica primaria.

La meningitis sifi lítica se trata con 2 a 4  106 unidades 
de penicilina G acuosa, por vía intravenosa cada cuatro horas, 
durante 10 días. A los pacientes alérgicos a la penicilina se les 
pueden suministrar 500 mg de tetraciclina o eritromicina, por 
vía oral cada seis horas, durante 20 días. Se debe examinar el 
líquido cefalorraquídeo cada seis meses hasta que todos los va-
lores se normalicen. Se debe iniciar otro ciclo de tratamiento 
si el recuento celular o las proteínas del líquido cefalorra-
quídeo continúan elevados.

ENFERMEDAD DE LYME

Indicios clínicos
La enfermedad de Lyme, que es transmitida por las garrapatas, 
es una infección sistémica de la espiroqueta Borrelia burgdor-
feri. La mayoría de los casos ocurren en verano. La infección 
primaria puede manifestarse como una lesión cutánea anular 
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eritematosa y expansiva (eritema migrante) que aparece, por 
lo común, en el muslo, la ingle o la axila. Los síntomas menos 
distintivos son fatiga, cefalea, fi ebre, rigidez en el cuello, dolor 
en las articulaciones o los músculos, anorexia, dolor de gar-
ganta y náusea. La afectación neurológica puede demorar 
hasta 10 semanas y se caracteriza por meningitis o meningo-
encefalitis y trastornos de los nervios craneales o periféricos o 
las raíces nerviosas; la debilidad facial bilateral por afectación 
del nervio craneal VII es en particular común. En esta etapa 
también puede haber anomalías cardiacas (defectos de con-
ducción, miocarditis, pericarditis, cardiomegalia o insufi cien-
cia cardiaca). La meningitis de Lyme suele producir intensas 
jaquecas, a veces acompañadas por signos de irritación me-
níngea, fotofobia, dolor al mover los ojos, náusea y vómito. 
Cuando hay encefalitis, por lo general es leve y se caracteriza 
por insomnio, labilidad emocional o deterioro de la concen-
tración y la memoria.

El líquido cefalorraquídeo suele exhibir pleocitosis lin-
focítica con 100 a 200 leucocitos/mL, proteína ligeramente 
elevada y glucosa normal. Pueden detectarse bandas de inmu-
noglobulina G (IgG) oligoclonal. Por lo común, el diagnós-
tico defi nitivo se basa en pruebas serológicas de detección de 
B. burgdorferi, de preferencia mediante el ensayo de inmuno-
absorción ligada a enzimas (ELISA) seguido por un croma-
tograma de proteínas (Western blot), pero también se usa la 
reacción en cadena de la polimerasa, que puede amplifi car el 
DNA de la espiroqueta en el líquido sinovial, la sangre o 
el líquido cefalorraquídeo.

Tratamiento
Las medidas preventivas incluyen evitar los lugares infestados 
de garrapatas y el uso de repelentes contra insectos y ropa pro-
tectora cuando no es posible evitarlos. También existe una va-
cuna contra la enfermedad de Lyme, pero su uso es tema de 
controversia.

El tratamiento de pacientes con enfermedad de Lyme o 
parálisis de Bell se hace con doxiciclina (100 mg dos veces al 
día) o amoxicilina (500 mg tres veces al día), ambas por vía 
oral durante 2 a 3 semanas. En caso de meningitis u otra afec-
tación del sistema nervioso central está indicado el tratamiento 
intravenoso con ceftriaxona (2 g diarios por vía intravenosa) 
durante 2 a 4 semanas.

Por lo común, los síntomas se resuelven en 10 días cuan-
do se da tratamiento. Las infecciones sin tratamiento o inade-
cuadamente tratadas pueden causar oligoartritis recurrente y 
trastornos neurológicos crónicos, como alteraciones de la me-
moria, el lenguaje y otros problemas cognitivos; debilidad 
focal; y ataxia. En tales casos, una tomografía o imagen por 
resonancia magnética puede revelar hidrocefalia, lesiones de la 
materia blanca parecidas a las que se observan en la esclerosis 
múltiple, o anormalidades que sugieren infarto cerebral. No se 
deben atribuir a la encefalitis de Lyme síntomas cognitivos o 
etológicos crónicos sutiles en ausencia de pruebas serológicas 
de exposición a B. burgdorferi, anormalidades del líquido cefa-
lorraquídeo o signos neurológicos focales. Las manifestaciones 

neurológicas periféricas de la enfermedad de Lyme se describen 
en el capítulo 6.

MENINGITIS Y ENCEFALITIS VIRAL
Las infecciones virales de las meninges (meningitis) o el parén-
quima cerebral (encefalitis) suelen presentarse como estados 
de confusión aguda. Tanto los niños como los adultos jóvenes 
son afectados con frecuencia. La meningitis viral se debe en la 
mayoría de los casos a virus entéricos (cuadro 1-15) y la ence-
falitis viral a exantemas infantiles, patógenos entomófi los y 
herpes simple tipo 1 (cuadro 1-16). Algunas formas de ence-
falitis viral tienden a exhibir una distribución geográfi ca 
limitada. Sin embargo, la rapidez y el volumen de los viajes in-
ternacionales facilitan la diseminación de estos trastornos, 
como sucedió recientemente con el virus del Nilo Occidental 
en el noreste de Estados Unidos.

Patología
Las infecciones virales pueden afectar de tres modos el sistema 
nervioso central: diseminación hematogénica de una infección 
viral sistémica (p. ej., virus entomófi los); diseminación neu-
ronal del virus por transporte axonal (p. ej., herpes simple e 
hidrofobia); y desmielinización autoinmunitaria posinfección 
(p. ej., varicela e infl uenza). En la meningitis viral, los cambios 
patológicos consisten en una reacción meníngea infl amatoria 
mediada por linfocitos. La encefalitis se caracteriza por leu-
cocitosis perivascular, infi ltración linfocítica y proliferación 
microglial, principalmente de las regiones subcorticales de la 
materia gris. Suelen verse inclusiones intranucleares o intraci-
toplásmicas.

Indicios clínicos
A. SÍNTOMAS Y SIGNOS

Las manifestaciones clínicas son fi ebre, cefalea, rigidez en el 
cuello, fotofobia, dolor con movimiento ocular y un leve dete-
rioro del estado de alerta. Por lo general, los pacientes no se ven 
tan enfermos como los que tienen meningitis bacteriana. La 
infección viral sistémica puede causar erupciones cutáneas, 
faringitis, linfadenopatía, pleuritis, carditis, ictericia, organo-
megalia, diarrea u orquitis, y estos indicios pueden sugerir un 
agente etiológico en particular. Puesto que la encefalitis viral 
afecta directamente el cerebro, pueden presentarse marcadas al-
teraciones de la conciencia, convulsiones y signos neurológicos 
focales. Cuando los signos de irritación meníngea coexisten con 
la disfunción cerebral, el padecimiento se conoce como menin-
goencefalitis.

B. HALLAZGOS DE LABORATORIO

El análisis del líquido cefalorraquídeo es la prueba de labora-
torio más importante. La presión del líquido cefalorraquídeo 
es normal o elevada, y se observa pleocitosis linfocítica o mo-
nocítica, con recuentos de menos de 1 000 leucocitos/mL. 
(Los recuentos pueden ser más altos en la coriomeningitis lin-
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focítica o la encefalitis por herpes simple.) Puede haber pleoci-
tosis polimorfonuclear al principio de la meningitis viral, 
mientras que en la encefalitis por herpes simple se observan 
eritrocitos. La proteína es de normal a levemente elevada (por 
lo común, 80 a 200 mg/dL). La glucosa suele ser normal, pero 
puede disminuir en la encefalitis por paperas, herpes zoster o 
herpes simple. Las tinciones de Gram y los cultivos de bacte-
rias, hongos y bacilos acidorresistentes (acid-fast bacillus, AFB) 
son negativos. Puede haber presencia de bandas oligoclonales 
y anormalidades en la electroforesis proteínica del líquido ce-
falorraquídeo. En la mayoría de los casos, el diagnóstico etio-
lógico se establece por el aislamiento del virus, la reacción en 

cadena de la polimerasa o las concentraciones de anticuerpos 
en el líquido cefalorraquídeo durante la fase aguda o de con-
valecencia.

Los recuentos sanguíneos pueden revelar un recuento 
leucocítico normal, leucopenia o ligera leucocitosis. La presen-
cia de linfocitos atípicos en los frotis sanguíneos y una prueba 
heterófi la (monospot) positiva sugieren una mononucleosis in-
fecciosa. La amilasa sérica suele estar elevada en las paperas; 
las pruebas de función hepática anormales se asocian por igual 
con los virus de la hepatitis y la mononucleosis infecciosa. El 
EEG es difusamente lento, en especial si hay afectación cere-
bral directa.

Cuadro 1-15. Agentes etiológicos de la meningitis viral.

Virus Frecuencia
Variación 
estacional Origen

Población 
vulnerable

Afectación 
sistémica

Hallazgos de 
laboratorio

Ecovirus 30% Verano, otoño Fecal/oral Niños, miembros 
de familias afecta-
das

Erupción cutánea 
maculopapular, ve-
sicular o petequial; 
gastroenteritis

—

Coxsackievirus A 10% Verano, otoño Fecal/oral Niños, miembros 
de familias afecta-
das

Erupción cutánea 
maculopapular, ve-
sicular o petequial; 
herpangina; gastro-
enteritis

—

Coxsackievirus B 40% Verano, otoño Fecal/oral Niños, miembros 
de familias afecta-
das

Erupción cutánea 
maculopapular, ve-
sicular o petequial; 
pleuritis, pericarditis, 
miocarditis, orquitis; 
gastroenteritis

—

Virus de las  
   paperas  

15% Fines de invierno, 
primavera

Inhalación Niños, los hombres 
más que las 
mujeres

Parotitis, orquitis, 
ooforitis, pancreatitis

Amilasa ; la glucosa 
del líquido cefalo-
rraquídeo puede  o 

Virus del herpes 
   simple (tipo 2)

Raro — Infección 
genital

Neonatos con 
madres afectadas

Lesiones genitales 
vesiculares

—

Adenovirus Raro — Inhalación Lactantes, niños Faringitis, neumonitis —

Virus de la 
   coriomeningi-
   tis linfocítica

Raro Fines de otoño, 
invierno

Ratón Laboratoristas Faringitis, neumonitis Marcada pleocitosis en 
el líquido cefalorra-
quídeo 1 000-10 000 
leucocitos/μL)

Virus de la 
   hepatitis

Raro — Fecal/oral, 
venéreo, 
transfusión

Farmacodepen-
dientes de drogas 
intravenosas, hom-
bres homosexua-
les, receptores de 
sangre

Ictericia, artritis Anomalías de la fun-
ción hepática

Virus de 
   Epstein-Barr 
   (mononucleo-
   sis infecciosa)

Raro — Contacto 
oral

Adolescentes, adul-
tos jóvenes

Linfadenopatía, farin-
gitis, sarpullido macu-
lopapular, petequias 
palatales, espleno-
megalia

Linfocitos atípicos, he-
terofi lia positiva, anor-
malidades de la función 
hepática
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Cuadro 1-16. Agentes etiológicos de la encefalitis viral.

Tipo de encefalitis Vector Distribución geográfi ca Comentarios

Exantemas infantiles
Sarampión, varicela, 

paperas, rubéola
Humano Mundial Raros en Estados Unidos debido a la vacu-

nación

Virus transmitidos por 
artrópodos (arbovirus)
  Alfavirus
    Equino oriental Mosquito Estados Unidos (costas del 

Atlántico y el Golfo de Méxi-
co), Caribe, Sudamérica

Por lo general afecta a los niños; mortali-
dad de 50-75%; las secuelas neurológicas 
son comunes

    Equino occidental Mosquito Oeste y Centro de Estados 
Unidos, Sudamérica

Suele afectar a lactantes y adultos >50 
años; mortalidad de 5-15%; las secuelas 
neurológicas son raras, excepto en los lac-
tantes

    Equino venezolano Mosquito Florida, Suroeste de Estados 
Unidos, Centro y Sudamérica

Suele afectar a los adultos; mortalidad de 
1%; las secuelas neurológicas son raras

  Flavivirus
    Japonés B Mosquito China, Sureste asiático, India, 

Japón
Existe vacuna

    De St. Louis Mosquito Estados Unidos (Oeste y 
Medio Oeste rural, Nueva 
Jersey, Florida, Texas), Caribe, 
Centro y Sudamérica

Suele afectar a los adultos >50 años; mor-
talidad de 2-20%; secuelas neurológicas en 
cerca de 20%

    Del Valle Murray Mosquito Australia, Nueva Guinea

    Del occidente del Nilo Mosquito Medio Oriente, África, Europa, 
Asia Central, Estados Unidos

    Rocío Mosquito Brasil

    Del Bosque Kyasanur Garrapata India

    De Powassan Garrapata Nueva York, Ontario

    Ruso de primavera-verano Garrapata Europa del Norte, Siberia

Mal del brinco (encefalitis 
ovina)

Garrapata Reino Unido

  Bunyavirus
De California (incluso 

LaCrosse)
Mosquito América del Norte Por lo general afecta a los niños; mortali-

dad de <1%; las secuelas neurológicas son 
raras

    De la Gran Falla africana Mosquito África

  Orbivirus
Fiebre de garrapatas de 

Colorado
Garrapata Estados del Oeste y las Mon-

tañas Rocosas de Estados 
Unidos

  Otros
    Del herpes simple (tipo 1) Humano Mundial Los signos neurológicos focales son comu-

nes; responde al tratamiento con aciclovir

    Del herpes simple (tipo 2) Humano Mundial La encefalitis suele afectar a los recién na-
cidos; causa meningitis en niños grandes y 
adultos

    Rabia (hidrofobia) Mamíferos silvestres y 
domésticos

Mundial Invariablemente mortal, a menos que se 
administre la vacuna y el antisuero antes 
de que aparezcan los síntomas después de 
la mordedura de un animal enfermo



TRASTORNOS DE LA FUNCIÓN COGNITIVA  /  29

Diagnóstico diferencial
El diagnóstico diferencial de la meningitis con pleocitosis mo-
nonuclear abarca la meningitis bacteriana parcialmente tratada, 
así como las meningitis sifi lítica, tuberculosa, micótica, parasí-
tica y neoplásica, entre otras. Las evidencias de infección viral 
sistémica, así como preparaciones húmedas de líquido cefalo-
rraquídeo, frotis teñidos, cultivos y estudios citológicos, permi-
ten distinguir entre estas posibilidades. Cuando una presunta 
meningitis viral temprana se asocia con una pleocitosis polimor-
fonuclear de menos de 1 000 leucocitos/mL y glucosa normal 
en el líquido cefalorraquídeo, se puede usar una de dos estrate-
gias. El paciente puede ser tratado contra la meningitis bacte-
riana hasta que se conozcan los resultados de los cultivos de lí-
quido cefalorraquídeo, o bien, se omite el tratamiento y se 
repite la punción lumbar en 6 a 12 horas. Si la meningitis es de 
origen viral, en la segunda muestra habrá pleocitosis mononu-
clear.

Un trastorno que puede ser clínicamente imposible de 
distinguir de la encefalitis viral es la encefalomielitis disemi-
nada aguda que puede presentarse después de infecciones 
virales como infl uenza, sarampión o varicela. Por lo común, la 
disfunción neurológica progresiva empieza pocos días después 
de la enfermedad viral, pero también puede presentarse en 
forma simultánea o hasta varias semanas después. Las anor-
malidades neurológicas se deben a la desmielinización perive-
nosa, misma que suele afectar gravemente el tallo encefálico. 
El líquido cefalorraquídeo exhibe pleocitosis linfocítica, por lo 
general con recuentos de 50 a 150 leucocitos/mL, y una ligera 
elevación de las proteínas.

Tratamiento
Con excepción de la encefalitis por herpes simple, que estudia-
remos por separado (véase en seguida), no existe ninguna te-
rapia específi ca contra la meningitis y la encefalitis viral. Los 
corticosteroides no causan ningún benefi cio demostrado, salvo 
en los síndromes posinfecciosos por mediación inmunitaria. 
La cefalea y la fi ebre se pueden tratar con acetaminofén, pero 
debe evitarse el ácido acetilsalicílico, sobre todo en niños y adul-
tos jóvenes, debido a su relación con el síndrome de Reye 
(véase página 19). Por lo general, las convulsiones responden a 
la fenitoína o el fenobarbital. Las medidas de soporte vital 
para pacientes comatosos son ventilación mecánica y alimen-
tación intravenosa o nasogástrica.

Pronóstico
En general, los síntomas de meningitis viral se resuelven de 
manera espontáneamente en menos de dos semanas sin impor-
tar el agente causal, pero se observan défi cit residuales. El resul-
tado de la encefalitis viral varía según el virus específi co; por 
ejemplo, las infecciones por el virus equino oriental y el virus 
del herpes simple se relacionan con graves morbideces y eleva-
dos índices de mortalidad. También se han reportado índices de 
mortalidad de hasta 20% en la encefalomielitis por mediación 
inmunitaria que sucede a las infecciones de sarampión.

ENCEFALITIS POR EL VIRUS DEL HERPES SIMPLE
El virus del herpes simple (HSV) es la causa más común de 
encefalitis mortal esporádica en Estados Unidos. Casi dos 
de cada tres casos ocurren en pacientes de más de 40 años de 
edad. En la mayoría de los casos, las infecciones primarias 
de herpes se presentan como estomatitis (HSV tipo 1) o una 
erupción genital transmitida por contacto sexual (HSV tipo 
2). El virus migra a lo largo de los axones nerviosos hasta los 
ganglios sensoriales, donde persiste en forma latente y puede 
reactivarse posteriormente. No se tiene claro si la encefalitis 
por HSV tipo 1, que es el tipo más común en los adultos, es 
una infección primaria o la reactivación de una infección la-
tente. En general, la encefalitis neonatal por HSV es con-
secuencia de la adquisición del virus tipo 2 durante el paso 
por el canal de parto de una madre con lesiones genitales acti-
vas. Normalmente, la afectación del sistema nervioso central 
por el HSV tipo 2 causa meningitis, en vez de encefalitis.

Patología
La encefalitis por HSV tipo 1 es un proceso hemorrágico 
agudo, necrosante, asimétrico, con reacción celular linfocítica 
y plasmática, que suele afectar los lóbulos frontales temporal 
medio e inferior. Se pueden ver inclusiones intranucleares en 
las neuronas y la glía. Los pacientes que se recuperan pueden 
presentar necrosis cística en las regiones afectadas.

Indicios clínicos
A. SÍNTOMAS Y SIGNOS

El síndrome clínico puede incluir cefalea, rigidez en el cuello, 
vómito, trastornos de conducta, pérdida de memoria, anosmia, 
afasia, hemiparesia y convulsiones focales o generalizadas. En 
ocasiones se observa herpes labial activo, pero eso no signifi ca 
necesariamente que el HSV sea la causa de la encefalitis. La 
encefalitis por HSV suele avanzar con rapidez, en cuestión de 
días, y tener por consecuencia el coma o la muerte. Las secuelas 
más comunes en los pacientes que sobreviven son alteraciones 
de la memoria y la conducta, lo que pone de manifi esto la pre-
dilección del HSV por las estructuras límbicas.

B. HALLAZGOS DE LABORATORIO

En la mayoría de los casos de encefalitis por HSV tipo 1, el 
líquido cefalorraquídeo presenta aumento de presión, pleocito-
sis linfocítica o pleocitosis mixta linfocítica y polimorfonuclear 
(50 a 100 leucocitos/mL), ligera elevación de las proteínas y 
glucosa normal. En algunos casos se observan eritrocitos, xan-
tocromía y disminución de la glucosa. En general no es posible 
aislar el virus del líquido cefalorraquídeo, pero en algunos 
casos se ha detectado la presencia de DNA viral mediante la 
reacción en cadena de la polimerasa. El EEG puede mostrar 
complejos de ondas lentas periódicas que surgen de uno o am-
bos lóbulos temporales, y las tomografías e imágenes por reso-
nancia magnética pueden revelar anormalidades en uno o 
ambos lóbulos temporales. Estas últimas pueden extenderse a 
las regiones frontal o parietal, y en algunos casos aumentan con 
la infusión del medio de contraste (fi gura 1-6). Sin embar-
go, los estudios por imágenes también pueden ser normales.
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Diagnóstico diferencial
Los síntomas y signos no son específi cos de la infección por el 
virus del herpes. La mayor difi cultad del diagnóstico es distin-
guir entre la encefalitis por HSV y un absceso cerebral, pues 
en muchos casos es imposible diferenciarlos si sólo se dispone 
de recursos clínicos. Existen otras infecciones y vasculitis del 
sistema nervioso central que también se asemejan a la en-
cefalitis por HSV.  El diagnóstico defi nitivo se debe hacer me-
diante biopsia de las áreas cerebrales afectadas, y el lugar de 
la biopsia depende de lo observado en la EEG y en las to-
mografías o imágenes por resonancia magnética. Sin embargo, 
puesto que la efi cacia y la seguridad comparativa del trata-
miento son mayores cuando éste se inicia temprano, el método 
más común es tratar tal como se describe en seguida al pacien-
te con posible encefalitis por HSV, y reservar la biopsia para 
quienes no muestren mejoría.

Tratamiento
El medicamento más efi caz es el aciclovir, administrado por in-
fusión intravenosa en dosis de 10 a 15 mg/kg cada ocho horas, 
aplicando cada infusión en el transcurso de una hora. El trata-
miento debe continuar por 14 a 21 días. Las complicaciones 
pueden ser eritema en el lugar de la infusión, alteraciones gas-
trointestinales, cefalea, erupción cutánea, temblores, convulsio-
nes y encefalopatía o coma. El tratamiento se debe iniciar lo an-
tes posible, ya que el resultado depende en gran medida de la 
gravedad de la disfunción en el momento en que se inicia el tra-
tamiento.

Pronóstico
Los pacientes menores de 30 años, y aquellos que sólo están 
letárgicos al iniciar el tratamiento, tienen mayores probabili-
dades de sobrevivir que los pacientes de edades avanzadas o 
comatosos. El índice de mortalidad es de aproximadamente 
25% a los 18 meses en los pacientes tratados con aciclovir.

INFECCIÓN POR EL VIRUS DE LA 
INMUNODEFICIENCIA HUMANA
El SIDA tiene por causa la infección del virus de la inmunode-
fi ciencia humana tipo 1 (VIH-1) y se caracteriza por la presen-
cia de infecciones oportunistas, neoplasmas malignos (por lo 
común, linfoma no Hodgkin o sarcoma de Kaposi) y diversas 
alteraciones neurológicas. El contagio ocurre por contacto 
sexual o por la transfusión de sangre o derivados sanguíneos 
contaminados por el virus. Los individuos con mayor riesgo de 
infección son quienes practican el coito sin protección, los far-
macodependientes que consumen drogas intravenosas y com-
parten agujas, los hemofílicos que reciben transfusiones de 
factor VIII, y sus parejas sexuales.

Las complicaciones neurológicas de la infección por VIH 
son demencia (véase en seguida), mielopatía (véase capítulo 5), 
neuropatía (véase capítulo 6), miopatía (véase capítulo 5) y 
accidente cerebrovascular (véase capítulo 9). Los pacientes con 
infecciones sistémicas de VIH tienen mayor riesgo de sufrir in-
fección directa del sistema nervioso por el VIH, otras infecciones 
oportunistas y ciertos tumores (cuadro 1-17). El tratamiento de 
la infección por VIH se describe en la sección sobre la demen-
cia relacionada con VIH, más adelante en este capítulo.

A B

Figura 1-6. Imágenes por resonancia magnética en la encefalitis por herpes simple. Las secuencias FLAIR I (A) y T2 (B) muestran un leve 
efecto de tumoración, pérdida de diferenciación entre materia blanca y gris debido al edema, y la afectación característica del lóbulo tem-
poral en la imagen izquierda (fl echa). La imagen T2 muestra que también hay afectación en el lado opuesto. (Cortesía de J. Handwerke.)
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1. MENINGITIS POR VIH-1
Los pacientes infectados por el VIH-1 pueden desarrollar un 
síndrome que se caracteriza por cefalea, fi ebre, signos de irri-
tación meníngea, parálisis de nervios craneales (sobre todo el 
VII), otras anormalidades neurológicas focales o convulsiones. 
Esto ocurre por lo general en el momento de la seroconver-
sión del VIH-1. En ocasiones se presenta un estado de con-
fusión aguda. La meningitis por VIH-1 se asocia con pleocitosis 
mononuclear de hasta 200 leucocitos/mL. Por lo común, los 
síntomas se resuelven de manera espontánea en alrededor de un 
mes. Se deben descartar otras posibles causas de pleocitosis aso-
ciada con la infección por VIH, como la meningitis crip-
tocócica, la encefalitis por herpes simple y la toxoplasmosis ce-
rebral.

2. MENINGITIS CRIPTOCÓCICA

Sus características clínicas son cefalea, confusión, rigidez en 
el cuello, fi ebre, náusea y vómito, convulsiones y parálisis del 
nervio craneal. Puesto que el líquido cefalorraquídeo tiene as-
pecto normal en aproximadamente 20% de los pacientes con 
infección por VIH y meningitis criptocócica, siempre deben 
determinarse los títulos de antígenos criptocócicos en el lí-
quido cefalorraquídeo. Las anormalidades de laboratorio y la 
terapia recomendada se describen en seguida, en la sección so-
bre la meningitis micótica.

3. ENCEFALITIS POR HERPES SIMPLE Y VARICELA-ZÓSTER

Si bien la encefalitis por HSV se debe casi siempre al virus 
tipo 1 en los adultos inmunocompetentes, los tipos 1 y 2 del 
HSV pueden producir este trastorno en los pacientes con in-
fección por VIH. Los signos neurológicos focales y las anor-
malidades del líquido cefalorraquídeo normalmente asociadas 
con la encefalitis por HSV pueden estar ausentes y el trastorno 
puede tener una evolución más indolente. El virus de la va-
ricela-zóster, un herpesvirus que raramente es causa de ence-
falitis en los individuos inmunocompetentes, puede hacerlo 
en los pacientes con infección por VIH. El tratamiento es 
exactamente igual al de la encefalitis por HSV antes descrito.

4. ENCEFALITIS POR CITOMEGALOVIRUS

El citomegalovirus, otro herpesvirus, también ha sido causa de 
retinitis y polirradiculomielitis (véase capítulo 5) en pacientes 
con infección por VIH. También se encuentran citomegalovi-
rus en las muestras de líquido cefalorraquídeo y las biopsias de 
pacientes con infección por VIH neurológicamente asinto-
máticos, con confusión aguda o dementes. Por lo general, la 
muerte sobreviene en pocas semanas, pero se sabe que ha ha-
bido respuestas terapéuticas al tratamiento antiviral con ganci-
clovir y foscarnet.
5. TOXOPLASMOSIS CEREBRAL

La toxoplasmosis cerebral produce lesiones tumorales intrace-
rebrales en los pacientes con infección por VIH, aunque su 
frecuencia ha declinado gracias al uso de medicamentos con-
tra el toxoplasma, como trimetoprim-sulfametoxazol, como 
medida profi láctica contra la neumonía por Pneumocystis ca-
rinii en los pacientes con infección por VIH. En alrededor de 
30% de los pacientes existe un estado de confusión cuya 
duración va desde días hasta semanas en el momento de la 
presentación. Otras características clínicas son fi ebre, anor-
malidades neurológicas focales como parálisis de los nervios 
craneales o hemiparesia, convulsiones, cefalea y signos de irri-
tación meníngea. Las pruebas serológicas para detección de 
toxoplasmosis no son confi ables en los pacientes con infec-
ción por VIH. Las imágenes por resonancia magnética son 
más precisas que las tomografías y por lo general revelan una 
o más lesiones, mismas que suelen tener mayor contraste en 
el borde y se ubican por lo común en los ganglios basales.

Puesto que la toxoplasmosis es fácil de tratar, los pacientes 
con infección por VIH y lesiones tumorales intracerebrales que 
no se deban obviamente a un accidente cerebrovascular deben 
ser tratados contra una posible toxoplasmosis, como se explica 
en seguida, en la sección sobre infecciones parasíticas. Hasta 
90% de los pacientes responden de modo favorable a la terapia 
en las primeras semanas, y la mayoría sobreviven por más de 
seis meses.
6. LINFOMA PRIMARIO DEL SISTEMA NERVIOSO CENTRAL

El linfoma primario del sistema nervioso central es el tumor 
cerebral que se asocia con mayor frecuencia a la infección 
por VIH. El linfoma no Hodgkin sistémico también ocurre 
con mayor frecuencia, pero generalmente produce meningitis 
linfomatosa (véase en seguida) en vez de tumores intracere-
brales. Las características clínicas del linfoma primario del 
sistema nervioso central son estado de confusión, hemiparesia, 
afasia, convulsiones, parálisis de nervios craneales y cefalea; los 
signos de irritación meníngea son raros. Por lo común, el 
líquido cefalorraquídeo presenta elevación de proteínas y 
pleocitosis mononuclear ligera, y la glucosa puede estar baja; 
la citología sólo es positiva en raros casos. Las imágenes por 
resonancia magnética son más precisas que las tomografías y 
revelan lesiones simples o múltiples de mayor contraste que a 
veces no pueden distinguirse de las que se observan en la toxo-
plasmosis. A los pacientes con infección por VIH y una o más 
lesiones tumorales intracerebrales que no responden a la tera-
pia contra la toxoplasmosis en tres semanas se les debe hacer 

Cuadro 1-17. Causas de estados de confusión aguda en 
pacientes con infección por VIH.

Meningitis
  Meningitis por VIH-1
  Meningitis criptocócica
Encefalitis
  Encefalitis por herpes simple
  Encefalitis por varicela-zóster
  Encefalitis por citomegalovirus
Lesiones tumorales intracerebrales
  Toxoplasmosis cerebral
  Linfoma primario del sistema nervioso central
Encefalopatías metabólicas

Encefalopatía hipóxico isquémica (relacionada con la neu-
monía por Pneumocystis carinii)

  Toxicidad de los fármacos
Accidente(s) cerebrovascular(es)
Convulsiones
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una biopsia cerebral debido a un posible diagnóstico de lin-
foma. Aunque el uso de corticosteroides y radioterapia puede 
prolongar la vida, la mayoría de los pacientes mueren en po-
cos meses.

7. OTROS TRASTORNOS

La neumonía por Pneumocystis carinii en pacientes con infec-
ción por VIH puede causar hipoxia y, por consiguiente, un es-
tado de confusión. Los pacientes con infección por VIH, en 
especial aquellos que tienen afectado el sistema nervioso cen-
tral, pueden ser particularmente sensibles a los fármacos (p. ej., 
antidepresivos) y a los trastornos metabólicos, de modo que 
el antirretroviral zidovudina puede producir un estado de 
confusión. Puede ocurrir un accidente cerebrovascular en los 
pacientes con infección por VIH, sobre todo en caso de com-
plicación por meningitis criptocócica, y puede producir un es-
tado de confusión aguda. Las crisis convulsivas son comunes 
en la infección por VIH, sobre todo en los casos de demencia 
relacionada con VIH, toxoplasmosis cerebral o meningitis 
criptocócica, y las crisis convulsivas complejas y el estado po-
sictal posterior a las convulsiones tónico-clónicas generalizadas 
se asocian con estados de confusión.

MENINGITIS MICÓTICA
En una pequeña fracción de los pacientes con infecciones 
micóticas sistémicas (micosis), los hongos invaden el sistema 
nervioso central y producen meningitis o lesiones intraparen-
quimatosas focales (cuadro 1-18). Varios hongos son organis-
mos oportunistas que causan infecciones en los pacientes con 
cáncer, en quienes están en terapia con corticosteroides u otros 
inmunosupresores, y en otros individuos debilitados. La farma-
codependencia intravenosa es una vía potencial de infección 
por Candida y Aspergillus. La acidosis diabética se correla-
ciona estrechamente con la mucormicosis rinocerebral. Por el 
contrario, suele haber infecciones meníngeas por Coccidioides, 
Blastomyces y Actinomyces en individuos previamente saluda-
bles. Las infecciones por Cryptococcus (la causa más común de 
meningitis micótica en Estados Unidos) y por Histoplasma 
pueden presentarse por igual en pacientes saludables e inmu-
nosuprimidos. La meningitis criptocócica es la infección mi-
cótica del sistema nervioso que se presenta con mayor frecuen-
cia en los pacientes con infección por VIH, pero en esos casos 
también puede haber infecciones por Coccidioides e Histo-
plasma. Los factores geográfi cos también son importantes en 
la epidemiología de ciertas micosis (véase cuadro 1-18).

Patogénesis y patología
Los hongos llegan al sistema nervioso central por disemi-
nación hematógena desde los pulmones, el corazón, el tracto 
gastrointestinal o genitourinario o la piel, o por extensión di-
recta desde sitios parameníngeos como las órbitas oculares o 
los senos paranasales. La invasión de las meninges desde un 
foco de infección contiguo es particularmente común en la 
mucormicosis, pero también puede ocurrir en los casos de 
aspergilosis y actinomicosis.

Los indicios patológicos de las infecciones del sistema 
nervioso son una reacción supuratoria meníngea principal-
mente mononuclear, abscesos o granulomas focales en el cere-
bro o el espacio epidural espinal, infarto cerebral por vasculitis, 
e hipertrofi a ventricular por hidrocefalia comunicante.

Indicios clínicos
La meningitis micótica suele ser una enfermedad subaguda 
que se asemeja clínicamente a la meningitis tuberculosa. Los 
antecedentes de alguna afección de predisposición, como car-
cinoma, tumor maligno hematológico, infección por VIH, 
diabetes, trasplante de órganos, tratamiento con corticoste-
roides o agentes citotóxicos, terapia antibiótica prolongada, o 
farmacodependencia intravenosa, aumentan la sospecha de 
una infección oportunista. También se debe preguntar a los 
pacientes si hicieron un viaje reciente a cualquier lugar donde 
ciertos hongos son endémicos.

A. SÍNTOMAS Y SIGNOS

Los síntomas comunes son cefalea y letargo o confusión. En 
algunos casos se observan náusea y vómito, pérdida visual, 
convulsiones o debilidad focal, pero puede haber ausencia 
de fi ebre. En una persona diabética con acidosis, las quejas de 
dolor facial u ocular, secreción nasal, proptosis o pérdida vi-
sual deben suscitar en el médico la sospecha inmediata de una 
infección por Mucor.

La auscultación cuidadosa de piel, órbitas oculares, senos 
paranasales y tórax puede poner en evidencia una infección 
micótica sistémica. La valoración neurológica puede revelar 
signos de irritación meníngea, estado de confusión, papile-
dema, pérdida visual, ptosis, exoftalmía, parálisis del nervio 
ocular u otro nervio craneal, y anormalidades neurológicas fo-
cales como la hemiparesia. Puesto que algunos hongos (p. ej., 
Cryptococcus) pueden causar compresión de la médula espinal, 
en algunos casos hay indicios de sensibilidad en la columna 
vertebral, paraparesia, signos piramidales en las piernas, y pér-
dida de sensación en las piernas y el tronco.

B. RESULTADOS DEL LABORATORIO

Se deben hacer hemocultivos. En los pacientes diabéticos se 
deben medir las concentraciones de glucosa sérica y gases en 
la sangre arterial. Se debe determinar si hay presencia de Can-
dida en la orina. La radiografía de tórax puede mostrar lin-
fadenopatía hiliar, infi ltrados en placa o miliares, cavitación, o 
efusión pleural. Las tomografías o imágenes por resonancia 
magnética pueden poner en evidencia lesiones tumorales in-
tracerebrales asociadas con Cryptococcus (fi gura 1-7) u otros 
organismos, algún foco infeccioso contiguo en las órbitas ocu-
lares o los senos paranasales, o hidrocefalia.

La presión del líquido cefalorraquídeo puede ser normal 
o elevada y el líquido suele verse transparente, pero se pone 
viscoso en presencia de muchos criptococos. La pleocitosis 
linfocítica de hasta 1 000 leucocitos/mL es común, pero se 
puede apreciar recuento celular normal o pleocitosis polimor-
fonuclear en la meningitis micótica temprana, y los recuentos 
celulares normales son comunes en los pacientes inmuno-
suprimidos. En general, la infección por Aspergillus produce 
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Cuadro 1-18. Agentes etiológicos de la meningitis micótica.

Nombre
Distribución 
geográfi ca

Infección 
oportunista

Afectación sis-
témica

Indicios distinti-
vos en el líquido 
cefalorraquídeo Tratamiento

Cryptococcus 
neoformans

Inespecífi ca Ocasional 
(incluso en la 
infección por 
VIH)

Pulmones, piel, hue-
sos, articulaciones

Líquido viscoso, 
positivo en 
coloración con tinta 
china, positivo al 
antígeno 
criptocócico

Anfotericina B, 0.5-1 mg/kg/día por vía 
intravenosa (± fl ucitosina, 25 mg/kg por 
vía oral 4 veces al día) durante 2 sema-
nas, seguida(s) por fl uconazol, 400 mg 
diarios por vía oral durante 10 semanas

Coccidioides 
immitis

Sureste de 
Estados 
Unidos

No Pulmones, piel, hue-
sos

Positivo a la fi jación 
del complemento

Itraconazol, 200 mg por vía oral dos ve-
ces al día, o fl uconazol, 400-800 mg dia-
rios por vía oral, o anfotericina B, 0.5-1 
mg/kg/día por vía intravenosa, durante 
1 año por lo menos en cada caso

Especies de 
Candida

Inespecífi ca Sí Mucosas, piel, esófa-
go, aparato genito-
urinario, corazón

Positivo en la tinción 
de Gram

Anfotericina B, 0.5-1 mg/kg diarios por 
vía intravenosa hasta que ceda la fi ebre 
y los hemocultivos sean negativos por 2 
semanas, o fl uconazol, 400-800 mg dia-
rios por vía intravenosa, y luego diaria-
mente por vía oral hasta que ceda la fi e-
bre y los hemocultivos sean negativos 
por 2 semanas

Especies de 
Aspergillus

Inespecífi ca Sí Pulmones, piel Pleocitosis 
polimorfonuclear

Voriconazol, 6 mg/kg por vía intraveno-
sa cada 12 horas durante 1 día, y luego 
4 mg/kg por vía intravenosa o 200-300 
mg por vía oral dos veces al día durante 
al menos 10 semanas, o anfotericina B, 
1-1.5 mg/kg diarios por vía intravenosa

Especies de 
Mucor

Inespecífi ca Sí, diabéticos Órbitas oculares, 
senos paranasales

Anfotericina B, 1-1.5 mg/kg diarios por 
vía intravenosa durante 10-12 semanas, 
desbridamiento, y corrección de la hi-
perglucemia y la acidosis

Histoplasma 
capsulatum

Este y Medio 
Oeste de 
Estados 
Unidos

Ocasional Pulmones, piel, 
mucosas, corazón, 
vísceras

Anfotericina B, 0.5-1 mg/kg/día por vía 
intravenosa durante 2 semanas, o itra-
conazol, 200 mg por vía oral tres veces al 
día durante 3 días, y luego 200 mg por 
vía oral dos veces al día por 6 semanas a 
12 meses

Blastomyces 
dermatitidis

Valle del Río 
Mississippi

No Pulmones, piel, 
huesos, articula-
ciones, vísceras

Itraconazol, 200 mg por vía oral 2 veces 
al día, o anfotericina B, 0.5-1 mg/kg/día 
por vía intravenosa, durante 6 a 12 
meses en ambos casos

Actinomyces 
israelii1

Inespecífi ca No Mandíbula, pulmo-
nes, abdomen, 
órbitas oculares, 
senos paranasales, 
piel

Gránulos de azufre, 
tinción de Gram 
positiva, frotis de 
bacilos acidorresis-
tentes

Penicilina G, 18-24 millones de unidades 
diarias por vía intravenosa durante 2-6 
semanas, y luego por vía oral durante 
6-12 meses

Especies de 
Nocardia1

Inespecífi ca Sí Pulmones, piel Positivo en tinción 
de Gram, frotis de 
bacilos acidorresis-
tentes

Trimetoprim/sulfametoxazol, 15 mg de 
trimetoprim/kg diarios por vía intrave-
nosa, y luego una tableta de dosis doble 
por vía oral, dos veces al día, durante 6 
meses

1 Actinomyces y Nocardia son bacterias fi lamentosas a las que suele clasifi carse junto con los hongos.
Adaptado en parte de Anónimo. Antifungal drugs. Treat Guidel Med Lett. 2008;6:1-8.
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pleocitosis polimorfonuclear. Las proteínas del líquido cefalo-
rraquídeo, que al principio pueden ser normales, se elevan pos-
teriormente, en general hasta concentraciones que no pasan 
de 200 mg/dL. Las concentraciones más altas (<1 g/dL) sugie-
ren un posible bloqueo subaracnoideo. La glucosa es normal o 
baja, pero en raros casos por abajo de 10 mg/dL. El examen mi-
croscópico de frotis con coloraciones de Gram y acidorresistente 
y preparaciones con tinta china puede poner de manifi esto al 
patógeno (véase cuadro 1-18). Se deben hacer cultivos micóti-
cos de líquido cefalorraquídeo y otros líquidos y tejidos corpo-
rales, aunque por lo general resultan negativos. Cuando hay 
sospecha de mucormicosis, es indispensable hacer una biopsia 
del tejido afectado (por lo general, la mucosa nasal). Los estu-
dios serológicos del líquido cefalorraquídeo que resultan útiles 
son los del antígeno criptocócico y el anticuerpo fi jador del 
complemento de Coccidioides. El antígeno criptocócico es más 
sensible que la tinta china para detectar Cryptococcus, por lo que 
debe buscársele siempre en el líquido cefalorraquídeo y el suero 
cuando se sospecha la presencia de esos organismos, como en 
los pacientes infectados por el VIH.

Diagnóstico diferencial
La meningitis micótica puede asemejarse a un absceso cerebral 
y a otras meningitis subagudas o crónicas, como las ocasiona-
das por tuberculosis o sífi lis. Los análisis y las tomografías por 
contraste del líquido cefalorraquídeo son útiles para el diag-
nóstico diferencial.

Tratamiento y pronóstico
La anfotericina B es el tratamiento más común para la menin-
gitis micótica, pero la nefrotoxicidad es común y puede ser 
necesario interrumpir la terapia por 2 a 5 días. Las nuevas for-
mulaciones a base de lípidos (p. ej., complejo lipídico de anfo-
tericina B, sulfato colesterílico de anfotericina B, anfotericina 
B liposómica) son menos nefrotóxicas, por lo que pueden 
usarse para pacientes que desarrollen nefrotoxicidad con el des-
oxicolato de anfotericina B. En los pacientes con meningitis por 
Coccidioides o los que no responden a la terapia intravenosa, en 
muchos casos se agrega anfotericina B intratecal (administrada 
por lo general mediante un recipiente de Ommaya). Primero se 
aplica una dosis de prueba de 0.1 mg diluidos en 10 mL de 
líquido cefalorraquídeo, con o sin corticosteroides, y luego 
se aumenta la dosis a 0.25 a 0.5 mg cada dos días.

En caso de insufi ciencia renal es necesario disminuir la 
dosis de fl ucitosina; el principal efecto secundario es la su-
presión de la médula ósea, que por lo general es reversible.

Los índices de mortalidad siguen siendo altos en la me-
ningitis micótica. Las complicaciones de la terapia son fre-
cuentes y los residuos neurológicos son comunes.

INFECCIONES PARASITARIAS
Las infecciones de protozoarios y helmintos son importantes 
causas de enfermedades del sistema nervioso central, en par-
ticular en los pacientes inmunosuprimidos (incluso aquellos 
con infección por VIH) y en ciertas regiones del mundo (cua-
dro 1-19). Las rickettsias, que son las bacterias parasitarias 
causantes de la fi ebre manchada de las Montañas Rocosas, rara 
vez afectan el sistema nervioso.

1. PALUDISMO

El paludismo o malaria tiene por causa el protozoario Plas-
modium falciparum u otras especies de Plasmodium que son 
transmitidas al ser humano por la hembra del mosquito Ano-
pheles. Las características clínicas son fi ebre, escalofríos, mial-
gia, náusea y vómito, anemia, insufi ciencia renal, hipogluce-
mia y edema pulmonar. Aunque el paludismo es la infección 
parasítica del ser humano más común del mundo, la afecta-
ción cerebral es rara. Los plasmodios llegan al sistema nervio-
so central mediante los eritrocitos infectados y ocluyen los 
capilares cerebrales. La afectación neurológica se vuelve evi-
dente semanas después de la infección. Además de estados de 
confusión aguda, el paludismo cerebral puede provocar con-
vulsiones y, en raros casos, anormalidades neurológicas fo-
cales. El diagnóstico se hace al encontrar plasmodios en los 
eritrocitos del frotis de sangre periférica. El líquido cefalo-
rraquídeo puede tener aumento de presión, xantocromía, 
pleocitosis mononuclear o proteínas ligeramente elevadas.

Profi laxis
Se recomienda la profi laxis antipalúdica a quienes viajen a 
lugares donde la enfermedad es endémica; dicha profi laxis 
consiste en administrar 500 mg de fosfato de cloroquina se-
manales, empezando 1-2 semanas antes del viaje y conti-

TTTTT

Figura 1-7. Imágenes por resonancia magnética calibradas en 
T2 de un caso de meningitis criptocócica. Nótese el aumento 
bilateral de la señal en los ganglios basales (fl echas) y la relativa 
integridad de los tálamos (T). Esto se debe a la presencia de 
pseudoquistes micóticos gelatinosos en el territorio de las arte-
rias lenticuloestriadas. (Cortesía de A Gean.)
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Cuadro 1-19. Infecciones parasíticas del sistema nervioso central.

Parásito

Factores 
epidemiológicos y 

geográfi cos Síndrome clínico
Resultados del 

laboratorio Tratamiento

Protozoarios
Plasmodium 

falciparum 
(paludismo)

África, Sudamérica, 
Sureste Asiático, 
Oceanía

Estado de confusión 
aguda, coma, 
convulsiones

Anemia, organismos 
dentro de los eritrocitos 
en el frotis de sangre 
periférica

Cloroquina (si hay vulne-
rabilidad a la cloroquina) o 
quinidina o sulfato de 
quinina (si hay resistencia 
a la cloroquina)

Toxoplasma gondii Tumoración maligna 
o infección 
inmunosupresora 
(incluso VIH) 

Lesiones tumorales 
focales sencillas o múlti-
ples; meningoencefalitis; 
encefalopatía ± asterixis, 
mioclono o convulsiones

Tomografía o IRM del cerebro 
positiva; prueba del colorante 
de Sabin-Feldman positiva; 
anticuerpo IgM positivo; líqui-
do cefalorraquídeo: normal o 
pleocitosis linfocítica; organis-
mos en preparación húmeda

Pirimetamina y 
sulfadiazina

Naegleria fowleri 
(meningoence-
falitis amibiana 
primaria)

Natación en aguas 
dulces en el sureste 
de Estados Unidos

Meningoencefalitis 
fulminante aguda con 
dolor de cabeza y signos 
meníngeos notorios

Líquido cefalorraquídeo: 
pleocitosis polimorfonuclear, 
organismos móviles en la pre-
paración húmeda

Anfotericina B con o sin 
azitromicina o 
claritromicina

Especies de 
Acanthamoeba o 
Hartmannella 
(encefalitis 
amibiana 
granulomatosa)

Enfermedad crónica 
o inmunosupresión

Meningoencefalitis suba-
guda a crónica, a menudo 
con convulsiones y signos 
neurológicos focales

Líquido cefalorraquídeo: 
pleocitosis linfocítica o 
polimorfonuclear; organis-
mos lentos en preparación 
húmeda

Pentamidina, sulfadiazina, 
fl ucitosina y fl uconazol o 
itranidazol

Helmintos
Taenia solium 

(cisticercosis)
América Latina Lesiones tumorales o 

meningoencefalitis, a 
menudo acompañadas 
por cefalea o convulsiones

Líquido cefalorraquídeo: 
pleocitosis linfocítica, 
eosinofi lia, fi jación de com-
plemento o hemaglutinación 
positiva; calcifi caciones en las 
radiografías de tejidos 
blandos o en la tomografía 
del cerebro

Anticonvulsivos (convul-
siones), albendazol y 
corticosteroides (quistes 
parenquimales o suba-
racnoideos vivos, 
aracnoiditis, vasculitis, 
edema cerebral), excisión 
o derivación quirúrgica 
(hidrocefalia obstructiva)

Angiostrongylus 
cantonensis 
(meningitis 
eosinófi la)

Hawai, Asia Meningitis aguda a suba-
guda con cefalea; rigidez 
en el cuello, vómito, fi ebre 
y parestesias en casi la 
mitad de los pacientes; 
evolución autolimitada de 
1-2 semanas

Eosinofi lia en la sangre 
periférica; líquido cefalo-
rraquídeo: pleocitosis 
eosinófi la y linfocítica

Analgésicos, corticosteroi-
des, extracción de líquido 
cefalorraquídeo ± 
mebendazol o albendazol

Rickettsias
Rickettsia rickettsii 

(fi ebre manchada 
de las Montañas 
Rocosas)

Sureste de Estados 
Unidos

Fiebre aguda, cefalea, 
sarpullido; la confusión 
es rara

Reacción de Weil-Felix 
positiva

Cloranfenicol o 
doxiciclina

Adaptado en parte de Anónimo. Drugs for parasitic infections. Treat Guidel Med Lett. 2007;5:e1-e15.

nuando por cuatro semanas después del retorno. Si se espera 
exposición a cepas resistentes a la cloroquina, las opciones de 
tratamiento son mefl oquina (250 mg semanales por vía oral 
durante cuatro semanas, empezando 1-2 semanas antes del 
viaje y continuando por cuatro semanas después del retorno), 

doxiciclina (100 mg diarios por vía oral, empezando 1 a 2 días 
antes del viaje y continuando hasta por cuatro semanas des-
pués del retorno), o atovacuona/proguanilo (100/250 mg dia-
rios por vía oral, empezando 1-2 días antes del viaje y conti-
nuando hasta 1 semana después del retorno).
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Tratamiento
El paludismo cerebral sensible a la cloroquina se trata con 
dicho medicamento, 10 mg de base/kg vía infusión intrave-
nosa continua por ocho horas, seguidos por 15 mg de base/kg 
administrados durante 24 horas, o 3.5 mg de base/kg por vía 
intramuscular o subcutánea cada seis horas, hasta llegar a una 
dosis acumulativa de 25 mg de base/kg. El paludismo cerebral 
resistente a la cloroquina se trata con quinidina, 10 mg de 
base/kg vía infusión intravenosa durante 1 hora, seguidos por 
0.02 mg de base/kg/min, o con dihidrocloruro de quinina (no 
está a la venta en Estados Unidos), 20 mg/kg vía infusión 
intravenosa durante cuatro horas, seguidos por 10 mg/kg vía 
infusión durante 2-8 horas, cada ocho horas. Se prosigue con 
cada uno de estos regímenes hasta que pueda hacerse el cam-
bio a la terapia oral con cloroquina, amodiaquina o sulfadoxina 
y pirimetamina (para el paludismo sensible a la cloroquina), o 
con mefl oquina, quinina o quinidina (para el paludismo resis-
tente a la cloroquina).

En el paludismo cerebral no siempre se presenta edema 
cerebral, y los corticosteroides no ayudan pero sí pueden ser 
dañinos. El índice de mortalidad del paludismo cerebral es de 
20-50% y llega a 80% en los casos complicados por coma y 
convulsiones.

2. TOXOPLASMOSIS

La toxoplasmosis se debe a la ingestión de quistes de Toxo-
plasma gondii presentes en la carne cruda o el excremento de 
los gatos, y por lo general es asintomática. La infección sin-
tomática se relaciona con alguna tumoración maligna subya-
cente (en especial la enfermedad de Hodgkin), terapia de 
inmunosupresión o infección por VIH.

Indicios clínicos
Las manifestaciones sistémicas son erupción cutánea, linfa-
denopatía, mialgias, artralgias, carditis, neumonitis y esple-
nomegalia. La afectación del sistema nervioso central puede 
adoptar varias formas (véase cuadro 1-19).

El líquido cefalorraquídeo puede ser normal o exhibir li-
gera pleocitosis mononuclear o un leve aumento de las proteí-
nas. Las imágenes por resonancia magnética son mejores que 
las tomografías para revelar la presencia de toxoplasmosis cere-
bral, que por lo común se aprecia como lesiones anulares con-
trastadas (fi gura 1-8). El diagnóstico se hace mediante análisis 
sanguíneos que revelan una concentración elevada (≥1:32 000) 
o creciente de colorante de Sabin-Feldman o de anticuerpos 
IgM contra toxoplasma por inmunofl uorescencia indirecta. 
Para el diagnóstico preciso se necesitan estudios serológicos 
apropiados en el paciente inmunosuprimido que desarrolla 
síntomas neurológicos.

Tratamiento
La terapia se hace con 25-100 mg/día de pirimetamina por 
vía oral y 1-1.5 g de sulfadiazina por vía oral, cuatro veces al 
día, durante 3-4 semanas en los pacientes inmunocompeten-

tes, y al menos por varios meses en los pacientes inmunodefi -
cientes. En vez de las sulfonamidas se puede prescribir clin-
damicina, 600 mg por vía oral cuatro veces al día, en los 
pacientes que desarrollan sarpullido por sensibilidad al medi-
camento. Se agrega ácido folínico (leucovorina), 10 mg diarios 
por vía oral, para prevenir la leucopenia y la trombocitopenia 
inducidas por pirimetamina.

3. MENINGOENCEFALITIS AMIBIANA PRIMARIA

La amiba de vida libre Naegleria fowleri es causa de meningo-
encefalitis amibiana primaria en pacientes jóvenes previa-
mente saludables que se exponen a aguas contaminadas. Las 
amibas llegan al sistema nervioso central a través de la placa 
cribiforme y producen una meningoencefalitis difusa que 
afecta la base de los lóbulos frontales y la fosa posterior. Se 
caracteriza por cefalea, fi ebre, náusea y vómito, signos de irri-
tación meníngea y estado de trastorno mental. El líquido cefa-
lorraquídeo exhibe pleocitosis polimorfonuclear con elevación 
de proteínas y baja glucosa; se observan trofozoítos refractarios 
sumamente móviles en las preparaciones húmedas de líquido 
cefalorraquídeo centrifugado. Por lo común, la enfermedad es 
mortal en menos de una semana, pero la terapia con anfote-
ricina B, 1 mg/kg/día por vía intravenosa, puede ser efi caz; 
otra alternativa es una combinación de anfotericina B y azitro-
micina o claritromicina.

Figura 1-8. Imagen por resonancia magnética calibrada en 
T1 y contrastada con gadolinio de un caso de infección por VIH 
complicada por toxoplasmosis cerebral. Note las múltiples calcifi -
caciones (fl echa, derecha) y las lesiones anulares contrastadas 
(fl echa, izquierda) en los ganglios basales y la corteza cerebral.
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4. ENCEFALITIS AMIBIANA GRANULOMATOSA

La encefalitis amibiana granulomatosa se debe a una infección 
causada por diversas especies de Acanthamoeba/Hartmannella, 
por lo general en casos de enfermedad crónica o inmunosu-
presión. En general, el trastorno dura de una semana a tres 
meses y se caracteriza por meningitis subaguda o crónica y 
encefalitis granulomatosa. El cerebelo, el tallo encefálico, los 
ganglios basales y los hemisferios cerebrales resultan afectados. 
El indicio clínico más común es un estado de confusión 
aguda. Únicamente la mitad de los pacientes presentan fi ebre, 
cefalea y signos meníngeos. Puede haber convulsiones, hemi-
paresia, parálisis de nervios craneales, ataxia cerebelar y afasia. 
La pleocitosis puede ser principalmente linfocítica o polimor-
fonuclear; las proteínas están elevadas y la glucosa es baja o 
normal. Se aprecian trofozoítos móviles lentos en las prepara-
ciones húmedas. Se han obtenido buenos resultados terapéuti-
cos con pentamidina, sulfadiazina, fl ucitosina y fl uconazol o 
itranidazol.
5. CISTICERCOSIS

La cisticercosis es común en México, Centro y Sudamérica, el 
sur y el occidente de África, India, China y el Sureste Asiático. 
La enfermedad, que sobreviene por ingestión de larvas de la 
tenia porcina (Taenia solium), afecta el cerebro en 60-90% de 
los casos. Las larvas, que son diseminadas por el torrente san-
guíneo, forman quistes en el cerebro, los ventrículos y el espa-
cio subaracnoideo. Las manifestaciones neurológicas de la 
cisticercosis se deben al efecto masivo de los quistes intraparen-
quimatosos, a la obstrucción del fl ujo del líquido cefalo-
rraquídeo por los quistes intraventriculares, o a una infl amación 
que causa meningitis basilar. Incluyen convulsiones, cefalea, 
signos neurológicos focales, hidrocefalia, mielopatía y menin-
gitis subaguda. La presencia de eosinofi lia en la sangre peri-
férica, calcifi caciones en los tejidos blandos o parásitos en las 
heces sugiere el diagnóstico. Como característica, el líquido 
cefalorraquídeo exhibe pleocitosis linfocítica (<100 leucocitos/
mL), por lo general con presencia de eosinófi los. La presión 
de apertura suele ser elevada, pero también puede disminuir si 
hay bloqueo espinal subaracnoideo; si hay sospecha de esto úl-
timo, se debe practicar una mielografía. Las proteínas aumen-
tan a 50-100 mg/dL y la glucosa se ubica en 20-50 mg/dL en 
la mayoría de los casos. Los estudios de fi jación del comple-
mento y hemaglutinación pueden facilitar el diagnóstico. Las 
tomografías o imágenes por resonancia magnética pueden 
revelar lesiones tumorales de alto contraste con edema circun-
dante, calcifi caciones intracerebrales o hipertrofi a ventricular.

Las indicaciones para el tratamiento de la cisticercosis ce-
rebral son tema de controversia. Sin embargo, los pacientes 
con afectación neurológica sintomática (generalmente convul-
siones) y meningitis o uno o más quistes intraparenquima-
tosos no calcifi cados deben recibir tratamiento. Los quistes 
intraventriculares, subaracnoideos y racimosos responden poco 
a la terapia y los quistes calcifi cados no requieren tratamien-
to. La terapia recomendada es con albendazol, 15 mg/kg/día 
en tres dosis, tomadas con las comidas durante ocho días. Los 
pacientes con convulsiones también deben ser tratados con 
anticonvulsivos. Los corticosteroides están indicados si hay 

aumento de presión intracraneal o lesiones cercanas al acue-
ducto de Silvio o a los forámenes intraventriculares, ya que és-
tos pueden avanzar hasta causar hidrocefalia obstructiva. Las 
lesiones intraparenquimales accesibles únicas pueden extir-
parse de manera quirúrgica y se requiere derivación si las le-
siones intraventriculares causan hidrocefalia.

6. MENINGITIS POR ANGIOSTRONGYLUS CANTONENSIS

Angiostrongylus cantonensis es endémico del Sureste Asiático y 
de Hawai y otras islas del Pacífi co. La infección se transmite 
por ingestión de mariscos infectados crudos y produce menin-
gitis con eosinofi lia en el líquido cefalorraquídeo (cuadro 
1-20). La mayoría de los pacientes se quejan de cefalea, y 
cerca de la mitad reportan rigidez en el cuello, vómito, fi ebre 
y parestesias. La mayoría de los pacientes tienen en el líquido 
cefalorraquídeo una leucocitosis de 150-1 500 leucocitos/mL, 
ligero aumento de las proteínas y glucosa normal. Por lo 
común, la enfermedad aguda se resuelve en forma espontánea 
en 1 a 2 semanas, aunque las parestesias pueden persistir por 
más tiempo.

Pueden ayudar los analgésicos, los corticosteroides y la 
reducción de la presión del líquido cefalorraquídeo mediante 
reiteradas punciones lumbares. También puede ser efi caz el 
mebendazol, 100 mg dos veces al día por vía oral.

7. FIEBRE MANCHADA DE LAS MONTAÑAS ROCOSAS

La fi ebre manchada de las Montañas Rocosas es causada por 
Rickettsia rickettsii, un parásito intracelular que los seres hu-
manos contraen por picadura de garrapata. R. rickettsii daña 
las células endoteliales, lo que provoca vasculitis, microinfar-
tos y hemorragia petequial. Los síntomas iniciales son fi ebre, 
cefalea y un sarpullido característico que empieza en las pal-
mas de las manos y las plantas de los pies y se extiende en 
forma centrípeta. La afectación neurológica, aunque poco 
frecuente, produce un estado de confusión y, con menos fre-
cuencia aún, coma o anormalidades neurológicas focales. El 

Cuadro 1-20. Causas de eosinofi lia en el líquido 
cefalorraquídeo.

Causas comunes
Taenia solium (cisticercosis)
Angiostrongylus cantonensis (meningitis eosinofílica)

Causas fuera de lo común
Otras infecciones por helmintos
Meningitis por Coccidioides immitis
Tumores malignos hematológicos con infi ltración meníngea
Presencia de materiales extraños (incluso el colorante para la 

mielografía) en el espacio subaracnoideo
Síndrome hipereosinófi lo idiopático

Causas posibles (menos estudiadas)
Neurosífi lis
Meningitis tuberculosa
Tumores malignos no hematológicos con infi ltración menín-

gea
Coriomeningitis linfocítica
Poliarteritis nudosa
Reacciones alérgicas
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líquido cefalorraquídeo es normal o presenta una ligera pleo-
citosis mononuclear. El tratamiento se hace con cloranfenicol, 
20-50 mg/kg/día por vía oral o intravenosa en cuatro dosis 
repartidas, o doxiciclina, 200 mg/día por vía oral o intrave-
nosa durante siete días. Pueden quedar secuelas neurológicas.

METÁSTASIS LEPTOMENÍNGEAS
La contaminación metastática difusa de las leptomeninges 
puede complicar el cáncer sistémico (sobre todo en caso de leu-
cemia linfocítica aguda, linfoma no Hodgkin, melanoma, 
leucemia mielógena aguda, carcinoma del seno, linfoma de 
Hodgkin, carcinoma del pulmón, carcinoma del tracto diges-
tivo y sarcoma), pues produce síndromes neurológicos con 
notoria disfunción cognitiva. Los tumores cerebrales primarios 
pueden asociarse con gliomatosis meníngea, y los meduloblas-
tomas y tumores pineales son particularmente propensos a la 
diseminación meníngea.

Por lo común, la meningitis neoplásica ocurre de tres 
meses a cinco años después del diagnóstico de cáncer, pero 
puede ser la primera manifestación o presentarse después de 
muchos años de enfermedad, a veces en pacientes aparente-
mente curados. Sus síntomas más frecuentes son cefalea y tras-
tornos cognitivos, como letargo, confusión y deterioro de la 
memoria. Otras manifestaciones comunes son náusea y vó-
mito, convulsiones y anomalías de la marcha.

Indicios clínicos
A. SÍNTOMAS Y SIGNOS

Los signos neurológicos anormales suelen ser más notorios 
que los propios síntomas, y normalmente sugieren afectación 
en varios niveles del neuroeje. En el cuadro 1-21 se presenta 
una lista de los síntomas y signos que se observan con mayor 
frecuencia cuando el paciente se presenta con metástasis lep-
tomeníngeas.

B. RESULTADOS DEL LABORATORIO

El procedimiento de diagnóstico más útil es la punción lum-
bar, que puede revelar aumento de la presión de apertura, 
pleocitosis y elevación de las proteínas, así como un marcado 
descenso de la glucosa, incluso al punto en que es imposible 
medirla (véase cuadro 1-21). La meningitis neoplásica se diag-
nostica al encontrar células malignas en el líquido cefalo-
rraquídeo; las muestras de líquido voluminosas y la repetición 
de las punciones lumbares aumentan la precisión de los estu-
dios citológicos. También es posible identifi car en el líquido 
cefalorraquídeo diversos marcadores bioquímicos de metásta-
sis leptomeníngeas. Se obtienen imágenes por resonancia mag-
nética del cerebro (fi gura 1-9) y la columna vertebral para de-
tectar metástasis intraparenquimatosas o compresión de la 
médula espinal por metástasis epidural.

Diagnóstico diferencial
La meningitis neoplásica puede asemejarse a la meningitis in-
fecciosa, la encefalopatía metabólica, la metástasis intraparen-

Cuadro 1-21. Primeros síntomas, signos e indicios en el 
líquido cefalorraquídeo de las metástasis leptomeníngeas.

Característica
Porcentaje de 

pacientes

Síntomas
  Alteraciones de la marcha 46

  Cefalea 38

  Alteración de los procesos mentales 25

  Debilidad 22

  Dolor de espalda 18

  Nausea o vómito 12

  Dolor radicular 12

  Parestesias 10

Signos
  Debilidad de neurona motora inferior 78

  Ausencia de refl ejos tendinosos 60

  Alteracion cognitiva 50

  Respuesta plantar extensora 50

  Défi cit sensorial en dermatomas 50

  Oftalmoplejía 30

  Debilidad en músculos de la expresión 
  facial

25

  Pérdida auditiva 20

  Signos meníngeos de cuello 16

  Convulsiones 14

  Papiledema 12

  Défi cit sensorial facial 12

  Signos meníngeos en las piernas 12

Indicios en el líquido cefalorraquídeo
  Aumento de proteínas1 81

  Pleocitosis2 57

  Citología positiva 54

  Alta presión de apertura3 50

  Disminución de la glucosa4 31

  Normal 3

1 >50 mg/dL.
2 >5 leucocitos/mm3.
3 >160 mm de líquido cefalorraquídeo.
4 <40 mg/dL.
Datos tomados de Posner JB. Neurologic Complications of Cancer. Davis, 1997.

quimatosa o epidural espinal, los efectos remotos del carci-
noma o la toxicidad de los fármacos de la quimioterapia, y 
puede coexistir con cualquiera de esos padecimientos.
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Tratamiento y pronóstico
En general, las metástasis leptomeníngeas no tratadas causan la 
muerte en un lapso aproximado de dos meses y, en la mayoría 
de los casos, la terapia es paliativa. No obstante, a veces se ob-
tienen buenos resultados con la radioterapia y quimioterapia de 
la leucemia y el linfoma leptomeníngeos, y algunos pacientes 
con cáncer del seno o cáncer pulmonar de células pequeñas 
también responden a estas formas de tratamiento. Incluso con 
tratamiento, la mayoría de los pacientes con metástasis lepto-
meníngeas de tumores sólidos sólo viven unos meses.

SEPTICEMIA
La septicemia sistémica puede producir una encefalopatía aso-
ciada con deterioro del fl ujo sanguíneo cerebral, alteración de 
la barrera hematoencefálica o edema cerebral. Las infecciones 
gramnegativas son la causa más común. Entre los indicios 
clínicos destacan la bacteriemia y, en muchos casos, la insufi -
ciencia hepática o renal. El EEG suele ser anormal. La terapia 
incluye medidas de soporte vital, como ventilación asistida y 
tratamiento de la infección subyacente. La mortalidad es ele-
vada, pero puede prevenirse con un pronto diagnóstico y tra-
tamiento.

TRASTORNOS VASCULARES
ENCEFALOPATÍA POR HIPERTENSIÓN
Un aumento repentino de la presión sanguínea, con o sin hi-
pertensión crónica preexistente, puede provocar encefalopatía 
y cefalea, mismas que se desarrollan en el transcurso de varias 

horas a días. También pueden presentarse vómito, alteraciones 
visuales, défi cit neurológicos focales y convulsiones focales o 
generalizadas. En general, es necesario que la presión arterial 
aumente por arriba de 250/150 mm Hg para precipitar el sín-
drome en los pacientes con hipertensión crónica; los pacientes 
previamente normotensos pueden verse afectados a presiones 
aún más bajas. Al parecer, la insufi ciencia renal coexistente au-
menta el riesgo de encefalopatía por hipertensión.

El espasmo cerebrovascular, el deterioro de la autorregu-
lación del fl ujo sanguíneo cerebral y la coagulación intravascular 
han sido propuestos como la causa de los síntomas neurológi-
cos. Estos procesos pueden ocasionar pequeños infartos y 
hemorragias petequiales que afectan principalmente el tallo 
encefálico y, aunque en menor grado, otras regiones de la mate-
ria blanca y gris subcortical.

Hallazgos clínicos
Los hallazgos físicos más útiles para confi rmar el diagnóstico 
son los que se observan en la oftalmoscopia. De modo casi in-
variable, hay presencia de espasmo arteriolar retiniano. Por lo 
general se observan papiledema, hemorragias retinianas y exu-
dados. La punción lumbar puede revelar presión y concentra-
ciones de proteínas en el líquido cefalorraquídeo normales o 
elevadas. En la tomografía se aprecian áreas de baja densidad 
que sugieren la posibilidad de edema en las regiones poste-
riores de la materia blanca hemisférica, y en las imágenes por 
resonancia magnética se ven áreas T2 hiperintensas corres-
pondientes (fi gura 1-10); estos cambios se revierten con el tra-
tamiento. Los estudios sanguíneos son importantes para de-
tectar la uremia.

Diagnóstico diferencial
La encefalopatía por hipertensión constituye un diagnóstico 
de exclusión. Los accidentes cerebrovasculares y la hemorragia 
subaracnoidea también producen encefalopatía con elevación 
aguda de la presión sanguínea, y en presencia de anormali-
dades neurológicas focales, el accidente cerebrovascular es, por 
mucho, el diagnóstico más probable. En los casos de hemo-
rragia intracraneal también se observa elevación de la presión 
sanguínea, cefalea, papiledema y alteración de la conciencia; 
cuando se tiene esta sospecha, es posible excluirla mediante 
una tomografía o imagen por resonancia magnética.

Prevención 
La mejor manera de prevenir la encefalopatía por hipertensión 
es el tratamiento temprano de esta última, aún sin complica-
ciones y la pronta identifi cación del aumento de la presión 
sanguínea en aquellos casos, como sucede con la glomerulone-
fritis aguda o la eclampsia, en los que tiende a ocurrir en pa-
cientes normotensos.

Tratamiento
El diagnóstico de encefalopatía por hipertensión se confi rma 
cuando la disminución de la presión sanguínea da por resul-

Figura 1-9. Imagen por resonancia magnética en T1 contrastada 
con gadolinio, donde se aprecia la metástasis meníngea del cáncer 
del seno. Se observan lesiones focales de aumento del contraste 
(blanco) en las meninges del lado izquierdo, mayor contraste 
meníngeo difuso y efecto tumoral debido a una lesión hemisférica 
en la izquierda.
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tado una rápida resolución de los síntomas. Esto se acompaña 
con nitroprusiato de sodio, administrado por infusión intra-
venosa continua a una velocidad inicial de 0.5 mg/kg/min, 
misma que, de ser necesario, puede aumentar hasta 3-10 mg/
kg/min. El nitroprusiato de sodio disminuye la presión san-
guínea al liberar óxido nítrico, un vasodilatador. Otras alter-
nativas son el diazóxido, 50-100 mg por bolo intravenoso 
cada 5-10 minutos (hasta un máximo de 600 mg) o 10-30 
mg/min por infusión intravenosa constante, o el labetalol, 
20-80 mg por bolo intravenoso cada 5-10 minutos (hasta un 
máximo de 600 mg) o 0.5-2 mg/min por infusión intravenosa 
constante. El paciente debe ser estrechamente vigilado y es 
necesario ajustar la tasa de infusión para preservar el efecto 
terapéutico sin producir hipotensión. En la primera hora de 
tratamiento, la presión arterial no se debe reducir en más de 
20-25% y no se debe permitir que la presión diastólica caiga 
por debajo de 100 mm Hg. Si la función neurológica empeo-
ra, se debe suspender de inmediato el tratamiento. La ence-
falopatía por hipertensión sin tratar puede ocasionar un acci-
dente cerebrovascular, coma o muerte, pero si el tratamiento 
es inmediato, la recuperación clínica suele ser total.

HEMORRAGIA SUBARACNOIDEA
La hemorragia subaracnoidea debe recibir conside-
ración expedita en el diagnóstico diferencial de un 
estado confusional agudo. Este trastorno se discute 
más a fondo en el capítulo 2.

ISQUEMIA VERTEBROBASILAR
Una isquemia o apoplejía transitoria en la distribución de la 
circulación cerebral posterior puede causar un estado de con-
fusión aguda. Hablaremos de la isquemia vertebrobasilar en el 
capítulo 9.

INFARTO DEL HEMISFERIO DERECHO 
(NO DOMINANTE)
Un infarto (en general embólico) en el área de la división infe-
rior de la arteria cerebral media no dominante (por lo general 
la derecha) puede ocasionar confusión nerviosa de inicio re-
pentino. Si la división superior queda intacta no hay hemipa-
resia. El nerviosismo puede ser tan pronunciado que llega a 
confundírsele con el síndrome de abstinencia de alcohol, pero 
no hay hiperactividad autónoma. El diagnóstico se confi rma 
mediante una tomografía o imagen de resonancia magnética 
del cerebro. En raros casos, los infartos aislados de la arteria 
cerebral anterior o la arteria cerebral posterior pueden causar 
confusión aguda.

LUPUS ERITEMATOSO SISTÉMICO (LES)
El lupus eritematoso sistémico (LES) es la causa autoinmuni-
taria más común de encefalopatía. El LES es nueve veces más 
común en las mujeres que en los hombres, y por lo general se 
presenta entre los 10 y 40 años de edad. En 37-75% de los 
pacientes se informa de afectación neurológica. No es necesa-
rio que haya una enfermedad sistémica clínicamente activa 
para que se presenten los síntomas neurológicos. Los indicios 
neuropatológicos son degeneración fi brinoide de arteriolas y 
capilares, microinfartos y hemorragias intracerebrales. La vascu-
litis verdadera de los vasos sanguíneos cerebrales es rara.

Indicios clínicos
A. SÍNTOMAS Y SIGNOS

Las características neurológicas más comunes son cefalea, con-
vulsiones, defectos visuales, hemiparesia y un estado mental 
alterado. Las alteraciones cognitivas son estados de confusión 
aguda, psicosis esquizofreniforme, depresión y manía. Por lo 
común, las convulsiones son generalizadas, pero pueden ser 
focales. Las manifestaciones neurológicas menos comunes son 
deterioro visual por afectación del nervio óptico, ptosis, diplo-
pía, hemiparesia, paraparesia, temblores, corea, ataxia cerebelar 
y polineuropatía.
B. RESULTADOS DEL LABORATORIO

Las anormalidades de laboratorio del LES son anticuerpos an-
tinucleares, anemia, hipocomplementemia, anticuerpos contra 
el propio DNA, leucopenia y autoanticuerpos contra las pro-
teínas P ribosómicas. Aunque ningún resultado de laboratorio 
permite diagnosticar la afectación del sistema nervioso, el 
líquido cefalorraquídeo presenta un ligero aumento de proteí-
nas o una modesta pleocitosis, por lo general mononuclear, en 
aproximadamente uno de cada tres casos. El EEG suele mos-
trar ralentización difusa o anormalidades focales. Las imáge-

Figura 1-10. Imagen por resonancia magnética axial FLAIR en la 
que se aprecia aumento bilateral de la señal (blanco) de la materia 
blanca occipital subcortical y la corteza occipital. Estos indicios son 
típicos de la encefalopatía por hipertensión y pueden representar 
un edema vasogénico reversible.
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nes por resonancia magnética pueden revelar lesiones en la 
materia blanca.

Diagnóstico diferencial
Incluso los casos confi rmados de LES, la encefalopatía puede 
deberse a una variedad de factores ajenos al lupus cerebral en 
sí. Se debe excluir la posibilidad de que se trate de coagulo-
patía, infección, uremia o embolismo por endocarditis. Un 
dilema común es la necesidad de distinguir entre el lupus ce-
rebral y la psicosis inducida por esteroides en los pacientes en 
terapia con corticosteroides contra el LES. El lupus cerebral 
es, por mucho, el problema más frecuente, sobre todo en los 
pacientes tratados con esteroides en dosis bajas o a dosis que 
se reducen de manera gradual.

Tratamiento
El lupus cerebral se trata con corticosteroides, empezando con 
60 mg/día de prednisona o su equivalente. En los pacientes 
que ya reciben esteroides, la dosifi cación se debe aumentar en 
el equivalente a 5-10 mg/día de prednisona. Una vez resueltos 
los síntomas, los esteroides se deben reducir gradualmente 
hasta una dosis baja de mantenimiento. Las convulsiones se 
tratan con anticonvulsivos.

Pronóstico
Los síntomas neurológicos del LES mejoran en más de 80% 
de los pacientes tratados con corticosteroides, pero también 
pueden resolverse sin tratamiento. No está demostrado que la 
afectación cerebral en los casos de LES menoscabe el pronós-
tico general.

COAGULACIÓN INTRAVASCULAR 
DISEMINADA (CID)
La coagulación intravascular diseminada (CID) se debe a la ac-
tivación patológica de los sistemas de coagulación y fi brinólisis 
cuando existe algún problema subyacente, que puede ser septi-
cemia, un tumor maligno o un traumatismo. La manifestación 
principal es la hemorragia. Los indicios comunes en el cerebro 
son pequeños infartos multifocales y hemorragias petequiales 
en las materias blanca y gris. También puede haber hematoma 
subdural, hemorragia subaracnoidea e infarto hemorrágico en 
la distribución de los grandes vasos sanguíneos.

Indicios clínicos
Las manifestaciones neurológicas de la CID son comunes e 
incluyen estados de confusión, coma, signos focales y convul-
siones. Pueden preceder a las anormalidades hematológicas 
defi nitivas de hipofi brinogenemia, trombocitopenia, produc-
tos de degradación de la fi brina y tiempo de protrombina pro-
longado. También puede presentarse anemia hemolítica mi-
croangiopática.

Diagnóstico diferencial
Los trastornos que deben ser descartados son encefalopatía 
metabólica, meningoencefalitis, afectación metastática del ce-

rebro o las meninges, y accidente cerebrovascular por endo-
carditis bacteriana (marántica) no bacteriana. La púrpura 
trombocitopénica trombótica se distingue por su tendencia a 
presentarse en pacientes previamente saludables y su asocia-
ción con el fi brinógeno plasmático normal y los productos de 
degradación de la fi brina normales o levemente elevados.

Tratamiento
La terapia va dirigida a la enfermedad subyacente. Puede estar 
indicada la transfusión de eritrocitos, plaquetas y factores de 
coagulación extraídos de plasma fresco congelado y la admi-
nistración de heparina o proteína C activada. El pronóstico 
depende de la gravedad de la enfermedad subyacente.

PÚRPURA TROMBOCITOPÉNICA 
TROMBÓTICA (PTT)
La púrpura trombocitopénica trombótica (PTT) es un ex-
traño trastorno multisistémico que se defi ne por un quinteto 
de afecciones: púrpura trombocitopénica, anemia hemolítica 
microangiopática, disfunción neurológica, fi ebre y enferme-
dad renal. En la mayoría de los casos, la causa es una reacción 
autoinmunitaria contra la metaloproteasa ADAMTS13, que 
permite la acumulación de multímeros del factor de von 
Willebrand en el plasma, donde estimulan la agregación pla-
quetaria. El resultado es la formulación de un trombo de 
plaquetas y fi brina con oclusión de los vasos sanguíneos delga-
dos, sobre todo en las uniones de arteriolas y capilares. Los in-
dicios patológicos en el cerebro son microinfartos diseminados 
y, con menos frecuencia, hemorragias petequiales que ocurren 
principalmente en la materia gris.

Indicios clínicos
A. SÍNTOMAS Y SIGNOS   
En la mayoría de los casos, los pacientes se presentan con al-
teraciones del estado de conciencia, cefalea, signos neurológi-
cos focales o convulsiones, o con púrpura cutánea, equimosis 
o petequias. Otros síntomas son malestar general, fatiga, de-
bilidad generalizada, náusea y vómito, diarrea, fi ebre y dolor 
abdominal. Puede haber sangrado en otras partes, además de 
la piel. Los síntomas neurológicos pueden ser fugaces y recu-
rrentes. El examen médico general puede revelar fi ebre, he-
morragia cutánea y disfunción neurológica. Por lo común, la 
evolución de la PTT es aguda y fulminante, pero también 
puede ser un trastorno crónico progresivo o de remisiones y 
recidivas que puede durar desde meses hasta años.

B. RESULTADOS DEL LABORATORIO

Los estudios hematológicos revelan una anemia hemolítica 
con Coombs negativa con concentraciones de hemoglobina 
por abajo de 10 g/dL, indicios de eritrocitos normocrómicos, 
eritrocitos fragmentados y deformes y, en muchos casos, eri-
trocitos nucleados. El recuento de plaquetas está por debajo 
de 20 000/mL en cerca de la mitad de los casos, y menos de 
60 000/mL en casi todos los casos; el recuento de leucocitos 
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es normal o elevado. Los estudios de coagulación son nor-
males o ligeramente anormales en la mayoría de los pacientes: 
los valores de tiempo de protrombina (TP) y tiempo parcial 
de tromboplastina (TPT) son normales en cerca de 90% de 
los casos, y el fi brinógeno es normal en 80%. Los productos 
de degradación de la fi brina son normales en cerca de 50% de 
los casos y ligeramente elevados en alrededor de 25%. La afec-
tación renal puede causar hematuria, proteinuria o azotemia. 
Por lo común, el líquido cefalorraquídeo es normal, aunque 
las proteínas pueden estar elevadas. El diagnóstico patológico 
ante mortem se puede hacer mediante biopsia gingival o esple-
nectomía.

Diagnóstico diferencial
La CID también se asocia con anemia hemolítica o tromboci-
topenia. La púrpura trombocitopénica idiopática (PTI) no va 
acompañada por anemia hemolítica microangiopática ni por 
indicios de alguna enfermedad multisistémica. Las anemias 
hemolíticas del LES, la anemia hemolítica autoinmunitaria 
(AIHA) y el síndrome de Evans (con PTI y AIHA) son Coombs 
positivas.

Tratamiento y pronóstico
El intercambio plasmático es la piedra angular de la terapia y a 
veces se combina con prednisona y agentes antiplaquetas (ácido 
acetilsalicílico, 325 mg tres veces al día y dipiridamol, 75 mg 
tres veces al día). Más de 80% de los pacientes se recuperan con 
el tratamiento, pero puede haber recidivas. El rituximab, un an-
ticuerpo que interactúa con el antígeno CD20 que se expresa 
en las células B y las saca del torrente circulatorio, puede ser 
útil en los casos refractarios.

TRAUMATISMOS CRANEOENCEFÁLICOS
Los golpes contusos en la cabeza pueden producir estado de 
confusión o coma. Las fuerzas de aceleración o deceleración y la 
deformación física del cráneo pueden causar desgarramientos 
en la materia blanca, contusiones por contacto entre la superfi -
cie interna del cráneo y las regiones polares de los hemisferios 
cerebrales, ruptura de vasos sanguíneos, alteraciones vasomo-
toras, edema cerebral y aumento de la presión intracraneal.

CONMOCIÓN
La conmoción se caracteriza por pérdida transitoria del cono-
cimiento, durante un lapso de segundos a minutos, sin que se 
observen defectos estructurales objetivos. La pérdida del cono-
cimiento se relaciona con refl ejos pupilares y oculares nor-
males, fl acidez y respuestas plantares extensoras. A la recupe-
ración del conocimiento le sucede un estado de confusión que 
dura, por lo común, desde minutos hasta horas y se caracte-
riza por una notoria amnesia retrógrada y anterógrada (véase 
en seguida). En general, los pacientes se recuperan sin con-
secuencias, pero la cefalea, los mareos o el ligero deterioro 
cognitivo pueden persistir por semanas. Si la pérdida del 

conocimiento se prolonga, o si su inicio se demora después de 
un intervalo de lucidez o se asocia con anormalidades neu-
rológicas focales, se debe considerar la posibilidad de una he-
morragia intracraneal postraumática.

HEMORRAGIA INTRACRANEAL
La hemorragia intracraneal traumática puede ser epi-
dural, subdural o intracerebral. En la mayoría de los 
casos, el hematoma epidural es consecuencia de una 

fractura lateral del cráneo que lacera la arteria o la vena 
meníngea media. Inicialmente el paciente puede perder o no 
el conocimiento, pero en cualquier caso, a un intervalo de lu-
cidez que puede durar desde varias horas hasta uno o dos días, 
le sucede una rápida evolución, en cuestión de horas, de ce-
falea, embotamiento progresivo, hemiparesia y, fi nalmente, 
dilatación pupilar ipsolateral por hernia uncal. Si el trata-
miento se demora puede sobrevenir la muerte.

El hematoma subdural después de una lesión en la ca-
beza puede ser agudo, subagudo o crónico. En cada caso, la 
cefalea y la alteración de la conciencia son las principales mani-
festaciones. La demora del diagnóstico y el tratamiento puede 
tener consecuencias mortales. Al contrario del hematoma epi-
dural, el tiempo que transcurre entre el traumatismo y la apa-
rición de los síntomas suele ser mayor, la hemorragia tiende a 
localizarse en las superfi cies cerebrales externas (convexidades), 
y las fracturas craneanas asociadas son poco frecuentes. Es raro 
que haya hematoma subdural en la fosa posterior.

Por lo común, la contusión (hematoma) o hemorragia 
intracerebral asociada con los traumatismos craneoencefálicos 
se localiza en los polos frontales o temporales. Normalmente 
hay entrada de sangre al líquido cefalorraquídeo, lo que pro-
voca signos de irritación meníngea y, en algunos casos, hi-
drocefalia. Por lo general, los signos neurológicos focales son 
sutiles o nulos.

El diagnóstico de hemorragia intracraneal postraumática 
se hace por tomografía o imagen por resonancia magnética. El 
hematoma epidural tiende a verse como una masa extra axial, 
con forma de lente biconvexa, que puede cruzar la línea media 
o el tentorio, pero no las suturas craneales. Por lo común, el 
hematoma subdural tiene forma de media luna y puede cruzar 
las suturas craneales, pero no la línea media ni el tentorio. Las 
estructuras de la línea media pueden ser desplazadas en sen-
tido contralateral.

Los hematomas epidurales y subdurales se tratan por 
evacuación quirúrgica. La decisión de recurrir a la cirugía para 
tratar un hematoma intracerebral depende de la evolución 
clínica y la ubicación del mismo. Puede estar indicada la eva-
cuación, descompresión o derivación por hidrocefalia.

CONVULSIONES
ESTADO POSTICTAL
A las convulsiones tónico-clónicas generalizadas (gran mal) 
suele sucederles un estado de confusión transitorio (estado 
postictal) que se resuelve en 1 a 2 horas. Son notorias las alte-
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raciones de la memoria reciente y la atención. Cuando la con-
fusión postictal no desaparece rápidamente, es necesario bus-
car una explicación del estado postictal prolongado. Eso 
ocurre en tres escenarios: estado epiléptico, una anormalidad 
cerebral estructural subyacente (p. ej., accidente cerebrovascu-
lar, hemorragia intracraneal) y un trastorno cerebral difuso 
subyacente (p. ej., demencia, meningitis o encefalitis, encefa-
lopatía metabólica). Es necesario evaluar a los pacientes con 
estado postictal prolongado inexplicable mediante estudios de 
química sanguínea, punción lumbar, EEG y tomografías o 
imágenes por resonancia magnética.

CONVULSIONES PARCIALES COMPLEJAS
Las convulsiones parciales complejas (antes llamadas del lóbulo 
temporal o psicomotoras) producen alteraciones de la con-
ciencia que se caracterizan por confusión a solas o por síntomas 
cognitivos, afectivos, psicomotores o psicosensoriales. Es raro 
que las convulsiones parciales complejas causen problemas de 
diagnóstico en el paciente que se presenta con estado de con-
fusión aguda, pues los episodios suelen ser breves y estereotípi-
cos, las manifestaciones psicomotoras generalmente son obvias 
para el observador y los propios pacientes pueden describir los 
síntomas cognitivos, afectivos o psicosensoriales clásicos (véase 
capítulo 8).

Las convulsiones parciales complejas producen un estado 
de confusión que se caracteriza por un estado de retracción o 
ausencia de respuesta, o por una conducta nerviosa. Son ca-
racterísticos ciertos automatismos, como fi jar la vista, masticar 
en forma reiterada, deglutir, chasquear los labios o tirar de la 
ropa. El estado epiléptico parcial complejo, que es raro, puede 
durar desde horas hasta días. El diagnóstico se establece o con-
fi rma mediante un EEG.

TRASTORNOS PSIQUIÁTRICOS
En una variedad de trastornos psiquiátricos se aprecian sín-
tomas parecidos a los que se asocian con estados de confusión 
aguda, incoherencia, nerviosismo, falta de atención, hipervigi-
lancia, delirios y alucinaciones. Entre ellos fi guran trastornos 
psicóticos (esquizofrenia, trastorno esquizofreniforme, tras-
torno esquizoafectivo, trastorno delirante, trastorno psicótico 
breve), trastornos del estado de ánimo (depresivos y bipo-
lares), trastornos de ansiedad (trastorno de estrés postrau-
mático) y trastornos fi cticios. Tales diagnósticos les pueden ser 
adjudicados erróneamente a pacientes con estados de con-
fusión aguda; a la inversa, se puede pensar de manera equívoca 
que los pacientes con alteraciones psiquiátricas tienen alguna 
enfermedad orgánica.

A diferencia de los estados de confusión aguda, los tras-
tornos psiquiátricos rara vez tienen inicio agudo y general-
mente se desarrollan en el transcurso de por lo menos varias 
semanas. El historial médico puede revelar alguna enfermedad 
psiquiátrica u hospitalización previa o algún estrés psicológico 
desencadenante. El examen médico general puede revelar 
anormalidades relacionadas con un exceso de actividad au-
tónoma, como taquicardia, taquipnea e hiperrefl exia, pero sin 

signos defi nitivos de disfunción neurológica. Los estudios de 
laboratorio de rutina son normales en los trastornos psiquiá-
tricos antes mencionados, pero son útiles para excluir los tras-
tornos orgánicos.

Aunque la valoración del estado mental en los estados 
de confusión aguda suele caracterizarse por cierta desorienta-
ción y fl uctuaciones del estado de conciencia, los pacientes 
con trastornos psiquiátricos tienden a preservar un grado uni-
forme de deterioro cognitivo y a preservar su orientación ha-
cia ciertas personas, localidades y épocas. La desorientación 
relacionada con las personas, sobre todo cuando se preserva 
la orientación en otras esferas, es virtualmente un diagnóstico 
de enfermedad psiquiátrica. Los pacientes con trastornos 
psiquiátricos exhiben un grado normal de conciencia y, por 
lo general, parecen estar despiertos y alerta, y su memoria 
está intacta. No obstante, son comunes las alteraciones en el 
contenido y la forma del pensamiento (p. ej., delirios perse-
cutorios, delirios de referencia, relajamiento de asociaciones), 
las anomalías perceptuales (p. ej., alucinaciones auditivas) 
y las expresiones afectivas indiferentes o inapropiadas.

Es preciso solicitar asesoría psiquiátrica para establecer el 
diagnóstico y planear el control del paciente.

DEMENCIA

La demencia es un deterioro adquirido, generalizado y gene-
ralmente progresivo de la función cognitiva, que afecta el 
contenido, pero no el nivel de la conciencia. Aunque su fre-
cuencia aumenta a medida que avanza la edad (se estima que 
afecta a 5-20% de los individuos de 65 años o más), la de-

Cuadro 1-22. Cambios neurológicos en el envejecimiento 
normal.

Cognitivos
Pérdida de memoria (olvido senescente benigno)

Neurooftalmológicos
Pupilas contraídas y de lenta reacción
Deterioro de la mirada ascendente
Deterioro de la convergencia

Motores
Atrofi a muscular (músculos intrínsecos de la mano y el pie)
Aumento del tono muscular
Postura fl exionada (encorvada)
Trastornos de la marcha (pasos chicos o marcha de base 

amplia)
Sensoriales

Deterioro de la vista
Afectación del oído
Alteración del sentido del gusto
Deterioro del olfato
Disminución de la percepción de vibraciones

Refl ejos
Refl ejos primitivos
Refl ejos abdominales ausentes
Ausencia de movimientos en el tobillo
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mencia no es una compañera invariable del envejecimiento. 
Más bien es la expresión de un trastorno que afecta la corteza 
cerebral, sus conexiones subcorticales o ambas cosas.

Ciertos cambios menores en la función neurológica, como 
alteraciones de la memoria y otras esferas cognitivas, pueden so-
brevenir con el envejecimiento normal (cuadro 1-22). Otro 
fenómeno que suele acompañar al envejecimiento normal es la 
hipertrofi a de los ventrículos y los surcos de la corteza cerebral, 
como se aprecia en las tomografías o imágenes por resonancia 
magnética (fi gura 1-11). Sin embargo, esto no debe conside-
rarse por sí solo como un indicio de demencia.

METODOLOGÍA DE DIAGNÓSTICO
El primer paso en la evaluación de un paciente con algún tras-
torno de la función cognitiva es clasifi car dicho trastorno como 
una perturbación del grado de conciencia (estado de alerta o vi-
gilia), como un estado de confusión aguda o coma, o como una 
alteración del contenido de la conciencia con preservación del 
estado de vigilia. A esta última categoría pertenecen trastornos 
cognitivos generalizados (demencia) y défi cit más circunscritos, 
como la afasia y los síndromes amnésicos. Esta distinción es im-
portante porque el método de diagnóstico subsiguiente depende 
de la clasifi cación inicial del trastorno. En este sentido, el pro-
blema más común es diferenciar la demencia de un estado de 
confusión aguda como el que produce la intoxicación por fár-
macos. Las características clínicas que se presentan en el cuadro 
1-1 pueden ser útiles para hacer tal diferenciación. Otro pro-

blema común es saber distinguir entre la demencia y la llamada 
pseudodemencia, como la que se observa en algunos casos de 
depresión (véase en seguida).

En la valoración clínica de los pacientes con sospecha de 
demencia es importante tratar de encontrar la causa, aunque 
sólo alrededor de 10% de las demencias son reversibles. La 
posibilidad de revertir o estabilizar el trastorno mediante una 
terapia apropiada, y de mejorar drásticamente la calidad y du-
ración de la vida, justifi ca la necesidad de hacer una detallada 
investigación de diagnóstico. En otros casos, el diagnóstico es 
importante para poder hacer un pronóstico y brindar asesoría 
genética, o para alertar a los miembros de la familia y al per-
sonal médico sobre el riesgo de una enfermedad transmisible. 
A medida que se desarrollen mejores tratamientos para los 
trastornos demenciales que responden de forma limitada o 
nula a las terapias actuales, la importancia de arribar a un diag-
nóstico etiológico de la demencia irá en aumento.

Antecedentes
Puesto que la demencia implica un deterioro de la capacidad 
cognitiva, es importante defi nir que el nivel de funciona-
miento del paciente ha declinado. Los datos que ayudan a es-
tablecer la causa de la demencia son la evolución cronológica 
del deterioro; síntomas asociados como cefalea, alteraciones de 
la marcha o incontinencia; antecedentes familiares de una 
afección similar; problemas médicos concurrentes; y consumo 
de alcohol y otros fármacos con y sin receta.

A B

Figura 1-11. Tomografía de un caso de atrofi a cerebrocortical en la que se aprecian dilatación ventricular (A) y surcos corticales 
prominentes (B).
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Examen médico general
El examen médico general puede facilitar el diagnóstico etio-
lógico cuando revela signos de una enfermedad sistémica 
como causa de la demencia. Los signos particularmente útiles 
se mencionan en el cuadro 1-3.

Valoración del estado mental
La valoración del estado mental ayuda a determinar si es el 
grado o el contenido de la conciencia lo que está dañado y si 
la disfunción cognitiva es general o circunscrita. La presencia 
de somnolencia, falta de atención, deterioro de la rememo-
ración inmediata o desorientación respecto del lugar o el tiem-
po sugiere un trastorno del grado de conciencia. Las anoma-
lías en dichas áreas son inusuales en la demencia hasta que el 
trastorno está mucho más avanzado.

A fi n de averiguar la magnitud de la disfunción cognitiva 
(si es general o circunscrita), se ponen a prueba por turno di-
versas esferas de conocimiento. Nos referimos a memoria, len-
guaje, funciones del lóbulo parietal (interpretación pictórica, 
discriminación entre derecha-izquierda, ubicación de objetos 
en el espacio) y funciones del lóbulo frontal o corticocerebra-
les difusas (capacidad de juicio, abstracción, contenido inte-
lectual, capacidad de realizar actos previamente aprendidos). 
En la demencia se deterioran múltiples áreas de la función 
cognitiva. El Minimental Status Examination (véase cuadro 
1-5) es una útil prueba de evaluación de cabecera que se aplica 
cuando hay sospecha de demencia.

Valoración neurológica
Ciertos trastornos que producen demencia también afectan la 
vista, la coordinación o la función motora o sensorial. La de-
tección de tales anormalidades neurológicas asociadas puede 
ayudar a establecer un diagnóstico etiológico. En el cuadro 
1-3 se presenta una lista de signos neurológicos que sugieren 
causas de demencia.

Resultados de laboratorio
Los estudios de laboratorio que pueden ayudar a identifi car la 
causa de la demencia se encuentran en el cuadro 1-7.

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL
Causas comunes de demencia

Aunque hay una amplia variedad de enfermedades 
que pueden producir demencia (cuadro 1-23), existe 
consenso general en que la enfermedad de Alzheimer 

es la causa más común. La demencia con cuerpos de Lewy, 
que ha sido reconocida como una entidad por sí misma en vez 
de una simple afección concurrente de las enfermedades de 
Alzheimer y de Parkinson, puede ser la segunda en frecuencia. 
La demencia vascular, antes conocida como demencia por in-
fartos múltiples, es la siguiente causa más común. Las otras 
causas de demencia, como las demencias reversibles, son com-
parativamente raras.

Causas de demencia reversibles
Las causas de demencia reversibles, como la hidrocefa-
lia normotensiva, las lesiones tumorales intracraneales, 
la defi ciencia de vitamina B12, el hipotiroidismo y la 

neurosífi lis, son raras. No obstante, son trastornos importantes 
que deben diagnosticarse con la brevedad posible, pues su 
tratamiento puede detener o revertir la declinación intelectual.

Otras causas importantes de demencia
El diagnóstico de la demencia causada por la enfermedad de 
Huntington permite que los pacientes con este trastorno (y 
sus familias) se benefi cien con la asesoría genética. Si se diag-
nostica demencia por enfermedad de Creutzfeldt-Jakob o por 
VIH, se pueden tomar precauciones para impedir el contagio; 
además, la evolución de la demencia relacionada con VIH 
puede modifi carse mediante la terapia antiviral. La leucoence-
falopatía multifocal progresiva puede indicar inmunosupresión 
subyacente debida a infección por VIH, linfoma, leucemia u 
otro trastorno.

Causas controvertibles de demencia
Algunos trastornos que suelen mencionarse como causa de de-
mencia no pueden causar directamente ese trastorno. Por 
ejemplo, la existencia de una demencia alcohólica primaria es 
dudosa porque la demencia de los pacientes alcohólicos puede 
deberse a otros problemas relacionados, como traumatismos 
craneoencefálicos o defi ciencias nutricionales.

Pseudodemencias
Un 15% de los pacientes derivados para evaluación de posible 
demencia tienen en realidad otros trastornos (pseudodemen-
cias), como depresión. La intoxicación por fármacos, que 
suele citarse como causa de demencia en las personas de edad 
avanzada, en realidad produce un estado de confusión aguda, 
pero no una demencia.

TRASTORNOS CEREBRALES SIN 
CARACTERÍSTICAS 
EXTRAPIRAMIDALES
ENFERMEDAD DE ALZHEIMER
La enfermedad de Alzheimer es la causa más común de de-
mencia. Su incidencia aumenta de menos de 1% al año a más 
de 7% al año, y su preponderancia de 3% a casi 50% entre las 
edades de 65 y 85 años. Esto se traduce en una prevalencia de 
10-20 millones de casos en el mundo. Si los datos se ajustan 
por edad, los hombres y las mujeres son afectados con igual 
frecuencia.

La enfermedad de Alzheimer es un trastorno degenerativo 
progresivo de causa incierta, pero el metabolismo anormal y la 
acumulación de proteína -amiloide parecen vincularse estre-
chamente con la patogénesis (véase en seguida).
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Cuadro 1-23. Causas de demencia.

Trastorno Características distintivas 

Trastornos cerebrales
Sin características extrapiramidales

Enfermedad de Alzheimer Pérdida de memoria notoria, deterioro del lenguaje, alteración 
visuoespacial, depresión, ansiedad, delirios

Demencia frontotemporal Cambios de conducta, alteraciones del lenguaje

Enfermedad de Creutzfeldt-Jakob Mioclono, ataxia, complejos periódicos en el EEG

Hidrocefalia normotensiva Incontinencia, trastornos de la marcha

Con características extrapiramidales
Demencia con cuerpos de Lewy (incluye la enferme-

dad difusa con cuerpos de Lewy y la variante de la 
enfermedad de Alzheimer con cuerpos de Lewy)

Función cognitiva fl uctuante, alucinaciones visuales, enfermedad de Par-
kinson

Degeneración ganglionar corticobasal Enfermedad de Parkinson, apraxia (incluye la apraxia orofacial, que 
puede asemejarse a la afasia), pérdida sensorial cortical, síndrome de la 
mano extraña

Enfermedad de Huntington Corea, psicosis

Parálisis supranuclear progresiva Oftalmoplejía supranuclear, parálisis pseudobulbar, distonía axial en 
extensión

Trastornos sistémicos
Cáncer

Tumores cerebrales Cefalea, signos neurológicos focales, papiledema

Neoplasia meníngea Debilidad focal o défi cit sensorial, arrefl exia, signos piramidales, cefalea

Infección
Demencia relacionada con VIH Infecciones oportunistas, pérdida de memoria, retardo psicomotor, ata-

xia, signos piramidales, lesiones en la materia blanca en las IRM del cere-
bro

Neurosífi lis VDRL reactivo en líquido cefalorraquídeo, psicosis, pupilas de Argyll-Ro-
bertson, temblores faciales, accidentes cerebrovasculares, tabes dorsal

Leucoencefalopatía multifocal progresiva Alteraciones visuales, lesiones en la materia blanca en las IRM del cerebro

Trastornos metabólicos
Alcoholismo Pérdida de memoria notoria, nistagmo, ataxia de la marcha

Hipotiroidismo Mixedema, caída del cabello, cambios en la piel, hipotermia, cefalea, pér-
dida auditiva, tinito, vértigo, ataxia, relajación demorada de los refl ejos 
tendinosos

Defi ciencia de vitamina B12 Anemia macrocítica, bajas concentraciones séricas de vitamina B12, psico-
sis, alteraciones sensoriales, paraparesia espástica

Insufi ciencia orgánica
Demencia por diálisis Disartria, mioclono, convulsiones

Degeneración hepatocerebral no wilsoniana Cirrosis, várices esofágicas, fl uctuaciones del estado mental, disartria, sig-
nos piramidales y extrapiramidales, ataxia

Enfermedad de Wilson Cirrosis, disartria, signos piramidales y extrapiramidales, ataxia, anillos 
corneales pigmentarios de Kayser-Fleischer, disminución de la cerulo-
plasmina sérica

Traumatismos Cefalea, signos piramidales y extrapiramidales variables

Trastornos vasculares
Hematoma subdural crónico Cefalea, hemiparesia, acumulación extraaxial en la tomografía o IRM

(continúa)
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La enfermedad se defi ne por sus peculiaridades histopa-
tológicas características, sobre todo las marañas neurofi brilares y 
las placas neuríticas (seniles). Las placas neuríticas son depósi-
tos extracelulares que contienen las proteínas β-amiloide, prese-
nilina 1, presenilina 2, α1-antiquimotripsina, apolipoproteína 
E, α2-macroglobulina y ubiquitina. Las marañas neurofi bri-
lares son depósitos intracelulares que contienen tau hiperfosfo-
rilada (una proteína asociada a los microtúbulos) y ubiquitina.

Patogénesis
A. GENÉTICA

Por lo común, la enfermedad de Alzheimer es esporádica pero 
se puede identifi car una base genética en aproximadamente 
5% de los casos (cuadro 1-24).

Los pacientes con trisomía 21 (síndrome de Down) 
tienen alta incidencia de enfermedad de Alzheimer a partir de 
la cuarta década.

La enfermedad de Alzheimer familiar con herencia au-
tosómica dominante es genéticamente heterogénea. Algunas 
familias presentan mutaciones en el gen de la proteína pre-
cursora del amiloide (APP, del inglés amyloid precursor pro-
tein) en el cromosoma 21. En otros linajes, la enfermedad de 
Alzheimer familiar tiene un inicio particularmente temprano 
y una evolución más virulenta, y se relaciona con mutaciones 
en el gen de la presenilina 1, una proteína transmembráni-
ca, en el cromosoma 14. Las mutaciones en otra proteína trans-

membránica, la presenilina 2, se han correlacionado con la 
enfermedad de Alzheimer familiar en un linaje alemán. Algu-
nos casos de enfermedad de Alzheimer familiar no se deben a 
esos defectos sino a mutaciones en otros sitios, según se su-
pone.

Además, los factores genéticos pueden modifi car la sus-
ceptibilidad a la enfermedad de Alzheimer sin ser su causa di-
recta. En la enfermedad de Alzheimer familiar de inicio tardío 
(y en menor grado esporádica), el riesgo de ser afectado y 
la edad del inicio se relacionan con el número de alelos de la 
apolipoproteína E -4 (APOE4) en el cromosoma 19. Sin 
embargo, todavía no queda claro cómo es que el alelo APOE4 
(o la ausencia de otros alelos APOE) confi ere susceptibilidad a 
dicha enfermedad. Se ha especulado que la apolipoproteína E 
producida por los astrocitos puede ser absorbida por las neu-
ronas, donde interactúa de modo anormal con proteínas aso-
ciadas a los microtúbulos, como la tau, para producir pares de 
fi lamentos helicoidales en las marañas neurofi brilares. Otras 
proteínas que pueden intervenir en la patogénesis son la 
α2-macroglobulina y su receptor, la proteína 1 relacionada con 
lipoproteínas de baja densidad.

B. -AMILOIDE

El β-amiloide es el principal componente de las placas neuríti-
cas y, además, se deposita en los vasos sanguíneos del cerebro 
y las meninges en la enfermedad de Alzheimer. El β-amiloide 
es un péptido de 40 a 42 aminoácidos que se produce por seg-

Cuadro 1-23. Causas de demencia (continuación).

Cuadro 1-24. Genes asociados con la enfermedad de Alzheimer.

Trastorno Trastornos cerebrales

  Demencia vascular Hipertensión, diabetes, avance de los défi cit por pasos, hemiparesia, afa-
sia, infartos en la tomografía o IRM

Pseudodemencia
  Depresión Estado de ánimo deprimido, anhedonia, anorexia, adelgazamiento, 

insomnio o hipersomnia, tendencias suicidas

Gen Locus del gen Proteína Genotipo Fenotipo

APP 21q21.3-q22.05 Proteína precursora del 
β-amiloide A4

Diversas mutaciones por 
cambio de codones

Enfermedad de Alzheimer familiar 
(autosómica dominante)

PS1 14q24.3 Presenilina 1 (PS1) Diversas mutaciones por 
cambio de codones

Enfermedad de Alzheimer familiar 
(autosómica dominante) con inicio 
temprano (edad 35-55)

PS2 1q31-q42 Presenilina 2 (PS2) Diversas mutaciones por 
cambio de codones

Enfermedad de Alzheimer familiar 
(autosómica dominante) en los ale-
manes del Volga

APOE 19q13.2 Apolipoproteína E Polimorfi smo del alelo APOE4 Mayor susceptibilidad a la enferme-
dad de Alzheimer

Múltiple 21 Se desconoce Trisomía 21 o traslocación 
cromosómica 21–14 o 21–21

Síndrome de Down (enfermedad de 
Alzheimer de inicio temprano)
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mentación proteolítica de la proteína transmembránica APP 
(fi gura 1-12). El procesamiento normal de la APP implica su 
segmentación por parte de la enzima -secretase para formar 
el fragmento de 40 aminoácidos β-amiloide 1-40, que es 
secretado y eliminado del cerebro. En la enfermedad de Al-
zheimer, la APP se segmenta de modo anormal. La primera 
segmentación ocurre en la región extracelular de la APP, y de 
ello se encarga la -secretasa, o BACE (enzima de segmenta-
ción del sitio β de la APP). Luego, la -secretasa actúa en la 
región transmembránica para generar el β-amiloide 1-42 
anormal, que es secretado y se acumula en las placas extracelu-
lares. Las presenilinas 1 y 2 intervienen en este último paso de 
segmentación.

Entre las pruebas de que el β-amiloide tiene un rol causal 
en la enfermedad de Alzheimer está el hecho de que se obser-
van mutaciones de la APP en algunos casos familiares. Además, 
el β-amiloide, sobre todo en su forma aglomerada, puede ser 
tóxico en ciertas circunstancias para las neu ronas. Por tanto, 
se ha sugerido que la acumulación anormal de β-amiloide en 
la enfermedad de Alzheimer es la causa de muerte de las neu-
ronas selectivamente vulnerables. Sin embargo, otros expertos 
han citado la falta de una correlación clara entre el grado de 
acumulación de amiloide en el cerebro y la gravedad de la de-
mencia como una prueba en contra de la hipótesis del ami-
loide.

C. DEFICIENCIA COLINÉRGICA

En la corteza cerebral y el hipocampo de los pacientes con en-
fermedad de Alzheimer se pierden las neuronas colinérgicas y 
se agota la acetiltransferasa de la colina, una enzima encar-
gada de sintetizar acetilcolina. La degeneración del núcleo 
basal de Meynert (el principal origen de innervación colinér-

gica cortical) y del tracto colinérgico septo-hipocampal puede 
ser la causa subyacente de esta anormalidad. La defi ciencia 
colinérgica en la enfermedad de Alzheimer ha suscitado el uso 
terapéutico de inhibidores de la acetilcolinesterasa, los cuales 
aumentan la neurotransmisión colinérgica al inhibir la degra-
dación de la acetilcolina (véase en seguida).

D. FACTORES DE RIESGO

Los factores que aumentan el riesgo de enfermedad de Al-
zheimer son edad, género femenino, enfermedad cardiovascu-
lar e inactividad física o mental.

Indicios clínicos
A. PRIMERAS MANIFESTACIONES

A veces se usa el término deterioro cognitivo leve (mild cog-
nitive impairment, MCI) para describir la fase temprana de 
la declinación cognitiva que se observa en pacientes a quienes 
más tarde se les diagnostica enfermedad de Alzheimer. El de-
terioro de la memoria reciente suele ser el primer signo de en-
fermedad de Alzheimer y solamente lo detectan los familiares 
del paciente. A medida que el trastorno de la memoria avanza, 
en el transcurso de meses a varios años, el paciente empieza a 
perder la noción del tiempo y posteriormente la del lugar. 
Puede presentarse afasia, anomia  y acalculia, lo que obliga al 
paciente a dejar de trabajar o a renunciar a la administración 
de las fi nanzas familiares. La depresión que se observa en las 
primeras fases del trastorno puede ceder el paso a un estado de 
nerviosismo e intranquilidad. Después surgen apraxias y des-
orientación visuoespacial, lo que propicia que el paciente se 
extravíe con facilidad. Por lo común se observan refl ejos pri-
mitivos. Pueden empezar a notarse trastornos de la marcha en 
el lóbulo frontal, con pasos cortos, lentos y deslizantes, pos-
tura encorvada, separación de los pies y difi cultad para em-
pezar a caminar.

B. MANIFESTACIONES TARDÍAS

En las etapas tardías se pierden los atributos sociales que to-
davía se conservaban y empiezan a destacar algunos síntomas 
psiquiátricos, como psicosis con paranoia, alucinaciones o de-
lirios. En algunos casos hay convulsiones. La valoración en 
esta etapa puede indicar rigidez y bradicinesia. Las caracterís-
ticas más raras y generalmente tardías de la enfermedad son 
mioclono, incontinencia, espasticidad, respuestas plantares ex-
tensoras y hemiparesia. Las manifestaciones terminales son 
mutismo, incontinencia y postración en cama, y la muerte 
suele sobrevenir en 5 a 10 años después de la aparición de los 
síntomas.

Estudios de investigación
Las investigaciones de laboratorio son particularmente útiles 
para descartar otros trastornos. La tomografía o imagen por 
resonancia magnética suele mostrar atrofi a cortical e hipertro-
fi a de los ventrículos, pero esos cambios también se observan 
en pacientes de edad avanzada sin demencia. Cuando existe la 
posibilidad, se puede usar la tomografía por emisión de posi-

APP

β
γ

Aβ

sAPP

Membrana

Figura 1-12. Procesamiento proteolítico de la APP para formar 
β-amiloide. La APP, una proteína transmembrana, es dividida (fl e-
chas blancas) por la β-secretasa para liberar APP soluble (sAPP), y 
luego por la γ-secretasa (un complejo proteínico formado por pre-
senilina 1 o 2, nicastrina, APH1 y PEN2) para generar β-amiloide 
(Aβ), que es una proteína de secreción cuya función se desconoce. 
Las mutaciones de la APP asociadas con la enfermedad de 
Alzheimer familiar aumentan la producción de Aβ o cambian la 
producción de una forma con 40 aminoácidos (Aβ1-40) a otra de 
42 aminoácidos (Aβ1-42), la cual exhibe mayor tendencia a formar 
depósitos amiloideos.
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trones para detectar los depósitos de amiloide en el cerebro. 
Las pruebas cognitivas pueden ser útiles en algunos casos para 
ayudar a distinguir entre la enfermedad de Alzheimer y otras 
causas de demencia.

Diagnóstico diferencial
La enfermedad de Alzheimer temprana se asemeja a la 
depresión o a los trastornos de memoria pura como el sín-
drome amnésico de Korsakoff  (véase en seguida). Es necesa-
rio distinguir entre la enfermedad de Alzheimer más avanzada 
y la demencia con cuerpos de Lewy, la demencia vascular, la 
enfermedad de Creutzfeldt-Jakob y otros trastornos demen-
ciales (véase en seguida).

Tratamiento
Todavía no se demuestra que ninguno de los tratamientos dis-
ponibles revierta los défi cit existentes o detenga el avance de 
la enfermedad. Sin embargo, la memantina, un antagonista 
del receptor del glutamato tipo NMDA, produce una leve 
mejoría en los pacientes cuya enfermedad de Alzheimer va de 
moderada a grave. Puesto que las vías neuronales colinérgicas 
se degeneran y la acetiltransferasa de la colina se agota en el 
cerebro de los pacientes con enfermedad de Alzheimer, tam-
bién se ha recurrido a la terapia de reemplazo colinérgico para 
el tratamiento sintomático de la disfunción cognitiva (cuadro 
1-25). Está demostrado que los inhibidores de la acetilcolin-
esterasa tacrina, donepezilo, rivastigmina, galantamina, fi sos-
tigmina, metrifonato y eptastigmina producen pequeñas me-
joras (de aproximadamente 5%) en las pruebas de función 
cognitiva. Sus efectos secundarios son náusea y vómito, dia-
rrea y mareos; la tacrina también eleva las concentraciones 
séricas de transaminasa. El mejor perfi l de efectos secundarios 
del donepezilo, aunado a su programa de dosifi cación una vez 
al día, constituyen una ventaja. Entre los tratamientos experi-
mentales en investigación fi guran vacunas dirigidas contra el 
-amiloide, inhibidores de la secretasa y el quelador de meta-

les clioquinol. Se han sometido a pruebas otros fármacos con 
la capacidad de prevenir o demorar el avance de la enferme-
dad de Alzheimer, y hay informes de resultados promiso-
rios con antiinfl amatorios no esteroides y estatinas. Otros 
fármacos con supuestos efectos similares, entre ellos α-tocofe-
rol, selegilina, idebenona, propentofi lina, Gingko biloba y 
acetil-L-carnitina, han sido puestos a prueba sin que se observe 
ningún benefi cio claro. Los antipsicóticos, antidepresivos y an-
siolíticos pueden ser útiles para el control de los trastornos de 
conducta asociados con la enfermedad de Alzheimer. Sin em-
bargo, las pruebas de su efi cacia son escasas y en algunos casos 
(risperidona, olanzapina) su empleo se ha relacionado con au-
mentos de la frecuencia de accidentes cerebrovasculares en los 
pacientes de edad avanzada.

Pronóstico
Al principio de la evolución de la enfermedad, los pacientes 
suelen quedarse en casa y prosiguen con sus actividades so-
ciales, recreativas y, de modo limitado, profesionales. El diag-
nóstico temprano permite que los pacientes tengan tiempo de 
planifi car una jubilación ordenada, disponer la administración 
de sus fi nanzas y conversar con sus médicos y familiares sobre 
el control de sus futuros problemas médicos. Los pacientes en 
etapas avanzadas de la enfermedad pueden requerir los cuida-
dos de un centro de asistencia y el uso de fármacos psicoacti-
vos. Dichos pacientes deben ser vigilados y protegidos para 
evitar que se lastimen o que dañen a sus familiares mediante 
acciones o decisiones desatinadas. En general, la muerte por 
inanición o infección sobreviene 5 a 10 años después de los 
primeros síntomas.

DEMENCIA FRONTOTEMPORAL
La demencia frontotemporal, también llamada degeneración 
lobular frontotemporal, se relaciona con la atrofi a de los ló-
bulos frontales y temporales. Los indicios histopatológicos son 
inclusiones que contienen tau o ubiquitina. En la mayoría de 

Cuadro 1-25. Fármacos que se usan para el tratamiento de la enfermedad de Alzheimer.

Clase de fármaco Fármaco Dosis Toxicidad

Antagonista del 
glutamato

Memantina (Namenda) 5 mg diarios por vía oral, aumentados 
en 5 mg cada semana hasta 10 mg por 
vía oral dos veces al día

Mareos, cefalea, estreñimiento, con-
fusión

Inhibidor de la 
acetilcolinesterasa

Tacrina (Cognex) 10 mg por vía oral cuatro veces al día; 
puede aumentarse a 20 mg por vía oral 
cuatro veces al día luego de 6 semanas

Cólicos, náusea y vómito, diarrea, toxici-
dad hepatocelular (las enzimas hepáti-
cas se deben medir dos veces al mes 
durante 4 meses)

Donepezilo (Aricept) 5 mg por vía oral al acostarse; puede 
aumentarse a 10 mg por vía oral al 
acostarse luego de 4-6 semanas

Náusea, diarrea, vómito, insomnio, fati-
ga, espasmos musculares, anorexia

Rivastigmina (Exelon) 1.5-6 mg por vía oral dos veces al día Náusea y vómito, diarrea, anorexia

Galantamina (Reminyl) 4-12 mg por vía oral dos veces al día Náusea y vómito, mareos, diarrea, 
anorexia, adelgazamiento

Adaptado de Mayeux R, Sano M: Treatment of Alzheimer’s disease. N Engl J Med. 1999;341:1670-1679.
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los casos se desconoce la causa, pero algunos se relacionan con 
mutaciones del gen de la proteína tau asociada a los microtú-
bulos o al gen que codifi ca la progranulina, y ambos genes es-
tán en el cromosoma 17.

La demencia frontotemporal se tiene muy en cuenta al 
hacer el diagnóstico diferencial de la demencia que comienza 
antes de los 60 años de edad. Se identifi can varios síndromes 
clínicos. La demencia del lóbulo frontal se caracteriza por 
notorios cambios de conducta, como interacciones personales 
y formas de comportamiento alteradas, supresión emocional y 
falta de perspicacia. La afasia no fl uida progresiva se debe a 
la afectación del lóbulo frontal dominante, mientras que la 
demencia semántica, que produce afasia fl uyente, se presenta 
cuando la enfermedad afecta el lóbulo temporal dominante. 
Cuando la afectación ocurre principalmente en el lóbulo tem-
poral no dominante, los pacientes pueden presentarse con 
prosopagnosia, es decir, incapacidad para reconocer los ros-
tros. Por último, la demencia frontotemporal puede presen-
tarse en combinación con la enfermedad de Parkinson o con 
alguna enfermedad neuronal motora.

A diferencia de la enfermedad de Alzheimer, la alteración 
de la memoria no es el aspecto preponderante en el cuadro 
clínico de la demencia frontotemporal, y el inicio ocurre a 
edades más tempranas. Cabe la posibilidad de este diagnóstico 
cuando el inicio de la demencia ocurre antes de los 60 años de 
edad, y la alteración de la conducta o la afasia es la anormali-
dad primaria. La demencia frontotemporal con alteraciones 
de la conducta puede confundirse con algún trastorno psi-
quiátrico primario. La tomografía o imagen por resonancia 
magnética puede revelar una atrofi a desproporcionada de los 
lóbulos frontales y temporales (fi gura 1-13) que es asimétrica 

en la afasia no fl uyente progresiva y en la demencia semántica. 
No se conoce ningún tratamiento efi caz.

ENFERMEDAD DE CREUTZFELDT-JAKOB
La enfermedad de Creutzfeldt-Jakob es un trastorno contagioso 
del sistema nervioso central, que es invariablemente mortífero y 
se caracteriza por demencia de rápido avance y afectación focal 
variable de la corteza cerebral, los ganglios basales, el cerebelo, 
el tallo encefálico y la médula espinal. La incidencia anual 
aproximada es de 1:1 000 000 de habitantes. Esta enfermedad, 
que se contrae en forma natural, afecta a pacientes de 16 a 82 
años de edad y tiene su máxima incidencia entre los 60 y 
64 años, con igual frecuencia en ambos sexos. En 5-10% de los 
casos, más de un miembro de la familia resulta afectado. Los ca-
sos conyugales son raros.

Aunque se ha demostrado experimentalmente la posibili-
dad de contagio de seres humanos a animales, existen pocos 
casos documentados de transmisión entre seres humanos (por 
trasplante de córnea, implante de electrodos corticales o ad-
ministración de la hormona del crecimiento humana). El 
patógeno está presente en cerebro, médula espinal, ojos, pul-
mones, ganglios linfáticos, riñones, bazo, hígado y líquido ce-
falorraquídeo, pero no en los otros líquidos corporales.

Patogénesis
El agente etiológico es una partícula infecciosa proteinácea 
(prión). Los casos familiares, aunque poco frecuentes, han 
sido relacionados con mutaciones en una forma de la proteína 
priónica (isoforma celular, o PrPc) que se expresa en las neu-

A B

Figura 1-13. Imágenes por resonancia magnética (IRM) FLAIR axial (A) y coronal (B) en la demencia frontotemporal, en las cuales se apre-
cia atrofi a regional de los lóbulos frontales (fl echa) y temporales (puntas de fl echa). (Cortesía de J. Handwerke.)
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ronas normales pero cuya función se desconoce. En casos es-
porádicos, se ha propuesto como agente infeccioso una pro-
teína priónica anormal [isoforma de la tembladera (scrapie), o 
PrPSc] que se diferencia de la PrPc por su estructura secun-
daria (plegada). En ambos casos, el resultado es una acumu-
lación de priones PrPSc anormales en el tejido cerebral. Para 
explicar la capacidad de replicación de los priones PrPSc en el 
cerebro (pese a que no contienen ácidos nucleicos detecta-
bles), se ha sugerido que los priones PrPSc infecciosos inducen 
un cambio de conformación en los priones PrPc de expresión 
normal y que eso los convierte en la forma PrPSc.

Los priones también han sido relacionados con enferme-
dades de animales y con otros tres raros trastornos humanos 
(cuadro 1-26): el kuru, una enfermedad demencial que afecta a 
las tribus de habla fore de Nueva Guinea (al parecer se trans-
mite por canibalismo); el síndrome de Gerstmann-Straussler, 
un trastorno familiar que se caracteriza por demencia y ataxia; y 
el insomnio familiar mortal, que produce alteraciones del 
sueño y de las funciones autónomas, motoras y endocrinas.

Indicios clínicos
El cuadro clínico puede ser el de un trastorno difuso del sis-
tema nervioso central o de una disfunción más localizada 
(cuadro 1-27). La demencia está presente en prácticamente 
todos los casos y puede empezar como un leve deterioro cog-
nitivo general o un trastorno cortical focal como afasia, 
apraxia o agnosia. La evolución a mutismo acinético o estado 
de coma suele ocurrir en cuestión de meses. Los síntomas 
psiquiátricos, como ansiedad, euforia, depresión, afecto volu-
ble, delirios, alucinaciones y cambios de personalidad o con-
ducta, pueden ser muy notorios.

Aparte de anormalidades cognitivas, las manifestaciones 
clínicas más frecuentes son mioclono (generalmente inducido 
por un sobresalto), signos extrapiramidales (rigidez, bradicine-
sia, temblores, distonía, corea o atetosis), signos cerebelares y 

signos extrapiramidales. Aunque con menor frecuencia, tam-
bién se presentan defectos del campo visual, parálisis de ner-
vios craneales y convulsiones.

Se piensa que una variante defi nida de la enfermedad de 
Creutzfeldt-Jakob se debe a la transmisión de la encefalopatía 
espongiforme bovina (“enfermedad de las vacas locas”) al 
ser humano. Esta variante se caracteriza por su inicio más 
temprano (promedio de edad aproximado: 30 años), una evo-
lución más prolongada (más de un año), afectación cerebelar 
invariable, notorias anomalías psiquiátricas tempranas y placas 
difusas de amiloide.

Estudios de investigación
El EEG puede mostrar ondas pronunciadas o picos periódicos 
(fi gura 1-14) que están ausentes en la variante antes descrita. 
Las proteínas del líquido cefalorraquídeo pueden estar elevadas 
(<100 mg/dL) y también se observa aumento en las concentra-
ciones de 14-3-3, una proteína normal del cerebro que suele 
elevarse en la encefalitis por HSV. Las imágenes por resonancia 
magnética calibradas en T2 revelan señales de hipertensión en 
los ganglios basales (fi gura 1-14). El diagnóstico defi nitivo se 
basa en la inmunodetección de PrPSc en los tejidos cerebrales 
obtenidos mediante biopsia o, en los casos familiares, en la 
detección de formas mutantes de PrPc en el DNA de los linfo-
citos.

Diagnóstico diferencial
Es necesario distinguir entre la enfermedad de Creutzfeldt-Ja-
kob y otros trastornos. La enfermedad de Alzheimer suele ser 
uno de ellos, sobre todo en los pacientes cuya evolución es 
menos fulminante y con escasos signos cerebelares y extrapi-
ramidales. Cuando la afectación subcortical es notoria, cabe la 
sospecha de enfermedad de Parkinson, degeneración cerebelar 
o parálisis supranuclear progresiva. Los signos focales llamativos 

Cuadro 1-26. Enfermedades causadas por priones.

Enfermedades humanas
Enfermedad de Creutzfeldt-Jakob (esporádica)
Enfermedad de Creutzfeldt-Jakob (familiar)
Enfermedad de Creutzfeldt-Jakob (nueva variante)
Insomnio familiar mortal
Enfermedad Kuru de Gerstmann-Straussler-Scheinker

Enfermedades animales
Encefalopatía espongiforme bovina
Encefalopatía espongiforme felina
Tembladera o scrapie (ovejas y cabras)
Encefalopatía del armiño contagiosa
Enfermedad debilitante del venado y el ciervo
Encefalopatía espongiforme contagiosa de los rumiantes sil-

vestres en cautiverio

Adaptado de Johnson RT, Gibbs CJ. Creutzfeldt-Jakob disease and related trans-
missible spongiform encephalopathies. N Engl J Med. 1998;339:1994-2004.

Cuadro 1-27. Características clínicas de la enfermedad de 
Creutzfeldt-Jakob esporádica.

Característica Porcentaje

Cognitivas
Pérdida de memoria
Anomalías de conducta
Otras

Motoras
Mioclono
Ataxia cerebelosa
Signos piramidales
Signos extrapiramidales
Signos de neurona motora inferior

Alteraciones visuales
Complejos periódicos en el EEG

100
57
73

78
71
62
56
12
42
60

Datos tomados de Brown P et al. Human spongiform encephalopathy: the Na-
tional Institutes of Health series of 300 cases of experimentally transmitted dis-
ease. Ann Neurol. 1994;35:513.
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sugieren la posibilidad de una lesión tumoral intracerebral. Los 
trastornos metabólicos agudos que producen alteraciones en 
los procesos mentales y mioclono (p. ej., abstinencia de sedantes) 
pueden asemejarse a la enfermedad de Creutzfeldt-Jakob.

Pronóstico
Actualmente no se dispone de ningún tratamiento. Por lo co-
mún, la enfermedad es implacablemente progresiva y, aunque 
puede haber una mejoría transitoria, siempre es letal. En la 
mayoría de los casos esporádicos, la muerte sobreviene en me-
nos de 1 año después de la aparición de los síntomas: la du-
ración media de la enfermedad es estos pacientes es de siete 
meses. Dependiendo de la mutación específi ca del caso, las 
formas familiares de la enfermedad pueden tener un desarrollo 
igualmente corto o mucho más prolongado.

HIDROCEFALIA NORMOTENSIVA
La hidrocefalia normotensiva, que es una causa de demencia 
potencialmente reversible, se caracteriza por una tríada clínica 
de demencia, apraxia de la marcha e incontinencia. Puede ser 
idiopática o secundaria respecto de otras afecciones que entor-
pecen la absorción del líquido cefalorraquídeo, como menin-
gitis o hemorragia subaracnoidea. La demencia suele ser ligera 
y de inicio insidioso, precedida en general por un trastorno de 
la marcha e incontinencia. Se caracteriza inicialmente por len-
titud mental y apatía, y posteriormente por disfunción cog-
nitiva general. El deterioro de la memoria es frecuente, pero la 
afasia y la agnosia son raras.

Fisiopatología
La hidrocefalia normotensiva también se conoce como comu-
nicante (porque los ventrículos laterales, tercero y cuarto per-
manecen en comunicación) o hidrocefalia no obstructiva 
(porque no se obstruye el fl ujo de líquido cefalorraquídeo en-
tre los ventrículos). Se supone que tiene por causa un deterio-
ro de la absorción de líquido cefalorraquídeo resultante, por 
ejemplo, de granulaciones aracnoideas en el espacio suba-
racnoideo sobre la superfi cie externa de los hemisferios (fi gura 
1-15), o de fi brosis y adherencias meníngeas después de una 
meningitis o hemorragia subaracnoidea. Por el contrario, la 
hidrocefalia no comunicante u obstructiva tiene por causa 
una obstrucción de la circulación del líquido cefalorraquídeo 
dentro del sistema ventricular (p. ej., debido a un quiste o tu-
mor intraventricular) y se relaciona con un aumento de la 
presión de dicho líquido y, por lo general, con cefalea y papi-
ledema.

Indicios clínicos
Por lo común, la hidrocefalia de presión normal se desarrolla 
en el transcurso de varias semanas a meses y su manifestación 
inicial suele ser un trastorno de la marcha. Normalmente, éste 
suele ser una apraxia de la marcha y se caracteriza por inesta-
bilidad al ponerse de pie y difi cultad para empezar a caminar 

aunque no haya ni debilidad ni ataxia. El paciente puede 
hacer los movimientos de piernas que se usan para caminar, 
montar en bicicleta o patear un balón y puede trazar fi guras 
con los pies estando acostado o sentado, pero no puede ha-
cerlo cuando sus piernas soportan peso. En general, el paciente 
parece estar pegado al piso y si logra caminar, lo hace lenta-
mente y arrastrando los pies. A veces se observan signos pirami-
dales como espasticidad, hiperrefl exia y respuestas plantares 
extensoras. Puede haber perseverancia motora (repetición ina-
propiada de actos motores) y refl ejos de sujeción en manos y 
pies. Más tarde aparece incontinencia urinaria y los pacientes 
pueden no percatarse de ello; la incontinencia fecal es rara.

Estudios de investigación
La punción lumbar revela una presión de apertura normal o 
baja. Por lo general, la tomografía o imagen por resonancia 
magnética muestra dilatación de los ventrículos laterales sin 
aumento de la prominencia de los surcos corticales (fi gura 
1-16). Como indicio clásico, la cisternografía con radionúcli-
dos revela que el isótopo se acumula en los ventrículos, su 
eliminación es lenta y no asciende hacia las superfi cies cere-
brales externas. Sin embargo, este patrón no se observa nece-
sariamente en los pacientes que responden a la derivación. La 
mejora transitoria de la marcha, las funciones cognitivas o el 
control de los esfínteres después de extraer de 30 a 50 mL de 
líquido cefalorraquídeo por punción lumbar (prueba de ex-
tracción) pudiera ser el mejor vaticinador de una respuesta 
clínica favorable a la derivación (véase en seguida).

Diagnóstico diferencial
Se deben tener en consideración diversos padecimientos que 
producen demencia al hacer el diagnóstico diferencial. La en-
fermedad de Alzheimer tiende a ser de evolución más prolon-
gada, por lo común con notoria disfunción cortical focal e 
hipertrofi a de los surcos corticales, como se aprecia en las to-
mografías o imágenes por resonancia magnética. Aunque la 
enfermedad de Parkinson también pudiera confundirse por el 
trastorno de la marcha, se le distingue por la rigidez extrapi-
ramidal, los temblores y la respuesta a los medicamentos con-
tra el parkinsonismo. Se debe sospechar de demencia vascular 
si el trastorno avanza por pasos, si se observan parálisis seu-
dobulbar, signos sensoriomotores focales o antecedentes de ac-
cidente cerebrovascular.

Tratamiento
Algunos pacientes, sobre todo aquellos con hidrocefalia por 
meningitis o hemorragia subaracnoidea, se recuperan o mejo-
ran después de una derivación ventriculoauricular, ventriculo-
peritoneal o lumboperitoneal. En la hidrocefalia de presión 
normal idiopática, cerca de la mitad de los pacientes mejoran 
en forma sostenida después de la derivación, y la respuesta de 
casi uno de cada tres es de buena a excelente (es decir, hay re-
incorporación al trabajo). Como se señaló antes, una respuesta 
favorable a la extracción de líquido cefalorraquídeo por pun-
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ción lumbar puede ser el mejor vaticinador de éxito quirúr-
gico. Aproximadamente uno de cada tres pacientes sufre com-
plicaciones de la derivación, como infección de la derivación, 
hematoma subdural y reemplazo de la derivación por falla.

TRASTORNOS CEREBRALES CON 
CARACTERÍSTICAS 
EXTRAPIRAMIDALES
DEMENCIA CON CUERPOS DE LEWY
Es probable que la demencia con cuerpos de Lewy sea la se-
gunda causa más común de demencia, ya que hasta uno de 

cada cuatro pacientes dementes de edad avanzada que es some-
tido a autopsia presenta inclusiones neuronales intracitoplás-
micas eosinófi las redondas (cuerpos de Lewy) en la corte-
za cerebral y el tallo encefálico. Dichos cuerpos contienen 

-sinucleína, una proteína que también está presente en los 
cuerpos de Lewy de la enfermedad de Parkinson, y tau, la pro-
teína que está presente en la enfermedad de Alzheimer y la de-
mencia frontotemporal (véase antes). La demencia con cuer-
pos de Lewy se observa en pacientes con (variante de la 
enfermedad de Alzheimer con cuerpos de Lewy) y sin (enfer-
medad con cuerpos de Lewy difusos) las características histo-
patológicas de la enfermedad de Alzheimer, por lo que pudiera 
tratarse de un trastorno heterogéneo. A diferencia de la enfer-
medad de Alzheimer, se caracteriza clínicamente por decli-
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Figura 1-15. Circulación del líquido cefalorraquídeo. El líquido cefalorraquídeo se produce en el plexo coroideo, que consta de un tejido 
de secreción especializado que se localiza dentro de los ventrículos cerebrales. Fluye desde los ventrículos lateral y tercero, a través del acue-
ducto cerebral y el cuarto ventrículo, para salir del sistema ventricular por medio de dos forámenes de Luschka en posición lateral y de un 
solo foramen de Magendie en posición medial. Luego, el líquido cefalorraquídeo ingresa y circula en el espacio subaracnoideo que rodea al 
encéfalo y la médula espinal. En última instancia, las granulaciones aracnoideas lo absorben y reintegran a la circulación venosa.



TRASTORNOS DE LA FUNCIÓN COGNITIVA  /  55

nación cognitiva sin un notorio deterioro temprano de la me-
moria. Otras características que lo diferencian son fl uctua-
ciones en la capacidad cognitiva, alucinaciones visuales bien 
formadas y signos de enfermedad de Parkinson, sobre todo 
rigidez y bradicinesia. Estos pacientes pueden responder bien 
a anticolinesterasas como la tacrina o el donepezilo (cuadro 
1-25), pero son especialmente sensibles a los efectos secunda-
rios extrapiramidales de los antipsicóticos, de modo que estos 
últimos se deben evitar o usar con cautela.

DEGENERACIÓN GANGLIONAR 
CORTICOBASAL
La degeneración ganglionar corticobasal produce atrofi a del 
lóbulo parietal, los ganglios basales, la ínsula y los lóbulos 
frontales con inclusiones neuronales y gliales tau positivas. 
Este trastorno demencial también se asocia con la enfermedad 
de Parkinson, en especial la rigidez, bradicinesia, inestabili-
poso), así como una variedad de defectos corticales asimétri-
cos motores y sensoriales. Entre éstos existen apraxias que 
afectan los movimientos de los ojos, el habla y las extremi-
dades, las últimas de las cuales pueden producir el síndrome 
de la mano extraña, en el que la extremidad parece moverse de 
modo independiente. Las características de la enfermedad 
de Parkinson casi no responden a la terapia con levodopa.

ENFERMEDAD DE HUNTINGTON
La enfermedad de Huntington es una afección heredo-dege-
nerativa dominante autosómica que se caracteriza por un tras-
torno del movimiento, síntomas psiquiátricos y demencia. La 
causa es una repetición expandida de tres nucleótidos GAG 

que codifi can una vía de poliglutamina en el gen de Hunting-
ton, ubicado en el cromosoma 4 (4p16.3).

La demencia, que por lo general se vuelve evidente una 
vez que la corea y los síntomas psiquiátricos han estado pre-
sentes por varios años, precede a la corea en casi uno de cada 
cuatro casos. Una de las características más notorias es una 
alteración de la memoria que afecta todos los aspectos de ésta; 
posteriormente tiende a haber afasia, apraxia, agnosia y dis-
función cognitiva general. La enfermedad de Huntington se 
estudia más a fondo en el capítulo 7.

PARÁLISIS SUPRANUCLEAR PROGRESIVA
La parálisis supranuclear progresiva es un trastorno degene-
rativo idiopático que afecta principalmente las regiones de 
materia gris subcortical del cerebro. Las características clíni-
cas clásicas son oftalmoplejía supranuclear, parálisis pseudo-
bulbar, distonía axial con o sin rigidez extrapiramidal de las 
extremidades, y demencia. El trastorno del movimiento es 
una característica notoria de este síndrome, que describire-
mos con mayor detalle en el capítulo 7.

TRASTORNOS SISTÉMICOS
CÁNCER
1. TUMORES CEREBRALES

Los tumores cerebrales producen demencia y otros síndromes 
relacionados mediante una combinación de efectos locales y 
difusos, como edema, compresión de las estructuras cerebrales 
adyacentes, aumento de la presión intracraneal y deterioro del 
fl ujo sanguíneo cerebral. Los tumores con mayores probabili-

Figura 1-16. Tomografías en dos niveles de hidrocefalia normotensiva donde se aprecia hipertrofi a de los ventrículos laterales sin agran-
damiento de los surcos corticales.
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dades de producir síndromes cerebrales generalizados son los 
gliomas que se forman en los lóbulos frontales o temporales o 
en el cuerpo calloso. Aunque tales lesiones tienden a infi ltrar 
ampliamente la materia blanca subcortical, inicialmente dan 
origen a pocos signos neurológicos focales.

La demencia asociada con un tumor cerebral se caracteriza 
por notoria lentitud mental, apatía, deterioro de la concen-
tración y sutiles alteraciones de la personalidad. Dependiendo 
de las áreas afectadas, puede haber casi desde el principio tras-
tornos de la memoria, afasia o agnosia. En última instancia, los 
tumores cerebrales producen cefalea, convulsiones o alteraciones 
sensoriomotoras focales. Hablaremos con detalle sobre los tu-
mores cerebrales en el capítulo 2.

2. NEOPLASIA MENÍNGEA

La neoplasia meníngea, que ya mencionamos antes como 
causa de estados de confusión, también puede producir una 
demencia que a menudo se asocia con cefalea y síntomas y sig-
nos de disfunción en múltiples sitios del sistema nervioso. El 
diagnóstico se establece mediante estudios citológicos del 
líquido cefalorraquídeo.

INFECCIÓN
1. DEMENCIA RELACIONADA CON VIH
La demencia relacionada con VIH es una complicación neu-
rológica común de la infección por VIH. Aunque es en par-
ticular común en los pacientes muy inmunosuprimidos en las 
fases tardías de la evolución de la enfermedad, también puede 
ser una manifestación temprana, e incluso la primera. Sin em-
bargo, la incidencia de demencia relacionada con VIH ha dis-
minuido de manera considerable gracias a la institución de la 
terapia antirretroviral con penetración en el líquido cefalorra-
quídeo durante las primeras etapas de la infección por VIH.

Patogénesis
La demencia relacionada con VIH se debe a la invasión del 
cerebro por un retrovirus, el VIH-1. Al parecer, dicho virus 
llega al sistema nervioso central en una fase temprana de la in-
fección sistémica por el VIH-1; los principales tipos celulares 
afectados son monocitos, macrófagos y microglía. En esta eta-
pa, la afectación neurológica puede ser asintomática o pro-
ducir una meningitis por VIH-1 sintomática transitoria (véase 
antes). Luego, la infección parece estar contenida hasta que la 
inmunosupresión progresiva deteriora los mecanismos de de-
fensa normales del individuo, lo que conduce a la producción 
de VIH-1 en el cerebro y, quizás, al surgimiento de cepas neu-
rotrópicas. La infección viral productiva dentro del cerebro 
parece estar asociada con células multinucleadas.

Al parecer, el VIH-1 no se replica in vivo dentro de neu-
ronas, astrocitos u oligodendrocitos, y la pérdida de estos tipos 
de células no es notoria en los cerebros de los pacientes con 
demencia relacionada con VIH. Por tanto, se ha sugerido 
que la función neuronal se deteriora debido a un mecanismo 
neurotóxico indirecto. Este último puede relacionarse con las 

citocinas liberadas por los monocitos o macrófagos infectados 
por el VIH, productos virales como la proteína gp120 de la 
cubierta del VIH-1, o moléculas que simulan los efectos de 
los aminoácidos excitotóxicos.

Patología
El primer signo histopatológico es la palidez de la materia 
blanca cerebral subcortical y periventricular relacionada con la 
astrocitosis reactiva, pero con pocos cambios infl amatorios. 
Los casos más avanzados se relacionan con infi ltración paren-
quimatosa y perivascular de macrófagos, microglía, linfocitos 
y células multinucleadas; se piensa que estas últimas son el re-
sultado de fusiones de macrófagos inducidas por el virus. Es-
tos cambios afectan la materia blanca, los ganglios basales, el 
tálamo y el puente de Varolio, y se acompañan de astrocitosis 
reactiva. La vacuolación esponjosa de la materia blanca es 
poco frecuente. Se ha informado de pérdidas neuronales. La 
médula espinal también puede ser afectada por una mielopatía 
vacuolar (véase capítulo 5) similar a la ocasionada por la defi -
ciencia de vitamina B12.

Hallazgos clínicos
Por lo común, el inicio es insidioso y se relaciona con síntomas 
cognitivos y conductuales, como tendencia a olvidar, apatía, 
retraimiento social y síntomas motores como alteración del 
equilibrio, debilidad de las piernas y deterioro de la escritura a 
mano (cuadro 1-28). La valoración en esta etapa temprana 
también puede revelar ataxia cerebelar, signos piramidales 
como hiperrefl exia y respuestas plantares extensoras, debilidad 
en una o ambas piernas, temblores por postura y disartria. A 
medida que la enfermedad avanza, pueden presentarse hiper-
tonía, incontinencia fecal y urinaria, refl ejos primitivos, mio-
clono, convulsiones, cuadriparesia y psicosis orgánica con de-
lirios y alucinaciones visuales.

Estudios de investigación
Es posible detectar en la sangre anticuerpos contra el VIH. Por 
lo común, el líquido cefalorraquídeo es anormal y puede exhibir 
una elevación de leve a moderada de las proteínas (≤200 mg/
dL), una pleocitosis mononuclear modesta (≤50 leucocitos/μL) 
y bandas oligoclonales. Las tomografías e imágenes por resonan-
cia magnética muestran atrofi a cerebrocortical con dilatación 
ventricular, y además pueden poner de manifi esto una afec-
tación difusa de la materia blanca subcortical (fi gura 1-17).

Tratamiento
La farmacoterapia combinada de la infección por VIH puede 
prolongar la vida al inhibir la replicación del VIH y mejorar la 
función inmunitaria. Los fármacos disponibles pertenecen a 
tres clases: inhibidores de la transcriptasa inversa de nucleósi-
dos; inhibidores de la transcriptasa inversa de no nucleósidos; 
e inhibidores de la proteasa. La terapia debe ser personalizada, 
y el Department of Health and Human Services (Departa-
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terapia que más se recomienda para personas no embarazadas 
que no han estado expuestas a antirretrovirales consta de efa-
virenz; más atazanavir y ritonavir, fosamprenavir y ritonavir, o 
lopinavir/ritonavir; más abacavir/lamivudina o tenofovir/em-
tricitabina.

Los efectos secundarios varían, pero se han notado ciertos 
patrones específi cos para cada clase. Los nucleósidos pueden 
causar acidosis láctica mortal con esteatosis hepática (hígado 
graso); los no nucleósidos pueden producir erupciones cu-
táneas (incluso el síndrome de Stevens-Johnson en el caso de la 
nevirapina); y los inhibidores de la proteasa pueden producir 
alteraciones gastrointestinales y elevar las concentraciones san-
guíneas de aminotransferasas. Los efectos secundarios neu-
rológicos de los fármacos que se usan para tratar el VIH son 
miopatía (zidovudina), neuropatía (estavudina, didanosina, 
zalcitabina), parestesia (ritonavir, amprenavir) y pesadillas y 
alucinaciones (efavirenz).

Pronóstico
Ciertos factores, como bajo recuento de células CD4 (<350 
células/mm3), prolongación de la infección por VIH y edad 
avanzada en el momento del diagnóstico, se relacionan con un 
mayor riesgo de demencia relacionada con VIH. La evolución 
puede ser constante y progresiva, o ser exacerbada en forma 
aguda por alguna infección pulmonar concurrente. En ge-
neral, los pacientes mueren 1 a 9 meses después del inicio de 
la demencia y la causa puede ser broncoaspiracion o una in-
fección oportunista.

Cuadro 1-28. Características clínicas de la demencia 
relacionada con VIH.

Característica

Porcentaje de pacientes

Fase 
temprana Fase tardía

Síntomas
Pérdida de memoria
Cambios de conducta (p. ej., 

retraimiento social)
Depresión
Síntomas motores (p. ej., dese-

quilibrio, debilidad, deterioro 
de la escritura a mano)

Apatía
Confusión
Alucinaciones

80
30

30
20

15
15

5

74
11

16
21

58
42
11

Signos
Cognitivos

Retraso psicomotor
Demencia
Psicosis
Mutismo

Motores
Ataxia
Hipertonía
Temblores
Paraparesia o cuadriparesia
Monoparesia o hemiparesia
Mioclono

Otros
Hiperrefl exia
Refl ejos primitivos
Convulsiones
Incontinencia

61
39

5
0

34
22
16
13

5
0

36
22

7
0

84
100

16
40

71
44
45
33

2
20

78
38
20
47

Estudios de investigación1

Líquido cefalorraquídeo
Pleocitosis mononuclear
Aumento de proteínas
Disminución de la glucosa
Bandas de IgG oligoclonales

Diagnóstico por imágenes
Atrofi a cortical cerebral 

(tomografía)
Atrofi a cortical cerebral (IRM)
Lesiones en la materia blanca 

(tomografía) 
Lesiones en la materia blanca 

(IRM)

19
66

1
25

79
55
11

35

1Todas las fases.
Adaptado de Navia BA et al. The AIDS dementia complex. 1. Clinical features. 2. 
Neuropathology. Ann Neurol. 1986;19:517-524 y 525-535, y McArthur JC. Neuro-
logic manifestations of AIDS. Medicine. 1987;66:407-437.

Figura 1-17. Imagen por resonancia magnética calibrada en T2, 
de un caso de demencia relacionada con VIH, en la que se aprecia 
el aumento de la intensidad de la señal (blanco) en la materia 
blanca subcortical.

mento de Salud y Servicios Humanos de Estados Unidos) 
publica constantemente actualizaciones de pautas terapéuticas 
en el sitio Web http://www.aidsinfo. nih.gov/guidelines/. La 
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2. NEUROSÍFILIS

La neurosífi lis fue una causa común de demencia antes que el 
uso generalizado de la penicilina permitiera tratar de modo 
efi caz la sífi lis temprana. Hoy, aunque la demencia por neuro-
sífi lis es rara, el reciente resurgimiento de la sífi lis sugiere que 
pudiera volverse más común.

Indicios clínicos
A. SÍFILIS TEMPRANA

La sífi lis se debe a Treponema pallidum, el cual se transmite por 
contacto sexual y puede causar infección en aproximadamente 
uno de cada tres encuentros sexuales con personas infectadas. 
La sífi lis primaria se caracteriza por unas lesiones cutáneas lo-
cales (chancros) que aparecen generalmente en menos de 1 mes 
después de la exposición. No hay síntomas neurológicos. La di-
seminación hematogénica de T. pallidum produce síntomas y 
signos de sífi lis secundaria en 1 a 6 meses. Éstos son fi ebre, 
erupción cutánea, alopecia, lesiones cutáneas anogenitales y ul-
ceración de las mucosas; los síntomas neurológicos aún son 
raros en esta etapa. La sífi lis meníngea, que es la primera forma 
de neurosífi lis sintomática, suele aparecer de 2 a 12 meses des-
pués de la infección primaria. Las características clínicas son ce-
falea, rigidez en el cuello, náusea y vómito y afectación de los 
nervios craneales (en especial los pares II, VII u VIII).

B. SÍFILIS MENINGOVASCULAR

Esta manifestación tardía de la neurosífi lis se presenta luego 
de 4 a 7 años de evolución de la enfermedad, y lo hace gene-
ralmente con ataques isquémicos transitorios o accidentes 
cerebrovasculares (véase capítulo 9).

C. NEUROSÍFILIS TARDÍA (PARENQUIMATOSA)
Ésta produce los síndromes de paresia general y tabes dorsal, 
que pueden presentarse por separado o al mismo tiempo 
(taboparesia); cualquiera de ellos puede ir acompañado de 
atrofi a óptica.

1. Paresia general. Meningoencefalitis crónica que tiene 
por causa la infección activa por la espiroqueta; ésta era la causa 
más común de demencia y trastornos psiquiátricos relaciona-
dos con la neurosífi lis en la era previa a la penicilina. El inicio 
se presenta como pérdida gradual de la memoria o alteraciones 
en el afecto, la personalidad o la conducta. Posteriormente hay 
deterioro intelectual general con delirios de grandeza, depre-
sión, psicosis y debilidad focal. Los síntomas terminales son in-
continencia, convulsiones o accidentes cerebrovasculares. La 
valoración neurológica puede revelar temblores en el rostro y 
la lengua, escasez de expresión facial, disartria y signos pirami-
dales.

2. Taboparesia. En la taboparesia, la coexistencia de ta-
bes dorsal (véase capítulo 6) y paresia general, los signos y 
síntomas son pupilas de Argyll-Robertson (véase capítulo 4), 
dolores lancinantes, arrefl exia, défi cit sensoriales de la co-
lumna posterior con ataxia sensorial y signo de Romberg, 
incontinencia, impotencia, articulaciones de Charcot (hiper-
trófi cas) e hiperextensión de las rodillas. También puede ha-
ber atrofi a óptica.

Estudios de investigación
Las pruebas serológicas sanguíneas treponémicas (FTA-ABS o 
MHATP) son positivas en casi todos los pacientes con neuro-
sífi lis activa, pero las pruebas sanguíneas no treponémicas 
(VDRL o RPR) pueden ser negativas; por tanto, se debe hacer 
una prueba sanguínea treponémica en todos los casos bajo 
sospecha. Si el resultado es negativo, se puede excluir la posi-
bilidad de neurosífi lis; pero si es positivo, debe hacerse una 
punción lumbar para confi rmar el diagnóstico de neurosífi lis y 
disponer de un perfi l inicial del líquido cefalorraquídeo que 
sirva como referencia para medir la efi cacia del tratamiento 
subsiguiente. En la neurosífi lis activa, el líquido cefalorra-
quídeo presenta pleocitosis linfocítica y casi siempre es sero-
positivo en las pruebas no treponémicas. Las excepciones son 
la meningitis sifi lítica aguda y la sífi lis meningovascular, en las 
que la pleocitosis puede anteceder a la seroconversión de 
modo que las pruebas no treponémicas del líquido cefalorra-
quídeo pueden resultar falsamente negativas al principio, y el 
tabes dorsal de la fase terminal, en la que el líquido cefalo-
rraquídeo puede ser normal. Otras anormalidades del líquido 
cefalorraquídeo son elevación de las proteínas, aumento de la 
-globulina y presencia de bandas oligoclonales. En la demen-

cia sifi lítica, las imágenes por resonancia magnética pueden 
mostrar anormalidades unilaterales o bilaterales de alta intensi-
dad T2 en el lóbulo temporal medio, con o sin atrofi a asociada.

Tratamiento
La neurosífi lis se trata mediante un ciclo de 10 días de peni-
cilina G acuosa, 2-4  106 unidades por vía intravenosa cada 
cuatro horas. Los pacientes alérgicos a la penicilina pueden ser 
tratados con tetraciclina o eritromicina. Puede haber fi ebre y 
leucocitosis poco después del inicio de la terapia (reacción de 
Herxheimer), pero estos síntomas son transitorios. Si el lí-
quido cefalorraquídeo no se normaliza en el plazo de seis me-
ses, es necesario reiniciar el tratamiento. No se ha demostrado 
de forma convincente que el fracaso de la terapia o las recidi-
vas sean más comunes en los pacientes infectados por el VIH.

Pronóstico
Después de la terapia con penicilina (u otro antibiótico) con-
tra la paresia general, el estado clínico del paciente puede me-
jorar o estabilizarse; en algunos casos, sigue empeorando. Los 
pacientes con anormalidades persistentes en el líquido cefalo-
rraquídeo, o aquellos en los que el avance sintomático continúa 
a pesar de la terapia, deben ser tratados de nuevo. Aunque es 
improbable que los pacientes con pruebas seropositivas del 
líquido cefalorraquídeo pero sin pleocitosis respondan a la tera-
pia con penicilina, por lo general se les da tratamiento.

3. LEUCOENCEFALOPATÍA MULTIFOCAL PROGRESIVA

La leucoencefalopatía multifocal progresiva se debe a la infec-
ción de un papovavirus llamado virus JC. La mayoría de los 
adultos presentan anticuerpos, pero la infección sintomática 
es rara. Su mayor frecuencia se observa en pacientes con infec-
ción por VIH, linfoma o leucemia, carcinoma, sarcoidosis, tu-
berculosis o inmunosupresión farmacológica después de un 
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trasplante de órganos, pero es rara en las personas con función 
inmunitaria normal. Se sabe de casos en pacientes en terapia 
con natalizumab o rituximab. El virus infecta los oligoden-
drocitos, lo que provoca una desmielinización difusa y desper-
digada, en forma de manchas, que afecta principalmente la 
materia blanca de los hemisferios cerebrales pero también 
ataca el tallo encefálico y el cerebelo.

La evolución es subaguda y progresiva, y causa la muerte 
en 3 a 6 meses. No se observan ni fi ebre ni síntomas sistémicos. 
La demencia y la disfunción cortical focal son muy notorias. Los 
signos de esta última son hemiparesia, défi cit visuales, afasia, di-
sartria y deterioro sensorial. La ataxia y la cefalea son raras, y no 
hay presencia de convulsiones.

Por lo común, el líquido cefalorraquídeo es normal, aun-
que puede exhibir un ligero aumento de presión, recuento de 
glóbulos blancos o proteínas. La tomografía o imagen por re-
sonancia magnética revela anormalidades multifocales en la 
materia blanca (fi gura 1-18). Cuando el diagnóstico está en 
duda, es posible defi nirlo mediante biopsia del cerebro.

Este trastorno es casi siempre mortal y, en la mayoría de 
los casos, la terapia con antivirales como arabinósido de cito-
sina, arabinósido de adenina o amantadina no ha dado resul-
tados.

TRASTORNOS METABÓLICOS
1. ALCOHOLISMO

Ciertas complicaciones del alcoholismo pueden causar de-
mencia. Entre ellas están la degeneración hepatocerebral ad-
quirida por enfermedad hepática alcohólica, el hematoma 
subdural crónico por traumatismos craneoencefálicos y los es-
tados de defi ciencia nutricional.

La pelagra, cuya causa es la defi ciencia de ácido ni-
cotínico (niacina), afecta las neuronas de la corteza cerebral, 
los ganglios basales, el tallo encefálico, el cerebelo y los cuer-
nos anteriores de la médula espinal. La afectación sistémica se 
manifi esta con diarrea, glositis, anemia y lesiones cutáneas 
eritematosas. La afectación neurológica puede producir de-
mencia; psicosis; estados de confusión; signos piramidales, ex-
trapiramidales y cerebelares; polineuropatía; y neuropatía óp-
tica. El tratamiento se hace con nicotinamida, pero los défi cit 
neurológicos pueden persistir a pesar de la terapia.

El síndrome de Marchiafava-Bignami, que se caracte-
riza por necrosis del cuerpo calloso y la materia blanca subcor-
tical, se observa sobre todo en los alcohólicos desnutridos. La 
evolución puede ser aguda, subaguda o crónica. Las caracterís-
ticas clínicas son demencia, espasticidad, disartria, trastornos 
de la marcha y coma. En algunos casos, el diagnóstico se hace 
mediante tomografía o imagen por resonancia magnética. 
Aunque no existe ningún tratamiento específi co, se recomienda 
dejar de beber alcohol y mejorar la nutrición. El resultado es 
variable: los pacientes pueden morir, sobrevivir con demencia 
o recuperarse.

Se ha propuesto la existencia de demencia alcohólica por 
los efectos tóxicos directos del etanol sobre el cerebro; sin em-
bargo, no se han identifi cado anormalidades distintivas en los 
cerebros de los alcohólicos dementes. Es más probable que la 
demencia de los alcohólicos sea el resultado de uno o más de los 
trastornos metabólicos y traumáticos que se ya mencionaron.

2. HIPOTIROIDISMO

El hipotiroidismo (mixedema), del que ya hablamos como cau-
sa de estados de confusión aguda, también puede producir 
una demencia reversible o psicosis orgánica crónica. La de-
mencia es un trastorno general que se caracteriza por lentitud 
mental, pérdida de memoria e irritabilidad. No hay presencia 
de défi cit corticales focales. Las manifestaciones psiquiátricas 
son típicamente notorias e incluyen depresión, paranoia, alu-
cinaciones visuales y auditivas, manía y tendencias suicidas.

Los pacientes con mixedema pueden quejarse de cefalea, 
pérdida auditiva, tinito, vértigo, debilidad o parestesia. La ex-
ploración puede revelar sordera, disartria o ataxia cerebelar. El 
indicio más relevante es la demora en el relajamiento de los 
refl ejos tendinosos. Ya hablamos antes sobre el diagnóstico y 
tratamiento. Por lo general, la disfunción cognitiva es rever-
sible si se da tratamiento.

3. DEFICIENCIA DE VITAMINA B12

La defi ciencia de vitamina B12 es una causa rara de demencia 
reversible y psicosis orgánica. Al igual que el estado de con-
fusión aguda relacionado con la defi ciencia de vitamina B12 
(véase antes), puede haber demencia con o sin manifestaciones 
hematológicas o neurológicas (aunque la disminución de sen-
sación vibratoria y propiocepción de las extremidades inferio-
res es común). La demencia consta de disfunción cognitiva 
general con lentitud mental, deterioro de la concentración y 
perturbación de la memoria; no se observan ni afasia ni otros 
trastornos corticales focales. Con frecuencia, las manifesta-
ciones psiquiátricas son notorias e incluyen depresión, manía 

Figura 1-18. Imagen por resonancia magnética axial FLAIR de 
un caso de leucoencefalopatía multifocal progresiva, en la cual se 
aprecian señales de intensidad anormalmente alta (fl echas) en la 
materia blanca de los lóbulos parietales y occipitales derechos.
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y psicosis paranoide con alucinaciones visuales y auditivas. Los 
resultados de laboratorio, las imágenes de diagnóstico del 
sistema nervioso central y el tratamiento se explicaron con an-
terioridad.

INSUFICIENCIA ORGÁNICA
1. DEMENCIA POR DIÁLISIS

Por lo común, este raro trastorno ocurre en pacientes sujetos a 
hemodiálisis crónica. Sus características clínicas son disartria, 
mioclono y convulsiones. Al principio los síntomas son inter-
mitentes, pero después se vuelven permanentes y sobreviene la 
demencia. El EEG muestra ralentización paroxística de alto 
voltaje con picos entremezclados y ondas lentas; estas anoma-
lías pueden revertirse con diacepam. La presencia de aluminio 
en el dializado es un importante indicio etiológico y la elimi-
nación de los metales residuales del dializado disminuye la in-
cidencia del síndrome. La supervivencia media es de seis meses.

2. DEGENERACIÓN HEPATOCEREBRAL NO WILSONIANA

La degeneración hepatocerebral adquirida (no wilsoniana) es 
una complicación poco frecuente de la cirrosis hepática 
crónica con derivación portosistémica espontánea o quirúr-
gica. Los síntomas pueden relacionarse con insufi ciencia del 
hígado para reducir la toxicidad por amoniaco. Los síntomas 
neurológicos preceden a los síntomas hepáticos en uno de 
cada seis pacientes.

Indicios clínicos
Las manifestaciones sistémicas de la enfermedad hepática 
crónica suelen estar presentes. El síndrome neurológico es fl uc-
tuante pero progresivo durante 1 a 9 años y puede estar salpi-
cado de episodios de encefalopatía hepática aguda. Las ca-
racterísticas más comunes son demencia, disartria y signos 
cerebelares, piramidales y extrapiramidales. La demencia se ca-
racteriza por lentitud mental, apatía, deterioro de la atención y 
la concentración y perturbación de la memoria. Los signos ce-
rebelares son ataxia de la marcha y las extremidades y disartria; 
el nistagmo es raro. La afectación extrapiramidal puede pro-
ducir rigidez, temblores en reposo, distonía, corea o atetosis. 
Asterixis, mioclono, hiperrefl exia y respuestas plantares exten-
soras son síntomas comunes; la paraparesia es rara.

Los estudios de laboratorio revelan químicas sanguíneas 
hepáticas anormales y altas concentraciones de amoniaco en la 
sangre, pero el grado de anormalidad no tiene relación directa 
con la gravedad de los síntomas neurológicos. El líquido cefa-
lorraquídeo es normal, salvo por la elevación de la glutamina 
y un ligero aumento de las proteínas.

Diagnóstico diferencial
La enfermedad de Wilson se distingue por su inicio temprano, 
los anillos de Kayser-Fleischer y el metabolismo anormal del 
cobre. La degeneración cerebelar alcohólica afecta principal-
mente la marcha y no va acompañada por signos ni extrapi-
ramidales ni piramidales.

Tratamiento y pronóstico
Los pacientes pueden benefi ciarse con una dieta baja en proteí-
nas, lactulosa, neomicina, trasplante de hígado o derivación 
portosistémica, y se ha informado que hay mejoría después de 
la terapia con levodopa o bromocriptina. La muerte sobreviene 
por insufi ciencia hepática progresiva o hemorragia varicosa.

3. ENFERMEDAD DE WILSON

La enfermedad de Wilson (degeneración hepatolenticular) es 
un trastorno hereditario recesivo autosómico raro, pero trata-
ble, del metabolismo del cobre que produce demencia y sín-
tomas extrapiramidales. La enfermedad es la consecuencia de 
mutaciones en el gen ATP7B del cromosoma 13 (13q14.3-
q21.1), que codifi ca el  polipéptido de una ATPasa transpor-
tadora de cobre. La enfermedad de Wilson se estudia más a 
fondo en el capítulo 7.

TRAUMATISMOS
Los traumatismos craneoencefálicos, sean abiertos o cerrados, so-
bre todo cuando ocurren después de una inconsciencia prolon-
gada, pueden causar deterioro de la memoria y la concentración, 
cambios de personalidad, cefaleas, trastornos neurológicos fo-
cales o convulsiones. El deterioro cognitivo no es progresivo y 
por lo común, la causa es obvia. La demencia postraumática 
progresiva retrasada de los pugilistas (demencia pugilística) se 
caracteriza por afecto jovial o voluble, lentitud mental, défi cit de 
memoria e irritabilidad. Las anormalidades neurológicas asocia-
das son temblores, rigidez, bradicinesia, disartria, ataxia cerebe-
lar, signos piramidales y convulsiones. Los resultados neurorra-
diológicos pueden revelar atrofi a cortical y pseudocele del quinto 
ventrículo (cavum septi pellucidi).

TRASTORNOS VASCULARES
1. HEMATOMA SUBDURAL CRÓNICO

El hematoma subdural crónico suele afectar a pacientes con 
edades de 50-70 años, por lo general después de un trauma-
tismo craneoencefálico. Otros factores de riesgo son alcoho-
lismo, atrofi a cerebral, epilepsia, el uso de anticoagulantes, 
derivaciones ventriculares y hemodiálisis de largo plazo. El 
inicio de los síntomas puede demorar meses después del trau-
matismo. Los hematomas son bilaterales en alrededor de uno 
de cada seis casos.

Hallazgos clínicos
La cefalea es el síntoma inicial en la mayoría de los pacientes. 
Pueden presentarse confusión, demencia, hemiparesia y vó-
mito. Los signos más frecuentes son alteracion cognitiva, he-
miparesia, papiledema y respuestas plantares extensoras. Aun-
que en raros casos, puede haber afasia, defectos del campo 
visual y convulsiones.

Por lo común, el hematoma se aprecia en la tomografía o 
imagen por resonancia magnética (fi gura 1-19) como un área 
extraaxial de menor densidad en forma de media luna, con obli-
teración ipsolateral de los surcos corticales y, a menudo, com-
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presión ventricular. Es necesario revisar cuidadosamente la to-
mografía en busca de evidencias de acumulaciones subdura-
les bilaterales. Las acumulaciones isodensas pueden volverse 
más evidentes después de infundir un medio de contraste. En 
pocos casos, para revelar el hematoma puede ser necesaria una 
arteriografía cerebral, que siempre deberá hacerse en forma bi-
lateral.

Tratamiento
A menos que estén contraindicados por algún problema mé-
dico o que haya mejoría espontánea, los hematomas sintomá-
ticos deben ser drenados quirúrgicamente.

2. DEMENCIA VASCULAR

Se piensa que la demencia vascular es la tercera causa más 
común de demencia, luego de la enfermedad de Alzheimer y la 
demencia con cuerpos de Lewy. La mayoría de los pacientes con 
este diagnóstico tienen, o múltiples infartos corticales grandes 
por oclusión de las arterias cerebrales mayores, o varios infartos 
menores (estado lagunar; véase capítulo 9) que afectan la ma-
teria blanca subcortical, los ganglios basales o el tálamo.

La relación entre la enfermedad vascular cerebral y la de-
mencia está poco caracterizada. Por ejemplo, se desconoce con 
exactitud el número de accidentes cerebrovasculares, sus ubica-
ciones y el volumen total del infarto necesarios para que dichos 
accidentes produzcan demencia, lo que suele hacer difícil decir 
si los accidentes cerebrovasculares son la causa de la demencia 
en un determinado paciente. Otro tema de controversia es si la 
demencia puede deberse a una enfermedad cerebrovascular sin 
infarto franco, como suele suponerse cuando se detectan le-
siones en la materia blanca periventricular mediante neuroimá-
genes de diagnóstico. Por consiguiente, la ausencia de signos 

neurorradiológicos de enfermedad cerebrovascular es un sólido 
argumento en contra de la hipótesis de demencia por causas 
vasculares, pero la presencia de lesiones vasculares no demues-
tra que éstas sean causales. Y sobre todo cuando otra causa de 
demencia, como la enfermedad de Alzheimer, coexiste con una 
enfermedad cerebrovascular.

Indicios clínicos
Según la descripción clásica, los pacientes con demencia vascu-
lar tienen antecedentes de hipertensión, avance de los défi cit 
por pasos, un inicio más o menos brusco de la demencia, y sig-
nos o síntomas neurológicos focales. Puesto que en el mo-
mento de la presentación del paciente suele haber ya extensos 
cambios patológicos, cabe suponer que los pacientes pueden 
permanecer funcionalmente bien compensados hasta que un 
nuevo infarto, posiblemente inocuo en otras condiciones, in-
cline la balanza.

Por lo común, la valoración neurológica revela parálisis 
pseudobulbar con disartria, disfagia y emocionalidad patoló-
gica (afecto pseudobulbar), défi cit motores y sensoriales focales, 
ataxia, apraxia de la marcha, hiperrefl exia y respuestas planta-
res extensoras.

Estudios de investigación
La imagen por resonancia magnética (fi gura 1-20) puede 
mostrar múltiples áreas subcorticales claras de pequeñas di-
mensiones. En la enfermedad Binswanger (encefalopatía ar-

Figura 1-19. Tomografía de un hematoma subdural crónico 
donde se aprecian acumulaciones bilaterales de baja densidad entre 
la cara interna del cráneo y los hemisferios cerebrales (fl echas).

Figura 1-20. Imagen por resonancia magnética calibrada en T2 
de un caso de demencia vascular, en la cual se aprecian focos de 
señales de intensidad anormalmente alta adyacentes a los ven-
trículos laterales (fl echas) y en el interior de los ganglios basales 
(puntas de fl echa).
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teriosclerótica subcortical), que puede ser una afección rela-
cionada, se aprecian áreas extensas de baja densidad en la 
materia blanca subcortical. La imagen por resonancia magné-
tica es más sensible que la tomografía para detectar tales anor-
malidades.

Se deben realizar estudios de laboratorio adicionales para 
excluir embolias cardiacas, policitemia, trombocitosis, vasculi-
tis cerebral y sífi lis meningovascular como posibles causas de 
infartos múltiples, sobre todo en los pacientes jóvenes o en 
quienes tienen antecedentes de hipertensión.

Tratamiento
La hipertensión, cuando está presente, debe ser tratada para 
reducir la incidencia de infartos subsiguientes y prevenir otras 
enfermedades en órganos vitales. Los fármacos antiplaque-
tas (los veremos en el capítulo 9) pueden ayudar a disminuir 
el riesgo de futuros accidentes cerebrovasculares.

PSEUDODEMENCIA
La depresión es el trastorno que con mayor frecuencia se con-
funde con la demencia. Puesto que la depresión es común y 
tratable, es importante distinguir entre ambas afecciones. 
Tanto la demencia como la depresión pueden caracterizarse 
por lentitud mental, apatía, autoabandono, retraimiento, irri-
tabilidad, problemas de memoria y concentración, y cambios 
de conducta y personalidad. Además, la depresión puede ser 
una característica de las enfermedades demenciales y la coexis-
tencia de ambas es un fenómeno frecuente. Las características 
clínicas que ayudan a diferenciarlas se presentan en el cuadro 
1-29. Cuando se sospeche que hay depresión, deberá solici-
tarse asesoría psiquiátrica. Si la depresión se identifi ca como 
un problema signifi cativo y no es posible corregirla mediante 
el tratamiento de una enfermedad subyacente o un cambio de 
medicación, es necesario tratarla directamente. Las alternativas 
de tratamiento son psicoterapia, antidepresivos tricíclicos y 
sus variantes, inhibidores selectivos de la reabsorción de la se-

rotonina, inhibidores de la monoaminoxidasa y terapia elec-
troconvulsiva.

SÍNDROMES AMNÉSICOS

El trastorno de la memoria (síndrome amnésico) puede pre-
sentarse como una característica de un estado de confusión 
aguda o una demencia, o como una anormalidad aislada 
(cuadro 1-30). Esta última afección se estudia en la presente 
sección.

Memoria
La memoria es una función compleja que, para efectos clíni-
cos, puede dividirse en fases de registro, almacenamiento y 
rememoración. Las autopsias y los estudios de diagnóstico 
por imágenes de cerebros de pacientes con trastornos de la 
memoria sugieren que el hipocampo y otras estructuras rela-
cionadas, como el núcleo dorsomediano del tálamo, son im-
portantes para el procesamiento de la memoria. El daño bila-
teral de esas regiones tiene por consecuencia un deterioro de 
la memoria de corto plazo, lo que se expresa clínicamente 
como incapacidad de retención de nuevos recuerdos. La me-
moria de largo plazo, que consiste en rememorar infor-
mación previamente aprendida, se preserva en forma relativa, 
quizá porque los recuerdos bien establecidos se almacenan de 
modo difuso en la corteza cerebral. Algunos pacientes con sín-
dromes amnésicos intentan rellenar las lagunas de su memoria 
con falsos recuerdos (confabulación), mismos que adoptan la 
forma de complejos ingenios o recuerdos genuinos mal ubica-
dos en el tiempo. Sin embargo, los recuerdos más antiguos y 
profundamente arraigados, como el nombre de la persona, 
casi siempre quedan intactos en las alteraciones orgánicas de la 
memoria. Por el contrario, tales recuerdos personales pueden 
verse notoria o exclusivamente afectados en la amnesia diso-
ciativa (psicógena).

Cuadro 1-29. Demencia y pseudodemencia por depresión: características distintivas.

Demencia Depresión

Inicio insidioso Inicio repentino

Deterioro progresivo Estabilización de la disfunción

Sin antecedentes de depresión Puede haber antecedentes de depresión

Por lo común, el paciente no está consciente de la magnitud de 
sus défi cit y no se queja de pérdida de memoria

El paciente está consciente de sus défi cit e incluso puede exage-
rarlos y suele quejarse de pérdida de memoria

Las quejas somáticas son raras Las quejas somáticas o hipocondrías son comunes

Afecto variable Afecto deprimido

Pocos síntomas vegetativos Síntomas vegetativos notorios

El deterioro suele empeorar por la noche En general, el deterioro no empeora por la noche

Las valoraciones neurológicas y los estudios de laboratorio 
pueden ser anormales

La valoración neurológica y los estudios de laboratorio son nor-
males
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Aunque todavía se ignora mucho sobre las bases celula-
res de la memoria, la activación neuronal repetitiva produce 
cambios pre- y postsinápticos duraderos que facilitan la neu-
rotransmisión en las sinapsis del hipocampo (potenciación de 
largo plazo). Al parecer, estos cambios incluyen la liberación 
de glutamato, el cual estimula el ingreso de calcio en las neu-
ronas postsinápticas, y la producción de señales retrógradas 
que actúan sobre las terminales nerviosas presinápticas y pro-
vocan un aumento en la liberación del transmisor después de 
la activación subsiguiente.

AMNESIA AGUDA
TRAUMATISMOS CRANEOENCEFÁLICOS
Los traumatismos craneoencefálicos que provocan pérdida del 
conocimiento se relacionan, de modo invariable, con un sín-

drome amnésico. Los pacientes que son atendidos poco des-
pués de una lesión de ese tipo exhiben un estado de confusión 
en el cual no pueden incorporar nuevos recuerdos (amnesia 
anterógrada o postraumática; véase fi gura 1-21), pero 
pueden comportarse de una manera automática, aparente-
mente normal. Además hay presencia de amnesia retrógrada, 
la cual abarca un periodo variable previo al traumatismo. 
Pueden observarse características distintivas de la amnesia 
general transitoria (véase en seguida).

A medida que se recupera la conciencia total, se restablece 
la capacidad de formar nuevos recuerdos. Sin embargo, los 
eventos ocurridos durante el intervalo de confusión tienden a 
perderse permanentemente de la memoria. Las excepciones son 
islas de memoria, es decir, intervalos de lucidez entre el trau-
matismo y la inconsciencia, o periodos de menor deterioro en 
el transcurso de un estado de confusión postraumático fl uc-
tuante. El periodo de amnesia retrógrada empieza a reducirse y 
lo primero que reaparece son los recuerdos remotos. La grave-
dad de la lesión tiende a correlacionarse con la duración de la 
confusión y con la magnitud de la amnesia retrógrada y pos-
traumática permanente.

HIPOXIA O ISQUEMIA
Debido a la vulnerabilidad selectiva de las neuronas pirami-
dales del sector de Sommer (sector h1 de Scholz) del hipo-
campo, las afecciones que tienen por consecuencia hipoxia o 
isquemia cerebral, como un paro cardiaco o la intoxicación 
con monóxido de carbono, pueden producir síndromes am-
nésicos. La amnesia tiende a ocurrir en pacientes cuyo coma 
duró por lo menos 12 horas. Existe un deterioro grave de la 
capacidad de incorporar nuevos recuerdos, con preservación 
relativa del registro y la memoria remotos; en general, los pa-
cientes parecen tener un trastorno aislado de la memoria de 
corto plazo. Puede haber un periodo de amnesia retrógrada 

Cuadro 1-30. Causas de síndromes amnésicos.

Agudas
Estados de confusión aguda concurrentes
Traumatismos craneoencefálicos
Hipoxia o isquemia
Oclusión bilateral de la arteria cerebral posterior
Amnesia general transitoria
Desvanecimientos alcohólicos
Encefalopatía de Wernicke
Amnesia disociativa (psicógena)

Crónicas
Demencias concurrentes
Síndrome amnésico inducido por alcohol (Korsakoff )
Amnesia postencefalítica
Tumores cerebrales
Encefalitis límbica paraneoplásica

Amnesia anterógrada

Amnesia 

retrógrada

Normal

Confuso
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Comatoso

Tiempo
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Figura 1-21. Amnesia retrógrada y anterógrada en los trastornos postraumáticos de la memoria. Los traumatismos craneoencefálicos 
pueden producir un coma transitorio, seguido por un estado de confusión durante el cual el paciente no logra formar nuevos recuerdos. 
Esta capacidad se restablece con la recuperación, pero la amnesia es persistente durante el periodo de coma y confusión (amnesia 
anterógrada) y durante un periodo variable previo al traumatismo (amnesia retrógrada); este último défi cit puede mejorar con el tiempo.
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previo al evento traumático. Los pacientes exhiben indiferen-
cia ante su deterioro y, en algunos casos, tienden a confabular. 
La amnesia posterior al paro cardiaco puede ser la única mani-
festación de disfunción neurológica, o puede coexistir con 
otros síndromes de defi ciencia cerebral, como paresia bibra-
quial, ceguera cortical o agnosia visual (véase capítulo 9). En 
general, la recuperación sucede en el lapso de varios días, 
aunque los défi cit pueden persistir.

Los síndromes amnésicos por intoxicación con monóxido 
de carbono suelen asociarse con alteraciones afectivas. Otras 
anormalidades asociadas pueden ser disfunciones corticales y ex-
trapiramidales focales. Cabe suponer que hubo intoxicación por 
monóxido de carbono aguda por la coloración rojo cereza de la 
piel y las mucosas, las altas concentraciones de carboxihemo-
globina o la arritmia cardiaca. La tomografía del cerebro puede 
mostrar áreas claras en los ganglios basales y los núcleos den-
tados.

OCLUSIÓN BILATERAL DE LA ARTERIA 
CEREBRAL POSTERIOR
La arteria cerebral posterior irriga el lóbulo temporal medio, 
el tálamo, la cápsula interna posterior y la corteza occipital 
(fi gura 1-22). La isquemia o el infarto de esta zona, sobre 
todo cuando es bilateral, pueden producir un síndrome am-
nésico transitorio o permanente. Los embolismos del sistema 

vertebrobasilar (véase capítulo 9) son causas frecuentes de tales 
trastornos.

Por lo común, el síndrome amnésico se relaciona con 
hemianopia unilateral o bilateral, y en ocasiones con agnosia 
visual, alexia sin agrafi a, anomia, alteraciones sensoriales o sig-
nos de disfunción del mesencéfalo superior (en particular el 
deterioro del refl ejo pupilar a la luz). La memoria reciente 
tiende a deteriorarse de forma selectiva, con preservación rela-
tiva de la memoria y el registro remotos.

La tomografía muestra áreas claras, que pueden defi nirse 
mejor o no mediante el uso de medios de contraste, en cual-
quier combinación de las regiones antedichas. Hablaremos so-
bre la evaluación y el tratamiento en el capítulo 9.

AMNESIA GENERAL TRANSITORIA
La amnesia general transitoria es un síndrome de pérdida de 
memoria aguda que tiende a ocurrir en pacientes de edad 
madura o avanzada. Se han sugerido como causas la isquemia 
cerebral transitoria, la depresión expansiva (ondas de menor 
actividad eléctrica en la corteza cerebral) y el estrés físico o 
emocional. Este trastorno es recurrente en menos de 10% de 
los pacientes.

La amnesia general transitoria afecta la memoria de cor-
to plazo y, por lo general, dura varias horas. Los pacientes se 
ven nerviosos y perplejos, y pueden preguntar reiteradamente 
en dónde están, qué hora es y qué les está ocurriendo. El 
conocimiento de la identidad personal se preserva, lo mismo 
que la memoria y el registro remotos. Sin embargo, no es po-
sible formar nuevos recuerdos, lo que explica las preguntas 
reiteradas del paciente. Puede haber amnesia retrógrada por 
un periodo variable previo al episodio, pero dicho periodo se 
reduce a medida que el episodio se resuelve. Los síntomas aso-
ciados pueden ser cefalea, náusea y mareos.

La evidente preocupación del paciente ante su condición 
permite distinguir entre la amnesia general transitoria y casi 
todos los otros síndromes amnésicos de tipo orgánico, y puede 
dar pie a la sospecha de que la amnesia es psicógena. La to-
mografía o imagen por resonancia magnética puede revelar 
anormalidades focales talámicas o en el lóbulo temporal. Las 
imágenes por resonancia magnética calibradas por difusión 
han revelado anomalías en las señales del lóbulo temporal du-
rante los episodios de amnesia general transitoria.

DESVANECIMIENTOS ALCOHÓLICOS
El consumo a corto plazo de grandes cantidades de etanol por 
parte de un individuo, sea alcohólico o no, puede provocarle 
“desvanecimientos”, es decir, episodios amnésicos transitorios 
cuya causa no puede atribuirse a confusión general, convul-
siones, traumatismos craneoencefalicos ni el síndrome de 
Wernicke-Korsakoff . Dichos episodios se caracterizan por la 
incapacidad de integrar nuevos recuerdos, sin deterioro de 
la memoria de largo plazo ni la rememoración inmediata. 
Aunque se desconoce la causa, los desvanecimientos alcohóli-
cos pueden deberse a la depresión, inducida por el etanol, de 
la neurotransmisión sináptica (sobre todo la que es mediada 

Figura 1-22. Imagen por resonancia magnética calibrada en T1, 
de un paciente con una antigua oclusión de la arteria cerebral pos-
terior izquierda, donde se aprecia la pérdida de tejido en los lóbu-
los temporal medio (fl echas chicas) y occipital (fl echas grandes) y 
la dilatación asociada en los cuernos temporales y occipitales del 
ventrículo lateral. (Cortesía de A Gean.)
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por serotonina o glutamato). Este trastorno es autolimitado y 
no requiere tratamiento específi co, pero se debe aconsejar la 
reducción del consumo de etanol y se debe suministrar tiami-
na para prevenir una posible encefalopatía de Wernicke (véase 
más adelante).

ENCEFALOPATÍA DE WERNICKE
La encefalopatía de Wernicke tiene por causa una defi ciencia 
de tiamina y produce, como síntomas clásicos, estado de con-
fusión aguda, ataxia y oftalmoplejía. Sin embargo, la amnesia 
puede ser la principal e incluso la única perturbación cogni-
tiva, sobre todo después de iniciar la terapia con tiamina y de 
la mejoría de otras anomalías cognitivas. Puesto que los pa-
cientes con encefalopatía de Wernicke suelen presentar con-
fusión generalizada en vez de amnesia aislada, ya se consideró 
este trastorno en páginas precedentes.

AMNESIA DISOCIATIVA (PSICÓGENA)
La amnesia puede ser la manifestación de un trastorno diso-
ciativo o una enfermedad fi ngida. Por lo general, en tales pa-
cientes es posible identifi car un historial psiquiátrico previo, 
otros síntomas psiquiátricos o alguna tensión emocional preci-
pitante. La amnesia disociativa se caracteriza por una pérdida 
aislada o desproporcionada de recuerdos personales traumáti-
cos o estresantes. En general, la amnesia disociativa se ubica 
cronológicamente en el periodo justo posterior a una expe-
riencia traumática o es selectiva para ciertos eventos ocurridos 
en dicho periodo, pero no para otros. Los patrones menos 
frecuentes son amnesia sistematizada restringida a ciertas cate-
gorías de información; amnesia continua de eventos ocurridos 
desde cierta época pasada hasta el presente, inclusive; y amne-
sia generalizada. En algunos casos, los pacientes no pueden 
recordar ni siquiera su nombre, lo que es un síntoma excep-
cionalmente raro en la amnesia orgánica. A pesar de tal des-
orientación respecto de la persona, es posible que se preserve 
la noción de lugar y tiempo. Además, los recuerdos recientes 
pueden verse menos afectados que los remotos, es decir, un 
patrón inverso al que suele observarse en la amnesia debida a 
una enfermedad orgánica. La valoración bajo hipnosis o pos-
terior a la administración de amobarbital sódico puede ayudar 
a defi nir si la amnesia es de origen psicógeno.

AMNESIA CRÓNICA
SÍNDROME AMNÉSICO DE KORSAKOFF 
INDUCIDO POR ALCOHOL
Se piensa que el síndrome amnésico de Korsakoff , el cual se 
asocia con el alcoholismo crónico y otros estados de desnu-
trición, puede deberse a la defi ciencia de tiamina. General-
mente lo preceden uno o más episodios de encefalopatía de 
Wernicke, aunque no siempre existen tales antecedentes. El 
trastorno de la memoria puede deberse a la degeneración bi-
lateral de los núcleos talámicos dorsomedianos.

A la recuperación de la encefalopatía de Wernicke puede 
sucederle un síndrome amnésico de gravedad variable en 
aproximadamente tres de cada cuatro casos, lo que suele rela-
cionarse con polineuropatía y otros residuos como nistagmo o 
ataxia de la marcha. El defecto esencial es la incapacidad de 
formar nuevos recuerdos, lo que tiene por consecuencia un 
deterioro signifi cativo de la memoria de corto plazo. La me-
moria de largo plazo también suele verse afectada, aunque en 
menor grado. La capacidad de registro queda intacta. Por lo 
común, los pacientes están apáticos y no se percatan de su 
trastorno. A veces intentan convencer al médico de que no 
hay deterioro y tratan de justifi car su evidente incapacidad de 
recordar. La confabulación suele ser, aunque no invariable-
mente, otra característica.

Es posible prevenir o reducir la gravedad del síndrome de 
Korsakoff  mediante la administración inmediata de tiamina a 
los pacientes con encefalopatía de Wernicke. Los pacientes 
cuyo síndrome de Korsakoff  ha sido confi rmado también deben 
recibir tiamina para prevenir el avance de los défi cit, aunque 
es poco probable que se reviertan los défi cit ya existentes.

AMNESIA POSENCEFALÍTICA
Los pacientes que se recuperan de una encefalitis viral aguda, 
en particular la causada por el HSV, pueden tener como 
secuela un síndrome amnésico permanente y estático. Dicho 
síndrome es semejante al producido por el alcoholismo 
crónico porque su característica más notoria es la incapacidad 
de formar nuevos recuerdos. Los recuerdos remotos se ven 
afectados en menor grado que los recientes y la capacidad de 
registro queda intacta. Puede haber confabulación. En mu-
chos casos hay amnesia total durante el periodo de encefalitis 
aguda.

Además, los pacientes pueden exhibir otros síntomas de 
afección del sistema límbico. Dichos síntomas son docilidad, 
indiferencia, ausencia de cambios en el estado de ánimo y el 
afecto, jocosidad y alusiones sexuales inapropiadas, hiperfagia, 
impotencia, actividad motora estereotípica y repetitiva, y 
ausencia de actividades orientadas a la consecución de objeti-
vos. Pueden presentarse convulsiones parciales complejas, con 
o sin generalización secundaria.

TUMORES CEREBRALES
Los tumores cerebrales son una causa rara de síndrome am-
nésico. Entre los tumores que pueden presentarse de esta ma-
nera están los que se ubican en el tercer ventrículo o que com-
primen su piso o sus paredes desde afuera. El síndrome 
amnésico se asemeja mucho al síndrome de Korsakoff . Ade-
más, los pacientes con tumores profundos en la línea media 
suelen exhibir letargo pronunciado, cefalea, alteraciones endo-
crinas, défi cit del campo visual o papiledema.

El diagnóstico defi nitivo de tumor cerebral se hace por 
tomografía o imagen por resonancia magnética. El tratamiento 
consta de cirugía, radioterapia o ambas cosas, dependiendo 
del tipo de tumor y su ubicación.
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ENCEFALITIS LÍMBICA PARANEOPLÁSICA
Uno de los posibles efectos remotos del cáncer sistémico es un 
trastorno infl amatorio y degenerativo de las regiones de mate-
ria gris del sistema nervioso central. Cuando se ven afectadas 
principalmente las estructuras límbicas, el cuadro clínico es el 
de un síndrome amnésico. Se piensa que el trastorno es de ori-
gen autoinmunitario pues, al igual que en otros síndromes 
neurológicos paraneoplásicos, es posible detectar autoanticuer-
pos contra las neuronas.

En la mayoría de los casos, la encefalitis límbica para-
neoplásica se asocia con el cáncer de células pequeñas del pul-
món, y los síntomas suelen preceder al diagnóstico del cáncer 
subyacente. Los indicios histopatológicos son pérdida neu-
ronal, gliosis reactiva, proliferación microglial y leucocitosis 
linfocítica perivascular masiva. Se observa afectación carac-
terística de la materia gris del hipocampo, el cíngulo, la cor-
teza piriforme, los lóbulos frontales inferiores, la ínsula y la 
amígdala. Los síntomas se desarrollan en el transcurso de va-
rias semanas. El trastorno se caracteriza por un profundo dete-
rioro de la memoria reciente, lo que coincide con la incapaci-
dad de aprender cosas nuevas. La memoria remota sufre 
menos deterioro y la capacidad de registro queda intacta; en 
algunos casos se observa confabulación. Los síntomas afecti-
vos, sean de ansiedad o depresión, son características tempra-
nas muy comunes. Puede haber alucinaciones y convulsiones 
parciales complejas o generalizadas. En muchos casos, el sín-
drome amnésico avanza hasta una demencia general. Depen-
diendo del grado de afectación de las regiones de materia gris 
situadas fuera del sistema límbico, las alteraciones cerebelares, 
piramidales, bulbares y de los nervios periféricos pueden co-
existir con el trastorno amnésico.

El líquido cefalorraquídeo también puede exhibir una 
modesta pleocitosis mononuclear y un ligero aumento de las 
proteínas. A veces se aprecia ralentización difusa o presencia 
de ondas lentas y picos bitemporales en el EEG. La imagen 
por resonancia magnética puede revelar señales de intensidad 
anormal en los lóbulos temporales medios (fi gura 1-23). 
Aproximadamente 60% de los pacientes presentan anticuer-
pos contra las neuronas en el suero o el líquido cefalorra-
quídeo. Los anticuerpos anti-Hu, que son los más comunes, 
suelen relacionarse con el cáncer del pulmón de células pe-
queñas, mientras que los anticuerpos anti-Ta se observan en 
pacientes con cáncer del testículo; en ambos grupos, el 
pronóstico es malo. Los pacientes sin anticuerpos anti-Hu ni 
anti-Ta tienen mejores resultados y suelen mejorar después 
del tratamiento del tumor subyacente.

El síndrome amnésico paraneoplásico puede mantenerse 
estático, avanzar o remitir. Es fundamental excluir la posibili-
dad de otros trastornos, sobre todos los que son tratables. En 
particular, debe considerarse la posibilidad de un síndrome de 
Korsakoff  por defi ciencia de tiamina, ya que los pacientes con 
cáncer son muy propensos a la defi ciencia nutricional, de 
modo que la administración de tiamina puede prevenir el em-
peoramiento de esos síntomas.
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2Cefalea y dolor facial

La cefalea se debe a trastornos que afectan estructuras 
sensibles al dolor de la cabeza y el cuello, como lo son 
meninges, vasos sanguíneos, nervios y músculos.

Las cefaleas de inicio reciente o las que difi eren de las 
cefaleas previas tienen mayores probabilidades de deber-
se a una enfermedad grave, mientras que las cefaleas de 
largo plazo suelen tener una causa benigna.

Deben buscarse signos de irritación meníngea —como 
rigidez en el cuello por fl exión pasiva en dirección 
anteroposterior o fl exión de la cadera y la rodilla en 
respuesta a la fl exión pasiva del cuello— en los pacientes 
con cefalea aguda; la detección de tales signos es funda-
mental para establecer con rapidez el diagnóstico de 
meningitis y para redirigir la evaluación de diagnóstico 

hacia una punción lumbar urgente en vez de insistir con 
procedimientos de diagnóstico por imágenes.

A menudo es posible diagnosticar la hemorragia suba-
racnoidea causada por un aneurisma intracraneal roto 
por la presencia de sangre subaracnoidea en una to-
mografía computarizada sin contraste; no obstante, en 
ausencia de este indicio se requiere una punción lumbar 
que demuestre la ausencia de sangre en el líquido cefalo-
rraquídeo para excluir ese diagnóstico.

Por sí sola, la presión sanguínea alta no causa cefalea 
crónica.

Para que el efecto sea máximo, los fármacos contra la 
migraña se deben tomar inmediatamente después de 
la aparición de los síntomas.

CONCEPTOS CLAVE
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La cefalea ocurre en todos los grupos de edades y representa 1 
a 2% de las evaluaciones en los departamentos de urgencias y 
hasta 4% de las visitas a consultorios médicos; las causas son 
muy diversas (cuadro 2-1). Aunque por lo general se trata de 
una afección benigna (sobre todo cuando es crónica y recu-
rrente), la cefalea de inicio reciente puede ser la primera o 
principal manifestación de alguna enfermedad sistémica o in-
tracraneal grave y, por tanto, requiere una evaluación acuciosa 
y sistemática.

El diagnóstico etiológico de la cefalea se basa en la com-
prensión de la fi siopatología de los dolores de cabeza; en la re-
copilación de un historial en el que se caracterice al dolor como 
agudo, subagudo o crónico; en un cuidadoso examen médico 
general; y en la formulación de un diagnóstico diferencial.

METODOLOGÍA DE DIAGNÓSTICO

FISIOPATOLOGÍA DE LA CEFALEA 
Y EL DOLOR FACIAL
Estructuras sensibles al dolor

La cefalea se debe a tracción, desplazamiento, infl a-
mación, espasmo vascular o distensión de las estruc-
turas sensibles al dolor de la cabeza o el cuello. La 

afectación aislada del cráneo, la mayor parte de la duramadre 
o la mayoría de las regiones del parénquima cerebral no pro-
duce dolor.

A.  ESTRUCTURAS SENSIBLES AL DOLOR DEL INTERIOR
DE LA BÓVEDA CRANEANA

Dichas estructuras abarcan los senos venosos (p. ej., el seno 
sagital); las arterias meníngeas anterior y media; la duramadre 
en la base del cráneo; los nervios trigémino (V), glosofaríngeo 
(IX) y vago (X); los segmentos proximales de la arteria ca-
rótida interna y sus ramifi caciones cerca del círculo de Willis; 
la materia gris periacueductal del tallo encefálico; y los núcleos 
sensoriales del tálamo.

B. ESTRUCTURAS EXTRACRANEALES SENSIBLES AL DOLOR

Nos referimos al periostio del cráneo; la piel; los tejidos, múscu-
los y arterias subcutáneos; los músculos del cuello; los nervios 
cervicales segundo y tercero; los ojos, oídos, dientes, senos para-
nasales y orofaringe, y las mucosas de la cavidad nasal.

Radiación o proyección del dolor
El nervio trigémino (V) transmite sensaciones desde las estruc-
turas intracraneales de las fosas anterior y media del cráneo, por 
arriba de la tienda del cerebelo. Las lesiones intracraneales de-
fi nidas en esos lugares pueden causar un dolor que irradia si-
guiendo la distribución del nervio trigémino (fi gura 2-1).

Los nervios glosofaríngeo (IX) y vago (X) inervan parte 
de la fosa posterior; el dolor que se origina en esta región tam-
bién puede asociarse con el oído o la garganta (p. ej., neuralgia 
glosofaríngea).

Los nervios cervicales superiores transmiten estímulos 
cuyo origen está en las estructuras infratentoriales y cervicales; 
por consiguiente, el dolor causado por lesiones en la fosa pos-
terior se proyecta hacia los dermatomas cervicales segundo y 
tercero (fi gura 2-1).

ANTECEDENTES
Clasifi cación y metodología de diagnóstico 
diferencial
A. CEFALEAS Y DOLORES FACIALES AGUDOS

Las cefaleas de inicio reciente y claramente distintas 
de cualquier otra que el paciente haya tenido con 
anterioridad son, por lo común, un síntoma de en-

fermedades graves y, por tanto, deben ser evaluadas con rapi-
dez. El inicio repentino del “peor dolor de cabeza que haya 
tenido en mi vida” (hemorragia subaracnoidea clásica), una 
cefalea difusa con rigidez en el cuello y fi ebre (meningitis) y 
un dolor de cabeza concentrado en un ojo (glaucoma agudo) 
son ejemplos dignos de notar. Las cefaleas agudas también 
pueden acompañar procesos más benignos, como síndromes 
virales u otras enfermedades febriles.

B. CEFALEAS Y DOLORES FACIALES SUBAGUDOS

Las cefaleas subagudas se desarrollan en el transcurso de sema-
nas a meses. Tales cefaleas también pueden indicar trastornos 

Cuadro 2-1. Causas de cefalea y dolor facial.

De inicio agudo
Causas comunes

Hemorragia subaracnoidea
Otras enfermedades cerebrovasculares
Meningitis o encefalitis
Trastornos oculares (glaucoma, iritis aguda)

Causas menos comunes
Convulsiones
Punción lumbar
Encefalopatía por hipertensión
Coito

De inicio subagudo
Arteritis de células gigantes (temporal)
Tumoraciones intracraneales (tumor, hematoma subdural, 

absceso)
Pseudotumor cerebral (hipertensión intracraneal benigna)
Neuralgia del trigémino (tic doloroso)
Neuralgia glosofaríngea
Neuralgia posherpética
Hipertensión (lo que incluye feocromocitomas y el uso de 

inhibidores de la monoaminooxidasa más tiramina)
Dolor facial atípico

Crónicas
Migraña
Cefalea en brotes
Cefalea por tensión
Enfermedad espinocervical
Sinusitis
Enfermedades dentales



CEFALEA Y DOLOR FACIAL  /  71

bre; ingestión de helado; alimentos que contienen nitritos (sal-
chichas, salami, jamón y la mayoría de los fi ambres y embuti-
dos), feniletilamina (chocolate) o tiramina (queso cheddar); y 
luces intensas. El desencadenamiento de la cefalea por el alco-
hol suele ser característico de la cefalea en brotes. El acto de 
masticar y comer suele desencadenar neuralgia glosofaríngea, 
tic doloroso y claudicación de la mandíbula por arteritis de cé-
lulas gigantes; esas actividades también son desencadenantes 
del dolor en los pacientes con disfunción articular temporo-
mandibular. El uso de anticonceptivos orales u otros fármacos, 
como los nitratos, puede precipitar o exacerbar la migraña e 
incluso provocar un accidente cerebrovascular. Las cefaleas in-
tensas también pueden ser una respuesta a la tos en los pa-
cientes con lesiones estructurales en la fosa posterior; en otros 
casos no es posible identifi car una causa específi ca de la cefalea 
por tos.

Síntomas prodrómicos y auras
Los síntomas prodrómicos o auras, como los escotomas cen-
tellantes u otros cambios visuales, suelen presentarse con la 
migraña; pero también ocurren en los pacientes con algún 
trastorno convulsivo que presentan cefaleas posictales.

Características del dolor
Las cefaleas y los dolores faciales suelen describirse como pul-
sátiles; como un dolor difuso, constante; o como un dolor 
punzante, lancinante. El dolor pulsante o pulsátil suele ser 
adjudicado a la migraña, pero es igualmente común entre los 

médicos graves, en especial cuando el dolor es progresivo u ocu-
rre en pacientes de edad avanzada. Se debe indagar la posible 
presencia de traumatismos recientes en la cabeza (hematoma 
subdural o síndrome poscontusión); antecedentes de malestar 
general, fi ebre o rigidez en el cuello (meningitis subaguda); 
otras anormalidades neurológicas o pérdida de peso (tumor ce-
rebral primario o metastático); síntomas de vasculitis, sobre 
todo arteritis de células gigantes; y afecciones médicas (p. ej., 
neuritis óptica en la esclerosis múltiple, herpes zóster cutáneo), 
oscurecimientos visuales (lo que sugiere aumento de la presión 
intracraneal) o terapia con medicamentos que predispongan a 
cualquiera de los trastornos listados en el cuadro 2-1.

C. CEFALEAS Y DOLORES FACIALES CRÓNICOS

Por lo general, las cefaleas que han persistido por años 
(p. ej., migrañas o cefaleas por tensión) tienen una cau-
sa benigna, aunque cada ataque agudo puede ser abso-

lutamente discapacitante. Al tratar a estos pacientes es impor-
tante averiguar si la cefalea actual es similar a las que se han 
tenido con anterioridad o si es nueva y, por tanto, obedece a un 
proceso diferente.

Factores desencadenantes
Los factores desencadenantes pueden servir de guía para en-
contrar la causa de una cefalea. Tales factores pueden ser una 
cirugía ocular o dental reciente; exacerbación aguda de la 
sinusitis crónica o la fi ebre del heno; infección viral sistémica; 
tensión emocional, estrés o fatiga; periodo menstrual; ham-
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Figura 2-1. Inervación de los compartimientos intracraneales sensibles al dolor (A) y sitios extracraneales correspondientes de irradia-
ción del dolor (B). El nervio trigémino (V), en especial su división oftálmica (V1), inerva las fosas craneales anterior y media; las lesiones en 
estas áreas pueden producir cefalea frontal. Las raíces nerviosas cervicales superiores (en especial la C2) inervan la fosa posterior; las 
lesiones en este sitio pueden causar cefalea occipital.
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pacientes con cefaleas por tensión. En la cefalea por tensión 
también suele hablarse de una sensación constante de opre-
sión o presión. El dolor que producen las lesiones tumorales 
intracraneales suele ser difuso y constante. El dolor agudo, 
lancinante, sugiere una causa neurítica como la neuralgia del 
trigémino. El dolor de picahielos suele ser descrito por pa-
cientes con migraña, cefalea vasogénica o arteritis de células 
gigantes.

Los pacientes con migraña o tumores cerebrales pueden 
hablar de cefaleas que encajan prácticamente en todas las des-
cripciones posibles; sin embargo, la índole del dolor en sí no 
constituye una guía etiológica confi able.

Ubicación del dolor
El dolor de cabeza unilateral es una característica invariable 
de la cefalea en brotes y se presenta en la mayoría de los 
ataques de migraña; casi todos los pacientes con cefalea por 
tensión informan que el dolor es bilateral.

El dolor ocular o retroocular sugiere un trastorno oftal-
mológico primario, como iritis aguda o glaucoma, enfermedad 
del nervio óptico (II) (p. ej., neuritis óptica) o infl amación re-
troorbital (p. ej., síndrome de Tolosa-Hunt). También es co-
mún en la migraña o la cefalea en brotes.

El dolor paranasal localizado en uno o varios de los senos 
paranasales, que por lo general se asocia con sensibilidad en el 
periostio y la piel de la región, se presenta cuando hay infec-
ción aguda u obstrucción de las salidas de dichas estructuras.

La cefalea por lesiones tumorales intracraneales puede ser 
focal (“me duele justo aquí”), pero incluso en tales casos es 
sustituida por un dolor bioccipital o bifrontal cuando se eleva 
la presión intracraneal.

El dolor de cinta o molestia occipital suele relacionarse 
con las cefaleas por tensión. También puede haber ubicación 
occipital en los casos de irritación meníngea por infección o 
hemorragia y en los trastornos de las articulaciones, los múscu-
los o los ligamentos de la parte cervical superior de la columna 
vertebral.

El dolor en la primera división del nervio trigémino 
(fi gura 2-1B), que se describe de modo característico como un 
ardor, es una característica común de la neuralgia posherpé-
tica.

El dolor lancinante ubicado en la segunda o tercera di-
visión del nervio trigémino (fi gura 2-1B) sugiere un tic do-
loroso.

La faringe y el meato auditivo externo son los sitios 
afectados con mayor frecuencia por el dolor de la neuralgia 
glosofaríngea.

Síntomas asociados
Las manifestaciones de una enfermedad sistémica subyacente 
pueden facilitar el diagnóstico etiológico de la cefalea, por lo 
que siempre se les debe buscar.

El adelgazamiento reciente puede ser signo de cáncer, 
arteritis de células gigantes o depresión.

La fi ebre o los escalofríos pueden indicar infección sis-
témica o meningitis.

La disnea u otros síntomas de enfermedad cardiaca su-
gieren la posibilidad de una endocarditis infecciosa subaguda 
y el resultante absceso cerebral.

Las alteraciones visuales sugieren un trastorno ocular 
(p. ej., glaucoma), migraña o algún proceso intracraneal que 
afectó el nervio o tracto óptico o las vías visuales centrales.

La náusea y el vómito son comunes en la migraña y los 
síndromes de cefalea postraumática, pero también pueden ob-
servárseles durante la evolución de las lesiones tumorales. 
Algunos pacientes con migraña también informan que los 
ataques van acompañados por diarrea.

La fotofobia puede ser notoria en la migraña y la me-
ningitis aguda o la hemorragia subaracnoidea.

Las mialgias suelen acompañar las cefaleas por tensión, 
los síndromes virales y la arteritis de células gigantes.

La rinorrea y el lagrimeo ipsolateral durante los ataques 
suelen caracterizar la cefalea en brotes.

La pérdida del conocimiento transitoria puede ser un 
síntoma concomitante de la migraña (migraña basilar) y la 
neuralgia glosofaríngea (síncope cardiaco).

Otras características de la cefalea
A. PATRÓN TEMPORAL DE LA CEFALEA

Por lo común, las cefaleas causadas por lesiones tumorales 
cobran su máxima intensidad al despertar, lo mismo que las 
cefaleas sinusíticas. Sin embargo, la intensidad de las cefa-
leas debidas a lesiones tumorales aumenta con el tiempo. Las 
cefaleas en brotes a menudo despiertan a los pacientes cuando 
están dormidos; con frecuencia se repiten a la misma hora 
cada día o noche. Las cefaleas por tensión pueden presen-
tarse cada vez que ocurren situaciones de estrés y suelen ser 
máximas al fi nal de la jornada. Las cefaleas migrañosas son 
episódicas y pueden empeorar durante el periodo menstrual 
(fi gura 2-2).

B. CONDICIONES QUE ALIVIAN LA CEFALEA

En muchos casos, las cefaleas por migraña se alivian con oscu-
ridad, durmiendo, vomitando o presionando la arteria tempo-
ral ipsolateral, y su frecuencia suele disminuir durante el 
embarazo. En general, las cefaleas por punción lumbar y baja 
presión sanguínea se alivian al colocar al paciente en decúbito, 
mientras que las causadas por lesiones tumorales intracraneales 
pueden mermar su intensidad cuando el paciente está de pie.

C. CONDICIONES QUE EXACERBAN LA CEFALEA

La molestia exacerbada por cambios rápidos de posición de 
la cabeza o por eventos que elevan de modo transitorio la pre-
sión intracraneal, como toser y estornudar, se asocia en mu-
chos casos con un tumor intracraneal, pero también puede 
ocurrir con la migraña. La ira, la emoción intensa o la irri-
tación pueden precipitar o empeorar las cefaleas por migraña 
y por tensión. De modo característico, agacharse, doblarse por 
la cintura hacia adelante, estornudar o sonarse la nariz em-
peoran el dolor de la sinusitis. La cefalea por postura (que es 
máxima estando de pie y casi ausente cuando se está acostado) 
obedece a una disminución de la presión del líquido cefalo-
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rraquídeo por punción lumbar, lesión en la cabeza o fuga es-
pontánea de dicho líquido.

Las fl uctuaciones de intensidad y duración de la cefalea 
sin causa obvia, sobre todo cuando se asocian con fl uctua-
ciones similares del estado mental, se asocian al hematoma 
subdural.

D. ANTECEDENTES DE LA CEFALEA

Las características de la cefalea actual deben ser comparadas 
con las de ocasiones pasadas, pues una cefalea cuyas caracterís-
ticas difi eren de las anteriores debe ser investigada a fondo.

EXAMEN MÉDICO GENERAL
El examen médico general es obligatorio, pues la cefalea es un 
acompañante inespecífi co de muchos trastornos sistémicos. De 
ser posible, se debe tener al paciente en observación durante el 
episodio de cefalea o dolor facial.

Signos vitales
A. TEMPERATURA

Aunque la fi ebre sugiera un síndrome viral, meningitis, ence-
falitis o absceso cerebral, la cefalea por esas causas puede 
presentarse sin fi ebre. Además, la cefalea puede acompañar a 
cualquier enfermedad infecciosa sistémica.

B. PULSO

Es posible que haya taquicardia en el paciente tenso y ansioso 
con cefalea por tensión o en cualquier caso de dolor intenso. 
La cefalea paroxística asociada con taquicardia y perspiración 
es característica del feocromocitoma.

C. PRESIÓN SANGUÍNEA

La hipertensión, en sí, rara vez es causa de cefalea, a menos que 
el aumento de la presión sanguínea sea agudo, como sucede con 
el feocromocitoma, o muy elevado, como en los casos de ence-
falopatía por hipertensión. Sin embargo, la hipertensión crónica 
es el principal factor de riesgo de los accidentes cerebrovascu-
lares, los cuales pueden asociarse con cefalea aguda. Por lo co-
mún, la hemorragia subaracnoidea es seguida por una marcada 
y aguda elevación de la presión sanguínea.

D. RESPIRACIÓN

La hipocapnia por insufi ciencia respiratoria, cualquiera que 
sea su causa, puede elevar la presión intracraneal y producir 
cefalea.

Examen médico general
A. ADELGAZAMIENTO

El adelgazamiento o caquexia de un paciente con cefalea su-
giere la presencia de cáncer o infección crónica. Los síndromes 
de polimialgia reumática y arteritis de células gigantes tam-
bién pueden ser acompañados por adelgazamiento.

B. PIEL

La celulitis focal en el rostro o la parte superior del cráneo in-
dica infección local, lo que puede ocasionar absceso intracra-
neal o trombosis del seno venoso. Las anormalidades cutáneas 
en cualquier otra parte pueden sugerir vasculitis (incluso la 
ocasionada por meningococcemia), endocarditis o cáncer. Los 
neurofi bromas o manchas de café con leche de la enfermedad 
de von Recklinghausen (neurofi bromatosis) pueden asociarse 
con tumores intracraneales benignos o malignos causantes de 
cefalea. Los angiomas cutáneos acompañan en algunos casos 
las malformaciones arteriovenosas (arteriovenous malformations, 
AVM) del sistema nervioso central y pueden asociarse con 
cefaleas crónicas; pero también con cefalea aguda si hay san-
grado. El herpes zóster de la cara y la cabeza suele afectar el ojo 
y la piel en torno al tejido periorbital, y causar dolor facial.

C. CUERO CABELLUDO, ROSTRO Y CABEZA

La sensibilidad del cuero cabelludo es característica de las ce-
faleas migrañosas, el hematoma subdural, la arteritis de células 
gigantes y la neuralgia posherpética. La presencia de modula-
ridad, eritema o sensibilidad sobre la arteria temporal sugiere 
arteritis de células gigantes. La sensibilidad localizada de la ar-
teria temporal superfi cial también acompaña a la migraña 
aguda. Un traumatismo en la cabeza o lesión tumoral reciente 
puede causar un área localizada de sensibilidad. En el capítulo 
10 hablaremos sobre los traumatismos que provocan equimo-
sis características.

La enfermedad de Paget, el mieloma o el cáncer metas-
tático del cráneo pueden producir un dolor de cabeza de tipo 
terebrante y, por asociación, sensibilidad craneana. En la en-
fermedad de Paget, la derivación arteriovenosa dentro del 
hueso puede hacer que el cuero cabelludo se sienta tibio.

Los trastornos de ojos, oídos o dientes pueden provocar 
cefalea. La prueba de percusión dental puede revelar la presen-
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Figura 2-2. Patrones temporales de cefalea. La cefalea migra-
ñosa es episódica y puede ocurrir en intervalos variables. 
La cefalea por tensión puede estar presente todos los días. La 
cefalea en brotes se presenta en series separadas por periodos 
asintomáticos. La cefalea causada por tumores cerebrales suele 
aumentar de intensidad con el tiempo.
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cia de un absceso periodóntico. La sensibilidad en los senos 
paranasales puede indicar sinusitis. Un soplo sobre la órbita 
del ojo o el cráneo sugiere una AVM intracraneal; una fístula 
entre la arteria carótida y el seno cavernoso, un aneurisma o 
un meningioma. Las laceraciones en la lengua aumentan la 
posibilidad de una cefalea posictal. La cefalea en brotes suele 
asociarse con inyección ipsolateral de la conjuntiva, lagrimeo, 
síndrome de Horner y rinorrea. La enfermedad de la articu-
lación temporomandibular es acompañada por sensibilidad 
local y crepitación ósea.

D. CUELLO

Se observan espasmos musculares cervicales en cefaleas por 
tensión y por migraña, lesiones cervicales de la columna verte-

bral, artritis cervical o meningitis. Los soplos carotídeos pue-
den asociarse con la enfermedad cerebrovascular.

Es necesario buscar con gran cuidado signos de me-
ningitis, en especial si la cefalea es reciente. La irrita-
ción meníngea causa rigidez en la nuca, principal-

mente en dirección anteroposterior, mientras que los trastornos 
cervicales de la columna vertebral restringen el movimiento en 
todas las direcciones. La molestia o la fl exión de la cadera y la 
rodilla durante la fl exión del cuello (signo de Brud-zinski) in-
dican de inmediato irritación meníngea (fi gura 2-3).

Los signos meníngeos pueden estar ausentes o ser de difí-
cil detección durante las primeras etapas de la meningitis suba-
guda (p. ej., tuberculosa), en las primeras horas después de una 
hemorragia subaracnoidea y en los pacientes comatosos.

Figura 2-3. Signo de Brudzinski. Con el paciente en posición supina y la mano del médico sobre el pecho del paciente, la fl exión pasiva 
del cuello (fl echa de la derecha) ocasiona la fl exión de las caderas (fl echas de la izquierda), por lo general en forma asimétrica. El signo 
está presente en la irritación meníngea causada por trastornos como la meningitis infecciosa o la hemorragia subaracnoidea.



CEFALEA Y DOLOR FACIAL  /  75

E. CORAZÓN Y PULMONES

El absceso cerebral puede relacionarse con la enfermedad car-
diaca congénita, cuya presencia ponen de manifi esto los so-
plos cardiacos o la cianosis. Los abscesos pulmonares también 
pueden ser causa de absceso cerebral.

VALORACIÓN NEUROLÓGICA
Valoración del estado mental
Durante la valoración del estado mental, los pacientes con 
cefalea aguda pueden exhibir confusión, como suele obser-
varse en los casos de hemorragia subaracnoidea y meningitis. 
La demencia puede ser una característica mayor de los tu-
mores intracraneales, sobre todo los del lóbulo frontal o los 
que se infi ltran a través del cuerpo calloso.

Valoración del nervio craneal
Las anormalidades del nervio craneal pueden sugerir y lo-
calizar un tumor intracraneal u otras lesiones tumorales. El 
papiledema, que es la característica distintiva del aumento de 
la presión intracraneal, puede apreciarse en lesiones intracra-
neales que ocupan espacio, fístula entre la arteria carótida y el 
seno cavernoso, pseudotumores cerebrales o encefalopatía por 
hipertensión. Las hemorragias retinianas superfi ciales (sub-
hialoideas) son características de la hemorragia subaracnoidea 
en los adultos (fi gura 2-4). Los pacientes con vasculitis pueden 
presentar retinopatía isquémica.

La parálisis progresiva del nervio motor ocular común, 
sobre todo cuando provoca dilatación pupilar, puede ser el 

primer signo de un aneurisma expansivo en la arteria comuni-
cante posterior, aunque también puede deberse a un aumento 
de la presión intracraneal y a una hernia incipiente. En la neu-
ritis óptica se observa menor reactividad pupilar. En el sín-
drome de Tolosa-Hunt se observan parálisis musculares ex-
traoculares. La proptosis sugiere una lesión tumoral orbital o 
una fístula entre la arteria carótida y el seno cavernoso.

En la neuralgia posherpética se observa disminución de la 
sensación en el área del dolor, que por lo general se ubica en 
la primera división del nervio trigémino. La presencia de áreas 
desencadenantes del dolor en y alrededor del rostro y la faringe 
sugiere neuralgia trigeminal y glosofaríngea, respectivamente.

Valoración motora
La función motora asimétrica o ataxia de la marcha en un pa-
ciente con antecedentes de cefalea subaguda exige hacer una 
valoración completa para excluir la posible presencia de le-
siones tumorales intracraneales.

Valoración sensorial
El deterioro sensorial focal o segmentario, lo mismo que la 
pérdida de sensación en la córnea (refl ejo corneal), es clara 
evidencia de que la causa del dolor no es benigna.

CEFALEAS DE INICIO AGUDO

El inicio repentino de una nueva cefalea puede ser síntoma de 
una enfermedad intracraneal o sistémica grave, de modo que 
debe ser investigada en forma inmediata y cuidadosa.

HEMORRAGIA SUBARACNOIDEA
La hemorragia subaracnoidea (sangrado en el espacio suba-
racnoideo) espontánea (no traumática) suele ser consecuencia 
de un aneurisma arterial cerebral roto o una AVM. La ruptu-
ra de un aneurisma en forma de baya representa alrededor de 
75% de los casos, con una incidencia anual de 6:100 000. La 
hernia ocurre con mayor frecuencia durante la quinta o sexta 
década de edad, con distribución más o menos equitativa en-
tre los sexos. El riesgo de ruptura de un aneurisma intracra-
neal varía según la edad del paciente y la ubicación y el 
tamaño del aneurisma. Hasta ahora, no se ha demostrado en 
forma concluyente que la hipertensión predisponga a la for-
mación de aneurismas, pero la elevación aguda de la presión 
arterial (p. ej., durante un orgasmo) puede ocasionar la rup-
tura de los aneurismas. Las AVM intracraneales, que son una 
causa menos frecuente de hemorragia subaracnoidea (10%), 
son dos veces más comunes entre los hombres y empiezan a 
sangrar entre la segunda y cuarta década de edad, aunque la 
incidencia sigue siendo signifi cativa hasta la sexta década. 
La presencia de sangre en el espacio subaracnoideo también 
puede ser consecuencia de una hemorragia intracerebral, un 
accidente cerebrovascular embólico o un traumatismo.

Figura 2-4. Hemorragias peripapilares intrarretinianas (en for-
ma de rayas) y prerretinianas o subhialoideas (globulares) asocia-
das con un aumento repentino de la presión intracraneal a causa 
de una hernia aneurismática. (Cortesía de WF Hoyt.)
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Patología
Por lo común, los aneurismas de las arterias cerebrales son de 
tipo congénito y sacular, es decir, en forma de baya, y se for-
man por el debilitamiento de la pared del vaso sanguíneo 
durante el desarrollo, sobre todo en los puntos de ramifi -
cación. Esas dilataciones aneurismales se forman en las arterias 
intracraneales próximas al círculo de Willis, en la base del en-
céfalo (fi gura 2-5), y son múltiples en alrededor de 20% de 
los casos. Otras anormalidades congénitas, como la enferme-
dad renal poliquística y la coartación aórtica, pueden estar 
relacionadas con aneurismas saculares. De cuando en cuando, al-
gunas infecciones sistémicas, como la endocarditis infecciosa, 
se diseminan hacia una arteria cerebral y causan la formación 
de aneurismas; esos aneurismas “micóticos” representan 2 a 
3% de los aneurismas rotos. En general, los aneurismas 
micóticos son más distales (sobre la trayectoria de las arterias 
cerebrales) que los aneurismas saculares.

Las AVM constan de comunicaciones vasculares anor-
males que permiten que la sangre arterial penetre en el sistema 
venoso sin pasar por un lecho capilar. Son particularmente co-
munes en la distribución de la arteria cerebral media.

Fisiopatología
La rotura o hernia de una arteria intracraneal eleva la presión 
intracraneal y deforma estructuras sensibles al dolor, lo que 
produce la cefalea. La presión intracraneal puede alcanzar la 

presión de perfusión sistémica y disminuir en forma aguda el 
fl ujo sanguíneo cerebral; se piensa que eso, aunado al efecto 
de conmoción de la hernia, provoca la pérdida del conocimien-
to que se observa en casi 50% de los pacientes. Además, la 
rápida elevación de la presión intracraneal puede producir 
hemorragias retinianas subhialoideas (fi gura 2-4).

Puesto que la hemorragia aneurismática suele quedar con-
fi nada en el espacio subaracnoideo, no produce una lesión ce-
rebral focal. Por consiguiente, los indicios focales más notorios 
durante la valoración neurológica suelen ser igualmente raros, 
con excepción de los aneurismas de la arteria cerebral media. 
Sin embargo, las AVM rotas producen anormalidades focales 
que corresponden a su ubicación parenquimatosa.

Indicios clínicos
A. SÍNTOMAS Y SIGNOS

La presentación clásica (pero no invariable) de la hemorragia 
subaracnoidea es la aparición repentina de una cefalea gene-
ralizada excepcionalmente intensa (“el peor dolor de cabeza 
que haya tenido en mi vida”). Cabe decir, básicamente, que 
la ausencia de tal cefalea descarta ese diagnóstico. Uno de ca-
da tres pacientes presenta sólo cefalea. En el resto es frecuente 
la pérdida del conocimiento al principio, acompañada a veces 
por vómito y rigidez en el cuello. Los síntomas pueden em-
pezar en cualquier momento del día, sea en condiciones de 
reposo o de esfuerzo.

La característica más signifi cativa de la cefalea es que es 
nueva. Es posible que en las semanas previas al evento agudo 
haya habido cefaleas más leves, pero por lo demás, idénticas. 
Esas cefaleas previas (que se conocen como centinelas o de ad-
vertencia) se deben quizás a pequeñas hemorragias prodrómi-
cas o estiramientos aneurismáticos.

Sin embargo, la cefalea no siempre es intensa, sobre todo 
cuando la hemorragia subaracnoidea se debe a una AVM rota 
en vez de a un aneurisma. Aunque la duración de la hemorragia 
sea breve, la intensidad de la cefalea puede permanecer cons-
tante por varios días y ceder de manera paulatina en el trans-
curso de las dos semanas siguientes. Por lo general, el recrude-
cimiento de la cefalea signifi ca una hemorragia recurrente.

En muchos casos, la presión sanguínea se eleva en forma 
brusca debido a la hemorragia. La irritación meníngea puede 
inducir fi ebres de hasta 39 C (102.2 F) durante las dos pri-
meras semanas. Suele haber confusión, estupor o coma. La 
rigidez de la nuca y otros signos de irritación meníngea (véase 
la fi gura 2-3) son comunes, pero pueden estar ausentes por 
varias horas después del inicio de la cefalea. Los signos que 
más sugieren este diagnóstico son las hemorragias subhia-
loideas globulares prerretinales (presentes en 20% de los ca-
sos) (véase la fi gura 2-4). Puesto que el sangrado ocurre prin-
cipalmente en el espacio subaracnoideo de los pacientes con 
aneurismas rotos, la presencia de signos focales notorios es 
rara durante la valoración neurológica. Cuando hay signos, és-
tos pueden ser ajenos al sitio del aneurisma. Una excepción es 
la parálisis del nervio motor ocular común, que ocurre en 
forma ipsolateral cuando hay un aneurisma en la arteria co-
municante posterior. Las respuestas plantares extensoras bila-
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Figura 2-5. Frecuencia y distribución de los aneurismas intra-
craneales.
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terales y las parálisis del nervio VI son frecuentes y no locali-
zadas. Las AVM rotas pueden producir signos focales, como 
hemiparesia, afasia o un defecto de los campos visuales.

B. HALLAZGOS DE LABORATORIO

La primera prueba que se les hace a los pacientes 
que se presentan con hemorragia subaracnoidea es 
una tomografía computarizada (fi gura 2-6), pues 

ésta suele confi rmar que hubo tal hemorragia y puede ayudar 
a identifi car la causa focal. La tomografía del cerebro revela la 
presencia de sangre en el espacio subaracnoideo en más de 
90% de los pacientes con aneurismas rotos. El resultado de es-
ta prueba es particularmente claro el día en que ocurre la 
hemorragia y en los pacientes con alteraciones de la conciencia. 
También puede detectarse sangre intracerebral o intraventricu-
lar, hidrocefalia asociada e infarto. Aunque los aneurismas no 
siempre son visibles en la tomogra-fía, la mayoría de las AVM 
pueden apreciarse aumentando el contraste. Las imágenes por 
resonancia magnética son en especial útiles para detectar peque-
ñas AVM localizadas en el tallo encefálico (un área que casi no 
se aprecia en las tomografías). Si la tomografía no confi rma el 
diagnóstico clínico de hemorragia subaracnoidea, debe hacerse 
una punción lumbar.

En la hemorragia subaracnoidea típica, el examen del lí-
quido cefalorraquídeo revela una presión de apertura bastante 
alta; el líquido es evidentemente sanguinolento y contiene de 
100 000 a más de 1 000 000 de eritrocitos/mm3. Como con-
secuencia de la degradación de la hemoglobina de los eritroci-
tos, el sobrenadante del líquido cefalorraquídeo centrifugado 

se pone amarillento (xantocrómico) pocas horas después (con 
certeza en 12 horas) de la hemorragia (véase el capítulo 11). Al 
principio, el líquido cefalorraquídeo presenta leucocitos en la 
misma proporción, respecto de los eritrocitos, que la sangre 
periférica. Sin embargo, la meningitis química ocasionada por 
la sangre en el espacio subaracnoideo puede producir una 
pleocitosis de varios miles de leucocitos durante las primeras 
48 horas y una disminución de la glucosa en el líquido cefalo-
rraquídeo entre 4 y 8 días después de la hemorragia. En ausen-
cia de pleocitosis, la glucosa en el líquido cefalorraquídeo 
después de una hemorragia subaracnoidea es normal. Por lo 
común, el recuento de leucocitos en la sangre periférica se 
eleva un poco, pero nunca a más de 15 000 células/mm3. El 
electrocardiograma (ECG) puede revelar diversas anormali-
dades: ondas T con picos o profundamente invertidas, inter-
valo PR corto u ondas U altas.

Una vez confi rmado el diagnóstico, se inicia la arterio-
grafía cerebral en cuatro vasos sanguíneos. Se debe realizar una 
angiografía cerebral de las arterias carótida y vertebral para vi-
sualizar por completo la anatomía vascular cerebral, ya que 
puede haber múltiples aneurismas en 20% de los pacientes y 
las AVM suelen ser irrigadas por varios vasos sanguíneos. El 
personal del departamento de radiología puede efectuar la an-
giografía tan pronto como resulte conveniente; es raro que se 
requieran estudios de urgencia a la media noche. La angiografía 
es un prerrequisito de la planifi cación racional del tratamiento 
quirúrgico y, por tanto, no es necesaria si los pacientes no son 
candidatos quirúrgicos, por ejemplo, los que están en coma 
profundo.

A B

Figura 2-6. A: Tomografía computarizada, sin aumento de contraste, de un paciente con hemorragia subaracnoidea aneurismal aguda. 
Las áreas de alta densidad (fl echas) representan sangre en el espacio subaracnoideo, en la base del encéfalo (la mayoría de los aneurismas 
ocurren en esta región inmediata al círculo de Willis; véase la fi gura 2-5). B: Tomografía computarizada, sin aumento de contraste, de la 
misma región en un paciente normal. Cisterna interpeduncular (fl echa grande); cisterna suprasillar (fecha chica). (Cortesía de C Jungreis.)
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Diagnóstico diferencial
Los antecedentes de cefalea repentina e intensa con confusión 
u embotamiento, rigidez en la nuca, valoración neurológica 
no focal y líquido cefalorraquídeo sanguinolento son bastante 
específi cos de la hemorragia subaracnoidea.

La hemorragia intracerebral por hipertensión también se 
manifi esta con embotamiento y líquido cefalorraquídeo he-
morrágico, pero existen indicios focales notorios. La posibili-
dad de meningitis bacteriana se excluye por análisis del líquido 
cefalorraquídeo. La presencia de otros signos de endocarditis 
sugiere un aneurisma micótico roto. La punción espinal trau-
mática puede excluirse como causa del líquido cefalorraquídeo 
sanguinolento mediante el examen de un espécimen de líquido 
cefalorraquídeo centrifugado. Puesto que la sangre resultante 
de una punción lumbar traumática no ha sufrido todavía 
degradación enzimática a bilirrubina, la centrifugación de la 
muestra de líquido cefalorraquídeo revela un sobrenadante in-
coloro (página 351 y cuadro 11-1).

Complicaciones y secuelas
A. RECURRENCIA DE LA HEMORRAGIA

La recurrencia de la hemorragia aneurismática (20% en el 
lapso de 10 a 14 días) es la principal complicación aguda y 
casi duplica el índice de mortalidad. La recurrencia de la 
hemorragia por una AVM es menos común durante el perio-
do agudo.

B. EXTENSIÓN INTRAPARENQUIMATOSA DE LA HEMORRAGIA

Aunque es común que las hemorragias causadas por una AVM 
afecten el parénquima cerebral, no ocurre lo mismo con los 
aneurismas. Sin embargo, la ruptura de un aneurisma de la 
arteria cerebral anterior o media puede inyectar un chorro de 
sangre en el parénquima cerebral, lo que produce hemiparesia, 
afasia y, en algunos casos, hernia transtentorial.

C. ANGIOSPASMO ARTERIAL

Se observa estrechamiento arterial demorado, o angiospasmo, 
en los vasos sanguíneos rodeados de sangre subaracnoidea, 
lo que puede ocasionar isquemia parenquimatosa en más de 
uno de cada tres casos. Por lo común, la isquemia clínica no 
aparece antes del cuarto día después de la hemorragia, llega a 
su máximo nivel en 10 a 14 días, y luego se resuelve de ma-
nera espontánea. El diagnóstico puede confi rmarse mediante 
ultrasonografía Doppler transcraneal o angiografía cerebral. 
La gravedad del espasmo corresponde a la cantidad de sangre 
subaracnoidea y, por consiguiente, es menos común cuando 
se aprecia poca sangre, como en la hemorragia subaracnoidea 
traumática o en las AVM.

D. HIDROCEFALIA AGUDA O SUBAGUDA

Durante el primer día (o luego de varias semanas) puede 
haber hidrocefalia aguda o subaguda como consecuencia de la 
mala absorción del líquido cefalorraquídeo en el espacio suba-
racnoideo. La somnolencia progresiva, los indicios no focales 
y el deterioro de la visión vertical sugieren este diagnóstico.

E. CONVULSIONES

Las convulsiones se presentan en menos de 10% de los casos, 
y sólo después de algún daño en la corteza cerebral. Por lo 
común, la postura decorticada o descerebrada es aguda y pue-
de confundírsele con una crisis convulsiva.

F. OTRAS COMPLICACIONES

Aunque puede haber secreción inapropiada de hormona an-
tidiurética, con la consecuente diabetes insípida, esto es raro.

Tratamiento
A. TERAPIA MÉDICA

El tratamiento médico tiene por objeto prevenir una elevación 
de la presión arterial o intracraneal que pudiera volver a rom-
per el aneurisma o la AVM. Las medidas típicas son: reposo 
absoluto en cama, con la cabecera elevada en ángulo de 15 a 
20 grados; sedación ligera; y uso de analgésicos para la cefalea. 
Se deben evitar los fármacos que deterioran la función de 
las plaquetas (p. ej., ácido acetilsalicílico). Puesto que los pa-
cientes hipertensos en el momento de la hospitalización tie-
nen mayor riesgo de muerte, es prudente reducir la presión 
sanguínea (hasta alrededor de 160/100 mm Hg).  En ese sen-
tido, conviene indicar reposo en cama y sedación ligera. No 
obstante, se debe prevenir la hipotensión para asegurar que 
haya buena perfusión cerebral. La administración de líquidos 
por vía intravenosa debe hacerse con cautela, pues la hidra-
tación excesiva puede exacerbar la infl amación cerebral. Los 
líquidos intravenosos deben ser isosmóticos para evitar que el 
agua libre aumente el edema cerebral. Se puede suministrar 
solución salina normal en cantidades sufi cientes para asegu-
rar la normovolemia. En muchos casos se observa hipona-
tremia, lo que suele signifi car, al menos en parte, depleción de 
sales cerebrales; esto se debe controlar mediante sustitución 
de sodio, sea por administración oral de NaCl o de solución 
salina normal por vía intravenosa, en vez de por restricción de 
líquidos. El uso profi láctico del antagonista del canal del cal-
cio nimodipina, 60 mg por vía oral (o por intubación na-
sogástrica) cada cuatro horas por 21 días, puede reducir las 
secuelas isquémicas del angiospasmo cerebral en los pacientes 
con un aneurisma roto. El angiospasmo se trata por hiperten-
sión inducida con fenilefrina o dopamina; esta intervención es 
mucho más segura si se realiza después del tratamiento quirúr-
gico defi nitivo del aneurisma. Aunque las convulsiones son 
raras después de una hernia aneurismática, la hipertensión que 
acompaña a las crisis convulsivas aumenta el riesgo de una 
nueva ruptura; por consiguiente, se recomienda siempre el uso 
profi láctico de un anticonvulsivo (p. ej., fenitoína, 300 mg/
día).

B. TRATAMIENTO QUIRÚRGICO

1. Aneurisma. El tratamiento quirúrgico defi nitivo de 
un aneurisma roto consiste en engrapar el cuello del aneu-
risma o en colocar una endoprótesis vascular para inducir coa-
gulación. Se recurre a la valoración neurológica para evaluar el 
estado clínico del paciente y decidir si está indicada la inter-
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vención quirúrgica (cuadro 2-2). En los pacientes que están 
totalmente alerta (grados I y II) o levemente confundidos 
(grado III), se ha demostrado que la cirugía mejora el resul-
tado clínico. Por el contrario, los pacientes en estupor (grado 
IV) o comatosos (grado V) no parecen mejorar con esos pro-
cedimientos. Aunque hay cierta controversia respecto del mo-
mento ideal para la cirugía, los estudios recientes están a favor 
de la intervención temprana, es decir, en los dos días poste-
riores a la hemorragia. Eso reduce el periodo de riesgo de una 
nueva hemorragia y permite hacer un tratamiento agresivo del 
angiospasmo por expansión volumétrica y elevación farma-
cológica de la presión sanguínea.

El tratamiento del aneurisma no roto es individual. La 
balanza se inclina hacia la cirugía cuando hay juventud, ruptura 
previa, antecedentes familiares de hernia aneurismática, cre-
cimiento objetivo del aneurisma y bajo riesgo quirúrgico. Las 
bajas esperanzas de vida y los aneurismas chicos (<7 cm) y asin-
tomáticos la inclinan hacia el control conservador.

2. AVM. Las AVM quirúrgicamente accesibles se pueden 
eliminar por resección en bloque, obliteración por ligadura de 
los vasos sanguíneos de entrada o embolización vía catéter in-
traarterial local. Puesto que el riesgo de una segunda hemorra-
gia temprana es mucho menor en los casos de AVM que en 
los de aneurisma, el tratamiento quirúrgico puede ser optativo 
y efectuarse en un momento conveniente después del episodio 
hemorrágico. 

Pronóstico
El índice de mortalidad por hemorragia subaracnoidea aneu-
rismática es alto. Cerca de 20% de los pacientes mueren antes 
de llegar al hospital, 25% fallecen poco después debido a la 
hemorragia inicial o sus complicaciones, y 20% sucumben a 
una nueva hemorragia si no se hace la corrección quirúrgica 
del aneurisma. La mayoría de los decesos ocurren en los pri-
meros días después de la hemorragia. Las probabilidades de 
supervivencia después de una hernia aneurismática dependen 
del estado de conciencia del paciente y del tiempo transcu-
rrido después de la hemorragia. En el día 1, el pronóstico de 
supervivencia para el paciente asintomático y el somnoliento 
es, respectivamente, de 60% y 30%; los pacientes que siguen 
vivos un mes después, tienen probabilidades de supervivencia 
de 90% y 60%, respectivamente. De los supervivientes, alre-
dedor de la mitad tienen daños cerebrales permanentes. La re-

cuperación de una hemorragia subaracnoidea causada por la 
ruptura de una AVM intracerebral se observa en casi 90% de 
los pacientes, y aunque la hemorragia recurrente persiste como 
riesgo, el control conservador da mejores resultados que la 
terapia quirúrgica.

Aneurismas intracraneales familiares
Si en una familia hay dos o más personas afectadas, es necesa-
rio evaluar a todos los integrantes de la misma. Los patrones 
hereditarios pueden ser autosómicos y recesivos.

OTROS TRASTORNOS CEREBROVASCULARES
La cefalea puede asociarse con (aunque en algunos casos raros 
puede ser el síntoma inicial) un accidente cerebrovascular 
trombótico o embólico. La compresión de estructuras sensi-
bles al dolor es el mecanismo de la cefalea en la hemorragia 
intracraneal, mientras que en los accidentes cerebrovasculares 
trombóticos y embólicos, la causa de la cefalea son los recep-
tores sensibles al dolor de las arterias cerebrales grandes. Los 
accidentes cerebrovasculares lacunares, que afectan las peque-
ñas ramifi caciones arteriales profundas del cerebro, no se aso-
cian tan a menudo con cefaleas.

Por lo común, las cefaleas relacionadas con una embolia 
isquémica son de intensidad leve a moderada, ipsolaterales res-
pecto del hemisferio afectado y de índole no pulsátil. Su ubi-
cación depende de los sitios donde las arterias afectadas pro-
yectan el dolor: por lo general, los accidentes cerebrovasculares 
de la fosa posterior se presentan con cefaleas occipitales, mien-
tras que las lesiones carotídeas suelen producir dolor frontal 
(de distribución trigeminal). Los ataques isquémicos transi-
torios pueden relacionarse con cefaleas hasta en 50% de los 
casos; y quizás en uno de cada tres casos, los dolores de cabeza 
preceden a otros síntomas.

La cefalea que acompaña al embolismo de la arteria re-
tiniana o al espasmo u oclusión de la arteria cerebral posterior 
puede diagnosticarse de manera errónea como migraña de-
bido al deterioro visual concomitante.

La cefalea también es común después de una endarterec-
tomía carotídea y puede asociarse con signos sensoriales o 
motores focales de isquemia hemisférica contralateral. Este 
síndrome ocurre en presencia de una arteria carótida sin obs-
trucciones en el segundo o tercer día posoperatorio, y por lo 

Cuadro 2-2. Califi cación clínica de los pacientes con hemorragia subaracnoidea aneurismática.

Grado Nivel de conciencia Características clínicas asociadas Candidato quirúrgico

I Normal Ninguna o cefalea leve y rigidez en el cuello Sí

II Normal Cefalea moderada y rigidez en el cuello; défi cit neurológicos mínimos (p. 
ej., parálisis del nervio craneal) en algunos casos

Sí

III Estado de confusión Défi cit neurológicos focales en algunos casos Sí

IV Estupor Défi cit neurológicos focales en algunos casos No

V Coma Postura descerebrada en algunos casos No
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general produce una intensa cefalea pulsátil anterior que suele 
ir acompañada de náusea.

Los trastornos cefalálgicos asociados con infartos cere-
brales isquémicos o hemorrágicos requieren tratamiento di-
recto de la lesión cerebral, aunado al uso de analgésicos para el 
alivio sintomático.

MENINGITIS O ENCEFALITIS
La cefalea es una característica notoria de la infl amación del 
cerebro (encefalitis) o de sus envolturas meníngeas (meningi-
tis) debida a infecciones bacterianas, virales o de otros tipos; a 
procesos granulomatosos; a neoplasmas; o a irritantes quími-
cos. El dolor se debe a la infl amación de estructuras intracra-
neales sensibles al dolor, como los vasos sanguíneos de la base 
del encéfalo. El síndrome cefalálgico resultante suele ser de ín-
dole pulsátil, bilateral, con ubicación occipital o nucal. Estas 
cefaleas se intensifi can al sentarse en posición erguida, al mo-
ver la cabeza, al comprimir la vena yugular o al realizar otras 
maniobras (p. ej., estornudar, toser) que aumentan en forma 
transitoria la presión intracraneal. La fotofobia puede ser no-
toria. Es raro que la cefalea se presente en forma repentina, 
pues en general se desarrolla en el transcurso de horas e in-
cluso días, sobre todo en el caso de las infecciones subagudas 
(p. ej., meningitis tuberculosa).

Se deben buscar con cuidado rigidez en el cuello y otros 
signos de irritación meníngea (fi gura 2-3), pues a veces éstos no 
son obvios, sea al inicio de la evolución de la enfermedad o 
cuando la estructura más afectada es el parénquima cerebral, 
en vez de las meninges. El letargo o la confusión también pue-
den ser características notorias.

Este diagnóstico lo sugiere un análisis del líquido cefalo-
rraquídeo que revele aumento del recuento de leucocitos. Las 
infecciones bacterianas, sifi líticas, tuberculosas, virales, micóti-
cas y parasitarias se pueden diferenciar mediante prueba CSF 
VDRL, tinción de Gram, coloración acidorresistente, prepara-
ciones con tinta china y ensayos de anticuerpos criptocócicos, y 
cultivos (véase el cuadro 1-9). El tratamiento de las meningitis 
o encefalitis causadas por organismos mencionados se describe 
en el capítulo 1.

OTRAS CAUSAS DE CEFALEA AGUDA
1. CONVULSIONES

La cefalea posictal de las crisis convulsivas tónico-clónicas 
generalizadas suele ser acompañada por letargo en resolución, 
dolorimiento muscular difuso o laceración de la lengua. Aun-
que esta cefalea no requiere tratamiento específi co, es impor-
tante diferenciarla de la hemorragia subaracnoidea y la me-
ningitis. Si existe alguna duda, se debe realizar una punción 
lumbar.

2. PUNCIÓN LUMBAR

La cefalea posterior a una punción lumbar se diagnostica con 
base en los antecedentes de punción lumbar, así como el mar-
cado y característico incremento del dolor en posición erguida 
y su alivio en decúbito. En general, el dolor es occipital, se 

presenta entre 24 y 48 horas después del procedimiento 
(aunque puede ser más tarde) y dura uno o dos días, aunque 
puede prolongarse. La cefalea se debe a la persistencia de una 
fuga raquídea subaracnoidea, lo que genera un efecto de trac-
ción en las estructuras sensibles al dolor de la base del encé-
falo. El riesgo de esta complicación se reduce mediante el uso 
de una aguja de poco grosor (calibre 22 o más delgada) para la 
punción y extrayendo sólo el líquido necesario para los estu-
dios que se piensa efectuar. Dejar al paciente acostado después 
de la punción, sin importar por cuánto tiempo, no aminora la 
incidencia. Por lo general, los síndromes de cefalea por ba-
ja presión son autolimitados. De no ser el caso, responden a la 
administración de benzoato sódico de cafeína, 500 mg por vía 
intravenosa, dosis que puede repetirse después de 45 minutos 
si el dolor de cabeza persiste o vuelve a presentarse al ponerse 
de pie. En los casos persistentes, la abertura subaracnoidea 
puede sellarse inyectando sangre autóloga en el espacio epidu-
ral, justo en el sitio de la punción; esto requiere la interven-
ción de un anestesiólogo experto. De cuando en cuando, se 
presentan cefaleas espontáneas de índole similar a las causadas 
por la punción lumbar. Las imágenes por resonancia magné-
tica calibradas en T1 y contrastadas con gadolinio pueden 
mostrar aumento uniforme de las paquimeninges y un “cere-
bro hundido” (fi gura 2-7); el aumento de contraste puede 
confundirse con trastornos que producen infl amación lepto-
meníngea. La baja presión del líquido cefalorraquídeo tam-
bién puede producir esta imagen por resonancia magnética en 
ausencia de cefalea.

3. ENCEFALOPATÍA POR HIPERTENSIÓN

La cefalea puede deberse a un aumento repentino de la pre-
sión sanguínea por feocromocitoma, coito, combinación de 
inhibidores de la monoaminooxidasa y alimentos que con-
tienen tiramina, como el queso cheddar, o (la causa más im-
portante) hipertensión maligna. Las presiones sanguíneas de 
250/150 mm Hg o más (que son características de la hiper-
tensión maligna) producen edema cerebral y desplazan estruc-
turas sensibles al dolor. El dolor se describe como intenso y 
pulsátil. También están presentes otros signos de disfunción 
difusa o focal del sistema nervioso central, como letargo, he-
miparesia o convulsiones focales; en la tomografía o imagen 
por resonancia magnética se aprecian cambios en la materia 
blanca posterior (véase la fi gura 1–10). El tratamiento se basa 
en el uso de antihipertensores (véase el capítulo 1), pero se 
debe tener cuidado de evitar la hipotensión, que puede causar 
isquemia cerebral y accidentes cerebrovasculares.

4. COITO

La cefalea que sobreviene durante el coito ha sido descrita 
como el primer signo de hemorragia subaracnoidea; sin em-
bargo, la cefalea por coito suele ser benigna. Los hombres la 
padecen con más frecuencia que las mujeres. El dolor puede 
ser de tipo difuso y bilateral y presentarse durante la exci-
tación sexual, o un dolor intenso y repentino que ocurre en el 
momento del orgasmo, y se debe, al parecer, al aumento re-
pentino de la presión sanguínea sistémica. También se informa 
que esta cefalea puede persistir después del orgasmo y que em-
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peora en la postura erguida. En este último caso, los síntomas 
se parecen a los de la cefalea por punción lumbar y los pa-
cientes tienen baja presión de apertura al hacerles la punción 
lumbar. Los dos tipos de cefaleas, excepto las asociadas con 
una hernia aneurismática, son benignos y desaparecen en cues-
tión de minutos a días.

Los pacientes con quejas de cefalea intensa durante el or-
gasmo deben ser valorados para descartar una posible hemorra-
gia subaracnoidea, como se explica en la página 75. Si no se 
descubre hemorragia, el tratamiento profi láctico con indome-
tacina, 50 mg por vía oral antes del coito, puede ser efi caz.

5. TRASTORNOS OCULARES

En los casos de migraña y cefalea en brotes puede haber dolor 
alrededor de los ojos, lo que también puede ser la caracterís-
tica inicial de la iritis y el glaucoma. La iritis aguda produ-
ce un dolor ocular particularmente intenso con fotofobia. El 
diagnóstico se confi rma mediante el examen en la lámpara de 
hendidura; para el control de la fase aguda se recurre a la dila-
tación farmacológica de la pupila. El glaucoma por cierre an-
gular produce, dentro del globo ocular, un dolor que irradia 
hacia la frente. Cuando se presenta después de la edad ma-
dura, este síndrome debe suscitar una tonometría de diagnós-
tico. La terapia de la fase aguda se hace con glicerol, 1 mL/kg 
por vía oral, seguido por pilocarpina al 2%, dos gotas cada 15 
minutos.

CEFALEAS DE INICIO SUBAGUDO

ARTERITIS DE CÉLULAS GIGANTES
Este trastorno, que también se conoce como arteritis tempo-
ral, se caracteriza por una infl amación granulomatosa suba-
guda (formada por linfocitos, neutrófi los y células gigantes) 
que afecta al sistema arterial carotídeo externo, sobre todo la 
arteria temporal superfi cial y la arteria vertebral. La infl a-
mación de la pared arterial sensible al dolor es la causa de la 
cefalea. Puede haber trombosis en las arterias más gravemente 
afectadas.

Este síndrome, que afecta dos veces más a las mujeres 
que a los hombres, es raro antes de los 50 años de edad y suele 
relacionarse con malestar general, mialgia, adelgazamiento, ar-
tralgia y fi ebre (el complejo de la polimialgia reumática). La 
cefalea puede ser unilateral o bilateral, bastante intensa y de 
tipo terebrante. Se ubica de modo característico en el cuero 
cabelludo, en especial sobre las arterias temporales. La sensi-
bilidad del cuero cabelludo puede ser en particular notoria al 
recostar la cabeza en una almohada o al cepillarse el pelo. El 
dolor o rigidez de la mandíbula durante la masticación (clau-
dicación maxilar) sugiere claramente una arteritis de células 
gigantes y se debe a isquemia arterial de los músculos mastica-

Figura 2-7. Hipotensión intracraneal espontánea en una mujer de 27 años de edad con intensas cefaleas por postura. Estas imágenes en 
corte sagital y axial, calibradas en T1 y tomadas después de inyectar gadolinio, muestran indicios de “cerebro hundido”: desplazamiento 
descendente de las amígdalas cerebelares hacia el foramen magno (fl echas, imagen izquierda), desaparición de las cisternas del tallo 
encefálico (imagen izquierda; compare con la imagen por resonancia magnética sagital normal de la fi gura 11-3), y aumento dural difuso 
(fl echas, imagen derecha). Las anormalidades de las imágenes por resonancia magnética y los síntomas se revirtieron después de aplicar 
un parche sanguíneo epidural. (Cortesía de HA Rowley.)
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torios. La afectación de la arteria oftálmica es causa de cegue-
ra permanente en 50% de los pacientes que no reciben tra-
tamiento; en la mitad de estos últimos, la ceguera puede ser 
bilateral. En la mayoría de los casos, la pérdida visual es repen-
tina. Aunque se sabe de episodios de ceguera prodrómica tran-
sitoria, la ceguera es poco común como uno de los síntomas 
iniciales; no obstante, suele ocurrir durante el primer mes.

El diagnóstico se basa en la biopsia de las arterias tempo-
rales afectadas, las cuales, de modo característico, se aprecian 
engrosadas y no pulsátiles, además de dilatadas y sensibles. Las 
arterias temporales pueden estar afectadas por partes, de modo 
que puede ser necesario hacer una serie de cortes para demos-
trar que hay vasculitis histológica. La tasa de sedimentación 
de eritrocitos (erythrocyte sedimentation rate, ESR) es casi in-
variablemente elevada. La media de la ESR de Westergren es 
de alrededor de 100 mm/h en la arteritis de células gigan-
tes (límites, 29 a 144 mm/h) y en la polimialgia reumática 
(límites, 58 a 160 mm/h). Se informa que el límite normal 
superior de la ESR de Westergren en los pacientes de edad 
avanzada puede ser de hasta 40 mm/h.

Si se sospecha de este diagnóstico, la evaluación debe ser 
inmediata para evitar pérdidas visuales. La terapia inicial es con 
prednisona, 40 a 60 mg/d por vía oral. La dosis se disminuye, 
por lo general luego de uno o dos meses, dependiendo de qué 
dé la respuesta clínica. Algunos centros empiezan con metil-
prednisolona intravenosa (500 a 1 000 mg cada 12 horas por 2 
días). La tasa de sedimentación, que se normaliza con rapidez 
con la terapia de prednisona, debe mantenerse dentro de los 
límites normales a medida que se reduce en forma gradual la 
dosis del fármaco. La terapia se debe iniciar de inmediato, 
aunque no se disponga del diagnóstico por biopsia, y deberá 
continuar aunque los resultados de la biopsia sean negativos si 
es posible hacer un diagnóstico confi able con base en los datos 
clínicos. El retiro gradual de la terapia de prednisona requiere 
uno o dos años. Aunque la cefalea mejora de manera conside-
rable dos a tres días después de iniciar la terapia, por lo general 
la ceguera es irreversible.

TUMORACIÓN INTRACRANEAL
El surgimiento de una nueva cefalea en la edad madura o 
avanzada siempre debe generar la sospecha de una lesión tu-
moral. Una lesión tumoral, como por ejemplo, tumor cerebral 
(cuadro 2-3), hematoma subdural o absceso, puede ser o no 

ser causa de cefalea, dependiendo de si comprime o deforma 
estructuras intracraneales sensibles al dolor. Sólo 30% de los 
pacientes con tumores intracraneales presentan cefalea como 
primer síntoma, pero 80% se quejan de dolores de cabeza en 
el momento del diagnóstico. Es muy frecuente que el hema-
toma subdural se presente con una cefalea notoria, pues de-
bido a su gran tamaño, las probabilidades de que afecte áreas 
sensibles al dolor son mayores. En general, las cefaleas asocia-
das con tumores cerebrales son inespecífi cas, de intensidad 
leve a moderada, de tipo difuso y constante, e intermitentes. 
De modo característico, el dolor es bifrontal, empeora en sen-
tido ipsolateral y se agrava con los cambios de posición o cual-
quier maniobra que aumente la presión intracraneal, como 
cuando se tose, se estornuda y se hace esfuerzo al defecar. 
Como signo clásico, la intensidad de la cefalea es máxima por 
la mañana al despertar y va acompañada por náuseas y vómito.

Un tipo poco frecuente de cefalea, que sugiere la presen-
cia de un tumor cerebral, se caracteriza por el inicio repentino 
de un dolor muy fuerte, que alcanza su máxima intensidad en 
cuestión de segundos, persiste por minutos a horas y desa-
parece con rapidez. Puede asociarse con alteraciones de la con-
ciencia o “ataques con caída”. Aunque se les relaciona en 
forma clásica con quistes coloidales en el tercer ventrículo, 
estas cefaleas paroxísticas pueden estar asociadas con tumores 
en muchos puntos intracraneales.

La sospecha de lesión tumoral intracraneal exige una 
pronta valoración, de preferencia mediante tomografía o imá-
genes por resonancia magnética; la presencia de un tumor ce-
rebral se descarta si la imagen por resonancia magnética con 
contraste resulta normal.

Hipertensión intracraneal idiopática
La hipertensión intracraneal idiopática (pseudotumor cere-
bral) se caracteriza por un aumento difuso de la presión in-
tracraneal, lo que provoca cefalea, papiledema, tinito pulsátil, 
pérdida visual y diplopía (por parálisis del nervio motor ocular 
externo). Aunque la hipertensión intracraneal se relaciona con 
muchos trastornos (cuadro 2-4), la mayoría de los casos son 
idiopáticos. En la variedad idiopática, las mujeres resultan 
afectadas con mayor frecuencia que los hombres y la inciden-
cia máxima se observa en la tercera década. La mayoría de los 
pacientes son obesos. La cefalea difusa es casi siempre uno de 
los primeros síntomas. En la mayoría de los casos se presentan 

Cuadro 2-3. Síntomas de los tumores cerebrales.

Síntoma

Porcentaje con el síntoma 

Glioma de grado bajo Glioma maligno Meningioma (benigno)

Cefalea 40 50 36

Convulsiones 65-95 15-25 40

Hemiparesia 5-15 30-50 22

Estado mental alterado 10 40-60 21

Modifi cado de De Angelis LM. Brain tumors. N Engl J Med. 2001;344:114.
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oscurecimientos visuales transitorios (que duran varios segun-
dos) y vista borrosa. En la mayoría de los pacientes, la agudeza 
visual es normal en el momento de la presentación; en casi to-
dos se observa papiledema de moderado a grave. La pérdida 
visual por aumento de la presión intracraneal, al igual que la 
del glaucoma, se caracteriza por restricción gradual de los 
campos visuales y pérdida tardía de la agudeza central.

La hipertensión intracraneal sintomática por lo común 
es autolimitada en el transcurso de varios meses. Aunque el 
papiledema puede desaparecer, la presión del líquido cefalo-
rraquídeo se mantiene elevada por años y en 10% de los casos 
hay episodios sintomáticos recurrentes. Es indispensable dis-
tinguir entre un pseudotumor cerebral idiopático y las lesiones 
tumorales intracerebrales y los trastornos que se mencionan 
en el cuadro 2-4; para evaluación se necesitan imágenes por 
resonancia magnética o tomografías del cerebro y una pun-
ción lumbar. Los estudios de diagnóstico por imágenes pue-
den revelar la presencia de ventrículos pequeños (en forma de 
hendidura) y una silla vacía en 70% de los casos. La dila-
tación de la vaina del nervio óptico y el aplanamiento del 
fondo del globo ocular son característicos. La elevación de la 
presión intracraneal se puede determinar por punción lumbar; 
la extracción de 20 a 40 mL de líquido cefalorraquídeo puede 
aliviar de manera temporal la cefalea. El contenido de células 
sanguíneas, glucosa y proteínas del líquido cefalorraquídeo es 
normal.

Si se identifi ca una causa específi ca (cuadro 2-4), es nece-
sario tratarla en forma apropiada. El tratamiento de los casos 
idiopáticos se hace con acetazolamida, 1 a 2 g/día, o furo-
semida, 40 a 60 mg dos veces al día. Los corticosteroides son 
efi caces, pero tienen efectos secundarios indeseables y el papile-
dema tiende a restablecerse en cuanto se les descontinúa. En 
los casos refractarios puede ser necesaria la fenestración de la 
vaina del nervio óptico o una derivación lumboperitoneal o 
ventriculoperitoneal para proteger la vista y reducir la cefalea.

NEURALGIA DEL TRIGÉMINO
La neuralgia del trigémino (tic doloroso) es un síndrome de 
dolor facial de causa desconocida, que se desarrolla en perso-
nas de edad madura y avanzada. En muchos casos, las raíces 

del nervio trigémino están cerca de una estructura vascular y, 
según se cree, la compresión microvascular del nervio es la 
causa del trastorno. El dolor se confi na principalmente al área 
irrigada por las divisiones segunda y tercera del nervio tri-
gémino (fi gura 2-8). La afectación de la primera división, o 
enfermedad bilateral, ocurre en menos de 5% de los casos. 
Como signo característico, se presentan punzadas momen-
táneas de dolor relampa-gueante e insoportable, que luego 
ceden en forma espontánea. Es raro que se presenten durante 
el sueño. Los intervalos sin dolor pueden durar minutos a se-
manas, pero la remisión espontánea de largo plazo es rara. La 
estimulación sensorial de zonas desencadenantes situadas alre-
dedor de las mejillas, la nariz o la boca, sea por contacto, frío 
o viento, o por hablar o masticar, puede precipitar el dolor. La 
exploración física no revela ninguna anormalidad. Aunque 
con rareza, puede presentarse un dolor similar en casos de 
esclerosis múltiple o tumores del tallo encefálico, por lo que 
tales posibilidades deben tenerse en cuenta cuando se trata de 
pacientes jóvenes o que presentan anormalidades neurológi-
cas al hacer la valoración.

En los casos idiopáticos, las tomografías e imágenes por 
resonancia magnética no revelan ninguna anormalidad y la ar-
teriografía también es normal. En general, cualquier estruc-
tura vascular que comprima las raíces nerviosas es demasiado 
pequeña para apreciarla por estos medios.

La remisión de los síntomas con carbamacepina, 400 a 
1 200 mg/día, por vía oral, divididos en tres dosis, ocurre en 
el lapso de 24 horas en un alto porcentaje de los casos. En al-
gunos casos raros se observa discrasia sanguínea como una re-
acción adversa a la carbamacepina. Al parecer, otro fármaco 

Cuadro 2-4. Trastornos relacionados con la hipertensión 
intracraneal.

Obstrucción del drenaje venoso intracraneal (p. ej., trombosis 
del seno venoso, traumatismo en la cabeza, policitemia, 
trombocitosis)

Disfunción endocrina (p. ej., obesidad, abstinencia de esteroides 
terapéuticos; enfermedad de Addison; hipoparatiroidismo)

Terapia con vitaminas y medicamentos (p. ej., hipervitaminosis 
A y ácido 13 cis-retinoico en niños y adolescentes; anemia 
por defi ciencia grave de hierro; tetraciclina, minociclina, áci-
do nalidíxico)

Otros (p. ej., hipercapnia crónica, insufi ciencia cardiaca derecha 
grave, meningitis crónica, encefalopatía por hipertensión)

Idiopáticos

Dolor

Figura 2-8. Distribución de los síntomas en la neuralgia del tri-
gémino.
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recién salido al mercado, la oxcarbacepina (600 a 1 800 mg/
día, divididos en dos dosis), es igual de efi caz; no se ha infor-
mado de discrasias sanguíneas. La administración intravenosa 
de fenitoína, 250 mg, aborta el ataque agudo, y la fenitoína, 
200 a 400 mg/día, por vía oral, puede ser efi caz, sea sola o en 
combinación con carbamacepina, si se requiere un segundo 
fármaco. En los casos refractarios se ha recurrido a lamotri-
gina, 400 mg/día, o baclofeno, 10 mg tres veces al día a 20 
mg cuatro veces al día. En los casos de resistencia farma-
cológica se ha usado la cirugía de descompresión microvascu-
lar de la fosa posterior.

NEURALGIA GLOSOFARÍNGEA
Los pacientes con neuralgia glosofaríngea, que es un síndrome 
de dolor poco frecuente, se presentan con un dolor paroxísti-
co de calidad idéntica al de la neuralgia del trigémino o con una 
molestia de ardor o dolorimiento constante. El dolor se loca-
liza en la orofaringe, los pilares de las amígdalas, la base de la 
lengua o el meato auditivo. En raras ocasiones, el dolor va 
acompañado de síncope cardiaco. Las áreas desencadenantes 
se ubican por lo común alrededor de los pilares de las amígda-
las, de modo que los síntomas aparecen al deglutir o al hablar. 
Los paroxismos de dolor pueden presentarse muchas veces al 
día y ser acompañados por episodios sincopales causados por 
bradiarritmias transitorias. Los hombres son afectados con 
mayor frecuencia que las mujeres, y los síntomas empiezan a 
menor edad que los de la neuralgia del trigémino. El diagnós-
tico se basa en los antecedentes y en la reproducción del dolor 
mediante estimulación de las zonas desencadenantes (por lo 
general, en torno a las amígdalas). La auscultación no revela 
signos neurológicos anormales. La aplicación de anestésicos 
locales en el área desencadenante puede bloquear la respuesta 
dolorosa. Por lo común, la terapia con carbamacepina o feni-
toína (que es idéntica a la de la neuralgia del trigémino) produce 
un drástico alivio; también se ha recurrido a la descompresión 
microvascular en los casos de resistencia a los fármacos.

NEURALGIA POSHERPÉTICA
El herpes zóster, una erupción cutánea vesicular de distri-
bución dermatómica que suele ser acompañada y seguida por 
dolor y sensibilidad local, tiene por causa la reactivación del 
virus de la varicela-zóster en pacientes con antecedentes de va-
ricela. Por lo general no se presenta antes de los 50 años y su 
frecuencia aumenta de manera paulatina con la edad (70% en 
las personas mayores de 70 años) y en los pacientes inmu-
nodeprimidos o con ciertas enfermedades malignas (p. ej., 
leucemia, linfoma). La neuralgia posherpética se caracteriza 
por un dolor disestésico constante, intenso, punzante o que-
mante, que puede persistir durante meses o años en una mi-
noría de los pacientes, sobre todo en los de edad avanzada. El 
dolor sigue la misma distribución dermatómica que los episo-
dios previos de herpes zóster, de modo que se ajusta a la dis-
tribución de las raíces nerviosas afectadas, donde puede haber 
cicatrices residuales. Cuando la afección incluye la cabeza, la 
primera división del nervio trigémino es la que resulta afectada 

con mayor frecuencia, de modo que el dolor se localiza a un 
lado de la frente (fi gura 2-9). La evaluación cuidadosa del área 
dolorida revela menor sensibilidad cutánea a la punción. La 
otra complicación mayor del herpes del trigémino es la dismi-
nución de la sensación corneal, con deterioro del refl ejo de 
parpadeo, lo que puede ocasionar abrasión corneal, cicatri-
zación y, en última instancia, pérdida de la vista.

La intensidad y duración de la erupción cutánea y el do-
lor agudo del herpes zóster disminuyen en 7 a 10 días de 
tratamiento con aciclovir (800 mg, cinco veces al día), famci-
cloviror o valaciclovir, pero no se ha demostrado que esta 
terapia disminuya las probabilidades de neuralgia posherpé-
tica. Los corticosteroides (60 mg/día de prednisona, por vía 
oral, durante dos semanas con retiro gradual acelerado) que 
se administran durante la erupción herpética aguda, también 
disminuyen la frecuencia del dolor herpético agudo, pero su 
efecto sobre el dolor posherpético es incierto. Una vez esta-
blecido el síndrome de dolor posherpético, el tratamiento 
más útil ha sido con antidepresivos tricíclicos como amitrip-
tilina, 25 a 150 mg/día, por vía oral; según se piensa, éstos 
actúan en forma directa sobre las vías de integración dolorosa 
del sistema nervioso central (y no mediante un efecto antide-
presivo); la tolerancia es mejor a la nortriptilina o desipra-
mina. Los antidepresivos tricíclicos pueden ser más efi caces 
cuando se les combina con fenotiazina, como en el producto 
comercial Triavil (amitriptilina con perfenacina). La gabapen-
tina (1 800 a 3 600 mg/día) ha dado ciertos resultados. Tam-
bién se ha recurrido al uso de carbamacepina y fenitoína en 
dosis anticonvulsivas. En muchos pacientes, la neuralgia 
posherpética cede en 6 a 12 meses, pero en 50% de los mayo-
res de 70 años el dolor es persistente. El uso de crema de li-

Dolor e 

hipostesia

Cicatrices

Figura 2-9. Distribución de los síntomas y signos en la neuralgia 
posherpética.
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docaína-prilocaína al 2.5%, o gel de lidocaína al 5% o en 
parche cutáneo, es una terapia tópica efi caz. La aplicación 
tópica de crema de capsaicina (p. ej., Zostrix [capsaicina] al 
0.025%), la cual agota los péptidos mediadores del dolor de 
las neuronas sensoriales periféricas, también puede ser útil 
pero es difícil tolerarla. En los casos que no pueden ser trata-
dos de otras maneras, la administración semanal intratecal de 
metilprednisolona puede aminorar el dolor.

HIPERTENSIÓN
La hipertensión crónica suele invocarse como causa 
de cefaleas, pero se tienen pocas pruebas que con-
fi rmen tal relación. Por el contrario, la cefalea es 

una complicación muy frecuente de la hipertensión paroxís-
tica, como sucede en los pacientes con feocromocitoma o los 
que ingieren alimentos ricos en tiramina mientras están en 
tratamiento con inhibidores de la monoaminooxidasa. En los 
casos de feocromocitoma, los ataques de cefalea son breves. 
Su duración no llega a 15 minutos en la mitad de los pa-
cientes y se asocia, de modo característico, con sudoración y 
taquicardia. Por lo general, la cefalea es bilateral y puede pre-
cipitarse al orinar si la vejiga urinaria está afectada.

DOLOR FACIAL ATÍPICO
El dolor facial inferior constante, terebrante, en particular si es 
unilateral y no se puede determinar su causa, se denomina 
dolor facial atípico. A diferencia de la neuralgia del trigémino, 
no se confi na a la distribución del nervio trigémino y tam-
poco es paroxística. Este trastorno idiopático debe ser diferen-
ciado de otros síndromes de dolor similares que se relacionan 
con el carcinoma nasofaríngeo, la extensión intracraneal del 
carcinoma facial de células escamosas o la infección de una ex-
tracción dental. El tratamiento es con amitriptilina, 20 a 250 
mg/día, por vía oral, sola o en combinación con fenelzina, 30 
a 75 mg/día, por vía oral. La dilantina puede ser una alterna-
tiva efi caz, en especial cuando hay poca tolerancia a los fár-
macos tricíclicos.

CEFALEAS CRÓNICAS

MIGRAÑA
La migraña se manifi esta con una cefalea casi siempre unila-
teral y a menudo pulsátil; suele ser acompañada por náusea, 
vómito, fotofobia, fonofobia y lasitud. En más de la mitad de 
los pacientes se observan síntomas premonitorios que afectan 
el estado de ánimo, el apetito y la capacidad cognitiva. El 
ataque migrañoso empieza con signos visuales u otras auras 
neurológicas en 15 a 20% de los pacientes. Entre 2 y 3 de 
cada cuatro casos de migraña ocurren en mujeres; el inicio es 
temprano en la vida, pues alrededor de 25% empiezan du-
rante la primera década de vida, 55% a los 20 años de edad, y 

más de 90% antes de los 40 años. En la mayoría de los casos 
hay antecedentes familiares de migraña.

Bases genéticas de la migraña
Aunque la concentración familiar de la migraña está recono-
cida desde hace mucho, no se han encontrado patrones he-
reditarios congruentes de tipo mendeliano entre los grupos 
familiares afectados por la misma. Según se piensa, esto se 
debe a la existencia de una variedad de patrones hereditarios, 
a una penetración variable y a la posible interacción de varios 
genes con factores ambientales, del modo multigénico y mul-
tifactorial que caracteriza a las enfermedades complejas. Los 
índices de concordancia de sólo 28 a 52% en los gemelos 
monocigóticos son prueba de un componente genético, pero 
también hablan de una importante contribución ambiental.

Un subtipo raro de la migraña con aura, la migraña 
hemipléjica familiar, sigue un patrón hereditario dominante 
autosómico directo, muy penetrante, lo que indica la presen-
cia de un marcado componente genético. Se han identifi ca-
do tres loci genéticos para la migraña hemipléjica familiar 
(FHM1-3): uno en el cromosoma 19p13 (que se asocia con 
mutaciones de cambio de codones en un gen de expresión ce-
rebral del canal del calcio P/Q dependiente del voltaje) y dos 
loci del cromosoma 1q, muy cercanos entre sí, relacionados 
con la bomba de Na+–K+ de la glía y con el canal del Na+ de-
pendiente del voltaje de las neuronas, respectivamente. Por 
consiguiente, la migraña hemipléjica familiar y quizá la mi-
graña en general, son trastornos de transporte iónico (“iono-
patías”).

Una mutación del gen Notch3 (arteriopatía cerebral 
dominante autosómica con infartos subcorticales y leuco-
encefalopatía [CADASIL, por sus siglas en inglés]) ha sido 
relacionada con cefalea migrañosa con aura y accidentes cere-
brovasculares. Las imágenes por resonancia magnética revelan 
anomalías en los vasos sanguíneos menores de la materia 
blanca. La consecuencia es una pérdida cognitiva.

Patogénesis
Se postula, desde hace mucho, que la vasoconstricción intra-
craneal y la vasodilatación extracraneal son las causas respec-
tivas de las fases de aura y cefalea de la migraña. Esta teoría se 
vio apoyada por la efi cacia de los alcaloides vasoconstrictores 
del cornezuelo del centeno (p. ej., ergotamina) para abortar 
los ataques de migraña aguda, y de vasodilatadores como el 
nitrito de amilo para suprimir el aura migrañosa. Sin em-
bargo, estudios más recientes sobre el fl ujo sanguíneo cerebral 
regional durante los ataques de migraña, han demostrado que 
ocurre una reducción de dicho fl ujo, que empieza en la región 
occipital, durante la fase de aura. Luego, la “depresión expan-
siva” del fl ujo sanguíneo cerebral avanza por las rutas citoes-
tructurales de la corteza cerebral, de modo que no se apega a 
la distribución de los territorios vasculares mayores (fi gura 
2-10). Además, las áreas con disminución del fl ujo sanguíneo 
no corresponden a las áreas corticales responsables del aura es-
pecífi ca, y el fl ujo sanguíneo cerebral regional puede perma-
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necer deprimido después de la resolución de los síntomas neu-
rológicos focales y el comienzo de la cefalea (fi gura 2-11). 
Posteriormente, durante la fase de cefalea, se observa aumento 
del fl ujo sanguíneo hacia ciertas partes de la corteza (áreas cin-
guladas, auditivas y de asociación visual) y hacia el tallo en-
cefálico contralateral (núcleo del rafe dorsal serotonérgico y 
núcleo cerúleo adrenérgico); la terapia con fármacos efi caces 
(sumatriptán, ergotamina) aminora los cambios corticales, 
pero no los del tallo encefálico. Estos datos signifi can que los 
cambios del fl ujo sanguíneo cerebral y la generación de la ce-
falea en la migraña pueden ser secundarios respecto de una al-
teración primaria en la función neuronal del tallo encefálico. 
La estimulación del tallo encefálico en la materia gris peria-
cueductal y el núcleo del rafe dorsal produce una cefalea de 
tipo migrañoso en los seres humanos.

La anatomía de la generación de la cefalea abarca la cor-
teza (depresión expansiva) y el tallo encefálico (sistema senso-
rial del trigémino). Durante la depresión expansiva que ocurre 
en la corteza, se activan los nervios sensoriales trigeminales 
perivasculares difusos que penetran en el núcleo caudado tri-
geminal del tallo encefálico (el sistema trigeminovascular). Las 
vías de proyección que parten del núcleo caudal se dirigen ha-
cia la materia gris periacueductal, el tálamo sensorial y la cor-
teza sensorial. Esta señal sensorial se percibe como dolor.

La misma anatomía interviene en el tratamiento de la mi-
graña. La elevación del umbral de la depresión expansiva cortical 

Meninges

Hipotálamo

Tálamo

Depresión

expansiva

Núcleo 
caudal

Ganglio del 
trigémino

Materia gris 
periacueductal

Duramadre

Figura 2-10. Dirección de la expansión (fl echas) y máxima amplitud (región en color) del fl ujo sanguíneo cerebral deprimido en la 
migraña con y sin aura. Estos procesos pueden ser desencadenados por las señales del sistema sensorial trigeminovascular procedentes 
de los vasos meníngeos, los cuales se proyectan a través del núcleo caudal hacia la materia gris periacueductal, el tálamo sensorial y la cor-
teza sensorial.
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Figura 2-11. Evolución cronológica de los cambios en el fl ujo 
sanguíneo cerebral en la migraña con aura. (Adaptado de Olesen J 
et al. Timing and topography of cerebral blood fl ow, aura, and head-
ache during migraine attacks. Ann Neurol. 1990;28:791-798.)
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es el mecanismo de acción de los fármacos profi lácticos, inde-
pendientemente de su clase farmacológica (metilsergida, val-
proato, topiramato, etc.). El efecto depende del tiempo, de 
modo que la administración debe ser crónica. Los triptanos son 
agonistas en los receptores 5-HT que se expresan en las ramas 
aferentes de los axones trigeminovasculares. Los triptanos inhi-
ben la secreción del neurotransmisor y bloquean la transmisión 
central a partir del núcleo caudal.

Indicios clínicos
A. MIGRAÑA CON AURA (MIGRAÑA CLÁSICA)
La cefalea es precedida por síntomas neurológicos transito-
rios, es decir, el aura. Las auras más comunes son alteraciones 
visuales, sobre todo defectos del campo hemianópico y esco-
tomas y centelleos que crecen e irradian hacia la periferia 
(fi gura 2-12). A eso le sigue una cefalea unilateral pulsátil 
(fi gura 2-13) que coincide con esos signos prodrómicos o les 
sucede. La frecuencia de la cefalea es variable, pero más de 
50% de los pacientes sufren, cuando mucho, un ataque por 
semana. En la mayoría de los pacientes, la duración de los 
episodios se ubica entre más de dos horas y menos de un día. 
Las remisiones son comunes durante el segundo y tercer tri-
mestres del embarazo y después de la menopausia.

Aunque el dolor hemicraneal es una característica dis-
tintiva de la migraña clásica, las cefaleas también pueden ser 
bilaterales. Por tanto, la cefalea bilateral no excluye el diag-
nóstico de migraña ni tampoco lo hace la ubicación occipital, 
una característica que por lo general se les atribuye a las ce-
faleas por tensión. Durante la cefalea, los síntomas asociados 
más notorios son náuseas, vómito, fotofobia, fonofobia, irri-
tabilidad, osmofobia y lasitud. Los síntomas vasomotores y 
autónomos son frecuentes; la presencia de aturdimiento, vér-
tigo, ataxia o alteración de la conciencia puede deberse a una 
isquemia vertebrobasilar (migraña basilar). Estos fenómenos 
se pueden diferenciar del accidente cerebrovascular por su 
aparición gradual (“marcha migrañosa”) y su resolución 
espontánea. Es muy raro que ocurran accidentes cerebro-

vasculares como consecuencia de la migraña por sí sola. En 
algunos casos raros, las migrañas se relacionan con défi cit 
neurológicos francos, que las acompañan o que persisten más 
allá de la resolución de la fase de dolor. En especial, los sín-
tomas prodrómicos pueden presentarse sin cefalea (equiva-
lentes a la migraña) a partir de los 50 años de edad. Tales 
síntomas pueden constar de alteraciones visuales con o sin 
hemiparesia, pérdida hemisensorial y disfunción del habla o 
el lenguaje, por periodos que duran de 15 a 60 minutos.

Tiempo (min)

15 300

Figura 2-12. Mapas sucesivos de un escotoma centellante que muestran la evolución de las fi guras de fortifi cación y el escotoma aso-
ciado en un paciente con migraña clásica. A medida que la fortifi cación se desplaza en sentido lateral, va dejando una región de ceguera 
transitoria.

Dolor

Figura 2-13. Distribución del dolor en la migraña. El dolor 
hemicraneal (cuyo patrón se muestra) es el más común, pero el 
dolor también puede ser de distribución holocefálica, bifrontal o 
frontal unilateral o, con menor frecuencia, localizado en el occipu-
cio o el vértice del cráneo.
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Datos recientes de diagnóstico por imágenes sugieren que 
los pacientes con migraña tienen más lesiones T2 en la mate-
ria blanca y lesiones isquémicas cerebelosas subclínicas que 
dependen de la frecuencia de las cefaleas. En las personas con 
migraña también se ha descrito una reducción del volumen de 
materia gris en las regiones corticales relacionadas con la trans-
misión del dolor.

A. MIGRAÑA SIN AURA (MIGRAÑA COMÚN)
La cefalea de la migraña común no presenta el aura clásica, 
por lo común es bilateral y periorbital, y se observa con mayor 
frecuencia en el consultorio clínico. El dolor puede ser des-
crito como pulsátil, sobre todo cuando es intenso. Náuseas, 
vómito y fotofobia son síntomas comunes. Mientras el dolor 
persiste, la contracción muscular cervical asociada puede su-
marse a los síntomas. Durante el episodio, el cuero cabelludo 
suele estar sensible. De no ser tratada, la cefalea persiste por 4 
a 72 horas. En algunos casos, el vómito alivia el dolor de ca-
beza.

Una prueba de cabecera que resulta útil para distinguir 
entre la migraña común y la clásica, durante la cefalea, es la 
reducción de la intensidad del dolor por compresión de la ar-
teria carótida o la arteria temporal superfi cial ipsolateral.

C. MIGRAÑA CRÓNICA (TRANSFORMADA)
La migraña episódica puede evolucionar y cambiar sus ca-
racterísticas clínicas con el paso de los meses y los años hasta 
convertirse en un síndrome de cefalea crónica con dolor casi 
diario. La obesidad, la frecuencia histórica de las cefaleas y la 
cafeína son factores de riesgo asociados. La descripción de 
la cefalea de la migraña crónica puede variar entre cefalea mi-
grañosa o cefalea por tensión; y lo mismo sucede con sus ca-
racterísticas. Un subgrupo común de migrañas crónicas es el 
de las cefaleas por abuso de medicamentos, lo que produce 
síntomas de abstinencia de analgésicos, es decir, cefaleas indu-
cidas por analgésicos, opiáceos, derivados del cornezuelo del 
centeno y triptanos. En esos casos es necesario discontinuar la 
medicación de acción aguda e iniciar tratamiento con un me-
dicamento profi láctico (cuadro 2-5B).

Factores desencadenantes
Algunos alimentos (quesos que contienen tiramina; carnes 
conservadas con nitritos, como los embutidos y tocinos; cho-
colates que contienen feniletilamina, pues el chocolate solo no 
tiene este efecto) y aditivos alimenticios, como el glutamato 
monosódico (un sazonador de uso común), pueden desen-
cadenar ataques de migraña. Otros desencadenantes comunes 
son: inanición, emociones, periodos menstruales, fármacos 
(sobre todo anticonceptivos orales y vasodilatadores como la 
nitroglicerina) y luces intensas.

Tratamiento
Los ataques de migraña aguda pueden responder a analgésicos 
simples (p. ej., ácido acetilsalicílico, acetaminofén o medica-
mentos antiinfl amatorios no esteroides [AINE]). De no ser así, 

las cefaleas suelen responder a los agonistas de la 5-hidro-
xitriptamina (5-HT; serotonina), como triptanos, o a los de-
rivados del cornezuelo del centeno, como dihidroergotamina 
(DHE).

Los fármacos contra la cefalea migrañosa aguda 
(cuadro 2-5A) se deben tomar en cuanto aparezcan 
los síntomas para que su efi cacia sea máxima. Los 

productos de rápida absorción (es decir, parenterales) son me-
jores que los productos orales. En los casos graves se recurre a 
la administración por vía subcutánea, nasal, intramuscular o 
intravenosa. Por desgracia, las náuseas, que es una de las prin-
cipales características de la migraña, también es un efecto 
secundario común de algunos fármacos (sobre todo los alca-
loides del cornezuelo del centeno), de modo que es necesaria 
la administración simultánea de un antiemético (p. ej., meto-
clopramida, 10 mg por vía subcutánea o intravenosa). Los al-
caloides del cornezuelo del centeno y los agonistas de la 5-HT 
son poderosos vasoconstrictores, por lo que están contraindi-
cados en los pacientes con hipertensión o enfermedad car-
diaca. Las cefaleas migrañosas bien establecidas pueden res-
ponder a la dihidroergotamina inyectable y a los analgésicos 
narcóticos (p. ej., meperidina, 100 mg por vía IM, o morfi na, 
8 a 15 mg por vía IM, IV o SC; ácido valproico, 300 a 500 
mg por infusión IV durante 60 minutos, o ketorolaco, 30 a 
60 mg por vía IM o IV). Se debe iniciar un tratamiento profi -
láctico si se recurre a terapia contra la migraña en un paciente 
con dos o más cefaleas por semana, o en un paciente con con-
traindicaciones del tratamiento abortivo. Se debe probar con 
tricíclicos, β-bloqueadores, anticonvulsivos y bloqueadores del 
canal del calcio, en ese orden (cuadro 2-5B).

Durante el embarazo, la migraña debe ser tratada sólo 
con opiáceos, p. ej., meperidina, 100 a 150 mg por vía oral, 
ya que el resto de los fármacos pueden causar teratogénesis o 
complicaciones del embarazo.

CEFALEA EN BROTES
El síndrome de cefalea en brotes es mucho más común en los 
hombres que en las mujeres; por lo general, este tipo de cefa-
lea empieza en edades más avanzadas que la migraña, pues el 
promedio de edad de inicio es de 25 años y es raro que ésas 
tengan antecedentes familiares. El síndrome se presenta en 
brotes o “racimos” de cefaleas no pulsátiles, breves pero muy 
intensas, unilaterales y constantes, que duran de 15 minutos a 
2 horas. A diferencia de las cefaleas migrañosas, las cefaleas en 
brotes son siempre unilaterales, y por lo general se repiten en 
el mismo lado del paciente. Por lo común, son nocturnas, des-
piertan al paciente y se repiten a diario, con frecuencia casi a 
la misma hora del día, durante episodios que pueden durar se-
manas a meses. Entre uno y otro episodio, el paciente puede 
estar libre de cefaleas durante meses o años. Las imágenes por 
resonancia magnética funcionales que se realizan durante los 
ataques indican que hay activación de la materia gris hipota-
lámica ipsolateral.

La cefalea en brotes puede empezar como una sensación 
de escozor en la superfi cie lateral de la nariz o como una pre-
sión detrás del ojo (fi gura 2-14). Por lo común, el ataque va 
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Cuadro 2-5. Tratamiento de la cefalea migrañosa.

Fármaco
Vía de 

administración1 Potencia Dosis recomendada Comentarios

A. Terapia aguda (abortiva)
Analgésicos simples

Ácido acetilsali-
cílico

PO 325 mg 650 mg c/4h

Naproxeno sódico PO 250, 375, 500 mg 500-1 000 mg al inicio, lue-
go 250-500 mg, prn 
después de 1 hora

Llega a causar dolor o sangrado gástrico y 
cefalea por rebote si se usa con frecuencia

Ibuprofeno PO 300, 400, 600, 800 
mg

800-1 200 mg oral al inicio, 
luego 600-800 mg c4-8h

La combinación de acetaminofén/ isome-
tepteno/ dicloralfenazona; se vende como 
MidrinAcetaminofén PO 325 mg 650 mg oral o PR al inicio, 

luego c4h
Ketoprofeno PO 25, 50, 75, 100, 

150, 200 mg
75-150 mg PO c6h

Si los analgésicos no dan resultado, omítalos la próxima cefalea y empiece con triptanos

Derivados del cornezuelo del centeno
(Alcaloides del cornezuelo del centeno [ergot])
Ergotamina/ cafeí-

na (Cafergot)
PR Ergotamina 2 mg; 

cafeína 100 mg
1/4-2 supositorios; máx. 5 
por semana

Puede causar náuseas y vómito; está con-
traindicado en caso de embarazo o enfer-
medad cardiovascular

Dihidroergotamina 
(DHE)

AN 0.5 mg/nebuli-
zación

1 nebulización en cada 
fosa nasal

Repetir en 15 minutos

SC 1 mg/mL 1-2 mg SC Repetir 1 mg SC c12h (6 mg máx.)
IV 0.75-1.25 mg IV

Analgésicos narcóticos
Codeína/ ácido ace-

tilsalicílico
PO 15, 30, 60/325 mg 30-120 mg de codeína

Meperidina PO, IM 50, 100 mg 50-200 mg
Butorfanol AN 10 mg/mL (1 mg/

nebulización)
1 nebulización c 3-4h, prn

Antagonistas de la 5-HT (triptanos)
Sumatriptán (Imi-

trex)
AN 20 mg/nebuli-

zación
20 mg* 10% de incidencia de náuseas, vómito; con-

traindicado en caso de embarazo o enfer-
medad vascular coronaria o periférica, y con 
los inhibidores de la monoaminooxidasa; no 
debe usarse para la migraña hemipléjica o 
basilar; empiece con sumatriptán; si no da 
resultado, pruebe con otro triptano; la 
incorporación de un AINE es aditiva (p. ej., 
sumatriptán, 5-100 mg PO, más naproxeno, 
500 mg PO)

PO 25, 50, 100 mg 50-100 mg*
SC 6 mg 6 mg*

Rizatriptán (Maxalt) PO 5, 10 mg 10 mg
Zolmitriptán 

(Zomig)
PO 2.5, 5 mg 2.5-5 mg*

AN 5 mg/nebulización 5 mg*
Almotriptán (Axert) PO 6.25, 12.5 mg 6.25 o 12.5 mg*
Eletriptán (Relpax) PO 20, 40 mg 40 mg*
Frovatriptán (Frova) PO 2.5 mg 7.5 mg/24 horas Naratriptán y frovatriptán son de acción 

lenta; resultan útiles si hay intolerancia a 
otros triptanos o en caso de recurrencia o 
prolongación de los ataques

Naratriptán 
(Amerge)

PO 1, 2.5 mg 2.5 mg*

B. Tratamiento profi láctico de la cefalea migrañosa (presentados por clase farmacológica en orden de preferencia)
Antiinfl amatorios

Ácido acetilsali-
cílico

PO 325 mg 325 mg qod Puede causar dolor o sangrado gástrico

Naproxeno sódico PO 275, 550 mg 500-825 mg bid

(continúa)
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Cuadro 2-5. Tratamiento de la cefalea migrañosa (continuación).

Fármaco
Vía de 

administración1 Potencia Dosis recomendada Comentarios

Antidepresivos tricíclicos
Amitriptilina PO 10, 25, 50, 75, 100, 

150 mg
10-300 mg hs Puede causar resequedad en la boca, retención 

urinaria. Empezar con la dosis más baja posible 
y aumentarla lentamente, según la tolerancia. 
Su uso en combinación con anticonvulsivos es 
efi caz (el valproato aumenta la concentración 
del tricíclico)

Nortriptilina PO 10, 25, 50, 75 mg 10-150 mg hs
Desipramina PO 10, 25, 50, 75, 100 mg 25-300 mg hs

Doxepina PO 10, 25, 30, 75, 100, 
150 mg

25-300 mg hs La doxepina surte efecto en pacientes con 
problemas de sueño

Antagonistas del receptor β-adrenérgico
Propranolol PO 10, 20, 40, 60, 80, 90 

mg
20-120 mg bid Listados en orden descendiente de efi cacia; 

puede haber bradicardia sintomática en dosis 
altas; contraindicado en caso de asma e insufi -
ciencia cardiaca congestiva; no se debe usar 
con bloqueadores del calcio; para discontinuar, 
reduzca gradualmente la dosis durante 1-2 
semanas

PO (acción 
prolongada)

60, 80, 120, 160 mg 60-320 mg qd

Nadolol PO 40, 80, 120, 160 mg 40-240 mg qd
Atenolol PO 50, 100 mg 50-200 mg qd
Timolol PO 10, 20 mg 10-30 mg qd
Metoprolol PO 50, 100 mg 100-200 mg qd

Anticonvulsivos
Fenitoína PO 100 mg 200-400 mg qd
Ácido val-

proico
PO (liberación 
prolongada)

125, 250, 500 mg; 500 
mg liberación prolon-
gada

250-1 000 mg bid; o en 
dosis única si es de libe-
ración prolongada

Empezar con la dosis más baja posible. Con-
traindicado en el embarazo

Topiramato PO 15, 25, 100, 200 mg 25-200 mg qd Empezar con 25 mg antes de dormir; aumentar 
25 mg cada 7 días, según la tolerancia

Gabapentina PO 100, 300, 400, 600, 
800 mg

900-2 400 mg qd Menos efi caz que otros profi lácticos

Antagonistas del canal del calcio
Verapamilo PO 40, 80, 120 mg 80-160 mg tid Contraindicado en caso de disfunción ventricu-

lar izquierda grave, hipotensión, síndrome de 
seno enfermo sin marcapasos artifi cial u obs-
trucción nodal AV de segundo o tercer grado; 
el estreñimiento es el efecto secundario más 
común; no se debe usar con β-bloqueadores. El 
verapamilo es inefi caz para la migraña sin aura

Flunarizina PO (acción 
prolongada)

240 mg 240 mg qp-bid

PO 5, 10 mg 5-15 mg/día

C. Otros fármacos
Ribofl avina2 PO 400 mg Diario Surte efecto después de 3 meses
Toxina botulí-

nica A
Intramuscular Hasta 100 unidades El efecto, si lo hay, ocurre en el lapso de 7 días 

y dura 3 meses

D. Antieméticos
Proclorperazina PO, IM, IV 2.5-10 mg 25 mg PO c6h, o PR 

c12h; 10 mg IV con 
difenhidramina, 10 mg

Coadyuvante en el tratamiento de la cefalea, 
además de la acción anitémica; mejora la 
absorción entérica del fármaco y reduce las 
náuseas; puede haber distonía y acatisia, las 
cuales responden al Benadril intravenoso

Clorpromazina IM, IV 50 mg IM, o bien, 0.1 
mg/kg por infusión IV 
durante 20 minutos

Prometazina 25-50 mg PO o PR c6 h
Metoclopra-

mida
PO, IV, SC 10 mg lV 5-20 mg IV/IM, tres veces 

al día

* La dosis recomendada de cada triptano puede repetirse una vez, luego de 2 horas, si fuera necesario y si hubo alguna respuesta a la primera dosis.
1 AN, aerosol nasal; bid, dos veces al día; hs, al acostarse; IM, intramuscular; IV, intravenosa; prn, según sea necesario; qd, todos los días; qod, cada dos días; SC, 
subcutánea; VO, vía oral; VR, vía rectal.
2 Efi caz en un estudio aleatorizado. Otras sustancias no farmacológicas que han dado resultados son: magnesio, 600 mg/día; coenzima Q10, 100 mg tres veces 
al día; Feverfew, 6.25 mg, tres veces al día; Butterbur, 75 mg bid.
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acompañado de enrojecimiento de la conjuntiva ipsolateral, 
lagrimeo, congestión nasal y síndrome de Horner (fi gura 
2-15). Los episodios suelen ser desencadenados por el con-
sumo de alcohol o fármacos vasodilatadores, en particular du-
rante un ataque activo.

Al inicio de una serie de cefaleas, el tratamiento incluye 
medidas para abortar el ataque agudo y prevenir los ataques 
subsiguientes. Se puede lograr el alivio agudo del dolor ad-
ministrando sumatriptán por vía subcutánea o intranasal 
(cuadro 2-5A) o zolmitriptán en aerosol nasal (5 o 10 mg), 
oxígeno al 100% (8 a 10 L/min durante 10 a 15 minutos) o 
dihidroergotamina (cuadro 2-5A).

En el tratamiento de la migraña se recurre a varios fár-
macos (véase el cuadro 2-5), como agonistas de la 5-HT y di-
hidroergotamina, así como antagonistas del canal del calcio 
para prevenir la recurrencia de los síntomas durante los episo-
dios activos de cefalea en brotes. El fármaco que más se utiliza 
es el verapamilo de liberación sostenida (240 a 480 mg/día). 
Los supositorios rectales de ergotamina o la dihidroergota-
mina subcutánea al acostarse pueden ser en particular útiles 
para las cefaleas nocturnas. Se observa una drástica mejoría 
con la administración de prednisona al comienzo de la serie 
de cefaleas: 40 a 80 mg/día por vía oral durante una semana, 
que luego se descontinúan reduciendo en forma gradual la do-
sis durante la semana siguiente. El dolor puede ceder en cues-
tión de horas, y la mayoría de los pacientes que responden lo 
hacen en el lapso de dos días. Como alternativa, la adminis-
tración de carbonato de litio o jarabe de citrato de litio, 300 
mg por vía oral, de una a tres veces al día, da muy buenos 
resultados en muchos casos. Es necesario medir las concentra-
ciones séricas de litio a intervalos semanales durante las pri-
meras semanas y mantenerlas por debajo de 1.2 mEq/L para 

reducir las probabilidades de que haya efectos adversos (náu-
seas, diarrea, poliuria, insufi ciencia renal, hipotiroidismo, tem-
blores, disartria, ataxia, mioclono y convulsiones). Las cefaleas 
en brotes crónicas, a diferencia de las episódicas, pueden res-
ponder muy bien a la indometacina, 25 mg tres veces al día. 
En las personas de edad avanzada puede observarse una va-
riante bilateral, la cefalea hípnica, que carece de elementos au-
tónomos. Esta cefalea responde al litio.

CEFALEA POR TENSIÓN
Cefalea por tensión es el nombre que se usa para describir 
ciertas cefaleas crónicas recurrentes, sin causa aparente, que ca-
recen de las características distintivas de la migraña u otros 
síndromes cefalálgicos. Se desconoce el mecanismo fi siopa-
tológico subyacente y es poco probable que la tensión sea la 
causa principal. La contracción de los músculos del cuello y el 
cuero cabelludo, que también se ha propuesto como la causa, 
probablemente sea un fenómeno secundario. En su forma 
clásica (fi gura 2-16), la cefalea por tensión es un trastorno 
crónico que empieza a partir de los 20 años de edad. Se carac-
teriza por ataques poco frecuentes (menos de un día por mes, 
en promedio) de dolor de cabeza occipital, bilateral, no pul-
sátil, que tampoco se relaciona con náusea, vómito ni alte-
raciones visuales prodrómicas. La duración de la cefalea oscila 
entre horas y días. En ocasiones, el dolor es comparado con 
una cinta fuertemente apretada alrededor de la cabeza. Las 
mujeres son afectadas con mayor frecuencia que los hombres. 
Si bien es cierto que, por tradición, la cefalea por tensión y la 
migraña han sido consideradas como trastornos distintos, mu-
chos pacientes presentan cefaleas que comparten característi-
cas de ambos. Por tanto, algunos pacientes con diagnóstico de 
cefalea por tensión sufren cefaleas pulsátiles, dolor de cabeza 
unilateral o vómito con los ataques. En consecuencia, quizá 
sea más preciso decir que la cefalea por tensión y la migraña 
son los polos opuestos de un mismo espectro clínico.

Entre los fármacos que se utilizan para tratar la cefalea 
por tensión fi guran muchos de los mismos que se emplean 
para la migraña (véase el cuadro 2-5). Los ataques agudos 
pueden responder al ácido acetilsalicílico, a otros AINE, al 

Congestión y 

secreción nasal

Lagrimeo

Ptosis, miosis

Dolor

Figura 2-14. Distribución de los síntomas y signos en la cefalea 
en brotes.

Figura 2-15. Ptosis derecha durante una cefalea en brotes aguda.
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acetaminofén, a la ergotamina o a la dihidroergotamina. Para 
el tratamiento profi láctico suele recurrirse a la amitriptilina o 
imipramina, pero el propranolol también es útil en algunos 
casos. Los inhibidores selectivos de la reabsorción de la sero-
tonina (p. ej., sertralina o fl uoxetina) no son útiles. Aunque 
muchos pacientes responden a benzodiacepinas como diace-
pam, 5 a 30 mg/día, por vía oral, o clordiacepóxido, 10 a 75 
mg/día, por vía oral, estos fármacos deben usarse con cautela 
debido a su potencial adictivo. En algunos casos, recursos 
como psicoterapia, fi sioterapia y técnicas de relajación pueden 
complementar los resultados.

DOLOR DE PICAHIELOS
Los breves, agudos e intensos dolores que se ubican en el cue-
ro cabelludo, fuera de la distribución del nervio trigémino, 
reciben el nombre de la característica que los defi ne, es decir, 
“dolores de picahielos”. Pueden ser aislados o repetitivos o 
presentarse en serie, sea en un solo punto o esparcidos en el 
cuero cabelludo. Los dolores se sienten como punzadas eléc-
tricas que alcanzan su máxima intensidad en menos de un 
segundo y luego se resuelven con rapidez; son lo bastante in-
tensos como para causar estremecimiento involuntario. Son 
en especial comunes en los pacientes con migraña y cefalea en 
brotes, pero también ocurren en algunas personas que no pa-
decen de jaquecas. Por lo común, los pacientes solicitan aten-
ción médica debido a la intensidad del dolor. Si los episodios 
de dolor son repetitivos, el tratamiento puede estar indicado; 
el síndrome responde a la indometacina (25 a 50 mg tres veces 

al día); se informa que la gabapentina (400 mg dos veces al 
día) y la melatoína  (3 a 12 mg por vía oral, al acostarse) tam-
bién dan buenos resultados.

ENFERMEDADES ESPINOCERVICALES
Las lesiones o los procesos patológicos degenerativos que afec-
tan la parte superior del cuello pueden producir dolor en el 
occipucio o refl ejarse en las regiones orbitales. La causa más 
importante de molestia es la irritación de la raíz del segundo 
nervio cervical. En la parte cervical inferior de la columna ver-
tebral, las enfermedades de los discos intervertebrales o las 
anormalidades de las apófi sis articulares causan dolor refl ejo 
en el brazo o el hombro ipsolateral, no en la cabeza. Sin em-
bargo, pueden presentarse espasmos musculares cervicales.

El dolor agudo de origen cervical se trata con inmovili-
zación del cuello (p. ej., mediante un cuello ortopédico suave) 
y analgésicos o antiinfl amatorios.

SINUSITIS
La sinusitis aguda puede causar dolor y sensibilidad localizada 
en las áreas correspondientes a los senos paranasales frontales 
o maxilares afectados. La infl amación de los senos paranasa-
les etmoidales o esfenoidales produce dolor profundo en la 
línea media, detrás de la nariz. El dolor sinusítico aumenta al 
inclinarse hacia adelante y al toser o estornudar. Al auscultar 
al paciente, se detecta sensibilidad y acentuación del dolor por 
percusión del área frontal o maxilar.

La sinusitis se trata con gotas nasales vasoconstrictoras 
(p. ej., fenilefrina al 0.25%, aplicada cada 2 a 3 horas), anti-
histamínicos y antibióticos. En los casos refractarios puede ser 
necesario drenar por medios quirúrgicos los senos paranasales.

Es raro que los pacientes que se quejan de cefalea “sinu-
sítica” crónica tengan infl amación recurrente de los senos 
paranasales; es mucho más probable que tengan migraña o ce-
faleas por tensión.

ENFERMEDADES DENTALES
La disfunción articular temporomandibular es un síndrome 
mal defi nido, que se caracteriza por dolor facial preauricular, 
limitación del movimiento de la mandíbula, sensibilidad de 
los músculos masticatorios y “crujidos” de la mandíbula al 
moverla. Por lo común, los síntomas se relacionan con proble-
mas de oclusión, bruxismo o apretamiento de los dientes, y 
pueden deberse a la contractura espasmódica de los músculos 
masticatorios. Algunos pacientes se alivian con la aplicación 
local de calor, ejercicios para la mandíbula, uso nocturno de 
un protector de oclusión o AINE.

Los sitios de extracción dental infectados también pue-
den causar dolor, el cual se caracteriza por ser constante, uni-
lateral y de índole molesta o quemante. Aunque los estudios 
radiológicos pueden ser normales, la inyección de un anestésico 
local en el sitio de extracción alivia los síntomas. El tratamiento 
es por legrado del maxilar y uso de antibióticos.

Figura 2-16. Distribución de los síntomas y signos en la cefalea 
por tensión.

Dolor

Dolor y

espasmo
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3Trastornos del equilibrio

Los trastornos del equilibrio pueden tener por causa diver-
sos padecimientos que afectan las vías vestibulares, el 
cerebelo o las vías sensoriales de la médula espinal o los 
nervios periféricos.

Los trastornos del equilibrio se presentan con uno de dos 
síntomas cardinales o con ambos: vértigo, es decir, ilusión 
de movimiento corporal o ambiental; o ataxia, es decir, 
falta de coordinación en las extremidades o la marcha.

La hemorragia y el infarto cerebelosos pueden producir 
trastornos del equilibrio que requieren diagnóstico urgen-
te, pues el drenaje quirúrgico del hematoma o el infarto 
puede impedir la muerte por compresión del tallo ence-
fálico.

CONCEPTOS CLAVE
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METODOLOGÍA DE DIAGNÓSTICO

Equilibrio es la capacidad de mantener la orientación del cuer-
po y sus partes respecto del espacio externo. Depende de la
llegada constante de señales visuales, laberínticas y somatosen-
soriales (proprioceptivas), y de su integración en el tallo ence-
fálico y el cerebelo.

Los trastornos del equilibrio son consecuencia de en-
fermedades que afectan las vías vestibulares centrales o 
periféricas, el cerebelo o las vías sensoriales relaciona-
das con la propriocepción.

Tales trastornos suelen presentarse con uno de dos pro-
blemas clínicos: vértigo o ataxia.

VÉRTIGO
El vértigo es una ilusión de movimiento del cuerpo o 
el entorno. Puede asociarse con otros síntomas, como 
propulsión (sensación de que el cuerpo es lanzado al es-
pacio o atraído por éste), oscilopsia (ilusión visual de 

estarse balanceando de atrás hacia adelante), náuseas, vómito o 
ataxia de la marcha.

Diferencia entre el vértigo y otros síntomas
Es necesario distinguir entre el vértigo y los mareos no vertigi-
nosos, como las sensaciones de aturdimiento, desvanecimiento 
o vahído ajenas a una ilusión de movimiento. A diferencia del 
vértigo, estas sensaciones se deben a padecimientos que dismi-
nuyen la cantidad de sangre, oxígeno o glucosa que llega al ce-
rebro —por ejemplo, estimulación vagal excesiva, hipotensión 
ortostática, arritmias cardiacas, isquemia del miocardio, hi-
poxia o hipoglucemia— y pueden culminar en pérdida del 
conocimiento (síncope; véase el capítulo 8).

Diagnóstico diferencial
A. ORIGEN ANATÓMICO

El primer paso del diagnóstico diferencial del vértigo es locali-
zar el proceso patológico de las vías vestibulares periféricas o 
centrales (fi gura 3-1).

Las lesiones vestibulares periféricas afectan el laberinto 
del oído interno o la división vestibular del nervio acústico 
(VIII). Las lesiones centrales afectan los núcleos vestibulares 
del tallo encefálico o sus conexiones. De manera esporádica, el 
vértigo es de origen cortical y se presenta como un síntoma 
asociado con convulsiones parciales complejas.

B. SÍNTOMAS

Ciertas características del vértigo, como la presencia de cual-
quier anormalidad asociada, pueden ayudar a diferenciar entre 
las causas periféricas y centrales (cuadro 3-1).

1. El vértigo periférico tiende a ser intermitente, dura 
poco y produce más malestar que el vértigo de origen central. 
El nistagmo (oscilación rítmica de los globos oculares) se rela-

ciona siempre con el vértigo periférico; por lo normal es uni-
direccional y jamás vertical (véase en seguida). A menudo las 
lesiones periféricas producen síntomas adicionales de disfun-
ción del oído interno o el nervio acústico, es decir, pérdida 
auditiva y tinnitus.

2. El vértigo central se presenta con o sin nistagmo; si 
existe, puede ser vertical, unidireccional o multidireccional y 
ser de índole diferente en los dos ojos. (El nistagmo vertical es 
una oscilación en el plano vertical; la que se produce al mirar 
hacia arriba o abajo no se ubica necesariamente en un plano 
vertical.) Las lesiones centrales pueden producir signos intrín-
secos en el tallo encefálico o el cerebelo, como défi cit motores 
o sensoriales, hiperrefl exia, respuestas plantares extensoras, di-
sartria o ataxia de las extremidades.

ATAXIA
La ataxia es una falta de coordinación o torpeza de los 
movimientos que no se relaciona con debilidad muscu-
lar. Tiene por causa trastornos vestibulares, cerebelo-
sos o sensoriales (proprioceptivos). La ataxia puede 

afectar el movimiento de los ojos, el habla (al producir disar-
tria), extremidades individuales, el tronco, la postura o la mar-
cha (cuadro 3-2).

Ataxia vestibular
La ataxia vestibular puede ser consecuencia de las mismas le-
siones centrales y periféricas que causan el vértigo. Suele haber 
nistagmo, por lo común unilateral y más pronunciado al mi-
rar a lo lejos por el lado de la afectación vestibular. No hay di-
sartria.

La ataxia vestibular depende de la fuerza de gravedad: no 
es posible demostrar que hay falta de coordinación en los mo-
vimientos de las extremidades si se examina al paciente acos-
tado, pero ésta se vuelve evidente cuando el paciente trata de 
ponerse de pie o caminar.

Ataxia cerebelosa
La ataxia cerebelosa se debe a lesiones del cerebelo o sus cone-
xiones aferentes o eferentes en los pedúnculos cerebelosos, el 
núcleo rojo, el puente de Varolio o la médula espinal (fi gura 
3-2). Debido a la conexión cruzada entre la corteza cerebral 
frontal y el cerebelo, la enfermedad frontal unilateral se ase-
meja a veces a un trastorno del hemisferio cerebeloso contra-
lateral. Las manifestaciones clínicas de la ataxia cerebelosa son 
irregularidades de frecuencia, ritmo, amplitud y fuerza de los 
movimientos voluntarios.

A. HIPOTONÍA

La ataxia cerebelosa suele asociarse con hipotonía, lo que se 
traduce en el mantenimiento de una postura defectuosa. Las 
extremidades pueden ser desplazadas con facilidad por una 
fuerza relativamente pequeña, y cuando el evaluador las sacude, 
exhiben una mayor amplitud de excursión. También puede ha-
ber aumento de la amplitud de oscilación del brazo al cami-
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nar. Los refl ejos tendinosos adoptan una cualidad pendular, 
de modo que puede haber varias oscilaciones de la extremidad 
una vez que se provoca el refl ejo, pero no aumenta ni la fuerza 
ni la frecuencia del mismo. Cuando los músculos se contraen 
en oposición a una resistencia que luego se retira, el múscu-
lo antagonista no logra parar ese movimiento y el relajamiento 
muscular compensatorio se demora. Eso tiene por consecuen-
cia un movimiento de rebote de la extremidad.

B. FALTA DE COORDINACIÓN

Además de hipotonía, la ataxia cerebelosa también se asocia 
con falta de coordinación de los movimientos voluntarios. El 
inicio de los movimientos simples se demora, pero sus tasas de 
aceleración y desaceleración disminuyen. Hay fl uctuación en 
la rapidez, ritmo, amplitud y fuerza de los movimientos, lo 
que les da una apariencia espasmódica. Puesto que tales irre-
gularidades son más pronunciadas durante el inicio y la con-
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Figura 3-1. Vías vestibulares periféricas y centrales. El nervio vestibular termina en el núcleo vestibular del tallo encefálico y en las estruc-
turas cerebelosas de la línea media que también se proyectan hacia el núcleo vestibular. A partir de allí, las vías bilaterales del fascículo lon-
gitudinal medio ascienden hacia los núcleos motor ocular externo y oculomotor y descienden hacia la médula espinal.
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clusión del movimiento, sus manifestaciones clínicas más ob-
vias son dismetría terminal, es decir, “pasarse de la raya” al 
dirigir la extremidad hacia un objetivo, y temblor intencio-
nal terminal cuando la extremidad se acerca a dicho objetivo. 
Los movimientos más complejos tienden a descomponerse en 
una sucesión de movimientos individuales en vez de ser un 
solo acto motor ininterrumpido (asinergia). Los movimientos 
de mayor complejidad fi siológica o que requieren cambios rá-
pidos de dirección, como el andar, son los afectados con ma-
yor gravedad.

C. ANORMALIDADES OCULARES ASOCIADAS

En virtud del destacado papel del cerebelo en el control de los 
movimientos del ojo, las anormalidades oculares suelen ser 
consecuencia de enfermedades cerebelosas. Entre aquéllas es-
tán el nistagmo y otras oscilaciones oculares relacionadas, las 
paresias visuales y los movimientos de sacudida ocular (sacádi-
cos) y de seguimiento defectuosos.

D.  BASES ANATÓMICAS DE LA DISTRIBUCIÓN DE LOS SIGNOS 
CLÍNICOS

Varias regiones anatómicas del cerebelo (fi gura 3-3) son fun-
cionalmente distintas, pues corresponden a la organización 
somatotópica de sus conexiones motoras, sensoriales, visuales 
y auditivas (fi gura 3-4).

1. Lesiones de la línea media. La zona media del cere-
belo —es decir, el vermis y el lóbulo fl oculonodular y sus nú-
cleos subcorticales (fastigiales) asociados— se relaciona con el 
control de las funciones axiales, lo que incluye movimientos 
de los ojos, postura de la cabeza y el tronco, actitud general del 
cuerpo y marcha. Por tanto, la enfermedad cerebelosa de la lí-
nea media se traduce en un síndrome clínico que se caracteriza 
por nistagmo y otros trastornos de movilidad ocular, oscila-
ción de la cabeza y el tronco (titubeo), inestabilidad postural 
y ataxia de la marcha (cuadro 3-3). La afectación selectiva del 
vermis cerebeloso superior, como suele ocurrir en la degenera-
ción cerebelosa alcohólica, produce exclusiva o principalmente 
ataxia de la marcha, como cabe suponer al observar el mapa 
somatotópico del cerebelo (fi gura 3-4).

2. Lesiones hemisféricas. Las zonas laterales del cerebelo 
(hemisferios cerebelosos) ayudan a coordinar los movimientos 
y a preservar el tono muscular de las extremidades ipsolate-ra-
les. Además, dichos hemisferios intervienen en la regulación 
de la fi jación de la vista ipsolateral. Los trastornos que afectan 
un hemisferio cerebeloso causan hemiataxia e hipotonía ipso-
lateral de las extremidades, así como nistagmo y paresia de la 
vista ipsolateral transitoria (incapacidad para ver voluntaria-
mente hacia el lado afectado). También puede haber disartria 
cerebelosa en los casos de lesiones paramedianas del hemisfe-
rio cerebeloso izquierdo.

3. Enfermedades difusas. Muchos trastornos cerebelosos 
—por lo común padecimientos tóxicos, metabólicos y dege-
nerativos— afectan de manera difusa al cerebelo. En tales 
condiciones, el cuadro clínico combina las características de 
enfermedades hemisféricas bilaterales y de la línea media.

Cuadro 3-1. Características del vértigo central y periférico.

Periféricas Centrales

Vértigo A menudo intermi-
tente; grave

A menudo constante; 
en general, menos 
grave

Nistagmo Siempre presente; 
unidireccional, jamás 
vertical

Quizá esté ausente; 
uni- o bidireccional, 
puede ser vertical

Indicios asociados
Pérdida auditiva o 
tinnitus
Signos intrínsecos 
en el tallo 
encefálico

Presente a menudo

Ausente

Presente en pocos 
casos

Por lo común pre-
sente

Cuadro 3-2. Características de la ataxia vestibular, cerebelosa y sensorial.

Vestibulares Cerebelosas Sensoriales

Vértigo Presente Puede estar presente Ausente

Nistagmo Presente Presente a menudo Ausente

Disartria Ausente Puede estar presente Ausente

Ataxia de las extremidades Ausente Por lo general está presente 
(una extremidad, unilateral, 
sólo las piernas o todas las 
extremidades)

Presente (normalmente en las pier-
nas)

Postura Puede ser capaz de ponerse de 
pie con los pies juntos; por lo 
general empeora con los ojos 
cerrados

No puede ponerse de pie con 
los pies juntos, sea con los ojos 
abiertos o cerrados

En muchos casos puede ponerse 
de pie con los pies juntos y los ojos 
abiertos, pero no con los ojos 
cerrados (signo de Romberg)

Sensibilidad vibratoria y 
postural

Normal Normal Deteriorada

Refl ejos del tobillo Normales Normales Deprimidos o ausentes
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Figura 3-3. Divisiones anatómicas del cerebelo en corte medio sagital; (A) desdoblado (fl echas) y (B) visto desde atrás.
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Lóbulo 

anterior

Lóbulo 

posterior

Hemisferio Vermis

Figura 3-4. Organización funcional del cerebelo. La vista es similar a la de la fi gura 3-3B, pero el cerebelo pertenece a un mono en vez de a 
un ser humano. Los tres homúnculos cerebelosos representan áreas hacia las cuales se proyectan los estímulos proprioceptivos y táctiles, 
mientras que las franjas representan áreas hacia las cuales se proyectan estímulos auditivos y visuales.

Ataxia sensorial
La ataxia sensorial es el resultado de trastornos que afectan las 
vías proprioceptivas de los nervios sensoriales periféricos, las raí-
ces sensoriales, las columnas posteriores de la médula espinal 
o los lemniscos medios. Las lesiones talámicas y del lóbulo pa-
rietal son causas raras de hemiataxia sensorial contralateral. 
Las sensaciones relacionadas con la posición y el movimiento 
de las articulaciones (cinestesia) se originan en los corpúscu-
los de Pacini y en las terminaciones nerviosas no encapsuladas 

de las cápsulas articulares, los ligamentos, los músculos y el pe-
riostio. Tales sensaciones se transmiten mediante las densamente 
mielinizadas fi bras A de las neuronas aferentes primarias, que 
ingresan al cuerno dorsal de la médula espinal y ascienden, sin 
cruzamientos, por las columnas posteriores (fi gura 3-5). La in-
formación proprioceptiva de las piernas es transmitida por el 
fascículo de Goll (grácil), de ubicación media, mientras que la 
información de los brazos se transmite mediante el fascícu-
lo de Burdach (cuneiforme), de ubicación más lateral. Dichos 

Cuadro 3-3. Patrones clínicos de la ataxia cerebelosa.

Patrón de la afectación Signos Causas

Línea media Nistagmo, titubeo de la cabeza y el tronco, ataxia 
de la marcha

Tumor, esclerosis múltiple

Vermis superior Ataxia de la marcha Encefalopatía de Wernicke, degeneración cerebelo-
sa alcohólica, tumor, esclerosis múltiple

Hemisferio cerebeloso Nistagmo, paresia ipsolateral de la vista, disartria 
(sobre todo cuando la lesión está en el hemisferio 
izquierdo), hipotonía ipsolateral, ataxia de las 
extremidades ipsolaterales, ataxia de la marcha, 
caída hacia el lado de la lesión

Infarto, hemorragia, tumor, esclerosis múltiple

Pancerebeloso Nistagmo, paresia bilateral de la vista, disartria, 
hipotonía bilateral, ataxia bilateral de las extremi-
dades, ataxia de la marcha

Intoxicaciones por fármacos, hipotiroidismo, de-
generación cerebelosa hereditaria, degeneración 
cerebelosa paraneoplásica, enfermedad de Wilson, 
encefalomielitis infecciosa y parainfecciosa, enfer-
medad de Creutzfeldt-Jakob, esclerosis múltiple
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tractos nerviosos forman sinapsis con neuronas sensoriales de 
segundo orden en el núcleo de Goll y el núcleo de Burdach, 
en la porción basal del bulbo raquídeo. Tales neuronas de se-
gundo orden se entrecruzan en forma de fi bras arqueadas inter-
nas y ascienden por el lemnisco medio contralateral. Terminan 
en el núcleo posterior ventral del tálamo, del que parten neu-
ronas sensoriales de tercer orden hacia la corteza parietal.

En general, la ataxia sensorial por polineuropatía o lesiones 
de la columna posterior afecta de modo simétrico la marcha y 
las piernas; los brazos son afectados en menor grado e incluso 
resultan ilesos. La exploración revela alteraciones sensoriales de 
la posición y el movimiento de las articulaciones de las extre-
midades afectadas y, por lo común, también se afecta la sensi-
bilidad vibratoria. Como signo característico, no hay vértigo ni 
nistagmo, ni disartria.

ANTECEDENTES
Síntomas y signos
A. VÉRTIGO

Es necesario distinguir entre el vértigo auténtico y una sensa-
ción de vahído o presíncope; por lo común, el vértigo se des-
cribe como una sensación de giro, dar de vueltas o movimiento, 
pero cuando la descripción es vaga, se debe preguntar de modo 
específi co al paciente si el síntoma se relaciona con una sensa-
ción de movimiento. Las circunstancias en que ocurren tales 
síntomas también pueden ser útiles para el diagnóstico. El vér-
tigo suele ser desencadenado por cambios de posición de la 
cabeza. La presencia de síntomas al levantarse después de estar 
acostado por mucho tiempo es una característica común de la 
hipotensión ortostática, y los mareos no vertiginosos relacio-
nados con la hipoperfusión pancerebral se alivian de inme-
diato al sentarse o acostarse. Tales estados de hipoperfusión 
llegan a ocasionar pérdida del conocimiento, lo que sólo en 
raros casos se relaciona con el vértigo auténtico. Si se confi rma 
que el problema es vértigo, los síntomas asociados pueden ayu-
dar a ubicar el sitio afectado. Las quejas de pérdida auditiva o 
tinnitus sugieren con claridad un trastorno del aparato vesti-
bular periférico (laberinto o nervio acústico). La presencia de 
disartria, disfagia, diplopía, o debilidad o pérdida sensorial fo-
cal en el rostro o las extremidades, indica una probable lesión 
central (tallo encefálico).

B. ATAXIA

La ataxia en asociación con vértigo sugiere un trastorno ves-
tibular, mientras que el entumecimiento u hormigueo de las 
piernas es común en los pacientes con ataxia sensorial. Ya que 
los défi cit proprioceptivos pueden ser compensados en cierto 
grado por otros indicios sensoriales, los pacientes con ataxia 
sensorial quizás informen que su equilibrio mejora si se ven los 
pies al caminar o cuando usan como apoyo un bastón o el 
brazo de un acompañante. Por lo mismo, sienten mucha más 
inestabilidad cuando están a oscuras y tal vez les resulte en 
particular difícil bajar por las escaleras.

Inicio y evolución cronológica
Establecer la evolución cronológica del trastorno puede suge-
rir su causa. El inicio del desequilibrio es súbito en los casos 
de infarto y hemorragia en el tallo encefálico o el cerebelo (p. 
ej., síndrome raquídeo lateral, hemorragia cerebelosa o in-
farto). El desequilibrio episódico de inicio agudo sugiere ata-
ques isquémicos transitorios en la distribución de la arteria 
basilar, vértigo por posición benigna o enfermedad de Ménière. 
El desequilibrio por ataques isquémicos transitorios suele ser 
acompañado por défi cit nerviosos craneales, signos neurológi-
cos en las extremidades o ambas cosas. La enfermedad de Mé-
nière suele asociarse con pérdida auditiva progresiva y tinnitus, 
además de vértigo.

Por lo general, un desequilibrio crónico y progresivo 
que evoluciona en el transcurso de semanas a meses sugiere un 
trastorno tóxico o nutricional (p. ej., defi ciencia de vitamina 
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Figura 3-5. Vía que media la sensibilidad proprioceptiva.
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B12 o vitamina E, exposición a óxido nitroso). La evolución 
durante meses o años es característica de una degeneración es-
pinocerebelosa hereditaria.

Antecedentes médicos
Es necesario escrutar los antecedentes médicos en busca de 
enfermedades que afectan las vías sensoriales (defi ciencia de vi-
tamina B12, sífi lis) o el cerebelo (hipotiroidismo, síndromes 
paraneoplásicos, tumores), o de fármacos que producen de-
sequilibrio al deteriorar las funciones vestibulares o cerebelosas 
(etanol, sedantes, fenitoína, antibióticos a base de aminoglu-
cósidos, quinina, salicilatos).

Antecedentes familiares
La presencia de un trastorno degenerativo hereditario puede 
ser causa de ataxia cerebelosa crónica o progresiva. Tales tras-
tornos pueden ser degeneraciones espinocerebelosas, ataxia de 
Friedreich, ataxia-telangiectasia y enfermedad de Wilson. 

EXAMEN MÉDICO GENERAL
Varios datos del examen médico general pueden servir de pis-
tas para encontrar el trastorno subyacente. La hipotensión 
ortostática se relaciona con ciertos trastornos sensoriales que 
producen ataxia —por ejemplo, tabes dorsal, polineuropa-
tías— y con algunos casos de degeneración espinocerebelosa. 
La piel puede presentar telangiectasia oculocutánea (ataxia-
telangiectasia) o verse reseca, con el pelo quebradizo (hipoti-
roidismo), o de color amarillo limón (defi ciencia de vitamina 
B12). En la enfermedad de Wilson se aprecian anillos cornea-
les pigmentados (o de Kayser-Fleischer) (véase el capítu-
lo 7).

Quizás haya anormalidades esqueléticas. La cifoescolio-
sis es típica de la ataxia de Friedreich; las articulaciones hiper-
trófi cas o hiperextensibles son comunes en la tabes dorsal; y el 
pie zambo es característico de ciertas neuropatías hereditarias. 
Las anormalidades de las uniones craneocervicales pueden re-
lacionarse con las malformaciones de Arnold-Chiari u otras 
anomalías congénitas que afectan la fosa posterior.

VALORACIÓN NEUROLÓGICA
Valoración del estado mental
La intoxicación por etanol o sedantes y la encefalopatía de 
Wernicke se caracterizan por un estado de confusión aguda 
con ataxia.

La demencia con ataxia cerebelosa se observa en la en-
fermedad de Wilson, la enfermedad de Creutzfeldt-Jakob, el 
hipotiroidismo, los síndromes paraneoplásicos y algunas dege-
neraciones espinocerebelosas. La demencia con ataxia senso-
rial sugiere taboparesia sifi lítica o defi ciencia de vitamina B12.

El síndrome amnésico de Korsakoff  y la ataxia cerebe-
losa se relacionan con el alcoholismo crónico.

Postura y marcha
La observación de la postura y la marcha ayuda a distinguir 
entre las ataxias cerebelosas, vestibulares y sensoriales. En cual-
quier paciente atáxico, la postura y la marcha son de base 
amplia e inestables, y en muchos casos se asocian con movi-
mientos de tumbos o tambaleo. 

A. POSTURA

Si se le pide al paciente atáxico que se pare con los pies juntos, 
puede mostrarse muy renuente o ser incapaz de hacerlo. Si se 
insiste con persistencia, el paciente puede mover de manera 
gradual los pies para juntarlos, pero siempre dejará cierto es-
pacio entre ellos. Sin embargo, los pacientes con ataxia senso-
rial y algunos con ataxia vestibular son en defi nitiva incapaces 
de pararse con los pies juntos, pues deben compensar la pér-
dida de una fuente de información sensorial (proprioceptiva o 
laberíntica) con otra (visual). Esta compensación queda de-
mostrada cuando el paciente cierra los ojos, pues eso elimina 
la información visual. Cuando hay trastornos sensoriales o 
vestibulares, la inestabilidad aumenta y puede provocar una 
caída (signo de Romberg). Cuando existe una lesión vestibu-
lar, hay tendencia a caer hacia el lado lesionado. Los pacientes 
con ataxia cerebelosa no pueden compensar su défi cit me-
diante datos visuales y siguen inestables al ponerse de pie sin 
importar que tengan los ojos abiertos o cerrados.

B. MARCHA

1. La marcha que se observa en la ataxia cerebelosa es 
de base amplia, a menudo con una cualidad tambaleante si-
milar a la del alcohólico. Puede haber oscilación de la cabeza o 
el tronco (titubeo). Si la causa es una lesión unilateral en los 
hemisferios cerebelosos, el paciente tiende a desviarse hacia el 
lado lesionado cuando intenta caminar en línea recta o en 
círculo, o marcha en su sitio si tiene los ojos cerrados. La mar-
cha en tándem (de punta a talón), que exige caminar con una 
base exageradamente angosta, siempre es difícil.

2. En la ataxia sensorial, la marcha también es de base 
amplia y resulta difícil marchar en tándem. Además, el andar 
se caracteriza en general porque los pies se levantan mucho y 
caen con pesadez al piso (marcha de estepaje) debido al dete-
rioro de la propriocepción. La estabilidad mejora de manera 
considerable si se permite al paciente usar un bastón o apoyar 
la mano levemente en el brazo de alguien para sostenerse. Si 
se hace caminar al paciente a oscuras o con los ojos cerrados, 
la marcha se deteriora mucho más.

3. La ataxia de la marcha también puede ser una manifes-
tación de algún trastorno de conversión (trastorno de conver-
sión con síntoma o défi cit motor) o una enfermedad fi ngida. 
Discernir estos casos puede implicar difi cultad en particular, 
pues también las enfermedades que afectan el vermis cerebe-
loso superior pueden producir ataxia de la marcha aislada sin 
ataxia en extremidades individuales. La observación más útil 
para identifi car la ataxia de la marcha fi cticia es que estos pa-
cientes suelen dar grandes tumbos o exhibir movimientos de 
tambaleo exagerados de los que logran recuperarse sin caer. 
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De hecho, para recuperar el balance desde esas posturas tan 
extrañas se requiere una excelente noción del equilibrio.

Nervios oculomotor (III), troclear (IV), motor 
ocular externo (VI) y acústico (VIII)
La enfermedad vestibular y muchas lesiones del cerebelo
suelen ser acompañadas por anormalidades en la función de 
los nervios oculares y vestibulares. (La valoración de los ner-
vios craneales III, IV y VI se estudia con mayor detalle en el 
capítulo 4.)

A. ALINEACIÓN OCULAR

Los ojos se examinan en la posición visual primaria (mirando 
en línea recta hacia el frente) para detectar cualquier problema 
de alineación en el plano horizontal o vertical.

B. NISTAGMO Y MOVIMIENTOS VOLUNTARIOS DEL OJO

Se pide al paciente que gire los ojos hacia cada una de las direc-
ciones cardinales de la vista (izquierda, arriba a la izquierda, 
abajo a la izquierda, derecha, arriba a la derecha, abajo a la de-
recha; véase el capítulo 4) para determinar si hay paresia visual 
(deterioro de la capacidad para mover los dos ojos en forma coor-
dinada en cualquiera de esas direcciones) o nistagmo evocado 
por fi jación de la mirada. El nistagmo —oscilación involuntaria 
anormal de los ojos— se caracteriza por las posiciones de la 
vista en que ocurre, su amplitud y la dirección de su fase rá-
pida. El nistagmo pendular tiene la misma velocidad en am-
bos sentidos de movimiento del ojo; el nistagmo rítmico se 
caracteriza por tener fases rápida (de inducción vestibular) y 
lenta (cortical). La dirección del nistagmo rítmico se defi ne 
por la dirección del componente rápido. Los movimientos rá-
pidos voluntarios del ojo (movimientos oculares rápidos 
[sacá-dicos]) se evocan haciendo que el paciente cambie con 
rapidez su mirada de un objeto a otro que está colocado en un 
punto distinto del campo visual. Los movimientos voluntarios 
lentos del ojo (persecuciones) se evalúan pidiendo al paciente 
que siga un objeto que se mueve con lentitud, como el dedo 
del evaluador.

1. Los trastornos vestibulares periféricos producen un nis-
tagmo rítmico horizontal unidireccional que se maximiza al mi-
rar a lo lejos desde el lado afectado. Los trastornos vestibulares 
centrales pueden causar nistagmo horizontal unidireccional o 
bidireccional, nistagmo vertical o paresia visual. Las lesiones 

cerebelosas se relacionan con una amplia variedad de anormali-
dades oculares, como paresias visuales, sacadas o persecuciones 
defectuosas, nistagmo en cualquier dirección o en todas las di-
recciones, y dismetría ocular (pasarse de los objetivos visuales 
durante los movimientos oculares rápidos [sacádicos]).

2. Por lo común, el nistagmo pendular es consecuencia 
de un deterioro visual que comienza en la infancia.

C. AUDICIÓN

La valoración preliminar del nervio acústico (VIII) debe in-
cluir una inspección otoscópica de los conductos auditivos y 
las membranas timpánicas, una evaluación de la agudeza au-
ditiva de cada oído y pruebas de Weber y Rinne con un dia-
pasón de 256 Hz.

1. En la prueba de Weber, la pérdida auditiva sensorio-
neural unilateral (por lesiones del caracol o el nervio coclear) 
hace que el paciente perciba el sonido que emite un diapasón 
colocado en el vértice del cráneo como si proviniera del oído 
normal. Cuando hay un trastorno de conducción (oído ex-
terno o medio), el sonido se localiza en el oído anormal.

2. La prueba de Rinne también permite distinguir entre 
los defectos sensorioneurales y conductivos del oído afectado. 
En condiciones normales, la conducción aérea (que se evalúa 
sosteniendo el diapasón junto al conducto auditivo externo) 
produce un sonido más intenso que la conducción ósea (que 
se evalúa colocando la base del diapasón sobre el mastoides). 
Este patrón también se observa en las lesiones del nervio 
acústico, pero se invierte en caso de pérdida auditiva de tipo 
conductivo (cuadro 3-4).

D. PRUEBAS DE POSICIÓN

Cuando los pacientes indican que el vértigo se presenta al 
cambiar de posición, se recurre a la maniobra de Nylen-
Bárány o Dix-Hallpike (fi gura 3-6) para tratar de reproducir 
la circunstancia que lo precipita. La cabeza, que está vuelta ha-
cia la derecha, se baja con rapidez 30 grados por debajo de la 
horizontal mientras la vista se mantiene fi ja hacia la derecha. 
Este proceso se repite con la cabeza y los ojos vueltos primero 
hacia la izquierda, y luego hacia el frente. Se observa si hay 
nistagmo en los ojos y se pide al paciente que esté atento al 
inicio, la intensidad y la suspensión del vértigo.

En general, el nistagmo y el vértigo por posición se re-
lacionan con lesiones vestibulares periféricas y suelen ser una 
característica del vértigo por posición benigno. Esto se ca-

Cuadro 3-4. Evaluación de la pérdida auditiva.

                               Prueba de Weber                           Prueba de Rinne

Normal El sonido se percibe como si proviniera de la línea 
media

Conducción aérea > conducción ósea

Pérdida auditiva 
sensorioneural

El sonido se percibe como si proviniera del oído 
normal

Conducción aérea > conducción ósea

Pérdida auditiva 
conductiva

El sonido se percibe como si proviniera del oído 
afectado

Conducción ósea > conducción aérea en el lado 
afectado
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racteriza normalmente por una intensa molestia, un periodo 
de latencia de varios segundos entre el cambio de posición y el 
inicio del vértigo y el nistagmo (que por lo general es rotato-
rio), tendencia a que la respuesta ceda de manera espontánea 

(fatiga) si se conserva la posición, y atenuación de la respuesta 
(habituación) si se adopta en forma reiterada la posición cau-
sante (cuadro 3-5). El vértigo por posición también puede de-
berse a una enfermedad vestibular central.

A

B

Figura 3-6. Prueba de vértigo y nistagmo por posición. El paciente se sienta sobre una mesa con la cabeza y los ojos hacia el frente (A), y 
luego se le recuesta rápidamente hasta una posición supina con la cabeza colgando fuera del borde de la mesa, en ángulo de 45 grados por 
debajo de la línea horizontal. En seguida, se observa si los ojos tienen nistagmo y se pide al paciente que diga si siente vértigo. Esta prueba 
se repite con la cabeza y los ojos del paciente vueltos 45 grados hacia la derecha (B), y una vez más con la cabeza y los ojos vueltos 45 gra-
dos hacia la izquierda (esto último no se muestra en la ilustración).
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E. PRUEBAS TÉRMICAS

Los trastornos de las vías vestibuloculares se pueden detectar 
mediante pruebas térmicas. El paciente es colocado en posi-
ción supina, con la cabeza elevada en ángulo de 30 grados para 
colocar los conductos semicirculares laterales, cuya ubicación 
es superfi cial, en posición erguida. Se vierte, por turno, agua 
fría (33 C) o tibia (44 C) en cada conducto auditivo du-
rante 40 segundos, con un intervalo mínimo de cinco minutos 
entre las pruebas. El agua tibia tiende a producir menos mo-
lestias que el agua fría. Precaución: Las pruebas térmicas de-
ben ser precedidas por una cuidadosa valoración otoscópica, 
pues deberán omitirse si el tímpano está perforado.

1. En el paciente normal y consciente, la estimulación 
térmica del agua fría produce nistagmo con la fase lenta dirigida 
hacia el oído irrigado y la fase rápida hacia el oído opuesto. 
La irrigación con agua tibia produce el efecto opuesto.

2. En los pacientes con disfunción unilateral en el la-
berinto, el nervio vestibular o el núcleo vestibular, la irriga-
ción del lado afectado no produce nistagmo o provoca un 
nistagmo de inicio tardío o menor duración que en el lado 
normal.

Otros nervios craneales
El papiledema asociado con problemas de desequilibrio su-
giere una lesión tumoral intracraneal, por lo general en la fosa 
posterior, lo que causa aumento de la presión intracraneal. 
Puede haber neuropatía óptica en la esclerosis múltiple, la neu-
rosífi lis o la defi ciencia de vitamina B12. Los tumores en el án-
gulo cerebelopontino pueden ser acompañados por un refl ejo 
corneal deprimido o por parálisis facial ipsolateral respecto de 
la lesión (y la ataxia). La presencia de debilidad de la lengua o 
el paladar, ronquera o disfagia se debe a una afección en la 
parte inferior del tallo encefálico.

Sistema motor
Mediante la valoración de la función motora del paciente con 
un trastorno del equilibrio se debe determinar el patrón y la 
gravedad de la ataxia y poner de manifi esto cualquier afecta-
ción piramidal, extrapiramidal o nerviosa periférica como po-
sible causa. El cuadro 3-6 resume las características clínicas 
que ayudan a diferenciar la enfermedad cerebelosa de las que 
afectan estos otros sistemas motores.

Cuadro 3-5. Características del nistagmo por posición.

Característica Lesión periférica Lesión central

Vértigo Intenso Leve

Latencia 2-40 segundos No

Fatigabilidad Sí No

Habituación Sí No

Cuadro 3-6. Características clínicas que diferencian a los trastornos cerebelosos de los que ocurren en otros sistemas 
motores.

Cerebelosos
Neuronales motores
            superiores1

Neuronales motores 
             inferiores1 Extrapiramidales2

Fuerza Normal Disminuida Disminuida Normal

Tono muscular Disminuido Aumentado (espástico)3 Normal Aumentado (rígido)3 o 
disminuido

Refl ejos tendinosos Normales Aumentados3 Disminuidos3 Normales

Respuestas plantares Flexoras Extensoras3 Flexoras Flexoras

Atrofi a Ausente Ausente Presente3 o ausente Ausente

Fasciculaciones Ausentes Ausentes Presentes3 o ausentes Ausentes

Temblor Temblor intencional3 o 
ausente

Ausente Ausente Temblor en reposo3 o 
ausente

Corea o atetosis Ausentes Ausentes Ausentes Presentes3 o ausentes

Acinesia Ausente Ausente Ausente Presente3 o ausente

Ataxia Presente3 Ausente Ausente Ausente

1 Véase también el capítulo 5.
2 Véase también el capítulo 7.
3 Características de diagnóstico más útiles.
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A. ATAXIA Y TRASTORNOS DEL TONO MUSCULAR

El tono muscular se evalúa como se explica en el capítulo 6. 
La estabilidad del tronco se valora con el paciente en posición 
sentada y las extremidades se examinan de modo individual.

1. Se observa el movimiento del brazo del paciente mien-
tras su dedo anular va y viene entre su nariz o barbilla y el 
dedo del evaluador. En los casos de ataxia cerebelosa leve se 
observa un temblor de intención, que aparece de modo ca-
racterístico cerca del principio y el fi nal de cada movimiento, 
y en algunos casos el paciente va más allá de su objetivo.

2. Cuando se pide al paciente que levante los brazos con 
rapidez hasta una cierta altura —o cuando se aplica una fuerza 
súbita en sus brazos extendidos al frente—, es posible que re-
base su objetivo o haga un movimiento de rebote. El menos-
cabo en la capacidad de controlar la fuerza de las contracciones 
musculares también se aprecia pidiendo al paciente que doble 
con fuerza el brazo por el codo mientras se le opone resisten-
cia, para luego retirar la resistencia en forma súbita. Si la ex-
tremidad es atáxica, la contracción continua sin resistencia 
puede hacer que la mano golpee al paciente en el hombro o 
la cara.

3. La ataxia de las piernas se demuestra por la incapaci-
dad del paciente para recorrer con el talón del pie, mediante 
un movimiento uniforme de ascenso y descenso, la espinilla 
de la pierna opuesta.

4. La ataxia de cualquier extremidad se expresa en forma 
de irregularidades de velocidad, ritmo, amplitud y fuerza en 
una serie de rápidos movimientos sucesivos de golpeteo.

5. La hipotonía es característica de los trastornos cerebe-
losos; cuando existen lesiones hemisféricas cerebelosas unila-
terales, las extremidades ipsolaterales son hipotónicas.

6. La hipertonía extrapiramidal (rigidez) se presenta con 
ataxia cerebelosa en la enfermedad de Wilson, la degeneración 
hepatocerebral adquirida, la enfermedad de Creutzfeldt-Jakob 
y ciertos tipos de degeneración olivopontocerebelosa.

7. La ataxia con espasticidad se observa en algunos casos 
de esclerosis múltiple, tumores o anomalías congénitas en la 
fosa posterior, isquemia o infarto vertebrobasilar, degeneración 
olivopontocerebelosa, ataxia de Friedreich y otras ataxias here-
ditarias, neurosífi lis, enfermedad de Creutzfeldt-Jakob y defi -
ciencia de vitamina B12.

B. DEBILIDAD

Se debe determinar el patrón de cualquier debilidad. La de-
bilidad neuropática distal puede deberse a trastornos que 
producen ataxia sensorial, como las polineuropatías y la ataxia 
de Friedreich. En los casos de defi ciencia de vitamina B12, es-
clerosis múltiple, lesiones del foramen magno o tumores en 
la médula espinal, puede haber paraparesia sobrepuesta a la 
ataxia. La presencia de cuadriparesia atáxica, hemiataxia con 
hemiparesia contralateral o hemiparesia atáxica sugiere una 
lesión en el tallo encefálico.

C. MOVIMIENTOS INVOLUNTARIOS ANORMALES

En los casos de encefalopatía hepática, degeneración hepatoce-
rebral adquirida u otras encefalopatías metabólicas puede ha-

ber asterixis. El mioclono que ocurre en las mismas condi-
ciones que la asterixis representa una manifestación notoria de 
la enfermedad de Creutzfeldt-Jakob. La corea puede relacio-
narse con signos cerebelosos en los casos de enfermedad de 
Wilson, degeneración hepatocerebral adquirida o ataxia-telan-
giectasia.

Sistema sensorial
A. PERCEPCIÓN DE LA POSICIÓN DE LAS ARTICULACIONES

En los pacientes con ataxia sensorial, el sentido de ubicación 
posicional de las articulaciones se deteriora siempre en las 
piernas y puede fallar también en los brazos. La prueba con-
siste en pedir al paciente que detecte un movimiento pasivo 
de las articulaciones, empezando por las distales y avanzando 
luego hacia las proximales, para determinar el nivel superior 
del défi cit en cada extremidad. Las anormalidades en la per-
cepción de la posición también se pueden demostrar mediante 
colocar una extremidad y haciendo que el paciente, con los 
ojos cerrados, coloque la extremidad opuesta en la misma po-
sición.

B. PERCEPCIÓN VIBRATORIA

La percepción de la sensación vibratoria suele deteriorarse en 
los pacientes con ataxia sensorial. Se pide al paciente que de-
tecte la vibración de un diapasón de 128 Hz colocado sobre 
una apófi sis. Una vez más, la prueba se repite en sitios cada 
vez más proximales para determinar el nivel superior de la de-
fi ciencia en cada extremidad o en el tronco. El umbral de la 
percepción vibratoria del paciente se compara con la capaci-
dad del propio evaluador para sentir la vibración en la mano 
que sostiene el diapasón.

Refl ejos
En general, los refl ejos tendinosos son hipoactivos, con cierta 
cualidad pendular en los trastornos cerebelosos; las lesiones 
cerebelosas unilaterales producen hiporrefl exia ipsolateral. La 
hiporrefl exia de las piernas es una manifestación notoria de
la ataxia de Friedreich, la tabes dorsal y las polineuropatías 
causantes de ataxia sensorial. La ataxia por esclerosis múltiple, 
defi ciencia de vitamina B12, lesiones focales en el tallo encefá-
lico y ciertas degeneraciones olivopontocerebelosas o espino-
cerebelosas pueden acompañarse de refl ejos hiperactivos y res-
puestas plantares extensoras.

ESTUDIOS DE INVESTIGACIÓN
Estudios sanguíneos
Los estudios sanguíneos pueden revelar la presencia de anorma-
lidades hematológicas asociadas con la defi ciencia de vitamina 
B12, la disminución de hormonas tiroideas en el hipotiroi-
dismo, la elevación de las enzimas hepáticas y las bajas con-
centraciones de ceruloplasmina y cobre en la enfermedad de 
Wilson, la defi ciencia de inmunoglobulina y el aumento de la 
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-fetoproteína en la ataxia-telangiectasia, los anticuerpos con-
tra las células de Purkinje en la degeneración cerebelosa para-
neoplásica, o las anormalidades genéticas asociadas con las de-
generaciones espinocerebelosas hereditarias.

Estudios del líquido cefalorraquídeo
El líquido cefalorraquídeo presenta elevación de las proteínas 
en los casos de tumores en el ángulo cerebelopontino (p. ej., 
neuroma acústico), tumores en el tallo encefálico o la médula 
espinal, hipotiroidismo y algunas polineuropatías. Por lo co-
mún, se observa aumento de proteínas con pleocitosis en los 
casos infecciosos y no infecciosos de encefalitis, degeneración 
cerebelosa paraneoplásica y neurosífi lis. Aunque la hemorragia 
cerebelosa se caracteriza por aumento de presión y presencia 
de sangre en el líquido cefalorraquídeo, la punción lumbar 
está contraindicada si se sospecha de una hemorragia de esa 
naturaleza. La prueba VDRL en el líquido cefalorraquídeo es 
reactiva en la tabes dorsal, y puede haber presencia de bandas 
de inmunoglobulina G (IgG) oligoclonal en la esclerosis múl-
tiple u otros trastornos infl amatorios.

Diagnóstico por imágenes
La tomografía computarizada es útil para demostrar la pre-
sencia de tumores o malformaciones en la fosa posterior, in-
farto o hemorragia cerebelosa, y la atrofi a cerebelosa asociada 
con los trastornos degenerativos. Las imágenes por resonan-
cia magnética (IRM) permiten apreciar mejor las lesiones en 
la fosa posterior, incluso los tumores en el ángulo cerebelopon-
tino, y superan a la tomografía en la detección de las lesiones 
de la esclerosis múltiple. Las IRM de la médula espinal pue-
den revelar un aumento de la señal T2 en las columnas poste-
riores de los pacientes con defi ciencia de vitamina B12.

Pruebas de potencial evocado
Las pruebas de potencial evocado, en especial las de las vías 
ópticas (potenciales visuales evocados), pueden ser útiles para 
evaluar a los pacientes bajo sospecha de esclerosis múltiple. 
Los potenciales evocados auditivos de tallo cerebral pueden ser 
anormales en los pacientes con tumores en el ángulo cerebelo-
pontino aunque las tomografías no revelen ninguna anorma-
lidad.

Radiografía de tórax y ecocardiografía
Las radiografías de tórax o los ecocardiogramas pueden apor-
tar pruebas de miocardiopatía asociada con la ataxia de Frie-
dreich. Además, las radiografías torácicas pueden revelar la 
presencia de algún tumor pulmonar en los casos de degenera-
ción cerebelosa paraneoplásica.

Estudios especiales
En los trastornos vestibulares existen otras tres investigaciones 
especiales que pueden ser útiles.

A. AUDIOMETRÍA

Es útil cuando los trastornos vestibulares se asocian con cierto 
deterioro auditivo; esta prueba permite distinguir entre las en-
fermedades del conducto auditivo, del laberinto, del nervio 
acústico y del tallo encefálico.

Las pruebas de audición de tonos puros resultan anor-
males cuando los sonidos se transmiten por el aire en los casos 
de pérdida auditiva de tipo conductivo, y cuando son trans-
mitidos por el aire o los huesos en los trastornos del laberinto 
o el nervio acústico.

La discriminación del habla se deteriora considerable-
mente cuando hay lesiones del nervio acústico, pero en menor 
grado cuando hay trastornos del laberinto. La discriminación 
del habla es normal cuando hay afectación de los conductos 
auditivos o el tallo encefálico.

B. ELECTRONISTAGMOGRAFÍA

Prueba que permite detectar y caracterizar al nistagmo, in-
cluso el provocado por estimulación térmica.

C. RESPUESTA AUDITIVA EVOCADA

Prueba mediante la cual es factible ubicar la enfermedad vesti-
bular en las vías vestibulares periféricas.

TRASTORNOS VESTIBULARES 
PERIFÉRICOS

El cuadro 3-7 presenta una lista de los trastornos vestibulares 
periféricos y las características que son útiles para el diagnós-
tico diferencial.

VÉRTIGO POR POSICIÓN BENIGNO
El vértigo por posición ocurre cuando la cabeza adopta una 
cierta postura. Se asocia normalmente con lesiones vestibula-
res periféricas, pero también puede deberse a enfermedades 
centrales (del tallo encefálico o el cerebelo).

El vértigo por posición benigno es la causa más común 
de vértigo de origen periférico, pues representa alrededor de 
30% de los casos. La causa más frecuente son los traumatis-
mos en la cabeza, pero en la mayoría de los casos no es posible 
encontrar un factor causal. Se piensa que la base fi siopatológica 
del vértigo por posición benigno es la canalolitiasis, es decir, 
la estimulación del conducto semicircular por partículas extra-
ñas que fl otan en la endolinfa.

El síndrome se caracteriza por breves episodios (segundos 
a minutos) de vértigo intenso, acompañados a veces por náu-
seas y vómito. Los síntomas pueden presentarse con cualquier 
cambio de posición de la cabeza, pero suelen ser más intensos 
en decúbito lateral con el oído afectado hacia abajo. Por lo co-
mún, el vértigo episódico se prolonga por varias semanas y 
luego se resuelve en forma espontánea; en algunos casos es re-
currente. El vértigo por posición benigno no se caracteriza por 
pérdidas auditivas.
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En general, al efectuar el examen médico es posible dis-
tinguir las causas periféricas y centrales del vértigo por posi-
ción mediante la maniobra de Nylen-Bárány o Dix-Hallpike 
(la cual ya fue citada; fi gura 3-6). El nistagmo por posición, 
que es compañero inseparable del vértigo benigno, suele ser 
unidireccional, rotatorio y su inicio se demora varios segundos 
después de adoptar la posición cefálica que lo desencadena. Si 
se mantiene la posición, el nistagmo y el vértigo se resuelven 
en cuestión de segundos a minutos. Si la maniobra se repite 
de manera sucesiva, la respuesta disminuye. Por el contrario, 
el vértigo por posición de origen central tiende a ser menos 
intenso y no en todos los casos hay nistagmo por posición. En 
el vértigo por posición de tipo central no hay periodo de la-
tencia, ni fatiga ni habituación.

En la mayoría de los casos de vértigo por posición be-
nigno de origen periférico (canalolitiasis), la base del trata-
miento es el uso de maniobras de reposicionamiento que 
aprovechan la fuerza de gravedad para trasladar las partículas 
endolinfáticas extrañas del conducto semicircular al vestíbulo, 
donde pueden ser reabsorbidas. En una de tales maniobras (fi -
gura 3-7), la cabeza se gira 45 grados en dirección al oído 
afectado (diagnosticado clínicamente como ya se explicó) y el 
paciente se reclina hasta quedar en posición supina, con la ca-
beza (aún girada 45 grados) colgando fuera del borde de la 
mesa de exploración. Luego, se hace girar 90 grados en direc-
ción opuesta la cabeza aún colgante, hasta 45 grados hacia el 
oído opuesto. En seguida, el paciente gira hasta quedar en po-
sición de decúbito lateral con el oído afectado hacia arriba, 
mientras la cabeza, aún colgante, continúa inclinada 45 gra-
dos hacia el oído normal. Por último, el paciente regresa a la 
posición prona y luego se sienta. Los fármacos vestibulosupre-
sores (cuadro 3-8) también pueden ser útiles durante el pe-

riodo agudo, y la rehabilitación vestibular, que promueve la 
compensación de la disfunción vestibular mediante otras mo-
dalidades sensoriales, es igualmente valiosa.

ENFERMEDAD DE MÉNIÈRE
La enfermedad de Ménière se caracteriza por episodios de vér-
tigo repetitivos, que duran desde minutos hasta días, acompa-
ñados por tinnitus y pérdida auditiva sensorioneural progre-
siva. La mayoría de los casos son esporádicos, pero también 
se sabe de casos familiares que pueden exhibir anticipación o 
aparición temprana de los síntomas en las generaciones suce-
sivas. Al parecer, algunos casos se relacionan con mutaciones 
del gen de la coclina, ubicado en el cromosoma 14q12–q13. 
El inicio ocurre entre las edades de 20 y 50 años en cerca de 
tres de cada cuatro casos, y los hombres son afectados con 
mayor frecuencia que las mujeres. Se piensa que la causa es 
un aumento del volumen de la endolinfa laberíntica (hidro-
pesía endolinfática), pero se desconoce el mecanismo pato-
génico.

En el momento del primer ataque agudo, algunos pacien-
tes ya habían notado la aparición insidiosa de tinnitus, pér-
dida auditiva y sensación de congestión en el oído. Los ata-
ques agudos se caracterizan por vértigo, náuseas y vómito, y se 
repiten a intervalos que van de semanas a años. La audición se 
deteriora por pasos y 10 a 70% de los pacientes informan que 
la afectación es bilateral. A medida que la pérdida auditiva au-
menta, el vértigo tiende a volverse menos intenso.

La exploración física durante los episodios agudos revela 
un nistagmo espontáneo, de tipo horizontal o rotatorio (a ve-
ces ambos), que puede cambiar de dirección. Aunque el nis-
tagmo espontáneo está ausente de modo característico entre 

Cuadro 3-7. Diagnóstico diferencial de trastornos vestibulares periféricos.

Pérdida auditiva

Otras parálisis de nervios cranealesConductiva Sensorioneural

Vértigo por posición benigno – – –

Enfermedad de Ménière – + –

Vestibulopatía periférica aguda – – –

Otosclerosis + + –

Traumatismos en la cabeza ± ± ±

Tumor en el ángulo cerebelopontino – + ±

Vestibulopatía tóxica
Alcohol
Aminoglucósidos
Salicilatos
Quinina

–
–
–
–

–
+
+
+

–
–
–
–

Neuropatía acústica (VIII)
Meningitis basilar
Hipotiroidismo
Diabetes
Enfermedad de Paget del cráneo (osteítis deformante)

–
–
–
–

+
+
+
+

±
–
±
±



TRASTORNOS DEL EQUILIBRIO  /  109

los ataques, la prueba térmica suele revelar deterioro de la fun-
ción vestibular. El défi cit auditivo no siempre está lo bastante 
avanzado para ser detectable mediante pruebas de cabecera. 
Sin embargo, la audiometría indica que hay pérdida auditiva 
en los tonos puros de baja frecuencia, cuya gravedad fl uctúa, 
así como deterioro de la discriminación del habla y aumento 
de la sensibilidad a los sonidos fuertes.

Como ya se mencionó, los episodios de vértigo tienden a 
resolverse a medida que avanza la pérdida auditiva. El tratamiento 
incluye diuréticos como hidroclorotiazida y triamtereno. Los fár-
macos que se mencionan en el cuadro 3-8 también pueden ser 

útiles durante los ataques agudos. En los casos persistentes, inca-
pacitantes o resistentes a los fármacos pueden ser útiles ciertos 
procedimientos quirúrgicos, como derivación endolinfática, labe-
rintectomía o sección del nervio vestibular.

VESTIBULOPATÍA PERIFÉRICA AGUDA
Este término se utiliza para describir un ataque espontáneo de 
vértigo cuya causa no es evidente, que se resuelve en forma 
igualmente espontánea y no se acompaña de pérdidas auditi-
vas ni evidencias de disfunción en el sistema nervioso central. 
Incluye trastornos diagnosticados como laberintitis aguda o 
neuronitis vestibular con base en inferencias no verifi cables 
acerca del sitio de la enfermedad y el mecanismo patogénico. 
No obstante, a veces es posible identifi car como antecedente 
una enfermedad febril reciente.

El trastorno se caracteriza por vértigo, náuseas y vómito 
de inicio agudo, cuya duración suele ser de hasta dos semanas. 
Es posible que los síntomas se presenten de nuevo y haya 
cierto grado de disfunción vestibular.

Durante el ataque, el paciente —que luce enfermo— 
suele permanecer tendido de costado, con el oído afectado ha-
cia arriba, y se rehúsa a mover la cabeza. Siempre hay nis-
tagmo, cuya fase rápida se aleja del oído afectado. La respuesta 
vestibular a la prueba térmica es defi ciente en uno o en ambos 
oídos, más o menos con igual frecuencia. La agudeza auditiva 
es normal.

Es necesario distinguir la vestibulopatía periférica aguda 
de los trastornos centrales que producen vértigo agudo, como 
el accidente cerebrovascular en la circulación cerebral poste-
rior. La presencia de nistagmo vertical, alteración del estado 
de conciencia, défi cit motor o sensorial, o disartria, sugiere 
que hay una enfermedad central. El tratamiento consiste en 
una serie de 10 a 14 días de prednisona (20 mg por vía oral 
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Figura 37. Tratamiento por reposicionamiento para el vértigo 
por posición benigno resultante de la canalolitiasis. En el ejemplo 
que se muestra, se recurre a maniobras de reposicionamiento para 
sacar las partículas endolinfáticas del conducto semicircular 
posterior (CSP) del oído derecho y pasarlas al utrículo (UT), que es 
el mayor de los dos sacos membranosos del vestíbulo del laberinto 
y donde dichas partículas pueden ser reabsorbidas. Los números 
(1-6) se refi eren a la posición del paciente y a la ubicación corres-
pondiente de las partículas dentro del laberinto. El paciente se 
sienta y gira su cabeza 45 grados hacia la derecha (1). Luego, se 
hace bajar la cabeza con rapidez hasta dejarla por debajo de la 
horizontal (2); el examinador cambia de posición (3); y gira la cabe-
za rápidamente 90 grados en la dirección opuesta, de modo que 
ahora ésta mira 45 grados hacia la izquierda, donde permanece por 
30 segundos (4). Enseguida, el paciente gira sobre su costado 
izquierdo sin mover la cabeza respecto del cuerpo y permanece en 
esa posición durante otros 30 segundos (5) antes de sentarse (6). 
Posiblemente se tenga que repetir esta maniobra hasta que se 
suspenda el nistagmo. El paciente debe evitar la posición supina 
durante dos días por lo menos. (Cortesía de Baloh, RW. Reproducido 
con permiso de Samuels MA et al. Offi  ce Practice of Neurology. Churchill 
Livingstone, 1995.)

Cuadro 3-8. Fármacos que se usan para el tratamiento del 
vértigo.

Fármaco Posología1

Antihistamínicos
Meclizina
Prometazina
Dimenhidrinato

25 mg PO c4-6h
25-50 mg PO, IM o PR c4-6h
50 mg PO o IM c4-6h o 100 
mg PR c8h

Anticolinérgicos
Escopolamina 0.5 mg por vía transdérmica 

c3d

Benzodiacepinas
Diacepam 5-10 IM c4-6h

Simpatomiméticos
Anfetaminas
Efedrina

5-10 mg PO c4-6h
25 mg PO c4-6h

1 IM, por vía intramuscular; PO, por vía oral; PR, por vía rectal.
Adaptado de Baloh RW, Honrubia V. Clinical Neurophysiology of the Vestibular 
System. 2a. ed., vol. 32 de la Serie de Neurología Contemporánea. Davis, 1990.
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dos veces al día), los fármacos que se mencionan en el cuadro 
3-8, o ambos.

OTOSCLEROSIS
La otosclerosis tiene por causa la inmovilidad del estribo, es 
decir, el huesecillo del oído que transmite la vibración del tím-
pano al oído interno. Su característica más distintiva es la pér-
dida auditiva por conducción, pero también son comunes las 
pérdidas auditivas sensorioneurales y el vértigo; el tinnitus es 
poco frecuente. Por lo común, los síntomas auditivos empie-
zan antes de los 30 años de edad y suelen detectarse patrones 
familiares.

En la mayoría de los casos, la disfunción vestibular se ca-
racteriza por vértigo episódico recurrente, con o sin vértigo 
por posición, y una sensación de desequilibrio por posición. 
También pueden presentarse síntomas más continuos, y la fre-
cuencia y gravedad de los ataques puede aumentar con el 
tiempo.

Las anormalidades vestibulares que pueden detectarse du-
rante la exploración son: nistagmo por posición o de tipo pe-
riférico, y baja respuesta térmica, por lo general unilateral.

La audiometría revela siempre cierta pérdida auditiva; 
por lo general es de tipo conductivo-sensorioneural mixto, y 
bilateral en alrededor de dos de cada tres pacientes. En los pa-
cientes con vértigo episódico, pérdida auditiva progresiva y 
tinnitus, es necesario distinguir entre la otosclerosis y la enfer-

medad de Ménière. La posibilidad de otosclerosis (en vez de 
enfermedad de Ménière) es mayor si existen antecedentes fa-
miliares, tendencia al inicio a edad temprana, pérdida auditiva 
de tipo conductivo, o deterioro auditivo simétrico bilateral. 
Los estudios de diagnóstico por imágenes también pueden ser 
útiles.

La terapia con una combinación de fl uoruro de sodio, 
gluconato de calcio y vitamina D puede ser efi caz; de lo con-
trario, debe valorarse una posible estapedectomía.

TRAUMATISMOS EN LA CABEZA
Los traumatismos en la cabeza son la causa identifi cable más 
común de vértigo por posición. Por lo general, las lesiones en 
el laberinto suelen ser causa de vértigo postraumático; sin em-
bargo, las fracturas del peñasco del temporal pueden lacerar el 
nervio acústico, lo que produce vértigo y pérdida auditiva. La 
presencia de hemotímpano u otorrea en el líquido cefalorra-
quídeo sugiere la posibilidad de tal fractura.

TUMORES EN EL ÁNGULO 
CEREBELOPONTINO
El ángulo cerebelopontino es una región triangular de la fosa 
posterior que está delimitada por el cerebelo, la protuberancia 
anular lateral y el peñasco temporal (fi gura 3-8). Sin duda, el 
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Conducto auditivo interno
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Figura 3-8. Tumor del ángulo cerebelopontino, visto desde arriba, después de retirar el cerebro para poder ver los nervios craneales y la 
base del cráneo. El tumor, un neuroma que se formó en el nervio acústico (VIII), puede comprimir las estructuras adyacentes, incluso los 
nervios trigémino (V) y facial (VII), el tallo encefálico y el cerebelo.
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tumor más común en esta región es el neuroma acústico his-
tológicamente benigno (también llamado neurilemoma, neu-
rinoma o schwannoma), el cual se forma normalmente en el 
neurilema de la porción vestibular del nervio acústico, en el 
conducto auditivo interno. Los tumores menos comunes en 
este sitio son los meningiomas y los colesteatomas primarios 
(quistes epidermoides). Los síntomas se deben a la compre-
sión o el desplazamiento de los nervios craneales, el tallo ence-
fálico y el cerebelo, así como a la obstrucción del fl ujo del lí-
quido cefalorraquídeo. Debido a su relación anatómica con el 
nervio acústico (fi gura 3-8), los nervios trigémino (V) y facial 
(VII) también suelen ser afectados.

Los neuromas acústicos suelen presentarse como lesiones 
aisladas en pacientes de 30 a 60 años de edad, pero también 
pueden ser una manifestación de neurofi bromatosis. La neu-
rofi bromatosis 1 (enfermedad de von Recklinghausen) es 
un trastorno común de tipo dominante autosómico que se re-
laciona con mutaciones en el gen de la neurofi bromina, ubi-
cado en el cromosoma 17q11.2. Además de los neuromas 
acústicos unilaterales, la neurofi bromatosis 1 se relaciona con 
las manchas color café con leche de la piel, los neurofi bromas 
cutáneos, las pecas axilares o inguinales, los gliomas ópticos, 
los hamartomas del iris y las lesiones óseas displásicas. La neu-
rofi bromatosis 2 es un raro trastorno de tipo dominante 
autosómico que tiene por causa mutaciones en el gen de la 
neurofi bromina 2 del cromosoma 22q11.1–13.1. Su caracte-
rística distintiva son los neuromas acústicos bilaterales, que 
pueden acompañarse de otros tumores del sistema nervioso 
central o periférico, como neurofi bromas, meningiomas, glio-
mas y schwannomas.

Indicios clínicos
A. SÍNTOMAS Y SIGNOS

El primer síntoma por lo general es una pérdida auditiva de ini-
cio insidioso. Con menos frecuencia, los pacientes se presentan 
con cefalea, vértigo, ataxia de la marcha, dolor facial, tinnitus, 
sensación de congestión en el oído o debilidad facial. Aunque 
20% a 30% de los pacientes desarrollan vértigo a la larga, es 
más común que se encuentre una sensación inespecífi ca de ines-
tabilidad. A diferencia de la enfermedad de Ménière, existe ma-
yor tendencia a que los síntomas vestibulares leves persistan en-
tre ataques. Dichos síntomas pueden ser estables o progresar 
con gran lentitud durante meses o años.

La pérdida auditiva unilateral de tipo sensorioneural es el 
indicio que se encuentra más a menudo durante la explora-
ción física. Otras anormalidades que se observan con frecuen-
cia son parálisis facial, depresión o pérdida del refl ejo corneal 
y pérdida sensorial en el rostro. Aunque con menos frecuen-
cia, también se aprecian ataxia, nistagmo espontáneo, otras 
parálisis de nervios craneales inferiores y signos de aumento 
de la presión intracraneal. Por lo general, se observa disfun-
ción vestibular unilateral durante la prueba térmica.

B. HALLAZGOS DE LABORATORIO

La audiometría muestra un patrón de défi cit sensorioneural 
con pérdida auditiva en los tonos puros de alta frecuencia, 

mala discriminación del habla y un marcado deterioro tonal. 
Las proteínas del líquido cefalorraquídeo se elevan en alrede-
dor de 70% de los pacientes, por lo general entre 50 y 200 
mg/dL. El estudio radiológico de mayor utilidad para el diag-
nóstico son las IRM del ángulo cerebelopontino. En algunos 
casos, los neuromas acústicos provocan anomalías en los poten-
ciales auditivos evocados del tallo encefálico en un momento 
en el que los estudios radiológicos no muestran anormalidad 
alguna.

Diagnóstico diferencial
Es necesario distinguir entre el neuroma acústico y otros tu-
mores del ángulo cerebelopontino, entre los cuales el menin-
gioma y el colesteatoma son los más comunes. Se debe pensar 
en un posible meningioma si los síntomas iniciales del pa-
ciente indican que hay más que una enfermedad aislada del 
nervio acústico. La presencia de pérdida auditiva de tipo con-
ductivo, debilidad facial temprana o contracción espasmódica 
facial, aunque las proteínas del líquido cefalorraquídeo estén 
normales, sugiere un posible colesteatoma. También se puede 
presentar un carcinoma metastático como una lesión en el án-
gulo cerebelopontino.

Tratamiento
El tratamiento es una escisión quirúrgica completa. En los ca-
sos sin tratamiento pueden presentarse complicaciones graves 
por compresión del tallo encefálico o hidrocefalia.

VESTIBULOPATÍAS TÓXICAS
Hay varios medicamentos que pueden producir vértigo de-
bido a sus efectos sobre el sistema vestibular periférico.

1. ALCOHOL

El alcohol provoca un síndrome agudo de vértigo por posición 
debido a su distribución diferencial entre la cúpula y la endo-
linfa del oído interno. El alcohol se difunde inicialmente hacia 
la cúpula, lo que disminuye su densidad respecto de la endo-
linfa. Esta diferencia de densidades hace que el aparato vesti-
bular periférico se vuelva muy sensible a la fuerza de gravedad 
y, por ende, a la posición. Con el tiempo, el alcohol también 
se difunde hacia la endolinfa hasta que las densidades de la 
cúpula y la endolinfa se igualan, lo que elimina la sensibilidad 
gravitacional. Luego, a medida que disminuye la concentra-
ción de alcohol en la sangre, el alcohol sale de la cúpula antes 
que de la endolinfa. Esto produce una segunda fase de sensibi-
lidad gravitacional que persiste hasta que el alcohol también 
abandona la endolinfa por difusión.

El vértigo por posición inducido por alcohol por lo co-
mún se presenta durante las dos horas posteriores a la inges-
tión de etanol en cantidades sufi cientes para elevar su concen-
tración sanguínea a más de 40 mg/dL. Desde el punto de vista 
clínico, se caracteriza por vértigo y nistagmo en decúbito late-
ral y se acentúa al cerrar los ojos. El síndrome puede durar 
hasta 12 horas y consta de dos fases sintomáticas separadas 
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por un intervalo asintomático de 1 a 2 horas. Otros signos de 
intoxicación alcohólica, como nistagmo espontáneo, disartria 
y ataxia de la marcha, se deben principalmente a la disfunción 
del cerebelo.

2. AMINOGLUCÓSIDOS

Los antibióticos a base de aminoglucósidos son ototoxinas 
muy conocidas que pueden producir síntomas vestibulares y 
auditivos. Estreptomicina, gentamicina y tobramicina son los 
fármacos que más tienden a causar toxicidad vestibular; por su 
parte, amikacina, kanamicina y tobramicina se relacionan con 
pérdidas auditivas. Los aminoglucósidos se concentran en la 
perilinfa y la endolinfa y ejercen sus efectos ototóxicos al des-
truir las células de las vellosidades sensoriales. El riesgo de 
toxicidad se relaciona con la dosifi cación del fármaco, su con-
centración plasmática, la duración de la terapia, las condiciones 
—como insufi ciencia renal— que entorpecen su eliminación, 
la preexistencia de disfunción vestibular o coclear, y la admi-
nistración concomitante de otros fármacos ototóxicos.

La aparición de los síntomas de vértigo, náuseass, vómito 
y ataxia de la marcha es aguda; los indicios físicos incluyen 
nistagmo espontáneo y signo de Romberg. Por lo general, la 
fase aguda dura de 1 a 2 semanas y es seguida por un periodo 
de mejora gradual. La terapia prolongada o reiterada con ami-
noglucósidos puede relacionarse con un síndrome crónico de 
disfunción vestibular progresiva.

3. SALICILATOS

Los salicilatos, cuando se usan de manera crónica y en dosis 
altas, pueden causar vértigo, tinnitus y pérdida auditiva senso-
rioneural; por lo común, estos síntomas se revierten al suspen-
der el uso del fármaco. Dichos síntomas son consecuencia de 
daños orgánicos cocleares y vestibulares. El salicilismo crónico 
se caracteriza por cefalea, tinnitus, pérdida auditiva, vértigo, 
náuseass, vómito, sed, hiperventilación y, en algunos casos, es-
tado de confusión. La intoxicación grave puede relacionarse 
con fi ebre, erupción cutánea, hemorragia, deshidratación, con-
vulsiones, psicosis o coma. Los resultados de laboratorio ca-
racterísticos son altas concentraciones plasmáticas de salicilatos 
(aproximadamente 0.35 mg/mL o más) en combinación con 
acidosis metabólica y alcalosis respiratoria.

Las medidas terapéuticas contra la intoxicación por sali-
cilatos son lavado gástrico, administración de carbón activado, 
diuresis forzada, diálisis peritoneal o hemodiálisis, y hemoper-
fusión.

4. QUININA Y QUINIDINA

Tanto la quinina como la quinidina pueden producir el sín-
drome de cinconismo, que se parece en muchos aspectos a la 
intoxicación por salicilatos. Las principales manifestaciones 
son tinnitus, deterioro auditivo, vértigo, défi cit visuales (como 
trastornos de la visión del color), náuseas, vómito, dolor ab-
dominal, piel enrojecida y caliente, y sudoración. En los casos 
graves puede haber fi ebre, encefalopatía y coma, e incluso so-
brevenir la muerte. Los síntomas se deben a sobredosis o reac-
ciones idiosincrásicas (por lo general leves) causadas por una 
sola dosis pequeña de quinina.

5. CISPLATINO

Este fármaco antineoplásico tiene efectos ototóxicos en alre-
dedor de 50% de los pacientes. Las probabilidades de tinni-
tus, pérdida auditiva y disfunción vestibular son mayores 
cuando se usan dosis acumulativas de 3 a 4 mg/kg; los sínto-
mas se revierten al discontinuar el uso del fármaco.

NEUROPATÍA ACÚSTICA
La afectación del nervio acústico por una enfermedad sisté-
mica es una causa poco frecuente de vértigo. La meningitis 
basilar causada por sarcoidosis o infecciones bacterianas, sifi -
líticas o tuberculosas puede provocar compresión del nervio 
acústico y otros nervios craneales, pero la pérdida auditiva es 
una consecuencia más común que el vértigo. Entre los trastor-
nos metabólicos asociados con la neuropatía acústica destacan 
hipotiroidismo, diabetes y enfermedad de Paget.

TRASTORNOS CEREBELOSOS
Y VESTIBULARES CENTRALES

Muchos trastornos pueden causar disfunción cerebelosa cró-
nica (cuadro 3-9). Además, algunos de ellos también se rela-
cionan con trastornos vestibulares centrales, sobre todo ence-
falopatía de Wernicke, isquemia o infarto vertebrobasilar,  
esclerosis múltiple y tumores de la fosa posterior.

Cuadro 3-9. Diagnóstico diferencial de la ataxia cerebelosa.

Aguda
Intoxicaciones por fármacos: etanol, sedantes hipnóticos, 

anticonvulsivos, alucinógenos
Encefalopatía de Wernicke1

Isquemia o infarto vertebrobasilar1

Hemorragia cerebelosa
Trastornos infl amatorios

Crónica
Esclerosis múltiple1’2

Degeneración cerebelosa alcohólica
Degeneración cerebelosa inducida por fenitoína
Hipotiroidismo
Degeneración cerebelosa paraneoplásica
Ataxias espinocerebelosas hereditarias (SCA1–7)
Ataxia de Friedreich2

Ataxia-telangiectasia
Enfermedad de Wilson
Degeneración hepatolenticular adquirida
Enfermedad de Creutzfeldt-Jakob
Tumor en la fosa posterior1
Malformaciones de la fosa posterior

1 También puede asociarse con disfunción vestibular central.
2 También puede producir ataxia sensorial.
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TRASTORNOS AGUDOS
1. INTOXICACIÓN POR FÁRMACOS

Una característica notoria de muchos síndromes de intoxica-
ción es una disfunción pancerebelosa que se manifi esta me-
diante nistagmo, disartria y ataxia de las extremidades y la mar-
cha. Entre los fármacos que producen tales síndromes están 
etanol, hipnóticos sedantes (p. ej., barbitúricos, benzodiacepi-
nas, meprobamato, etclorvinol, metacualona), anticonvulsivos 
(como la fenitoína) y alucinógenos (en especial la fencicli-
dina). La gravedad de los síntomas se relaciona con la dosis; 
si bien las dosis terapéuticas de sedantes o anticonvusivos sue-
len producir nistagmo, la presencia de otros signos cerebelo-
sos indica toxicidad.

La ataxia cerebelosa inducida por fármacos suele aso-
ciarse con un estado de confusión, pero la función cognitiva 
tiende a quedar intacta cuando la intoxicación es por feni-
toína. El estado de confusión inducido por el etanol y los 
sedantes se caracteriza por somnolencia, mientras que los alu-
cinógenos suelen relacionarse con nerviosismo delirante. En la 
mayoría de los casos basta con suministrar cuidados generales 
de soporte. El capítulo 1 explica con detalle las características 
distintivas de la intoxicación con cada uno de estos grupos de 
fármacos.

2. ENCEFALOPATÍA DE WERNICKE

La encefalopatía de Wernicke (véase también el capítulo 1) es 
un trastorno agudo que abarca la tríada clínica de ataxia, of-
talmoplejía y confusión. Su causa es la defi ciencia de tiamina 
(vitamina B1) y es particularmente común entre los alcohóli-
cos crónicos, pero puede ser consecuencia de la desnutrición 
sin importar su origen. Los principales sitios de afectación 
patológica son los núcleos talámicos mediales, los cuerpos ma-
milares, los núcleos periacueductales y periventriculares del ta-
llo encefálico (sobre todo los correspondientes a los nervios 
motor ocular común, motor ocular externo y auditivo) y el 
vermis cerebeloso superior. La afectación cerebelosa y la afec-
tación vestibular contribuyen por igual a generar la ataxia.

La ataxia afecta de manera principal o exclusiva la mar-
cha; en sí, las piernas sólo son atáxicas en aproximadamente 
uno de cada cinco pacientes, y los brazos, en uno de cada diez. 
La disartria es rara. Otros indicios clásicos son un síndrome 
amnésico o estado general de confusión, nistagmo horizontal u 
horizontal-vertical combinado, parálisis bilateral del músculo 
recto externo, y ausencia de contracción espasmódica del tobi-
llo. Las pruebas térmicas revelan que hay disfunción vestibular 
unilateral. También puede haber parálisis de la vista conjugada, 
anormalidades pupilares e hipotermia.

El diagnóstico se establece con base en la respuesta a la 
administración de tiamina, que por lo general se suministra 
primero como una dosis de 100 mg por vía intravenosa. Las 
parálisis oculares tienden a ser los primeros défi cit que mejo-
ran y, en general, empiezan a hacerlo en cuestión de horas. La 
ataxia, el nistagmo y  la confusión aguda comienzan a resol-
verse en pocos días. La recuperación de las parálisis oculares es 
invariablemente completa, pero el nistagmo horizontal puede 
persistir.

La ataxia sólo es del todo reversible en alrededor de 40% 
de los pacientes; cuando la marcha retorna por completo a la 
normalidad, la recuperación suele tardar de semanas a meses.

3. ISQUEMIA E INFARTO VERTEBROBASILAR

Los ataques isquémicos transitorios y accidentes cerebrovascu-
lares del sistema vertebrobasilar suelen relacionarse con ataxia 
o vértigo.

Oclusión de la arteria auditiva interna
El vértigo de origen vestibular central con pérdida auditiva 
unilateral se debe a la oclusión de la arteria auditiva interna 
(fi gura 3-9), la cual irriga al nervio acústico. Este vaso sanguí-
neo puede originarse en la arteria basilar o la arteria cerebelosa 
inferior anterior. El vértigo va acompañado de nistagmo, cuya 
fase rápida se aleja del lado afectado. La pérdida auditiva es 
unilateral y sensorineural.

Infarto raquídeo lateral
El infarto raquídeo lateral produce el síndrome de Wallen-
berg (fi gura 3-10) y en la mayoría de los casos tiene por causa 
una oclusión de la arteria vertebral proximal. Las manifesta-
ciones clínicas varían, según la magnitud del infarto. Por lo 
general constan de vértigo, náuseass, vómito, disfagia, ronque-
ra y nistagmo, además de síndrome de Horner ipsolateral, 
ataxia de las extremidades y deterioro de todas las modalidades 
sensoriales en el rostro. También se deteriora la sensibilidad a 
los pinchazos y la temperatura en las extremidades contralate-
rales. El vértigo se debe a la afectación de los núcleos vestibu-
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Figura 3-9. Arterias principales de la fosa posterior.
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Núcleos vestibulares
Núcleo motor dorsal 

del nervio vago

Síndrome de 

Wallenberg

Núcleos de Burdach y de Goll

Núcleo solitario

Pedúnculo 

cerebeloso inferior

Tracto y núcleo espinal 

del nervio trigémino

Tracto simpático 

descendente

Núcleo ambiguo

Tracto espinotalámico

Oliva inferior

Nervio hipogloso

Tracto piramidal

Figura 3-10. Infarto raquídeo lateral (síndrome de Wallenberg) donde se muestran el área infartada (sombreada) y las estructuras 
anatómicas afectadas.

Arteria cerebelosa superior

Arteria cerebelosa inferior anterior

Arteria cerebelosa inferior posterior

Figura -11. Irrigación arterial del cerebelo, visto desde abajo.

lares, y la hemiataxia a la afectación del pedúnculo cerebeloso 
inferior.

Infarto del cerebelo
El cerebelo es irrigado por tres arterias: cerebelosa superior, ce-
rebelosa inferior anterior y cerebelosa inferior posterior. El
territorio que irriga cada uno de esos vasos es muy variable, 
tanto de un individuo a otro, como entre los dos lados del ce-
rebelo de un paciente dado. En general, los pedúnculos cere-
belosos superior, medio e inferior son irrigados por las arterias 
cerebelosas superior, inferior anterior y posterior inferior, res-
pectivamente.

El infarto del cerebelo se debe a la oclusión de alguna arte-
ria cerebelosa (fi gura 3-11); los síndromes clínicos producidos 
se pueden distinguir únicamente por los indicios asociados con 
el tallo encefálico. En cada caso, los signos cerebelosos incluyen 
ataxia e hipotonía de la extremidad ipsolateral. También pueden 
presentarse otros síntomas y signos, como cefalea, náuseass, vó-
mito, vértigo, nistagmo, disartria, parálisis oculares o de la vista, 
debilidad facial o pérdida sensorial, y hemiparesia contralate-
ral o défi cit hemisensorial. Tanto el infarto del tallo encefálico 
como la compresión resultante del edema cerebeloso pueden 
provocar coma e incluso la muerte.

El diagnóstico de infarto del cerebelo se confi rma 
mediante tomografía o IRM, las cuales permiten di-
ferenciar entre el infarto y una hemorragia; estos es-
tudios se deben realizar con la brevedad posible. En 

caso de compresión del tallo encefálico, la descompresión y 
resección quirúrgica del tejido infartado puede salvar la vida 
del paciente.
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Infarto del mesencéfalo paramediano
El infarto del mesencéfalo paramediano por oclusión de las 
ramas de penetración paramediana de la arteria basilar afecta 
las raíces nerviosas del tercer par nervioso y el núcleo rojo (fi -
gura 3-12). El cuadro clínico resultante (síndrome de Bene-
dikt) consta de parálisis del músculo recto medial ipsolateral 
con pupila fi ja y ataxia de la extremidad contralateral (que por 
lo común sólo afecta el brazo). Los signos cerebelosos son 
consecuencia de la afectación del núcleo rojo, el cual recibe 
una proyección cruzada procedente del cerebelo en la rama as-
cendente del pedúnculo cerebeloso superior.

4. HEMORRAGIA CEREBELOSA

La mayoría de las hemorragias cerebelosas se debe a una enfer-
medad vascular por hipertensión; las causas menos comunes 
son terapia anticoagulante, malformación arteriovenosa, dis-
crasia sanguínea, tumores y traumatismos. Las hemorragias ce-
rebelosas por hipertensión suelen ubicarse en la materia blanca 
profunda del cerebelo y por lo común se extienden hasta el 
cuarto ventrículo. 

El cuadro clínico clásico de la hemorragia por hiperten-
sión consta de aparición súbita de cefalea, la cual puede ser 
acompañada por náuseas, vómito y vértigo, seguida por 
ataxia de la marcha y deterioro del estado de alerta, y que 
suele evolucionar en cuestión de horas. En el momento de la 
presentación, los pacientes pueden estar conscientes, confu-
sos o comatosos. En los pacientes conscientes, los síntomas 
más prominentes suelen ser náuseas y vómito. Por lo común, 
la presión sanguínea es alta y puede haber rigidez en la nuca. 
Las pupilas suelen estar chicas y reaccionan con lentitud. 
También con comunes la parálisis ipsolateral de la vista (que 
tiende a dirigirse hacia el lado opuesto al de la hemorragia) y 

la parálisis facial periférica ipsolateral. No es posible contra-
rrestar esa tendencia de la vista mediante estimulación tér-
mica. Puede haber nistagmo y depresión ipsolateral del refl ejo 
corneal. El paciente, si está consciente, exhibe ataxia de la pos-
tura y la marcha; la ataxia de las extremidades es menos co-
mún. En la etapa fi nal de la compresión del tallo encefálico, 
las piernas se vuelven espásticas y se presentan respuestas plan-
tares extensoras.

El líquido cefalorraquídeo suele estar sanguinolento, pero 
se debe evitar la punción lumbar si se sospecha que hay hemo-
rragia en el cerebelo, ya que eso puede ocasionar un síndrome 
de hernia.

El procedimiento de diagnóstico más recomendable es la 
tomografía computarizada. El tratamiento consiste en drenar 
quirúrgicamente el hematoma, lo cual puede salvar la vida del 
paciente.

5. TRASTORNOS INFLAMATORIOS

Los trastornos infl amatorios agudos del cerebelo mediados por 
mecanismos infecciosos o inmunitarios son causas importantes 
y por lo general reversibles de ataxia. La ataxia cerebelosa por 
infección viral es una de las principales manifestaciones de la 
encefalitis de San Luis. La demencia por VIH y la meningo-
encefalitis por varicela, paperas, poliomielitis, mononucleosis 
infecciosa y coriomeningitis linfocítica también pueden generar 
síntomas cerebelosos. La infección bacteriana es una causa 
menos común de ataxia cerebelosa; sin embargo, 10 a 20% de 
los abscesos cerebrales se localizan en el cerebelo, y la ataxia 
puede ser uno de los síntomas de la meningitis por Haemo-
philus infl uenzae en los niños. En la enfermedad de los legio-
narios se ha descrito un síndrome cerebeloso, por lo general 
sin evidencias clínicas de meningitis.

Síndrome de BenediktColículo superior

Núcleo oculomotor

Lemnisco medial

Núcleo rojo

Sustancia negra

Pedúnculo cerebral

Nervio motor ocular común (par craneal III)

Figura 3-12. Infarto del mesencéfalo paramediano (síndrome de Benedikt). El área del infarto aparece sombreada.
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Varios padecimientos que pueden presentarse después de 
una enfermedad febril aguda o vacunación producen una ataxia 
cerebelosa que se supone de origen autoinmunitario.

Ataxia cerebelosa aguda infantil
La ataxia cerebelosa aguda de la infancia es un síndrome que 
se caracteriza por una marcada ataxia de la marcha que se re-
suelve por completo en cuestión de meses. Por lo general su-
cede a una infección viral aguda o a una vacunación. Explicar 
más a fondo la ataxia cerebelosa infantil queda fuera del al-
cance del presente capítulo.

Encefalomielitis diseminada aguda
Este trastorno de mediación inmunitaria puede causar des-
mielinización y cambios infl amatorios en la materia blanca del 
cerebelo, lo que produce una ataxia que suele asociarse con 
deterioro de la conciencia, convulsiones, signos neurológicos 
focales o mielopatía.

Variante de Fish er del síndrome
de Guillain-Barré
Esta variante del síndrome de Guillain-Barré consta de ataxia 
cerebelosa, oftalmoplejía externa y arrefl exia. Los síntomas se 
desarrollan en cuestión de días. La ataxia afecta principal-
mente la marcha y el tronco, con afectación, aunque de me-
nor grado, de extremidades individuales; la disartria es poco 
frecuente. Las proteínas del líquido cefalorraquídeo pueden 
elevarse. Aunque con poca frecuencia, llega a presentarse insu-
fi ciencia respiratoria en algunos, y la evolución normal es de 
recuperación gradual, a menudo completa, en el lapso de se-
manas a meses. La ataxia es similar a la de la enfermedad cere-
belosa, pero aún se ignora si su origen es central o periférico.

TRASTORNOS CRÓNICOS
1. ESCLEROSIS MÚLTIPLE

La esclerosis múltiple puede producir trastornos del equilibrio 
de origen cerebeloso, vestibular o sensorial. Los signos cerebe-
losos se asocian con áreas de desmielinización (placas) en la 
materia blanca del cerebelo, los pedúnculos cerebelosos o el 
tallo encefálico. Al igual que en otras manifestaciones de la es-
clerosis múltiple, estos signos pueden remitir y reaparecer.

La afectación de las vías vestibulares del tallo encefálico 
produce vértigo, el cual puede ser de inicio agudo y a veces po-
sicional. El vértigo, que sólo en raras ocasiones es el primer 
síntoma de la esclerosis múltiple, es común durante la evolu-
ción de la enfermedad.

La ataxia de la marcha por afectación cerebelosa es una 
de las quejas de presentación en 10 a 15% de los pacientes. 
Durante la exploración inicial se detectan signos cerebelosos 
en aproximadamente 1 de cada 3 pacientes; a la larga, dichos 
signos se desarrollan en 2 de cada 3.

El nistagmo es uno de los indicios físicos más comunes; 
puede presentarse con o sin otras evidencias de disfunción ce-
rebelosa. La disartria también es frecuente. Cuando hay ataxia 

de la marcha, suele ser de origen cerebeloso en vez de senso-
rial. La ataxia de las extremidades es común; suele ser bilateral 
y tiende a afectar o las dos piernas o todas las extremidades.

La prueba de que un trastorno cerebeloso se debe a escle-
rosis múltiple se puede encontrar en un historial de remisión 
y recaída de una disfunción neurológica que afecta múltiples 
sitios del sistema nervioso central; en anormalidades asociadas 
como neuritis óptica, oftalmoplejía intranuclear o signos pira-
midales; o mediante estudios de laboratorio. El análisis del lí-
quido cefalorraquídeo puede revelar la presencia de bandas 
oligoclonales, aumento de la IgG y las proteínas, o una leve 
pleocitosis linfocítica. Los registros de respuestas visuales, au-
ditivas o somatosensoriales evocadas pueden poner de mani-
fi esto otras áreas de afectación subclínica. La tomografía o 
IRM puede mostrar áreas de desmielinización. No obstante, 
conviene recalcar que ningún resultado de laboratorio basta, 
por sí mismo, para diagnosticar la esclerosis múltiple, de modo 
que debe confi arse más en los antecedentes y la valoración neu-
rológica para llegar a tal diagnóstico. La esclerosis múltiple se 
explica con mayor detalle en el capítulo 5.

2. DEGENERACIÓN CEREBELOSA ALCOHÓLICA

Los alcohólicos crónicos pueden desarrollar un síndrome cere-
beloso característico debido, se cree, a defi ciencias nutriciona-
les. Por lo común, los pacientes afectados tienen antecedentes 
de ingestión cotidiana o excesiva de alcohol e insufi ciencia ali-
menticia por 10 o más años. La mayoría de ellos han tenido 
otras complicaciones médicas derivadas del alcoholismo: en-
fermedad hepática, delirium tremens, encefalopatía de Wer-
nicke o polineuropatía. La degeneración cerebelosa alcohólica 
es más común en varones y por lo general empieza entre los 
40 y 60 años de edad.

Los cambios degenerativos del cerebelo se restringen prin-
cipalmente al vermis superior (fi gura 3-13); puesto que ese 
mismo sitio resulta afectado en la encefalopatía de Wernicke, 
ambos trastornos pueden ser parte del mismo espectro clí-
nico.

En general, la degeneración cerebelosa alcohólica es de 
inicio insidioso, avanza de forma gradual y, a la larga, llega a 
un grado estable de défi cit. El avance en cuestión de semanas 
a meses es más común que el deterioro en el lapso de años; en 
casos ocasionales, la ataxia aparece de súbito o es leve y estable 
desde el principio.

La ataxia de la marcha es una característica universal y, 
casi siempre, el problema por el cual se busca atención mé-
dica. Las piernas también resultan atáxicas en 80% de los pa-
cientes durante la prueba de talón-rodilla-espinilla. Los indi-
cios más comunes son défi cit sensoriales distales en los pies y 
ausencia de refl ejos en el tobillo debido a la polineuropatía, así 
como signos de desnutrición como pérdida de tejido subcutá-
neo, atrofi a muscular generalizada o glositis. Las manifesta-
ciones menos frecuentes son ataxia de los brazos, nistagmo, 
disartria, hipotonía e inestabilidad del tronco.

Las tomografías o IRM pueden revelar atrofi a cerebelosa 
(fi gura 3-14), pero éste es un indicio inespecífi co que puede 
aparecer en cualquier trastorno degenerativo que afecte al ce-
rebelo.
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La ataxia cerebelosa crónica que empieza en la adultez y 
afecta principalmente la marcha también se observa en casos 
de hipotiroidismo, síndromes paraneoplásicos, degeneraciones 
cerebelosas idiopáticas y anomalías de la unión craneocervical, 
como la malformación de Arnold-Chiari. Se debe investigar la 
posibilidad de hipotiroidismo o cáncer sistémico, que pueden 
ser tratables, mediante pruebas de funcionamiento tiroideo, 
radiografías de tórax y, en el caso de las mujeres, exploraciones 
mamarias y pélvicas.

No se dispone de ningún tratamiento específi co para la 
degeneración cerebelosa alcohólica. Sin embargo, todos los pa-
cientes con este diagnóstico, en virtud del aparente papel cau-
sal de la defi ciencia de tiamina en la patogénesis de la encefa-
lopatía de Wernicke, que es un síndrome estrechamente ligado 
con aquél, deben tratarse con tiamina. La abstinencia de alco-
hol y una nutrición adecuada permite estabilizar al paciente 
en la mayoría de los casos.

3. DEGENERACIÓN CEREBELOSA INDUCIDA POR FENITOÍNA

La terapia crónica con fenitoína, por lo común en concentra-
ciones del fármaco ubicadas dentro de los límites tóxicos, puede 
causar una degeneración cerebelosa que afecta principalmente 
los hemisferios cerebelosos y los vermis inferior y posterior, 
mientras que el vermis superior queda relativamente ileso. Sus 
características clínicas son nistagmo, disartria y ataxia de las ex-
tremidades, el tronco y la marcha; quizáS haya polineuropatía. 
En general, los síntomas son irreversibles, pero tienden a estabi-
lizarse al descontinuar el fármaco.

4. HIPOTIROIDISMO

Entre los trastornos neurológicos asociados con el hipotiroi-
dismo está un síndrome cerebeloso subagudo o crónicamente 
progresivo. Esta afección es común sobre todo entre las muje-

res de edad madura y avanzada. Los síntomas evolucionan en 
el transcurso de meses a años; por lo general, la aparición del 
trastorno cerebeloso es precedida por síntomas sistémicos de 
mixedema, aunque en algunos casos los pacientes se presentan 
primero con ataxia.

La ataxia de la marcha es el indicio más notorio y está 
presente en todos los pacientes; la ataxia de las extremidades, 
que también es común, puede ser asimétrica. La disartria y el 
nistagmo ocurren con menos frecuencia. Los pacientes quizás 
exhiban otros trastornos neurológicos relacionados con el hi-
potiroidismo, como pérdida auditiva sensorioneural, síndrome 
de túnel del carpo, neuropatía o miopatía.

Los estudios de laboratorio revelan concentraciones más 
bajas de hormonas tiroideas, aumento de la hormona estimu-
lante de la tiroides (TSH, del inglés thyroid-stimulating hor-
mone) y, por lo general, elevación de las proteínas en el líquido 
cefalorraquídeo.

La terapia de reemplazo con levotiroxina suele producir 
una mejora defi nitiva, pero incompleta.

5. DEGENERACIÓN CEREBELOSA PARANEOPLÁSICA

También puede haber degeneración cerebelosa como una con-
secuencia remota del cáncer sistémico. El cáncer del pulmón 
(sobre todo el de células chicas), el cáncer del ovario, la enfer-
medad de Hodgkin y el cáncer de mama son los neoplasmas 
que con mayor frecuencia se relacionan con esta afección.

Vermis superior

Anterior

Posterior

Pérdida de células de Purkinje

Figura 3-13. Distribución de la enfermedad en los casos de 
degeneración cerebelosa alcohólica. Vista del cerebelo en corte 
sagital medio donde se aprecia la pérdida de células de Purkinje, la 
cual se confi na principalmente al vermis cerebeloso superior.

Figura 3-14. Tomografía de un caso de degeneración cerebelosa 
alcohólica donde se aprecia la marcada atrofi a del vermis cerebelo-
so, mientras que los hemisferios cerebelosos están relativamente 
intactos. (Cortesía de A Gean.)
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La degeneración paraneoplásica afecta de modo difuso el 
vermis y los hemisferios cerebelosos. En muchos casos, el me-
canismo patogénico parece basarse en anticuerpos contra los 
antígenos celulares del tumor que tienen una reacción cruzada 
con las células de Purkinje del cerebelo. Los síntomas cerebe-
losos pueden aparecer antes o después del diagnóstico de cán-
cer sistémico, y por lo común se desarrollan en el transcurso 
de meses. Aunque el trastorno suele avanzar en forma irremi-
sible, también puede estabilizarse; se sabe de casos que entra-
ron en remisión al tratar el neoplasma subyacente.

De modo característico, la ataxia de la marcha y las ex-
tremidades es notoria y en la mayoría de los casos hay disar-
tria. La afectación de las extremidades puede ser asimétrica. El 
nistagmo es raro. La afectación paraneoplásica de otras regio-
nes del sistema nervioso puede producir disfagia, demencia, 
perturbación de la memoria, signos piramidales o neuropatía 
como síntomas asociados. A veces se detectan en la sangre an-
ticuerpos contra las células de Purkinje, como el anti-Yo/
PCA-1 (cáncer del ovario o el seno); anticuerpos antinucleares 
como el anti-Hu/ANNA-1 (cáncer del pulmón de células chi-
cas) y el anti-Ri/ANNA-2 (cáncer de mama); y anticuerpos 
contra la proteína mediadora de la respuesta a la colapsina 
(CV2/CRMP5) (cuadro 3-10). El líquido cefalorraquídeo 
puede presentar una leve pleocitosis linfocítica o aumento de 
proteínas. El tratamiento puede incluir extirpación del tumor 
subyacente o inmunosupresión.

El diagnóstico de degeneración cerebelosa paraneoplásica 
se difi culta al máximo cuando los síntomas neurológicos ante-
ceden al descubrimiento del cáncer subyacente. La presencia 
frecuente de disartria y disfagia ayuda a distinguir entre esta 
afección y los síndromes cerebelosos producidos por el alco-
holismo crónico o el hipotiroidismo. Además, la ataxia de los 

brazos sugiere que el alcohol es una causa poco probable. 
Siempre se debe tener presente la posibilidad de encefalopatía 
de Wernicke debido a la tendencia a la desnutrición de los pa-
cientes con cáncer.

6. ATAXIAS ESPINOCEREBELOSAS DOMINANTES AUTOSÓMICAS

Las degeneraciones espinocerebelosas hereditarias (cuadro 3-11) 
son un grupo de trastornos genéticos que se caracterizan por 
una ataxia cerebelosa, de lento avance, que afecta la marcha de 
forma temprana e intensa y que, a la larga, puede confi nar al 
paciente en cama. Estos trastornos exhiben gran variabilidad 
clínica, incluso dentro de una familia dada. La mayoría de las 
formas dominantes autosómicas, denominadas ataxias espi-
nocerebelosas (SCA, del inglés spinocerebellar ataxias), em-
piezan en la adultez y exhiben anticipación, de modo que la 
edad de inicio disminuye, la gravedad de la enfermedad au-
menta o ambas cosas, en las generaciones sucesivas.

Las SCA dominantes autosómicas son heterogéneas desde 
el punto de vista genético. Los defectos génicos mejor caracte-
rizados son unas repeticiones expandidas de trinucleótidos 
CAG que codifi can la formación de tractos de poliglutamina 
y, en muchos casos, el tamaño de dichas expansiones se corre-
laciona en forma directa con la gravedad de la enfermedad y 
de modo inverso con la edad de inicio. Aunque no se sabe con 
certeza cuál es la relación entre las expansiones de poligluta-
mina y la enfermedad, su herencia dominante sugiere que las 
proteínas alteradas adquieren una función tóxica. Eso puede 
ocurrir de diversas maneras. Los mecanismos que pueden in-
tervenir en la patogénesis de las enfermedades por poligluta-
mina son el rompimiento de la proteína afectada para producir 
fragmentos tóxicos, la aglutinación de proteínas, la interferen-
cia con la transcripción génica y la sobrecarga de la capacidad 

Cuadro 3-10. Autoanticuerpos asociados con la degeneración cerebelosa paraneoplásica y sus síndromes neurológicos.

Antígeno

Síndrome Hu Yo Ri CV2 Ma Am1 Tr mGluR1,2 VGKC3 VGCC4 GAD5

Encefalitis límbica + + + + +

Encefalitis del tallo encefálico + + +

Degeneración cerebelosa + + + + + + + + +

Encefalomielitis + + +

Opsoclono/mioclono +

Síndrome de persona rígida + +

Neuropatía sensorial +

Neuromiotonía +

Síndrome de Lambert-Eaton +
1 Anfi fi sina.
2 Receptor 1 del glutamato metabotrópico.
3 Canal del potasio dependiente del voltaje.
4 Canal del calcio dependiente del voltaje.
5 Descarboxilasa del ácido glutámico.
Adaptado de Dalmau J, Rosenfeld MR. Paraneoplastic syndromes of the CNS. Lancet Neural. 2008;7:327-340.
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Cuadro 3-11. Características genéticas y clínicas de las ataxias espinocerebelosas hereditarias.

Enfermedad Gen Proteína Repetición Síndrome

Recesiva autosómica
FA1 FRDA1 Frataxina GAAn

2 3

Dominante autosómica
SCA 14 ATXN1 Ataxina-1 CAGn ADCA I5

SCA 2 ATXN2 Ataxina-2 CAGn ADCA I

SCA 3/MJD6 ATXN3 Ataxina-3 CAGn ADCA I

SCA 4 SCA4 Puratropina-1 (algunos casos) Ninguna ADCA I

SCA 5 SBTBN2 β-III espectrina Ninguna ADCA III

SCA 6 CACNL1A4 Canal del Ca, subunidad α1A CAGn ADCA III

SCA 7 ATXN7 Ataxina-7 CAGn ADCA lI

SCA 8 KLHLIAS Kelchoide I CTGn ADCA I

SCA 10 ATXN10 Ataxina-10 ATTCTn ADCA I

SCA 11 TTBK2 Cinasa-2 de la tau-tubulina Ninguna ADCA III

SCA 12 PPP2R2B Subunidad B de la fosfatasa proteínica CAGn ADCA I

SCA 13 KCNC3 Canal del K, relacionada con Shaw Ninguna ADCA I

SCA 14 PRKCG Proteína cinasa C, isoforma γ Ninguna ADCA III

SCA 15, 16 ITPR1 Receptor del 1,4,5-trifosfato de inositol Ninguna ADCA III

SCA 17 TBP Proteína fi jadora de la TATA CAGn ADCA I

SCA 18 SCA18 Se desconoce Se desconoce ADCA I

SCA 19 SCA19 Se desconoce Se desconoce ADCA I

SCA 20 SCA20 Se desconoce Se desconoce ADCA I

SCA 21 SCA21 Se desconoce Se desconoce ADCA I

SCA 22 SCA22 Se desconoce Se desconoce ADCA I

SCA 23 SCA23 Se desconoce Se desconoce ADCA I

SCA 24 SCA24 Se desconoce Ninguna ADCA I

SCA 25 SCA25 Se desconoce Se desconoce ADCA I

SCA 26 SCA26 Se desconoce Se desconoce ADCA III

SCA 27 FGF14 Factor de crecimiento-14 del fi broblasto Ninguna ADCA I

SCA 28 SCA28 Se desconoce Se desconoce ADCA I

SCA 29 SCA29 Se desconoce Se desconoce ADCA I

DRPLA7 ATN1 Atrofi na 1 Ninguna ADCA I

1 FA, ataxia de Friedreich.
2 XYZn, repetición expandida del trinucleótido XYZ; VWXYZn, pentanucleótido expandido VWXYZ.
3 Inicio en la infancia, ataxia, disartria, signos piramidales, neuropatía, escoliosis, miocardiopatía, diabetes.
4 SCA, ataxia espinocerebelosa.
5  ADCA I incluye un síndrome cerebeloso (ataxia, disartria) asociado de modo variable con signos piramidales, signos extrapiramidales, oftalmoplejía y de-

mencia; ADCA II incluye un síndrome cerebeloso (ataxia, disartria) y maculopatía pigmentaria; ADCA III es un síndrome cerebeloso puro (ataxia, disartria).
6 MJD, enfermedad de Machado-Joseph (lo mismo que SCA 3).
7 Atrofi a dentatorrubro-palidoluisiana.
Adaptado de Dueñas AM et al. Molecular pathogenesis of spinocerebellar ataxias. Brain. 2006;129:1357-1370.
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de las células para digerir las proteínas cuyo plegamiento es de-
fectuoso.

En las tomografías y las IRM puede apreciarse atrofi a del 
cerebelo, y a veces también del tallo encefálico (fi gura 3-15). Sin 
embargo, el diagnóstico defi nitivo se basa en la detección de 
uno de los defectos conocidos del gen SCA durante las pruebas 
genéticas. Aunque no existe ningún tratamiento específi co para 
las SCA, pueden ser útiles la terapia física y ocupacional, así 
como el uso de dispositivos para facilitar la ambulación; en al-
gunos casos está indicada la asesoría genética.

La atrofi a dentatorrubro-palidoluisiana (DRPLA, del in-
glés dentatorubral-pallidoluysian atrophy) también produce ataxia 
cerebelosa dominante autosómica y es consecuencia de una 
extensión de poliglutamina. Puesto que las características ex-
trapiramidales son muy notorias, hablaremos sobre este tras-
torno en el capítulo 7.

7. ATAXIA DE FRIEDREICH

Entre los trastornos degenerativos idiopáticos que producen 
ataxia cerebelosa, la ataxia de Friedreich merece ser estudiada 
aparte no sólo porque es la más común, sino también por sus 
características clínicas y patológicas únicas. A diferencia de la 
mayoría de las SCA dominantes autosómicas de inicio tardío 
antes descritas, la ataxia de Friedreich empieza desde la infan-
cia. Se transmite por herencia recesiva autosómica y se debe a 
la presencia de repeticiones expandidas de un trinucleótido 
GAA en una región no codifi cante del gen de la frataxina, en 
el cromosoma 9 (véase el cuadro 3-11). La herencia recesiva 
de la ataxia de Friedreich sugiere que hay una mutación con 
pérdida funcional. Los pacientes más afectados son homoci-
góticos para la expansión del trinucleótido repetido en el gen 
de la ataxia de Friedreich, pero algunos son heterocigóticos y 

tienen uno de los alelos afectado por la repetición, mientras 
que el otro alelo presenta una mutación de punto.

La mayoría de los indicios patológicos se localizan en la 
médula espinal. Dichos indicios incluyen degeneración de los 
tractos nerviosos espinocerebelosos, las columnas posteriores y 
las raíces dorsales, así como depleción de las neuronas de la 
columna de Clarke, que son las que dan origen a los tractos 
espinocerebelosos dorsales. También resultan afectados los 
grandes axones mielinados de los nervios periféricos y los so-
mas de las neuronas sensoriales primarias de los ganglios ner-
viosos de la raíz dorsal.

Indicios clínicos
La evaluación clínica minuciosa de cantidades relativamente 
grandes de pacientes ha permitido establecer ciertos criterios de 
diagnóstico (cuadro 3-11). Las manifestaciones clínicas apare-
cen casi siempre después de los cuatro años de edad y antes de 
que termine la pubertad, y las repeticiones más prolongadas se 
correlacionan con un inicio más temprano.

El síntoma inicial es ataxia de la marcha progresiva, se-
guida por ataxia de todas las extremidades en el lapso de dos 
años. Durante el mismo periodo temprano, se pierden los re-
fl ejos tendinosos del tobillo y aparece disartria cerebelosa; se 
conservan los refl ejos de los brazos y, en algunos casos, tam-
bién los de las rodillas. Hay deterioro del sentido de posición 
y vibración de las articulaciones en las piernas, lo que por lo 
general agrega un componente sensorial a la ataxia de la mar-
cha. Las anormalidades sensoriales en la percepción de toques 
ligeros, dolor y temperatura son menos frecuentes. La debili-
dad de las piernas —y con menos frecuencia de los brazos— 
se desarrolla con posterioridad y puede ser del tipo neuronal 
motor superior o inferior (a veces ambos).

Las respuestas plantares extensoras por lo común aparecen 
durante los primeros cinco años de enfermedad sintomática. 
El pie zambo (pies de arco elevado con dedos en garra debido 
al debilitamiento y la emaciación de los músculos intrínsecos 
del pie) es un signo ampliamente reconocido, aunque también 
puede ser un fenómeno aislado entre familiares que, con esta 
excepción, son normales. También es una característica clásica 
de otros trastornos neurológicos, entre los cuales destacan las 
neuropatías periféricas hereditarias (p. ej., la enfermedad de 
Charcot-Marie-Tooth). La cifoescoliosis progresiva grave au-
menta la discapacidad funcional y puede causar enfermedad 
pulmonar restrictiva crónica. Si bien hay casos en los que la 
única manera de detectar la miocardiopatía es mediante eco-
cardiografía o vectorcardiografía, aquélla puede ocasionar in-
sufi ciencia cardiaca congestiva y es una causa mayor de mor-
bidez y muerte.

Otras anormalidades son deterioro visual (por lo general 
por atrofi a óptica), nistagmo, parestesias, temblores, pérdida 
auditiva, vértigo, espasticidad, dolores en las piernas y diabetes 
insípida.

Diagnóstico diferencial
En general, la ataxia de Friedreich se diferencia de otras dege-
neraciones cerebelosas y espinocerebelosas (véase antes) por su 

Figura 3-15. Tomografía de un caso de atrofi a espinocerebelosa 
donde se aprecian un cerebelo y un tallo encefálico atrófi cos. (Cor-
tesía de A Gean.)
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inicio temprano y la presencia de deterioro sensorial notorio, 
arrefl exia, anormalidades esqueléticas y miocardiopatía. Existe 
un trastorno más o menos similar que tiene por causa la defi -
ciencia de vitamina E. La ataxia cerebelosa que empieza en la 
infancia también puede ser por ataxia-telangiectasia; considere 
ahora las características clínicas que permiten diferenciar la 
ataxia de Friedreich de la ataxia-telangiectasia.

Pronóstico
Aunque no hay tratamiento, procedimientos ortopédicos como 
la tenotomía pueden ayudar a corregir las deformidades del 
pie. Los avances de la terapia antimicrobiana han alterado la 
evolución defi nitiva de este trastorno, de modo que la miocar-
diopatía se ha vuelto una causa de muerte más frecuente que 
las infecciones. En general, la disfunción neurológica es conse-
cuencia de la incapacidad para caminar sin ayuda durante los 
primeros cinco años después de la aparición de los síntomas y, 
en el caso de los pacientes postrados en cama, en el lapso de 
10 a 20 años. En promedio, la duración de la enfermedad sin-
tomática es de 25 años y la muerte sobreviene alrededor de los 
35 años de edad.

8. ATAXIA-TELANGIECTASIA

La ataxia-telangiectasia (también conocida como síndrome de 
Louis-Bar) es un trastorno hereditario de carácter recesivo au-
tosómico que comienza en la infancia. Esta enfermedad se 
debe a mutaciones en el gen ATM, que se localiza en el cromo-
soma 11q22.3. Se sabe de supresiones, inserciones y sustitucio-
nes, mismas que representan, según se supone, mutaciones con 
pérdida funcional que son congruentes con la herencia recesiva 
autosómica de la ataxia-telangiectasia. Aunque todavía no se 
identifi ca el producto génico anormal, se piensa que la patogé-
nesis se relaciona con un defecto en la reparación del DNA. 
La ataxia-telangiectasia se caracteriza por ataxia cerebelosa 
progresiva, telangiectasia oculocutánea y defi ciencia inmunita-
ria. Todos los pacientes sufren una degeneración pancerebe-
losa progresiva —que se caracteriza por nistagmo, disartria y 
ataxia de la marcha, las extremidades y el tronco— que inicia 
en la infancia. Ciertos indicios, como coreoatetosis, pérdida de 
sensibilidad vibratoria y postural en las piernas, arrefl exia y 
trastornos del movimiento voluntario de los ojos, son casi uni-
versales. Por lo común, se observa defi ciencia mental en la se-
gunda década; en general, la telangiectasia oculocutánea apa-
rece durante la adolescencia. Normalmente, las conjuntivas 
bulbares son las primeras en verse afectadas, seguidas por las 
áreas de la piel expuestas al Sol, como orejas, nariz, rostro y fo-
sas antecubitales y poplíteas. Las lesiones vasculares, que raras 
veces sangran, no afectan al sistema nervioso central. Por lo co-
mún, el deterioro inmunitario (disminución de la IgA e IgE 
circulantes) se vuelve evidente en la infancia tardía y se mani-
fi esta en forma de infecciones sinopulmonares recurrentes en 
más de 80% de los pacientes.

Otros indicios clínicos comunes son cambios progéricos 
en la piel y el cabello, hipogonadismo y resistencia a la insu-
lina. Entre las anormalidades de laboratorio más características 
están las relacionadas con la defi ciencia inmunitaria y el au-

mento de las concentraciones de α-fetoproteína y antígeno 
carcinoembrionario.

Ya que las manifestaciones vasculares e inmunitarias de la 
ataxia-telangiectasia ocurren después de los síntomas neuroló-
gicos, esta afección puede ser confundida con la ataxia de Frie-
dreich, que también se presenta en la infancia (véase antes). La 
ataxia-telangiectasia se distingue por su inicio más temprano 
(antes de los cuatro años de edad), la coreoatetosis asociada y 
la ausencia de anormalidades esqueléticas como la cifoesco-
liosis.

Aunque no existe ningún tratamiento específi co para la 
ataxia-telangiectasia, los antibióticos son útiles para el control 
de infecciones, pero se deben evitar los rayos X porque este 
trastorno aumenta de modo anormal la sensibilidad celular a 
las radiaciones ionizantes.

9. ENFERMEDAD DE WILSON

La enfermedad de Wilson, un trastorno del metabolismo del 
cobre que se caracteriza por acumulación de depósitos de cobre 
en diversos tejidos, puede ser acompañada por síntomas cere-
belosos. La enfermedad de Wilson es un trastorno hereditario 
de carácter recesivo autosómico debido a mutaciones en el gen 
ATP7B del cromosoma 13q14.3-q21.1, que codifi ca el β-poli-
péptido de una ATPasa transportadora de cobre. En el capítulo 
7 se considera con mayor detalle la enfermedad de Wilson.

10. ENFERMEDAD DE CREUTZFELDT-JAKOB

Ya se ha citado la enfermedad de Creutzfeldt-Jakob en el capí-
tulo 1 como una enfermedad priónica que causa demencia. 
Hay signos cerebelosos en alrededor de 60% de los pacientes, y 
cerca de 10% de éstos sufren ataxia. La afectación cerebelosa es 
difusa, pero a menudo es el vermis el más afectado. A diferencia 
de la mayoría de los otros trastornos cerebelosos, la depleción 
de células granulares suele ser más notoria que la pérdida de cé-
lulas de Purkinje.

Los pacientes con manifestaciones cerebelosas de la en-
fermedad de Creutzfeldt-Jakob suelen quejarse primero de 
ataxia de la marcha. En ese momento, la demencia suele ser 
evidente y, a la larga, siempre se desarrolla disfunción cogni-
tiva. Cerca de la mitad de los pacientes con la forma atáxica 
de la enfermedad de Creutzfeldt-Jakob presentan desde el 
principio nistagmo, disartria, ataxia del tronco y ataxia de las 
extremidades. La evolución se caracteriza por demencia pro-
gresiva, mioclono y disfunción extrapiramidal y piramidal. 
Por lo general, la muerte sobreviene durante el primer año de 
enfermedad.

11. TUMORES DE LA FOSA POSTERIOR

Los tumores de la fosa posterior provocan síntomas cerebelo-
sos cuando se forman en el cerebelo o lo comprimen desde 
afuera. Los tumores cerebelosos más comunes de la infancia 
son los astrocitomas y meduloblastomas. Las metástasis desde 
sitios primarios fuera del sistema nervioso predominan en los 
adultos (cuadro 3-12).

Los pacientes con tumores cerebelosos se presentan con 
cefalea debido al aumento de la presión intracraneal o con ata-
xia. Algunos síntomas comunes son náuseas, vómito, vértigo, 
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parálisis de nervios craneales e hidrocefalia. La índole de los 
indicios clínicos varía según la ubicación del tumor. La mayo-
ría de las metástasis se localizan en los hemisferios cerebelosos, 
donde causan signos cerebelosos asimétricos. Por el contrario, 
los meduloblastomas y ependimomas tienden a formarse en 
la línea media, con afectación temprana del vermis e hidroce-
falia.

Al igual que en la mayoría de los tumores cerebrales, la 
tomografía o —en especial— IRM es sumamente útil para el 
diagnóstico, pero puede ser necesaria una biopsia para la ca-
racterización histológica. Los métodos de tratamiento son re-
sección quirúrgica e irradiación. Los corticosteroides son útiles 
para el control del edema asociado.

Las metástasis —desde los pulmones o las mamas, y con 
menos frecuencia desde otros sitios— son los tumores más co-
munes del cerebelo, sobre todo en los adultos. La ubicación 
del tumor primario puede ser evidente o no, en el momento 
en que el paciente se presenta con el sistema nervioso central 
afectado. Si el sitio no es evidente, pueden conducir al diag-
nóstico la exploración minuciosa de las mamas y la piel, una 
radiografía del tórax, un análisis de orina y pruebas de detec-
ción de sangre oculta en las heces. El pronóstico de los pa-
cientes con metástasis cerebelosas suele ser peor que el de los 
pacientes con lesiones supratentoriales. Los pacientes con car-
cinoma del seno tienden a sobrevivir por más tiempo que quie-
nes tienen tumores pulmonares primarios.

Por lo común, los astrocitomas cerebelosos se presentan 
entre las edades de 2 y 20 años, pero también pueden afectar a 
personas de más edad. Por lo general, estos tumores son histoló-
gicamente benignos y de aspecto cístico. Los síntomas de au-
mento de la presión intracraneal, como cefalea y vómito, suelen 
preceder por varios meses al inicio de la disfunción cerebelosa. 
Si existe la posibilidad de hacer una resección quirúrgica com-
pleta, el astrocitoma cerebeloso es potencialmente curable.

El meduloblastoma es común en los niños, pero raro en 
los adultos. Se cree que se origina en las células neuroectodér-
micas en vez de en las células de la glía. Por el contrario de los 

astrocitomas, los meduloblastomas tienden a ser muy malig-
nos. Suelen diseminarse en el espacio subaracnoideo y los ven-
trículos y pueden tener metástasis hacia otras partes ajenas al 
sistema nervioso. Aunque la mayoría de los meduloblastomas 
infantiles se localizan en la línea media, los tumores de los 
adultos suelen formarse en un punto lateral. Los síntomas de 
presentación comunes son cefalea, vómito, ataxia y deterioro 
visual. La hemiataxia es un síntoma frecuente de los adultos 
debido a la ubicación hemisférica de la mayoría de los tumores. 
Otros síntomas comunes son ataxia de la marcha, papiledema, 
nistagmo, parálisis facial y rigidez en el cuello. Sin trata-
miento, el meduloblastoma ocasiona la muerte en pocos me-
ses después de la presentación. El tratamiento con resección 
quirúrgica parcial, descompresión e irradiación craneoespinal 
puede prolongar la vida por años. El desarrollo de estos tumo-
res en la adultez y el género femenino son factores de pronós-
tico favorables.

Ya nos referimos con anterioridad a los neuromas acús-
ticos como causa de disfunción del nervio vestibular. El desa-
rrollo de éstos y otros tumores menos comunes del ángulo ce-
rebelopontino puede tener por consecuencia la compresión 
del hemisferio cerebeloso ipsolateral, lo que provoca hemia-
taxia además de los síntomas tempranos de vértigo y pérdida 
auditiva. Estos tumores son histológicamente benignos y, en 
muchos casos, totalmente extirpables. En la neurofi bromato-
sis 1 (enfermedad de von Recklinghausen) pueden presentarse 
neuromas acústicos unilaterales, mientras que los neuromas 
acústicos bilaterales son característicos de la neurofi bromato-
sis 2. Estos trastornos se estudian con más detalle en la sec-
ción sobre tumores del ángulo cerebelopontino (véase antes).

El hemangioblastoma es un tumor benigno raro que 
afecta generalmente a los adultos. Puede ser una anormalidad 
aislada o ser una de las características de la enfermedad de Hi-
ppel-Lindau. Es este último caso, las características asociadas 
son hemangioblastoma retinal; quistes en el riñón, el páncreas 
u otros órganos viscerales; y policitemia. En general, los pa-
cientes se presentan con cefalea, y entre los resultados de la ex-
ploración suele haber papiledema, nistagmo y ataxia. El trata-
miento es por resección quirúrgica.

Los meningiomas de la fosa posterior constituyen 9% 
de todos los meningiomas. Se trata de tumores benignos que 
se derivan de las células de la caperuza aracnoidea y que afec-
tan indirectamente al cerebelo por compresión. Las ubicacio-
nes de los meningiomas de la fosa posterior son, en orden des-
cendente de frecuencia, la superfi cie posterior del peñasco, el 
tentorio cerebeloso, el declive cerebeloso, las convexidades ce-
rebelosas y el foramen magno. Los meningiomas crecen con 
lentitud y suelen presentarse con cefalea, pero los tumores del 
ángulo cerebelopontino o el declive cerebeloso pueden llamar 
la atención cuando provocan síntomas en el nervio craneal o 
el tallo encefálico. Cuando es posible, la resección quirúrgica 
completa es curativa.

Los ependimomas suelen formarse en las paredes o el 
plexo coroideo del cuarto ventrículo. Al igual que los medulo-
blastomas, son tumores malignos que se diseminan por el sis-
tema ventricular y suelen afectar a los niños. Debido a su 
ubicación, producen hidrocefalia temprana; los signos cere-
belosos por compresión son manifestaciones tardías o meno-

Cuadro 3-12. Tumores del cerebelo.

Tipo

Porcentaje de 
todos los tumores 

cerebelosos

Porcentaje de los 
tumores cerebelo-

sos en adultos 
(≥20 años)

Metástasis 36 56

Astrocitoma 28 10

Meduloblastoma 16 9

Schwannoma 4 7

Hemangioblastoma 4 5

Meningioma 4 5

Ependimoma 2 1

Otro 6 7

Datos de Gilman S et al. Disorders of the Cerebellum. vol 21 de Contemporary 
Neurology Series. Davis, 1981:334.
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res. Los procedimientos de resección quirúrgica, irradiación 
craneoespinal y derivación para aliviar la hidrocefalia pueden 
prolongar la vida, pero la diseminación generalizada de los tu-
mores y las recurrencias posoperatorias son comunes.

12. MALFORMACIONES DE LA FOSA POSTERIOR

Las anomalías del desarrollo que afectan el cerebelo y el tallo 
encefálico pueden presentarse con síntomas vestibulares o ce-
rebelosos en la edad adulta. Esto ocurre principalmente en la 
malformación de Arnold-Chiari tipo I (en adultos), la cual 
consiste en el desplazamiento descendente de las amígdalas ce-
rebelosas a través del foramen magno. Las manifestaciones clí-
nicas de esta malformación se relacionan con afectación cerebe-
losa, hidrocefalia obstructiva, compresión del tallo encefálico 
y siringomielia. La malformación de Arnold-Chiari tipo II se 
relaciona con el meningomielocele (protrusión de la médula 
espinal, las raíces nerviosas y las meninges a través de un de-
fecto de fusión en la columna vertebral) y se presenta en la in-
fancia.

La ataxia cerebelosa relacionada con la malformación tipo 
I suele afectar la marcha y es bilateral; en algunos casos es asi-
métrica. La hidrocefalia provoca cefalea y vómito. La compre-
sión del tallo encefálico ocasionada por el tejido cerebeloso 
herniado puede causar vértigo, nistagmo y parálisis de los ner-
vios craneales inferiores. Por lo común, la siringomielia pro-
duce dolor defectuoso y sensación de temperatura cuya distri-
bución tiene forma de capa sobre los hombros.

La malformación de Arnold-Chiari se puede diagnosticar 
mediante estudios tomográfi cos o de IRM que revelen la hernia 
de las amígdalas cerebelosas. La laminectomía cervical supe-
rior con descompresión de la fosa posterior puede dar benefi -
cios terapéuticos.

ATAXIAS SENSORIALES

La ataxia sensorial se debe al deterioro de la sensación pro-
prioceptiva al nivel de los nervios periféricos o sus raíces, las 
columnas posteriores de la médula espinal o las vías sensoria-

les del cerebro. Los indicios clínicos son deterioro de la sensa-
ción vibratoria y postural de las articulaciones de las piernas y 
a veces también de los brazos, postura inestable con signo de 
Romberg, y marcha de estepaje o con golpeteo de los pies. La 
ataxia sensorial puede deberse a polineuropatías que afectan 
principalmente las fi bras sensoriales mielinizadas gruesas (cua-
dro 3-13) y a mielopatías como las resultantes de la ataxia de 
Friedreich, la neurosífi lis (tabes dorsal) o la defi ciencia de vi-

Cuadro 3-13. Causas de ataxia sensorial.

Polineuropatía1

Neuropatía atáxica sensorial dominante autosómica
Cisplatino (cis-platino)
Enfermedad de Dejerine-Sottas (HMSN2 tipo III)
Diabetes
Difteria
Hipotiroidismo
Neuropatías de tipo inmunitario (síndrome GALOP, síndrome 

del anticuerpo anti-MAG, síndrome de Miller Fisher, sín-
drome del anticuerpo anti-GD1b)

Isoniazida
Neuronopatía sensorial paraneoplásica (anticuerpos anti-Hu)
Piridoxina
Enfermedad de Refsum
Taxol

Mielopatía3

Mielitis transversa aguda
Infección por VIH (mielopatía vacuolar)
Esclerosis múltiple
Compresión por tumor o cordio
Malformaciones vasculares 

Polineuropatía o mielopatía
Ataxia de Friedreich
Neurosífi lis (tabes dorsal)
Óxido nitroso
Defi ciencia de vitamina B12
Defi ciencia de vitamina E

1 Afecta fi bras sensoriales mielinadas gruesas.
2 Neuropatía motora y sensorial hereditaria.
3 Afecta las columnas posteriores.

Deficiencia de vitamina B
12

 
(degeneración combinada subaguda)

Tabes dorsal Ataxia de Friedreich

Raíz dorsal Tracto espinocerebeloso dorsal

Tracto corticoespinal lateralColumna posterior

Figura 3-16. Principales sitios afectados por la enfermedad medular espinal (áreas sombreadas) en los trastornos que producen ataxia 
sensorial.
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tamina B12 (fi gura 3-16). En el capítulo 6 se consideran con 
mayor detalle polineuropatías, tabes dorsal y defi ciencia de vi-
tamina B12.
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4Alteraciones de la vista

El examen del sistema visual debe ser parte incluso de la 
valoración neurológica más breve, pues permite evaluar 
la capacidad funcional de la mayor parte del tallo 
encefálico y los hemisferios cerebrales.

Compruebe el funcionamiento muscular extraocular 
(movimientos del ojo) en la dirección de acción de los 
músculos individuales.

Al hacer la evaluación de un disco óptico infl amado, el 
papiledema (signo de aumento de la presión intracraneal) 
es bilateral e indoloro, mientras que la papilitis (signo de 
infl amación del nervio óptico, como sucede en la esclero-
sis múltiple) es unilateral y dolorosa. El papiledema puede 
estar asociado con cefalea.

La ptosis (caída del párpado) por parálisis del nervio 
motor ocular común (par craneal III) estará del lado de la 
pupila más dilatada, pero la ptosis por denervación 
simpática del párpado (síndrome de Horner) se ubicará 
del lado de la pupila más contraída.

La ceguera monocular transitoria se relaciona con mayor 
riesgo de accidente cerebrovascular subsiguiente.

La preferencia de la mirada se dirige hacia la lesión (en 
dirección opuesta a la hemiparesia) cuando tiene por cau-
sa una lesión hemisférica, pero hacia el lado sano (en 
dirección a la hemiparesia) cuando su causa es una lesión 
del tallo encefálico.

CONCEPTOS CLAVE

Puesto que las vías anatómicas de los sistemas visua-
les y oculomotores recorren partes mayores del tallo 
encefálico y los hemisferios cerebrales, los signos 

neurooftalmológicos suelen ser muy valiosos para la ubicación 
anatómica de las enfermedades neurológicas lo que, a su vez, 
sugiere las posibles etiologías. Por lo común, los síntomas se 
relacionan con la vista (trastornos de las vías visuales), con los 

METODOLOGÍA DE DIAGNÓSTICO

Los trastornos que afectan los músculos oculares, los nervios 
craneales o las vías visuales u oculomotoras del cerebro produ-
cen una amplia variedad de alteraciones neurooftalmológicas.
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movimientos del ojo (trastornos de la movilidad ocular) o con 
ambos.

ANATOMÍA FUNCIONAL DEL SISTEMA 
VISUAL
Recepción de la información visual
La información visual llega al sistema nervioso cuando la luz, 
que es refractada y enfocada por el cristalino, proyecta una 
imagen visual sobre la retina en el polo posterior del ojo (fi -
gura 4-1). La acción del cristalino invierte la imagen en los 
planos horizontal y vertical. Por tanto, la parte superior de la 
imagen visual incide en la parte inferior de la retina y vice-
versa, y los campos temporal (lateral) y nasal (medial) están 
igualmente invertidos (fi gura 4-2). El centro del campo visual 
se enfoca en la fóvea, donde se ubica la máxima sensibilidad 
perceptual de la retina. Dentro de la retina, las células fotorre-
ceptoras (bastones y conos) transducen la luz incidente en 
impulsos neuronales, que son transmitidos por las neuronas 
de la propia retina hasta el nervio óptico (II). En éste y todos 
los otros niveles del sistema visual, se preservan las relaciones 
topográfi cas del campo visual.

Vías visuales periféricas
Cada nervio óptico contiene las fi bras nerviosas de un ojo, 
pero como se aprecia en la fi gura 4-2, las fi bras nasales (me-
diales), que se encargan de llevar información desde los cam-
pos visuales temporales (laterales), se cruzan en el quiasma 
óptico. Por consiguiente, cada tracto óptico no sólo posee fi -
bras de un ojo, sino de la mitad del campo visual. Debido a 
esta disposición, las lesiones prequiasmáticas afectan la vista 
en el ojo ipsolateral, mientras que las lesiones retroquiasmá-
ticas producen defectos en la mitad contralateral del campo 
visual de ambos ojos.

Vías visuales centrales
Los tractos ópticos terminan en los núcleos geniculados late-
rales, donde sus neuronas forman sinapsis con las neuronas 
que se proyectan mediante las radiaciones ópticas hacia la 
corteza calcarina o visual primaria (área 17), la cual se loca-
liza cerca de los polos posteriores de los lóbulos occipitales, y 
las áreas de asociación visual (áreas 18 y 19). Aquí también, la 
imagen visual se representa de tal manera que se preserva su 
organización topográfi ca (fi gura 4-3). La región central del 
campo visual (mácula) se proyecta hacia la parte más poste-
rior de la corteza visual, mientras que las partes inferior y su-
perior de dicho campo se representan por arriba y por debajo 
de la fi sura calcarina, respectivamente.

Retina
temporal

Fóvea

Nervio óptico

Disco óptico

Campo 
visual 
nasal

Retina
nasal

18°

13°

Punto de fijaciónPunto ciego
fisiológico

Campo
visual
temporal

Figura 4-1. Representación del campo visual al nivel de la reti-
na. El punto de fi jación se enfoca sobre la fóvea, el punto ciego 
fi siológico del disco óptico, la mitad temporal del campo visual 
del lado nasal de la retina y la mitad nasal del campo visual del 
lado temporal de la retina.

Campos visuales

Anterior

Posterior

TS NS

TI NI

Retina

Nervio óptico

Quiasma óptico

Tracto óptico

Figura 4-2. Representación del campo visual al nivel del nervio, 
el quiasma y el tracto ópticos. Los cuadrantes del campo visual se 
denominan TS (temporal superior), TI (temporal inferior), NS (nasal 
superior) y NI (nasal inferior).
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Vascularización
La vascularización del sistema visual se deriva de las arterias 
oftálmica, cerebral media y cerebral posterior (fi gura 4-4); por 
tanto, la isquemia o el infarto, cuando ocurren el territorio de 
cualquiera de esos vasos, pueden producir defectos del campo 
visual.

A. RETINA

El riego sanguíneo de la retina procede de la arteria retiniana 
central, una ramifi cación de la arteria oftálmica que, a su vez, 
se deriva de la arteria carótida interna. Puesto que la arteria 
retiniana central se divide posteriormente entre las ramas reti-
nianas superior e inferior, la enfermedad vascular de la retina 
tiende a producir défi cit altitudinales (es decir, superior o in-
ferior) del campo visual.

B. NERVIO ÓPTICO

El nervio óptico recibe sangre arterial principalmente de la ar-
teria oftálmica y sus ramifi caciones.

C. RADIACIONES ÓPTICAS

Las radiaciones ópticas, que discurren hacia atrás en dirección 
de la corteza visual, son irrigadas por las ramifi caciones de la 
arteria cerebral media. Por tanto, la isquemia o el infarto en 
la distribución de la arteria cerebral media pueden causar pér-
dida de la vista en el campo visual contralateral.

D. CORTEZA VISUAL PRIMARIA

La principal fuente de sangre arterial para la corteza visual pri-
maria es la arteria cerebral posterior. La oclusión de cualquiera 
de las arterias cerebrales posteriores produce ceguera en el 
campo visual contralateral, pero la vascularización arterial do-
ble (cerebral media y posterior) de la región macular de la cor-
teza visual (fi guras 4-3 y 4-4) puede impedir que se pierda la 
visión central (macular). Puesto que las arterias cerebrales pos-
teriores se derivan de la arteria basilar, la oclusión del extremo 
de esta última puede provocar infarto occipital bilateral y ce-
guera cortical total, aunque en algunos casos se conserva la vi-
sión macular.

ANATOMÍA FUNCIONAL DEL SISTEMA 
OCULOMOTOR
Músculos extraoculares

El movimiento de los ojos se debe a la acción de seis 
músculos que están insertos en cada globo ocular 
(fi gura 4-5A). Estos músculos actúan para mover el 

ojo hacia cada una de las seis posiciones cardinales de la mi-
rada (fi guras 4-5B y 4-5C). Las acciones iguales pero opuestas 
de esos seis músculos, cuando están en reposo, colocan el ojo 
en su posición media o primaria, es decir, mirando directa-
mente al frente. Cuando se altera el funcionamiento de cual-
quiera de los músculos extraoculares, el ojo no puede moverse 
en la dirección del músculo afectado (oftalmoplejía) y puede 
desviarse en la dirección opuesta debido a la acción, sin oposi-
ción alguna, de los otros músculos extraoculares. Cuando los 
ojos se desalinean de este modo, las imágenes visuales de 
los objetos percibidos inciden en una región distinta de cada 
retina, lo que genera una ilusión de visión doble, o diplopía.

Nervios craneales
Los músculos extraoculares son inervados por los nervios mo-
tor ocular común (III), patético (IV) y motor ocular externo 
(VI). Debido a esta inervación diferencial de los músculos 
oculares, la forma en que se ven afectados en los estados pato-
lógicos puede ayudar a distinguir entre un trastorno de los 
músculos oculares en sí y un trastorno del nervio craneal. 
Los nervios craneales que controlan el movimiento de los ojos 
recorren grandes distancias para pasar del tallo encefálico al 
ojo; por consiguiente, son muy vulnerables a las lesiones cau-
sadas por diversos procesos patológicos.

A. NERVIO III
El nervio motor ocular común, que inerva los músculos rectos 
medio, superior e inferior, y oblicuo inferior del ojo, también 
envía fi bras nerviosas hacia el elevador del párpado. Suminis-
tra, asimismo, las fi bras parasimpáticas encargadas de contraer 
las pupilas. Cuando hay una lesión completa del nervio III, el 
ojo queda parcialmente abducido y no es posible ni aducirlo, 
ni elevarlo ni bajarlo; el párpado se cae (ptosis) y la pupila no 
reacciona.

Cuadrante periférico superior de la retina

Cuadrante periférico inferior de la retina

Cuadrante superior de la mácula

Cuadrante inferior de la mácula

Figura 4-3. Representación del campo visual al nivel de la 
corteza visual primaria, en corte medio sagital, que muestra 
la superfi cie medial del lóbulo occipital derecho, el cual recibe la 
información visual procedente del lado izquierdo del campo vi-
sual de ambos ojos.
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B. NERVIO IV
El nervio patético inerva el músculo oblicuo superior del ojo. 
Las lesiones de este nervio tienen por consecuencia una depre-
sión defectuosa del ojo aducido.

C. NERVIO VI
Las lesiones del nervio motor ocular externo provocan paráli-
sis del músculo recto externo, lo que afecta la abducción del 
ojo afectado.

Núcleos del nervio craneal
Los núcleos de los nervios motor ocular común y patético se 
localizan en el mesencéfalo dorsal, en posición ventral respecto 
del acueducto cerebral (o de Silvio), mientras que el núcleo 
del nervio motor ocular externo ocupa una posición igual-
mente dorsal y periventricular en el puente de Varolio.

Las lesiones que afectan dichos núcleos provocan anor-
malidades clínicas similares a las causadas por la afectación de 
sus respectivos nervios craneales; en algunos casos es posible 
distinguir entre las lesiones nucleares y nerviosas.

A. NÚCLEO DEL NERVIO III
Si bien es cierto que cada nervio motor ocular común inerva 
exclusivamente los músculos del ojo ipsolateral, las fi bras ner-
viosas que van al músculo recto superior se originan en el nú-
cleo del nervio motor ocular común contralateral, de modo 
que el elevador del párpado posee inervación nuclear bilateral. 
Por tanto, una oftalmoplejía que afecte un solo ojo con ptosis 
ipsolateral o parálisis del músculo recto superior, sugiere una 
enfermedad del nervio motor ocular común, mientras que la 
oftalmoplejía acompañada por ptosis bilateral o parálisis del 
músculo recto superior contralateral se debe probablemente a 
una lesión nuclear.

B. NÚCLEO DEL NERVIO IV
Es imposible distinguir desde el punto de vista clínico entre 
las lesiones del nervio patético y las de su núcleo.

C. NÚCLEO DEL NERVIO VI
En los trastornos que afectan el núcleo del nervio motor ocu-
lar externo en vez del nervio en sí, la paresia del músculo recto 
externo suele asociarse con debilidad facial, paresia de la mi-

Arteria retiniana central

Arteria oftálmica

Nervio óptico

Corteza occipital

Arteria cerebral media

Arteria coroidal anterior

Radiaciones ópticas

Rama profunda de la
arteria cerebral media

Arterias ciliares

Ojo izquierdo

Quiasma óptico

Arteria carótida interna

Arteria cerebral posterior

Cuerpo geniculado lateral

Arteria basilar

Tracto óptico

Figura 4-4. Vascularización arterial del sistema visual, visto desde abajo. 
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rada conjugada ipsolateral o disminución del grado de con-
ciencia. Esto se debe a la proximidad del núcleo del nervio 
motor ocular externo al fascículo del nervio facial (VII), al 
centro pontino de la mirada lateral, y al sistema de activación 
reticular ascendente, respectivamente. Cuando la parálisis del 
sexto nervio va acompañada por el síndrome de Horner, la le-
sión se encuentra en el seno cavernoso.

Control supranuclear de los movimientos del ojo
El control supranuclear de los movimientos del ojo permite 
que los dos ojos actúen en concierto para producir movimien-
tos de versión (mirada conjugada) o vergencia (convergen-
cia y divergencia).

A. CENTROS DE LA MIRADA EN EL TALLO ENCEFÁLICO

Los centros que controlan la mirada horizontal y vertical se 
localizan en el puente de Varolio y en la región pretectal del 
mesencéfalo, respectivamente, y reciben desde la corteza ce-
rebral las señales descendentes que permiten controlar de 
manera voluntaria la mirada (fi gura 4-6). Cada centro de la 
mirada lateral, que se localiza en la formación reticular 
pontina paramediana (PPRF, del inglés paramedian pontine 
reticular formation) adyacente al núcleo del nervio motor 
ocular externo, controla la mirada horizontal conjugada ip-
solateral mediante sus conexiones con el nervio motor ocular 
externo ipsolateral y el núcleo del nervio motor ocular con-
tralateral. Por consiguiente, cualquier lesión del puente de 

Tróclea

Oblicuo mayor

Recto superior

Oblicuo menor

Recto inferior

Recto externo

Elevador

A B

51° 0° 23° 

C

Recto

superior

Oblicuo

menor

Recto

externo

Recto

inferior

Oblicuo

mayor

Recto

medial

Figura 4-5. A: Origen e inserciones de los músculos extraoculares en la órbita derecha. B: Ilustración del ojo derecho, visto desde arri-
ba en su posición primaria (fi gura del centro), donde se aprecia el ángulo de inserción de los músculos rectos superior e inferior y los 
músculos oblicuos mayor y menor. Con el ojo dirigido hacia la derecha, ahora es posible examinar los músculos rectos superior e inferior 
como elevadores y depresores puros del globo ocular (imagen de la derecha) y con el ojo desviado hacia la izquierda, ahora es posible 
examinar los músculos oblicuos como elevadores y depresores puros del globo ocular, como se muestra en la parte C. C: Las seis posi-
ciones cardinales de la mirada para evaluar el funcionamiento de los músculos extraoculares. El ojo es aducido por el músculo recto 
medial y abducido por el músculo recto externo. El ojo aducido es elevado por el músculo oblicuo menor y abatido por el oblicuo mayor; 
el ojo abducido es elevado por el músculo recto superior y abatido por el recto inferior.
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Varolio que afecte la PPRF hace que la mirada tienda a ale-
jarse del lado de la lesión y se dirija hacia el lado de una he-
miparesia asociada, si está presente.

B. SEÑALES CORTICALES

La PPRF recibe señales corticales procedentes del lóbulo fron-
tal contralateral, que regula los movimientos rápidos del ojo 
(sacadas), y del lóbulo parietooccipital ipsolateral, que regula 
los movimientos lentos del ojo (persecuciones). Por tanto, 
cualquier lesión destructiva que afecte la corteza frontal inter-
fi ere con el mecanismo de mirada horizontal contralateral y 
puede provocar que la mirada tienda a irse hacia el lado de la 
lesión (alejándose del lado de la hemiparesia asociada). Por el 
contrario, un foco irritante (crisis convulsiva) en el lóbulo 
frontal puede hacer que la mirada se aleje del lado del foco (fi -
gura 4-19).

ANTECEDENTES
Índole de la queja
El primer paso en la evaluación de un trastorno neurooftal-
mológico es contar con una descripción clara de la queja. En 
muchos casos, los pacientes sólo se quejan de síntomas vagos, 
como vista borrosa, que aportan poca información con valor 
diagnóstico. Se debe intentar determinar con la mayor exacti-
tud posible lo que el paciente desea comunicar: disminución 
de la agudeza visual en uno o ambos ojos, pérdida de la vista 
en una parte del campo visual, diplopía, imagen visual inesta-
ble, dolor en o alrededor del ojo, o cualquier otro problema.

Patrón temporal de los síntomas
Una vez establecida la índole de la queja, lo que se indague 
sobre su patrón temporal puede aportar pistas que señalen el 
proceso patológico subyacente.

Formación reticular
pontina paramediana

Fascículo longitudinal
medial

Núcleo motor ocular
externo (VI)

Nervio motor ocular común (III)

Nervio motor ocular
externo (VI)

DI

Músculo recto medial

Núcleo motor ocular común (III)

Mirada voluntaria
hacia la derecha

Campo ocular
frontal izquierdo

Músculo recto externo

Figura 4-6. Vías neuronales que controlan la mirada horizontal.
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A. INICIO SÚBITO

Los trastornos vasculares que afectan el ojo o sus conexiones 
en el cerebro tienden a producir síntomas de inicio súbito.

B. INICIO LENTO

En las enfermedades infl amatorias o neoplásicas, los síntomas 
suelen evolucionar en el transcurso de un periodo más largo.

C. SÍNTOMAS TRANSITORIOS RECURRENTES

Los síntomas transitorios y recurrentes sugieren la presencia 
de un grupo selecto de procesos patológicos, como isquemia, 
esclerosis múltiple y miastenia grave.

Anormalidades neurológicas asociadas
La índole de cualesquiera anormalidades neurológicas asocia-
das, como deterioro de la sensibilidad facial, debilidad, ataxia 
o afasia, puede ser muy valiosa para localizar el sitio anató-
mico afectado.

Antecedentes médicos
Se debe revisar el historial del paciente en busca de condicio-
nes de predisposición a los problemas neurooftalmológicos.

La esclerosis múltiple suele afectar el nervio óptico o el 
tallo encefálico, lo que genera una variedad de trastornos neu-
rooftalmológicos. Los antecedentes de alteraciones que afecten 
también otras partes del sistema nervioso central deben suge-
rir este diagnóstico.

La aterosclerosis, la hipertensión y la diabetes se pueden 
complicar con la presencia de trastornos vasculares en los ojos, 
los nervios craneales o las vías visuales u oculomotoras del ce-
rebro.

Los trastornos endocrinos (p. ej., hipertiroidismo) pue-
den causar miopatía ocular.

Las enfermedades del tejido conjuntivo y el cáncer sisté-
mico pueden afectar los sistemas visual y oculomotor en muy 
diversos sitios del cerebro o el espacio subaracnoideo.

Los pacientes con defi ciencias nutricionales pueden pre-
sentarse con síntomas neurooftalmológicos, como sucede en 
la ambliopía (disminución de la agudeza visual) por desnutri-
ción y en la oftalmoplejía por encefalopatía de Wernicke.

Se sabe que muchos fármacos (p. ej., etambutol, isonia-
zida, digital, clioquinol) son tóxicos para el sistema visual y 
que otros (sedantes, anticonvulsivos) suelen producir trastor-
nos oculomotores.

VALORACIÓN NEUROOFTALMOLÓGICA
Agudeza visual
A. EVALUACIÓN

Para evaluar la agudeza visual desde la perspectiva neurológica, 
se hacen pruebas de la vista en condiciones que eliminan los 
errores de refracción. Por tanto, los pacientes que usan lentes 
deben ser evaluados teniéndolos puestos (si no disponen de 
las lentes correctivas que usan normalmente, se puede recurrir 

a lentes reticulares [pinhole] como sustitutivo durante las prue-
bas). Es necesario evaluar por separado la agudeza visual de 
cada ojo. La vista de lejos se evalúa mediante una tabla oftal-
mológica de Snellen, con el paciente a 6 m (20 pies) de dis-
tancia. La vista de cerca se examina con la tabla oftalmológica 
de bolsillo de Rosenbaum, sostenida a 36 cm (14 pulg) del 
paciente. En cada caso, se anota el renglón de las letras más 
pequeñas que puede leer.
B. ANOTACIÓN DE RESULTADOS

La agudeza visual se expresa como una fracción (p. ej., 20/20, 
20/40, 20/200). El numerador es la distancia (en pies) entre el 
paciente y las fi guras de la tabla de evaluación; el denomina-
dor es la distancia (en pies) desde la cual una persona con vista 
normal puede identifi car correctamente las fi guras de un ta-
maño dado. Por ejemplo, si un paciente situado a 6 metros 
(20 pies) de distancia de la tabla oftalmológica no logra iden-
tifi car las fi guras que se pueden ver normalmente desde esa 
distancia, pero sí identifi ca las fi guras de mayor tamaño que 
son visibles a 12 metros (40 pies) con agudeza normal, la agu-
deza visual se anota como 20/40. Si el paciente consigue leer 
la mayoría de las fi guras de un renglón pero comete algunos 
errores, la agudeza se puede anotar, por ejemplo, como 
20/40-1 para indicar que identifi có en forma correcta todas 
las fi guras del renglón 20/40, excepto una. Si la agudeza visual 
está notoriamente disminuida, aún es posible cuantifi carla, 
aunque con menos precisión, en función de la distancia en la 
que el paciente puede contar dedos (CD), discernir el movi-
miento de la mano (MM) o percibir la luz. Si un ojo está 
totalmente ciego, en la valoración se constatará que no hay 
percepción de la luz (NPL).
C. VISIÓN DE LOS COLORES ROJO Y VERDE

La percepción del rojo y el verde suele deteriorarse en forma 
desproporcionada cuando hay lesiones del nervio óptico, lo 
que se evalúa mediante objetos de color, como bolígrafos o 
botones, o mediante placas de evaluación del daltonismo.

Campos visuales
La evaluación de los campos visuales puede ser un procedi-
miento largo y tedioso si se realiza en forma desordenada. Es 
importante conocer los tipos comunes de defectos del campo 
visual para que las pruebas sean razonablemente rápidas y pro-
duzcan información útil. La fi gura 4-7 ejemplifi ca las anor-
malidades del campo visual más comunes.
A. AMPLITUD DE LOS CAMPOS VISUALES

El campo visual monocular normal abarca un ángulo de alre-
dedor de 160 grados en el plano horizontal y de unos 135 
grados en el plano vertical (fi gura 4-8). En la visión binocular, 
la amplitud horizontal de la vista pasa de 180 grados.
B. PUNTO CIEGO FISIOLÓGICO

Dentro del campo normal de cada ojo, existe un punto ciego 
de 5 grados que corresponde al disco óptico, el cual carece de 
células receptoras. El punto ciego se localiza a 15 grados del 
punto de fi jación de cada ojo, en sentido temporal.
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C. TÉCNICAS DE MEDICIÓN

Existen muchas técnicas para medir el campo visual, que al 
igual que la agudeza visual, debe ser valorado en cada ojo de 
forma independiente.

1. El método más sencillo de evaluación del campo vi-
sual es la técnica de confrontación (fi gura 4-9). El evaluador 
se pone de pie a un brazo de distancia del paciente, de tal 
modo que sus ojos y los del paciente queden alineados en el 
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Campos visuales
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Figura 4-7. Defectos comunes del campo visual y sus bases anatómicas. 1. Escotoma central por infl amación del disco óptico 
(neuritis óptica) o del nervio óptico (neuritis retrobulbar). 2. Ceguera total del ojo derecho por una lesión completa del nervio óptico 
derecho. 3. Hemianopsia bitemporal por la presión que ejerce un tumor hipofi sario sobre el quiasma óptico. 4. Hemianopsia nasal 
derecha por una lesión periquiásmica (p. ej., arteria carótida interna calcifi cada). 5. Hemianopsia homónima derecha por una lesión del 
tracto óptico izquierdo. 6. Cuadrantanopsia superior homónima derecha por afectación parcial de la radiación óptica por una lesión 
del lóbulo temporal izquierdo (asa de Meyer). 7. Cuadrantanopsia inferior homónima derecha por afectación parcial de la radiación 
óptica por una lesión del lóbulo parietal izquierdo. 8. Hemianopsia homónima derecha por una lesión completa de la radiación óptica 
izquierda. (Existe un defecto similar que puede deberse a la lesión 9.) 9. Hemianopsia homónima derecha (con preservación macular) 
por oclusión de la arteria cerebral posterior.
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plano horizontal. Se usa un parche para cubrir el ojo que no 
se va a evaluar o se pide al paciente que lo cubra con su mano. 
El evaluador cierra su ojo opuesto al ojo cubierto del pa-
ciente y pide a este último que mire fi jamente el ojo abierto 
del evaluador. Ahora los campos monoculares del paciente y 
el evaluador están sobrepuestos, lo que permite comparar el 
campo del primero con el campo del segundo, que se supone 
es normal. El evaluador utiliza los dedos índices de sus manos 
para ubicar los límites del campo del paciente, moviéndo-
los de manera lenta desde la periferia hacia el centro, en todas 
las direcciones, hasta que el paciente los detecta. Luego, los lí-
mites se defi nen con mayor precisión determinando los pun-
tos periféricos más distantes donde el paciente puede detectar 
movimientos leves de las puntas de los dedos o la cabeza 
blanca de un alfi ler. El punto ciego del paciente puede coinci-
dir con la ubicación del punto ciego del propio evaluador, y 
su tamaño se puede comparar usando como objetivo un alfi ler 
de cabeza blanca. El procedimiento se repite después con el 
otro ojo.

2. Los defectos sutiles del campo visual se detectan me-
diante pedir al paciente que compare la intensidad de los ob-
jetos de color que se le presentan en distintos puntos del 
campo visual o midiendo los campos con un alfi ler de cabeza 
roja como objeto.

3. Cuando se trata de niños de corta edad, los campos 
visuales se evalúan mediante colocarse detrás del paciente y 

desplazar hacia adelante un objeto atractivo, por ejemplo, un 
juguete, en varias direcciones alrededor de la cabeza del pe-
queño hasta que éste lo nota.

4. En el caso de un paciente aturdido o sedado, se puede 
hacer una evaluación burda de las anormalidades del campo 
visual observando si parpadea en respuesta a una amenaza vi-
sual —por lo general un dedo del evaluador— que se dirige 
hacia el ojo del paciente en las diversas regiones del campo vi-
sual.

5. Si bien es cierto que estos procedimientos de evalua-
ción permiten detectar muchos défi cit del campo visual, para 
hacer un mapa más preciso de los mismos es necesario recurrir 
a una de las muchas técnicas de perimetría: pruebas estándar 
en pantalla tangencial o técnicas de perimetría automatizadas.

Oftalmoscopia

A. PREPARACIÓN DEL PACIENTE

La valoración oftalmoscópica del fondo del ojo es de particu-
lar importancia en la evaluación de los trastornos neuroof-
talmológicos que afectan la retina o el disco óptico y en la 
valoración de pacientes con sospecha de aumento de la pre-
sión intracraneal. El examen se debe realizar en una habita-
ción oscura para que las pupilas estén dilatadas; en algunos 
pacientes es necesario el uso oftálmico de gotas midriáticas 

 60°
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Figura 4-8. Límites normales del campo visual.
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(simpatomiméticas o anticolinérgicas). En este último caso, la 
evaluación de la agudeza visual y los refl ejos pupilares se debe 
hacer antes de aplicar las gotas. Se debe evitar el uso de fárma-
cos midriáticos en los pacientes con glaucoma de ángulo ce-
rrado sin tratamiento y en aquellos casos —por ejemplo, de 
hernia transtentorial inminente o de hecho— donde la reacti-
vidad pupilar sea una guía importante para el control.

B. EXAMEN DEL FONDO DEL OJO

Es necesario conocer el aspecto normal del fondo del ojo (fi -
gura 4-10) para apreciar si hay anormalidades.

1. Disco óptico
a. Aspecto normal. Por lo común, es muy fácil recono-

cer el disco óptico como una estructura amarillenta, ligera-
mente ovalada, que se ubica en posición nasal respecto del 
polo posterior del ojo. El lado temporal del disco suele ser más 
pálido que el lado nasal. Los márgenes del disco deben verse 
bien defi nidos, aunque el borde nasal suele ser un poco menos 
claro que el temporal. Por lo normal, el disco se encuentra en 
el mismo plano que la retina circundante. Los vasos sanguí-
neos que cruzan el borde del disco óptico son claramente visi-
bles y se oscurecen cuando el disco se infl ama.

A

B C

D E

Figura 4-9. Prueba de confrontación del campo visual. A: El ojo izquierdo del paciente y el ojo derecho del evaluador están alineados. 
B: Evaluación del cuadrante nasal superior. C: Evaluación del cuadrante temporal superior. D: Evaluación del cuadrante nasal inferior. 
El procedimiento se repite después en el otro ojo del paciente. E: Evaluación del cuadrante temporal inferior.
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b. Infl amación del disco óptico. Entre los muchos 
indicios oftalmoscópicos que aportan información 
de diagnóstico útil, la anormalidad que con mayor 

frecuencia requiere interpretación y atención inmediata es la 
infl amación del nervio óptico (papiledema). Aunque esta 
condición implica un aumento de la presión intracraneal, es 
necesario distinguirla de la infl amación debida a otras causas, 
como la infl amación local (papilitis) y la neuropatía óptica is-
quémica. Al hacer esta distinción, conviene tener presente que 
el papiledema casi siempre es bilateral; por lo general no dete-
riora la vista, salvo por el agrandamiento del punto ciego, y 
no se relaciona con dolor del ojo. El papiledema también 
puede confundirse con anormalidades del disco como el dru-
sen (corpúsculos coloidales o hialinos).

Se piensa que el aumento de la presión intracraneal 
provoca el papiledema al bloquear el transporte axonal dentro 
del nervio óptico. Dado que este compartimiento se comu-
nica con el espacio subaracnoideo, existen menos probabilida-
des de que los trastornos asociados con el aumento de presión 
intracraneal que también obstruyen el espacio subaracnoideo, 
como la meningitis, causen papiledema. En general, los cam-
bios oftalmoscópicos del papiledema se desarrollan en el trans-
curso de días o semanas, pero pueden volverse evidentes en 
cuestión de horas después de un aumento repentino de la pre-
sión intracraneal, como sucede, por ejemplo, después de una 
hemorragia intracraneal. En el papiledema temprano (fi gura 
4-11), las venas de la retina se ven dilatadas y carentes de pul-
saciones espontáneas. El disco puede ser hiperémico y a veces 
se aprecian hemorragias lineales en sus bordes. Los márgenes 
del disco se vuelven difusos y el borde temporal es el último 
en ser afectado. En el papiledema totalmente desarrollado, el 
disco óptico se eleva por encima del plano de la retina. Los 
vasos sanguíneos que cruzan el borde del disco se oscurecen.

c. Palidez del disco óptico. La palidez del disco óptico 
con deterioro de la agudeza visual, los campos visuales o la 
reactividad pupilar, se asocia con una amplia variedad de tras-
tornos que afectan al nervio óptico, lo que incluye afecciones 
infl amatorias, defi ciencias nutricionales y enfermedades here-
dodegenerativas. Hay que tener presente que el disco óptico 
pálido con función visual normal puede deberse a una va-
riante congénita. El disco óptico puede adquirir palidez artifi -
cial después de extirpar una catarata.

2. Arterias y venas. Para medir el calibre de las arterias y 
venas retinianas es necesario observarlas en el punto donde sa-
len del disco y pasan sobre sus bordes hacia la retina. Se debe 
observar si son fácilmente visibles a todo lo largo, si se ven di-
latadas y si hay pulsaciones venosas espontáneas. También se 
inspecciona el resto de la retina visible en busca de hemorra-
gias, exudados u otras anormalidades.

3. Mácula. La mácula, un área ligeramente más pálida 
que el resto de la retina, se localiza a unos dos diámetros del 
disco, en sentido temporal, respecto del margen temporal 
del mismo. Se le observa mediante pedir al paciente que mire 
hacia la luz del oftalmoscopio. El examen oftalmoscópico de 
la mácula puede revelar anormalidades relacionadas con pér-
didas visuales por degeneración macular asociada con la edad, 
orifi cios maculares o degeneraciones cerebrovasculares heredi-
tarias.

Pupilas

A. DIÁMETRO

La medición del diámetro y la reactividad de las pupilas cons-
tituye una evaluación de las vías del sistema nervioso que van 
del nervio óptico al mesencéfalo (fi gura 4-12). La pupila nor-

Vena

Arteriola

Disco óptico
Fóvea

Mácula

Figura 4-10. Fondo del ojo normal. El diagrama muestra los puntos de referencia correspondientes a la fotografía. (Foto de Diane 
Beeston; reproducida con autorización de Vaughan D et al. General Ophthalmology. 15a. ed. Appleton & Lange; 1992.)
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Figura 4-11. Aspecto del fondo del ojo en el papiledema. A: En el papiledema temprano, los márgenes superior e inferior del disco 
óptico se vuelven difusos debido al engrosamiento de la capa de fi bras nerviosas que llegan al disco. B: Se pueden apreciar fi bras 
nerviosas infl amadas (manchas blancas) y hemorragias. C: En el papiledema totalmente desarrollado, el disco óptico se ve infl amado, 
elevado y congestionado, y las venas retinianas están claramente dilatadas. D: En el papiledema atrófi co crónico, el disco óptico se ve 
pálido y ligeramente elevado, con márgenes difusos. Las áreas blancas alrededor de la mácula se deben a la luz que se refl eja en la 
interfaz vitreorretinal. Los haces de fi bras del nervio temporal inferior están parcialmente atrófi cos (fl echas). (Fotos por cortesía de WF 
Hoyt.)
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mal es redonda y regular, y está centrada en el iris; su diámetro 
varía con la edad y la intensidad de la luz ambiente. En una 
sala de evaluación bien iluminada, las pupilas normales tienen 
unos 3 mm de diámetro en los adultos. En general, son más 
chicas en los ancianos y suelen medir 5 mm o más de diáme-
tro en los niños. El diámetro pupilar puede ser asimétrico 
hasta en 20% de la población (anisocoria fi siológica), pero la 
diferencia en tamaño no pasa de 1 mm. La rápida contracción 
simétrica en respuesta a una luz brillante indica que la diferen-
cia de diámetro no se debe a compresión del nervio motor 
ocular común.

B. REACCIÓN A LA LUZ

La contracción pupilar directa (ipsolateral) y consensual 
(contralateral) en respuesta a una luz intensa dirigida a un 
solo ojo demuestra la integridad de las vías que se ilustran en 
la fi gura 4-12. Normalmente, la respuesta directa a la luz es 
un poco más ágil y pronunciada que la respuesta consensual.

C. REACCIÓN DE ENFOQUE

Cuando los ojos convergen para enfocar un objeto cercano, 
las pupilas se contraen normalmente. La reacción de enfoque 
se pone a prueba haciendo que el paciente enfoque de manera 

Músculo constrictor pupilar

Ganglio ciliar

Tracto óptico

Núcleo geniculado lateral

Núcleo de Edinger-Westphal

Nervio motor

ocular común

Núcleo pretectal

Luz

Nervio

óptico

Figura 4-12. Bases anatómicas del refl ejo pupilar a la luz. Las vías visuales aferentes que van de la retina a los núcleos pretectales del 
mesencéfalo están representadas por las líneas punteadas, mientras que las vías pupiloconstrictoras eferentes que van del mesencéfalo 
a las retinas aparecen como líneas continuas. Note que la iluminación de un ojo provoca contracción pupilar bilateral.
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alternativa un objeto distante y un dedo puesto justo frente a 
su nariz.

D. ANORMALIDADES PUPILARES

1. Pupilas no reactivas. Se aprecian trastornos unilatera-
les de la contracción pupilar en casos de enfermedad local del 
iris (traumatismos, iritis, glaucoma), de compresión del nervio 
motor ocular común (tumores, aneurisma), de administración 
accidental de algún fármaco midriático y de trastornos del 
nervio óptico (neuritis óptica, esclerosis múltiple).

2. Disociación de luz-proximidad. Por lo común, el de-
terioro de la reactividad pupilar a la luz en presencia de con-
tracción normal por enfoque (disociación de luz-proximidad) 
es bilateral y puede deberse a neurosífi lis, diabetes, trastornos 
del nervio óptico y tumores que comprimen el techo del me-
sencéfalo.

3. Pupilas de Argyll Robertson. Estas pupilas son chi-
cas, reaccionan poco a la luz, suelen ser de forma irregular y a 
menudo tienen diámetro asimétrico; exhiben disociación de 
luz-proximidad (cuadro 4-1). Aunque la neurosífi lis es la causa 
clásica, ahora son más comunes otras lesiones de la región del 
núcleo de Edinger-Westphal (p. ej., esclerosis múltiple).

4. Pupila tónica. La pupila tónica (de Adie) (cuadro 4-1) 
es más grande que la pupila contralateral intacta y reacciona 
con lentitud a los cambios de iluminación o enfoque. Puesto 
que la pupila tónica acaba por reaccionar, la anisocoria se 
vuelve menos marcada conforme transcurre el tiempo del exa-
men. Esta anormalidad es una manifestación particularmente 
común de un trastorno benigno, con frecuencia familiar, que 
suele afectar a las mujeres jóvenes (síndrome de Holmes-
Adie) y que puede asociarse con depresión de los refl ejos ten-
dinosos profundos (sobre todo de las piernas), anhidrosis 
segmentaria (ausencia local de sudoración), hipotensión or-
tostática o inestabilidad cardiovascular autónoma. Este pade-
cimiento puede ser bilateral. La anormalidad pupilar puede 

deberse a la degeneración del ganglio ciliar, seguida por una 
reinervación aberrante de los músculos pupiloconstrictores.

5. Síndrome de Horner. El síndrome de Horner (cua-
dros 4-1 y 4-2) se debe a una lesión del sistema nervioso cen-
tral o simpático periférico, y consta de una pupila contraída 
(miótica) asociada con ptosis ligera (fi gura 4-13A) y, a veces, 
con pérdida de sudoración (anhidrosis).

a. Vías oculosimpáticas. La vía simpática que controla 
la dilatación pupilar (fi gura 4-13B) consta de un arco inte-
grado por tres tipos de neuronas no cruzadas: neuronas hipo-
talámicas, cuyos axones descienden por el tallo encefálico 
hacia la columna intermediolateral de la médula espinal en el 
nivel T1; neuronas simpáticas preganglionares, que parten 
de la médula espinal hacia el ganglio cervical superior; y neu-
ronas simpáticas posganglionares, que parten del ganglio 
cervical superior, ascienden por el cuello a lo largo de la arteria 
carótida interna, y penetran en la órbita ocular junto con la 
primera división (oftálmica) del nervio trigémino (V). El sín-
drome de Horner tiene por causa la interrupción de esas vías 
en cualquier punto.

b. Características clínicas. Las lesiones (y la anormali-
dad pupilar resultante) suelen ser unilaterales. Por lo común, 
el diámetro pupilar del lado afectado se reduce entre 0.5 y 1 
mm respecto del lado normal. Esta desigualdad es en particu-
lar notoria en condiciones de escasa iluminación y en otras 
situaciones en las que las pupilas se dilatan normalmente, 
como cuando se recibe un estímulo doloroso o un sobresalto. 
La anormalidad pupilar va acompañada por una ptosis de 
leve a moderada (véase más adelante) del párpado superior 
(en oposición a la ptosis tan marcada que caracteriza a las le-
siones del nervio motor ocular común), misma que se asocia 
a menudo con elevación (ptosis) del párpado inferior. Cuando 
el síndrome de Horner ha estado presente desde la infan-
cia, el iris ipsolateral se ve más claro y azuloso (heterocromía 
del iris).

Cuadro 4-1. Anormalidades pupilares comunes.

Aspecto Respuesta Diagnóstico diferencial

Pupila tónica (de Adie) Pupila dilatada unilateral (raras 
veces bilateral)

Reacciona con lentitud y sólo a 
una luz intensa persistente o a 
gotas oftálmicas de pilocarpina 
al 0.125%; el enfoque se afecta 
menos

Síndrome de Holmes-Adie, trau-
matismo ocular, neuropatía 
autónoma

Síndrome de Horner Pupila contraída y ligera ptosis 
unilateral

Respuesta normal a la luz y el 
enfoque

Infartos raquídeos laterales, 
lesiones cervicales de la médula 
espinal, tumores pulmonares 
apicales o mediastinales, trau-
matismos o tumores en el cue-
llo, trombosis de la arteria caró-
tida, lesión intraparto del plexo 
braquial, cefalea vasogénica

Pupila de Argyll Robertson Pupilas irregulares desiguales 
de menos de 3 mm de diámetro 
(generalmente bilateral)

Poco reactiva a la luz; mejor 
respuesta al enfoque

Neurosífi lis; similar a diabetes, 
tumores en la región pineal
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Los défi cit en el patrón de sudoración, que son en espe-
cial notorios en el síndrome de Horner agudo, pueden ayudar 
a localizar la lesión. Si la sudoración disminuye en toda una 
mitad del cuerpo y la cara, la lesión se encuentra en el sistema 
nervioso central. Las lesiones cervicales producen anhidrosis 
sólo en cara, cuello y brazo. La sudoración no se deteriora si la 
lesión se localiza por arriba de la bifurcación de la arteria caró-
tida. El cuadro 4-2 presenta el diagnóstico diferencial del sín-
drome de Horner.

6. Defecto pupilar aferente relativo (pupila de Marcus 
Gunn). En este padecimiento, una pupila se contrae con me-
nor rapidez en respuesta a la iluminación directa que a la 
iluminación de la pupila contralateral, mientras que, en con-
diciones normales, la respuesta directa es mayor que la res-
puesta consensual. La anormalidad se detecta moviendo con 
rapidez una luz intensa de un ojo al otro, y viceversa, mientras 
se observa de manera continua la pupila de la que se sospecha 
alteración (prueba pupilar de Gunn). El defecto pupilar afe-
rente relativo suele asociarse con trastornos del nervio óptico 
ipsolateral, los cuales interrumpen la extremidad aferente y 
afectan el refl ejo pupilar a la luz (fi gura 4-12). Por lo común, 
tales trastornos menoscaban también la visión (en particular la 
visión del color) en el ojo afectado.

Respuesta optocinética
El nistagmo optocinético consiste en movimientos del ojo 
provocados por fi jación secuencial en una serie de objetivos 

que pasan frente a los ojos del paciente, como cuando se ven 
los postes de teléfono desde un tren en marcha. Para hacer la 
valoración clínica, se utiliza un tambor giratorio con franjas 
verticales o una tira de tela con franjas verticales que se 
desplaza a través del campo visual para generar esos movi-
mientos. La prueba genera una fase lenta de seguimiento en la 
dirección del movimiento del objetivo, seguida por un rápido 
retorno brusco en dirección opuesta. La fase lenta (persecu-
ción) pone a prueba las vías parietooccipitales ipsolaterales; el 
movimiento rápido (sacádico) pone a prueba las vías que se 
originan en el lóbulo frontal contralateral. La presencia de una 
respuesta optocinética refl eja la capacidad para percibir un 
movimiento o contorno y a veces es útil para documentar la 
percepción visual en los casos de recién nacidos o de ceguera 
psicógena. Sin embargo, la agudeza visual necesaria para pro-
ducir la respuesta optocinética es mínima (20/400, o recuento 
de dedos desde 0.9 a 1.5 m). Se observa deterioro unilate-
ral de la respuesta optocinética al mover los objetivos hacia el 
lado de una lesión del lóbulo parietal.

Párpados
El examen de los párpados (palpebras) se debe llevar a cabo 
con los ojos del paciente abiertos. La distancia entre los párpa-
dos superior e inferior (fi sura interpalpebral) suele ser de unos 
10 mm y debe ser igual en ambos ojos, aunque existen asime-
trías fi siológicas. Se debe notar la posición del margen inferior 
del párpado superior, respecto del borde superior del iris, para 
detectar cualquier caída (ptosis) o elevación anormal del pár-
pado (retracción palpebral). Por lo común, el párpado supe-
rior cubre 1 a 2 mm del iris.

La ptosis unilateral se relaciona con parálisis del 
músculo elevador del párpado en sí, lesiones del ner-
vio motor ocular común o su rama superior, y sín-

drome de Horner. En este último caso, la ptosis suele asociarse 
con miosis y puede ser compensada de manera momentánea 
abriendo el ojo a base de esfuerzo.

La ptosis bilateral sugiere una enfermedad que afectó el 
núcleo del nervio motor ocular común; un trastorno de la si-
napsis neuromuscular, como sucede en la miastenia grave; o 
un trastorno del músculo, como en la distrofi a miotónica, 
ocular u oculofaríngea.

Se observa retracción del párpado (elevación anormal del 
párpado superior) en el hipertiroidismo; en el síndrome de 
Parinaud, la retracción se debe a tumores en la región pineal.

Exoftalmos
La mejor manera de detectar la protrusión anormal del ojo 
desde su órbita (exoftalmos o prolapso ocular) es ponién-
dose de pie detrás del paciente sentado y observando sus 
ojos desde arriba. Las causas pueden ser hipertiroidismo, un 
tumor o pseudotumor orbital, y una fístula entre la arteria ca-
rótida y el seno cavernoso. Durante la auscultación se puede 
oír un soplo sobre el ojo prolapsado en los pacientes con fístula 
entre la arteria carótida y el seno cavernoso u otras anomalías 
vasculares.

Cuadro 4-2. Causas del síndrome de Horner en 100 
pacientes hospitalizados.

Porcentaje

Neurona central (primera) 
Infarto del tallo encefálico
Hemorragia/infarto cerebral
Esclerosis múltiple
Tumor intracraneal
Traumatismo (incluso el quirúrgico)
Fístula
Mielopatía transversa
Otras o desconocidas

63
36
12

3
2
2
2
2
4

Neurona preganglionar (segunda)
Tumor en tórax o cuello
Traumatismo
No quirúrgica
Quirúrgica
Otras o desconocidas

21
14

4
3
0

Neurona posganglionar (tercera)
Tumor intracraneal (seno cavernoso)
Traumatismo (incluso el quirúrgico)
Cefalea vascular
Otras o desconocidas

13
7
2
2
2

Ubicación desconocida 3

Datos tomados de Keane JR. Oculosympathetic paresis. Analysis of 100 hospi-
talized patients. Arch Neurol. 1979;36:13-16.
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C2

T1

Primera neurona

Médula espinal

Tercera neurona

Ganglio cervical superior

A las glándulas sudoríparas de la frente

Al músculo liso del párpado

A la pupila

A las glándulas sudoríparas del rostro

Nervio ciliar largo

División oftálmica del 

nervio trigémino

Hipotálamo

teria carótida interna

Arteria carótida externa
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A

Figura 4-13. A: Síndrome de Horner (ptosis y miosis) izquierdo después de intentar un bloqueo nervioso intercostal que se complicó 
con neumotórax. (Cortesía de JR Keane.) B: Vía oculosimpática relacionada con el síndrome de Horner. Esta vía neuronal triple parte del 
hipotálamo hacia la columna intermediolateral de la médula espinal, luego se dirige hacia el ganglio cervical superior (simpático) y, 
fi nalmente, hacia la pupila, el músculo liso del párpado y las glándulas sudoríparas de la frente y el rostro.
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Movimientos del ojo
A. EXCURSIÓN OCULAR Y FIJACIÓN DE LA MIRADA

Las parálisis oculares y de la mirada se detectan haciendo que 
el paciente mire fi jamente en cada una de las seis posiciones 
cardinales (fi gura 4-5). Cuando el movimiento voluntario del 
ojo está deteriorado o el paciente no puede cooperar para 
el examen (p. ej., si está en coma), los movimientos refl ejos 
del ojo se pueden inducir mediante una de dos maniobras 
(véase la fi gura 10-3). La maniobra de cabeza de muñeco 
(oculocefálica) se realiza haciendo rotar horizontalmente la 
cabeza para provocar movimientos horizontales del ojo, y en 
dirección vertical para provocar movimientos verticales. Los 
ojos deben moverse en dirección opuesta a la de rotación de la 
cabeza. Sin embargo, éste puede ser un estímulo inadecuado 
para inducir movimientos del ojo y el refl ejo puede ser com-
pensado por los pacientes conscientes. La estimulación tér-
mica (oculovestibular) es un estímulo más poderoso y se 
lleva a cabo irrigando el tímpano con agua fría (30 C) o ca-
liente (44 C). Siempre se debe efectuar el examen otoscópico 
antes de intentar esta maniobra: está contraindicada si la 
membrana timpánica está perforada. En los pacientes cons-
cientes, la irrigación unilateral con agua fría produce un nis-
tagmo cuya fase rápida se aleja del lado irrigado. Dado que 
este procedimiento puede ser muy molesto y causar náuseas o 
vómito, si el paciente está consciente se deben usar cantidades 
de agua mínimas (p. ej., 1 mL). En los pacientes comatosos 
cuyas funciones del tallo encefálico están intactas, la irrigación 
unilateral con agua fría provoca desviación tónica de los ojos 
hacia el lado irrigado. La irrigación bilateral con agua fría 
induce desviación tónica descendente, mientras que la estimu-
lación bilateral con agua tibia induce desviación tónica ascen-
dente. La respuesta ausente o mínima a la estimulación tér-
mica con grandes volúmenes (p. ej., 50 mL) de agua fría 
indica enfermedad vestibular periférica, una lesión estructural 
en la fosa posterior (cerebelo o tallo encefálico) o intoxicación 
con sedantes. Si se observan limitaciones del movimiento, se 
toma nota de los músculos afectados y luego se determina la 
índole de la anormalidad en el siguiente orden.

1. Parálisis ocular. Esta debilidad en uno o más múscu-
los oculares obedece a lesiones nucleares o infranucleares 
(nervio, sinapsis neuromuscular o músculo). No es posible 
compensar una parálisis ocular mediante estimulación térmica 
del movimiento refl ejo del ojo. Las lesiones en el nervio pro-
ducen patrones específi cos de afectación del músculo ocular.

a. Parálisis del nervio motor ocular común (III). Una 
lesión total del nervio motor ocular común induce el cierre 
del ojo afectado porque se afecta la función del elevador del 
párpado. La elevación pasiva del párpado paralizado (fi gura 
4-14) muestra la desviación lateral del ojo afectado debido a la 
acción, ahora irrestricta, del músculo recto externo, que no es 
inervado por el nervio motor ocular común. Se observa diplo-
pía en todas las direcciones de la mirada, excepto en la que se 
dirige hacia el lado afectado. La función pupilar puede ser 
normal (integridad pupilar) o estar afectada.

b. Parálisis del nervio patético (IV). En las lesiones del 
nervio patético, que paralizan el músculo oblicuo mayor, el 
ojo afectado se eleva durante la fi jación primaria de la mirada 
(hacia el frente); el grado de elevación aumenta durante la 
aducción y disminuye durante la abducción. La elevación es 
máxima cuando la cabeza se inclina hacia el lado del ojo afec-
tado, y nula cuando se inclina hacia el lado opuesto (prueba 
de inclinación cefálica de Bielschowsky; fi gura 4-15). La di-
plopía es más pronunciada cuando el paciente mira hacia 
abajo con el ojo afectado aducido (como al mirarse la punta 
de la nariz). Cerca de la mitad de los pacientes con parálisis 
unilaterales, y un número aún mayor de los afectados por pa-
rálisis bilaterales, presentan una inclinación espontánea de la 
cabeza cuya intención es disminuir o corregir la diplopía.

c. Parálisis del nervio motor ocular externo (VI). Las 
lesiones del nervio motor ocular externo causan parálisis del 
músculo recto externo, lo que tiene por consecuencia la aduc-
ción del ojo afectado en reposo y falla de la abducción inten-
cional (fi gura 4-16). Hay diplopía cuando se mira lateralmente 
hacia el ojo afectado.

2. Parálisis de la mirada. Se entiende por parálisis de la 
mirada la disminución de la capacidad de un par de músculos 
uncidos (es decir, que funcionan en concierto para mover am-
bos ojos en una cierta dirección) para mover los ojos durante 
la mirada voluntaria; su causa son lesiones supranucleares en 
el tallo encefálico o en un hemisferio cerebral. La parálisis de 
la mirada, a diferencia de las parálisis oculares, afecta ambos 
ojos y puede compensarse por estimulación térmica. En la sec-
ción sobre parálisis de la mirada se considera con mayor am-
plitud su fi siopatología y causas. No es raro encontrar un 
ligero deterioro de la mirada hacia arriba en sujetos de edad 
avanzada asintomáticos.

3. Oftalmoplejía internuclear. Este trastorno es conse-
cuencia de una lesión del fascículo longitudinal medial, una vía 
ascendente del tallo encefálico que se prolonga desde el nervio 
motor ocular externo hasta el núcleo del nervio motor ocular 
común contralateral. Debido a eso, las acciones de los nervios 
motor ocular externo y motor ocular común se desacoplan 
durante la mirada voluntaria o el movimiento inducido por es-

Figura 4-14. Síntomas clínicos de una lesión en el nervio 
motor ocular común (III). Con el párpado ptósico elevado en for-
ma pasiva, el ojo afectado (derecho) se abduce. Al intentar mirar 
hacia abajo, el músculo oblicuo mayor intacto, que es inervado 
por el nervio patético (IV), hace que el ojo vire hacia adentro.
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timulación térmica. La excursión del ojo en abducción es com-
pleta, pero la aducción del ojo contralateral está deteriorada 
(fi gura 4-17). No es posible compensar la oftalmoplejía in-
tranuclear (INO, del inglés internuclear ophthalmoplegia) me-
diante estimulación térmica; esto puede diferenciarse de la 
parálisis del nervio motor ocular común mediante observar si 

se conserva la aducción durante la convergencia. Más ade-
lante se profundiza sobre sus causas (véase Oftalmoplejía in-
tranuclear).

4. Síndrome de uno y medio. Cualquier lesión pontina 
que afecte el fascículo longitudinal medial y la formación re-
ticular pontina paramediana (PPRF, del inglés paramedian 

A

D

E

B

C

Figura 4-15. Síntomas clínicos de una lesión en el nervio patético (IV). El ojo afectado (derecho) se eleva al mirar hacia adelante (A). 
El grado de elevación aumenta con la aducción (B) y disminuye con la abducción (C). La elevación aumenta al inclinar la cabeza hacia el 
lado afectado (D) y disminuye al inclinarla en la dirección opuesta (E).

Mirada

B

A

Figura 4-16. Síntomas clínicos de una lesión en el nervio motor 
ocular externo (VI). El ojo afectado (derecho) se aduce en reposo 
(A) y no puede ser abducido (B).

Figura 4-17. Movimientos del ojo en la oftalmoplejía intranu-
clear (INO) debida a una lesión bilateral del fascículo longitudinal 
medial.

Mirada

Mirada INO

derecha

INO

izquierda

Nistagmo Aducción deteriorada

NistagmoAducción deteriorada
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pontine reticular formation) (centro de la mirada lateral) pro-
duce un síndrome en el que la INO se combina con incapaci-
dad para mirar hacia el lado de la lesión (fi gura 4-18). El ojo 
ipsolateral queda inmóvil en el plano horizontal y los movi-
mientos del ojo contralateral se ven reducidos a la abducción, 
que puede estar asociada con nistagmo. Las causas pueden ser 
infarto pontino, esclerosis múltiple y hemorragia pontina.

B. PRUEBAS DE DIPLOPÍA

Cuando el paciente se queja de diplopía, se deben utilizar cier-
tas maniobras para evaluar el movimiento del ojo y defi nir sus 
bases anatómicas. Se pide al paciente que fi je su vista en un 
objeto, por ejemplo, una linterna, en cada una de las seis posi-
ciones cardinales de la mirada (fi gura 4-5). En la fi jación nor-
mal de la mirada conjugada, la luz de la linterna cae en el 
mismo punto de ambas córneas; la falta de esa congruencia 
confi rma que la mirada está desconjugada. Cuando el paciente 
nota diplopía en una cierta dirección de la mirada, se le debe 
cubrir un ojo a la vez y pedirle que diga cuál de las dos imáge-

nes desaparece. La imagen que se desplace más lejos en la di-
rección de la mirada corresponde siempre al ojo débil, pues la 
imagen no incidirá en la fóvea. Una variante de este procedi-
miento es la prueba del fi ltro rojo, en la que se cubre un ojo 
con un vidrio, plástico o celofán rojo translúcido; esto permite 
identifi car el ojo responsable de cada imagen.

C. NISTAGMO

El nistagmo es la oscilación rítmica de los ojos. El nistagmo 
pendular, que por lo general comienza desde la infancia, ocu-
rre con igual velocidad en ambas direcciones. El nistagmo rít-
mico se caracteriza por una fase de movimiento lenta, seguida 
por una fase rápida en sentido opuesto; la dirección del nis-
tagmo rítmico se especifi ca mencionando la dirección de la 
fase rápida (p. ej., nistagmo hacia la izquierda). En general, el 
nistagmo rítmico aumenta de amplitud cuando la mirada se 
dirige hacia la fase rápida.

El nistagmo, que es un componente normal de la res-
puesta optocinética y la respuesta a la estimulación térmica de 

Puente de Varolio
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Figura 4-18. Síndrome de uno y medio. Se debe a una lesión pontina (área sombreada) que dañó la formación reticular pontina para-
mediana (centro de la mirada lateral) y el fascículo longitudinal medial, y a veces también el núcleo del nervio motor ocular externo (VI), 
y que afectó las vías neuronales indicadas por las líneas punteadas. Al intentar mirar en dirección contraria a la de la lesión (A), se activan 
tanto el centro de la mirada lateral derecha intacto como el núcleo del nervio motor ocular externo (VI); el músculo recto externo 
derecho se contrae y el ojo derecho realiza la abducción normal. La afectación del fascículo longitudinal medial interrumpe la vía que va 
hacia el núcleo del nervio motor ocular común izquierdo (III) y el ojo izquierdo no realiza la aducción. Cuando se intenta mirar hacia el 
lado de la lesión (B), el centro de la mirada lateral izquierda no puede ser activado y los ojos no se mueven. Hay parálisis total de la mira-
da (bilateral) en una dirección (hacia la lesión) y semiparálisis de la mirada (unilateral) (en dirección contraria a la lesión), lo que explica el 
nombre de este síndrome.
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los movimientos refl ejos del ojo, también puede ocurrir en los 
extremos de la mirada voluntaria de sujetos normales. Sin em-
bargo, en otros casos se debe al uso de anticonvulsivos o se-
dantes o es signo de enfermedades en el aparato vestibular pe-
riférico, las vías vestibulares centrales o el cerebelo.

Para detectar el nistagmo, se observan los ojos en la posi-
ción primaria y en cada una de las posiciones cardinales de la 
mirada (fi gura 4-5). El nistagmo se describe en términos de 
la posición de la mirada en que ocurre, su dirección y ampli-
tud, los factores que lo desencadenan —como cambios en la 
posición de la cabeza— y sus síntomas asociados, como el vér-
tigo.

Se han descrito muchas formas de nistagmo y oscilaciones 
oculares relacionadas con el mismo, pero son dos los síndro-
mes más comunes de nistagmo rítmico patológico adquirido.

1. Nistagmo evocado por la mirada. Como su nombre 
lo indica, el nistagmo evocado por la mirada se presenta cuando 
el paciente trata de mirar en una o más direcciones desde la 
posición primaria. La fase rápida ocurre en la dirección de 
la mirada. El nistagmo evocado por la mirada en una sola di-
rección es un signo común de parálisis ocular temprana o leve. 
En la mayoría de los casos, el nistagmo evocado por la mirada 
multidireccional es un efecto adverso de los anticonvulsivos o 
los sedantes, pero también puede ser consecuencia de una dis-
función cerebelosa o vestibular central.

2. Nistagmo vestibular. El nistagmo vestibular aumenta 
cuando se mira hacia la fase rápida y suele ser acompañado 
por vértigo cuando su causa es una lesión en el aparato vesti-
bular periférico. El nistagmo vestibular se caracteriza por ser 
unidireccional, horizontal, u horizontal y rotatorio, y se asocia 
con vértigo intenso. Por el contrario, el nistagmo vestibular 
central puede ser bidireccional y puramente horizontal, ver-
tical o rotatorio, y el vértigo que lo acompaña suele ser leve. El 
nistagmo por posición, cuyo desencadenante son cambios de 
posición de la cabeza, llega a presentarse cuando hay lesiones 
periféricas o vestibulares centrales. Las características distinti-
vas más útiles son la presencia de pérdida auditiva o acúfenos 
(tinnitus) en el caso de las lesiones periféricas, y de anomalías 
del tracto corticoespinal o anormalidades adicionales del ner-
vio craneal en las lesiones centrales.

TRASTORNOS DEL SISTEMA VISUAL

TRASTORNOS MONOCULARES
Entre los síndromes comunes de pérdida visual monocular 
destacan dos trastornos reversibles y dos irreversibles. La ce-
guera monocular transitoria por isquemia del nervio óptico 
o la retina, se presenta en forma súbita y se resuelve con rapi-
dez. La pérdida visual unilateral subaguda, dolorosa, con reso-
lución parcial, se asocia con neuritis óptica. La pérdida visual 
menos reversible de inicio súbito suele presentarse en casos de 
neuropatía óptica isquémica idiopática y arteritis de células 
gigantes (temporal).

1. CEGUERA MONOCULAR TRANSITORIA

Esta afección, también llamada amaurosis fugaz, se 
caracteriza por una disminución o pérdida transito-
ria unilateral de la vista, que se desarrolla en cues-

tión de segundos, cuya máxima intensidad dura de 1 a 5 
minutos y se resuelve en 10 a 20 minutos. Aunque la causa de 
estos episodios suele ser incierta, la presencia de lo que parece 
ser material embólico en las arterias retinianas durante los 
episodios sugiere que la causa son trombos. Al parecer, el 
principal punto de origen de tales trombos son las lesiones 
ateroscleróticas en la bifurcación de la carótida. El prolapso de 
la válvula mitral y otras causas de embolismo pueden producir 
un síndrome parecido. El riesgo de infarto hemisférico subsi-
guiente aumenta (14% en los siete años posteriores al even-
to) en los pacientes con antecedentes de ceguera monocular 
transitoria, pero ese aumento es sólo de la mitad en quienes 
tuvieron ataques isquémicos transitorios hemisféricos.

La evaluación de diagnóstico y el tratamiento de los pa-
cientes con ceguera monocular transitoria son similares a los 
que se recomiendan para los pacientes con ataques isquémicos 
transitorios (TIA, del inglés transient ischemic attacks) (véase el 
capítulo 9). Según estudios recientes, en los pacientes con ce-
guera monocular transitoria o TIA y estenosis de alto grado 
(>70%) de la arteria carótida en la angiografía (pero no en los 
casos de ceguera monocular transitoria a solas), la combina-
ción de ácido acetilsalicílico y extirpación quirúrgica de la 
placa (endarterectomía) es superior al uso exclusivo de ácido 
acetilsalicílico.

2. NEURITIS ÓPTICA

La infl amación del nervio óptico produce el síndrome de neu-
ritis óptica. La causa más común es la desmielinización. Entre 
las causas menos comunes está la infl amación parameníngea, 
meníngea o intraocular asociada con infecciones virales o sín-
dromes posvirales. Las causas raras de neuropatía óptica son 
toxinas (p. ej., metanol, etambutol), neurosífi lis y defi ciencia 
de vitamina B12. El deterioro unilateral de la agudeza visual 
ocurre en el lapso de horas a días y llega a su punto máximo 
en menos de una semana. La pérdida visual va asociada con 
cefalea, hipersensibilidad en el globo ocular o dolor de ojos en 
más de 90% de los casos; por lo común, el dolor se exacerba 
con el movimiento del ojo.

Al hacer las pruebas del campo visual, suele haber un es-
cotoma (punto ciego) central asociado con la disminución de 
la agudeza visual. El examen del fondo del ojo revela infl ama-
ción unilateral del disco cuando está afectada la cabeza del 
nervio, pero resulta normal cuando el proceso infl amatorio se 
encuentra en un punto posterior al del disco óptico (neuritis 
retrobulbar). Las pupilas son de igual tamaño, pero el ojo 
afectado reacciona menos a la luz (el defecto pupilar aferente 
relativo previamente explicado).

En la enfermedad desmielinizante, la agudeza visual suele 
normalizarse, aunque no siempre, en 2 a 3 semanas. Está de-
mostrado que la metilprednisolona intravenosa, 1 g/día por 3 
días, seguida por prednisona oral, 1 mg/kg/día por 11 días, 
acelera la recuperación, pero no altera el resultado fi nal. La 
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prednisona oral a solas, en dosis bajas, se relacionó con mayo-
res índices de recurrencia que en los pacientes tratados con 
placebo. La frecuencia con que la neuritis óptica es el primer 
signo de una desmielinización más extensa del sistema ner-
vioso central (esclerosis múltiple) es incierta y varía según la 
duración de los estudios de seguimiento. Sin embargo, en las 
series más prospectivas y retrospectivas se informa que la evo-
lución prosigue hasta una esclerosis múltiple defi nida en mu-
chos de los pacientes (74% de las mujeres y 34% de los hom-
bres) durante los 15 años subsiguientes. Los datos evolutivos 
apoyan la conveniencia de tratar la neuritis óptica por inmu-
nomodulación, como una posible esclerosis múltiple, si se ob-
servan lesiones desmielinizantes en las imágenes por resonan-
cia magnética (IRM) (véase el capítulo 5).

3. NEUROPATÍA ÓPTICA ISQUÉMICA ANTERIOR

El infarto idiopático de la porción anterior del nervio óptico 
se denomina neuropatía óptica isquémica anterior (AION, del 
inglés anterior ischemic optic neuropathy). Se presenta después 
de los 50 años de edad; esta pérdida visual es de inicio súbito, 
en general indolora, siempre monocular y sin síntomas ocula-
res premonitorios. Por lo común, la pérdida visual es máxima 
al principio y suele ser parcial, de modo que produce un 
defecto del campo visual cuya confi guración es típicamente 
altitudinal (superior o inferior); en 1 de cada 3 casos, la evo-
lución es intermitente o progresiva. El examen revela infl a-
mación del disco ipsolateral y, en muchos casos, hemorragias 
peripapilares. En ausencia de este síntoma, el diagnóstico no 
es concluyente y deberán buscarse otras causas, como un tu-
mor intracraneal en rápida expansión o una meningitis 
neoplásica. Aunque en muchos casos cabe suponer que la neu-
ropatía óptica isquémica es de origen aterosclerótico, no siem-
pre se asocia con otros factores de riesgo de enfermedad 
cerebrovascular, como hipertensión, diabetes o aterosclerosis 
de la arteria carótida. El disco óptico de los pacientes con 
AION es estructuralmente menor, y en 25% de los casos, el 
otro ojo también será afectado en dos a cuatro años.

Hasta ahora, las tentativas terapéuticas han fracasado de 
manera invariable. A medida que se resuelve la infl amación 
del disco, la evaluación oftalmoscópica revela atrofi a óptica.

4. ARTERITIS DE CÉLULAS GIGANTES (TEMPORAL)
El infarto arterítico de la porción anterior del nervio óptico es 
la complicación más devastadora de la arteritis de células gi-
gantes, o temporal. Este trastorno suele acompañarse por 
síntomas sistémicos como fi ebre, malestar general, sudores 
nocturnos, adelgazamiento y cefalea (véase el capítulo 2), y en 
muchos casos por polimialgia reumática. El infarto del ner-
vio óptico puede ser precedido por una isquemia retiniana 
transitoria muy similar a los eventos embólicos. La pérdida vi-
sual es repentina y en muchos casos total. Al hacer la evalua-
ción, el disco óptico se ve infl amado y pálido. Se requiere 
tratamiento inmediato con corticosteroides (metilpredniso-
lona, 1 000 mg/día por vía intravenosa, luego prednisona, 60 
a 80 mg/día por vía oral) para proteger lo que quede de la 
vista. La prednisona se puede discontinuar de modo gradual 

en el transcurso de muchos meses, mientras se vigila la tasa de 
sedimentación eritrocítica.

Dado que la arteritis de células gigantes es tratable, re-
sulta esencial distinguirla de la AION idiopática o no arterí-
tica como la causa de la pérdida visual monocular. Los pacientes 
con arteritis de células gigantes tienden a ser de mayor edad (70 
a 80 años) y a tener síntomas premonitorios. Las características 
diferenciales más útiles son la tasa de sedimentación eritrocítica, 
que es de más de 50 mm/h (Westergren) en la mayoría de los 
pacientes con arteritis de células gigantes, y el aumento de la 
proteína C reactiva.

TRASTORNOS BINOCULARES
1. PAPILEDEMA

Papiledema es la infl amación indolora, pasiva, bilateral, del 
disco ocular, asociada con un aumento de la presión intracra-
neal. Entre las causas menos comunes destacan la enfermedad 
cardiaca cianótica congénita y los trastornos asociados con el 
aumento del contenido proteínico del líquido cefalorraquídeo, 
como los tumores de la médula espinal y la polineuropatía in-
fl amatoria idiopática (síndrome de Guillain-Barré).

La velocidad de desarrollo del papiledema depende de la 
causa subyacente. Cuando la presión intracraneal aumenta en 
forma repentina, como sucede en los casos de hemorragia 
subaracnoidea o intracerebral, la infl amación del disco se apre-
cia visualmente en cuestión de horas, pero por lo común evo-
luciona en el transcurso de días. Una vez restaurada la presión 
intracraneal normal, la resolución del papiledema puede tar-
dar de 2 a 3 meses. Los síntomas inespecífi cos asociados con 
el aumento de la presión intracraneal son cefalea, náuseas, vó-
mito y diplopía por parálisis del nervio motor ocular externo. 
La fundoscopia (fi gura 4-11) revela (en orden de aparición) 
desvanecimiento de la capa de fi bras nerviosas, ausencia de 
pulsaciones venosas (lo cual signifi ca que la presión intracra-
neal está por arriba de 200 mm de Hg), hemorragias en la 
capa de fi bras nerviosas, elevación de la superfi cie del disco 
óptico con difuminación de los márgenes, e hiperemia del 
disco.

El papiledema requiere evaluación urgente por si hu-
biera algún tumor intracraneal y para excluir la posibilidad 
de que la papilitis se deba a carcinoma meníngeo, sarcoidosis 
o sífi lis, ya que estas afecciones pueden producir un aspecto 
oftalmoscópico similar. Si los antecedentes, la valoración y los 
estudios tomográfi cos o por IRM permiten descartar la posi-
bilidad de una lesión tumoral intracraneal y los trastornos 
que aparecen en el cuadro 2-4; si el análisis del líquido cefa-
lorraquídeo excluye los procesos meníngeos infl amatorios; y 
si la presión del líquido cefalorraquídeo está alta, cabe hacer, 
por exclusión, un diagnóstico de hipertensión intracraneal 
idiopática. La forma idiopática, que es la más común, suele 
observarse en mujeres obesas durante los años reproductivos. 
Aunque este trastorno suele ser autolimitado, el aumento 
prolongado de la presión intracraneal con papiledema puede 
causar pérdida visual permanente (véase la explicación en el 
capítulo 2).
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2. LESIONES QUIÁSMICAS

Las principales lesiones causantes de deterioro visual al nivel 
del quiasma óptico son los tumores, en especial los de origen 
hipofi sario. Otras causas son traumatismos, esclerosis múltiple 
u otras enfermedades desmielinizantes, y los aneurismas sacu-
lares en expansión. El patrón clásico del défi cit visual por 
lesiones del quiasma óptico es la hemianopsia bitemporal 
(fi gura 4-7). Con excepción de la apoplejía hipofi saria por 
hemorragia intrahipofi saria aguda, la pérdida visual quiásmica 
es de inicio gradual, de modo que el deterioro de la percep-
ción de la profundidad o los campos visuales laterales puede 
pasar inadvertido por algún tiempo. La afectación acompa-
ñante de los nervios motor ocular común, patético, trigémino 
o motor ocular externo sugiere que el tumor se está expan-
diendo en sentido lateral para invadir el seno cavernoso. Las 
manifestaciones no oftálmicas de los tumores hipofi sarios son 
cefalea, acromegalia, amenorrea, galactorrea y síndrome de 
Cushing.

Los pacientes con hipertrofi a de la silla turca (según se 
aprecia en las radiografías) en quienes no se encuentran ni tu-
mores ni aumento de la presión intracraneal, pueden presen-
tar cefalea, anormalidades endocrinas y, en algunos casos, vista 
borrosa o doble. Este síndrome de silla vacía, que es en par-
ticular común en las mujeres, se presenta sobre todo entre la 
cuarta y séptima décadas de vida. El tratamiento es sintomá-
tico.

3. LESIONES RETROQUIASMÁTICAS

Tracto óptico y cuerpo geniculado lateral
Las lesiones del tracto óptico y el cuerpo geniculado lateral 
suelen deberse a un infarto. En general, la anormalidad del 
campo visual resultante de tales lesiones es una hemianopsia 
homónima incongruente, esto signifi ca que el defecto del 
campo visual no es idéntico en ambos ojos. Las lesiones talá-
micas pueden causar pérdida hemisensorial asociada.

Radiaciones ópticas
Las lesiones en las radiaciones ópticas producen défi cit del 
campo visual que son congruentes y homónimos (bilateral-
mente simétricos). La agudeza visual es normal en la parte in-
tacta del campo. Cuando se trata de lesiones en el lóbulo 
temporal, donde los tumores son la causa más común, el dé-
fi cit del campo visual es más denso en la parte superior que en 
la inferior, lo que da por resultado una cuadrantanopsia su-
perior (défi cit del “castillo en el aire”; fi gura 4-7).

Las lesiones que afectan las radiaciones ópticas en el ló-
bulo parietal pueden deberse a un tumor o enfermedad vas-
cular, y por lo general se asocian con debilidad y pérdida 
sensorial contralateral. En la fase aguda es común que haya 
una preferencia de la mirada, pues los ojos se desvían de modo 
conjugado hacia el lado de la lesión parietal. La anormalidad 
del campo visual es, o una hemianopsia homónima comple-
ta o una cuadrantanopsia inferior (fi gura 4-7). La respuesta 
optocinética a un estímulo visual que se mueve hacia el lado 

de la lesión se deteriora, lo cual no ocurre con las lesiones 
temporales puras o en el lóbulo occipital.

Corteza occipital
Por lo general, las lesiones de la corteza occipital producen 
hemianopsias homónimas que afectan el campo visual con-
tralateral. El paciente quizá ignore que tiene un défi cit visual. 
Puesto que la región de la corteza occipital donde está repre-
sentada la mácula suele ser irrigada por ramifi caciones de las 
arterias cerebrales posterior y media (fi gura 4-4), las anorma-
lidades del campo visual causadas por lesiones vasculares del 
lóbulo occipital pueden mostrar preservación de la visión 
macular (fi gura 4-7). La preservación macular quizá se deba a 
la representación cortical bilateral de la región macular del 
campo visual.

La causa más común de deterioro visual en el lóbulo oc-
cipital es un infarto en el territorio de la arteria cerebral poste-
rior (90% de los casos). Las malformaciones arteriovenosas 
(AVM, del inglés arteriovenous malformations) del lóbulo occi-
pital, la angiografía vertebral y el infarto de la zona marginal 
son causas menos comunes. También pueden presentarse otros 
síntomas y signos de isquemia de la arteria basilar. Los tumo-
res y las AVM en el lóbulo occipital suelen relacionarse con 
alucinaciones visuales carentes de forma, por lo general unila-
terales, estacionarias o móviles, y las más breves cintilantes; 
pueden tener o no colores.

La afectación bilateral del lóbulo occipital produce ce-
guera cortical. Las reacciones pupilares son normales y la 
preservación macular bilateral puede signifi car la conservación 
de la vista central (visión de túnel). Cuando las lesiones son 
más extensas puede haber negación de la ceguera (síndrome 
de Anton).

TRASTORNOS DE LA MOVILIDAD 
OCULAR

PARÁLISIS DE LA MIRADA
Las lesiones en la corteza o el tallo encefálico por arriba del 
nivel de los núcleos oculomotores pueden menoscabar el mo-
vimiento conjugado (uncido) de los ojos, lo que produce tras-
tornos de la mirada. En las parálisis de la mirada más leves, los 
ojos pueden moverse por completo, pero la velocidad o am-
plitud de los movimientos rápidos del ojo disminuye, lo que 
sugiere el diagnóstico.

Lesiones hemisféricas
En la fase aguda, las lesiones hemisféricas producen 
desviación tónica de ambos ojos hacia el lado de la 
lesión y en dirección opuesta al lado de la hemipare-

sia (fi gura 4-19A). Esta desviación de la mirada puede durar 
varios días en los pacientes conscientes, pero más tiempo en 
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los comatosos. Los desencadenantes convulsivos relacionados 
con los centros frontales de la mirada también pueden produ-
cir desviación de la misma al alejar los ojos del foco desenca-
denante. Cuando la corteza motora ipsolateral también está 
afectada, lo cual produce convulsiones motoras focales, el 
paciente mira hacia el lado de la actividad motora (fi gura 
4-19B).

Lesiones en el mesencéfalo
Las lesiones del mesencéfalo dorsal afectan el centro que coor-
dina la mirada voluntaria hacia arriba y, por tanto, pueden 
producir parálisis de dicha mirada. Además, pueden presen-
tarse todas o algunas de las características del síndrome de 
Parinaud: preservación de los movimientos verticales de los 
ojos con la maniobra de cabeza de muñeco o el fenómeno de 
Bell (elevación del ojo con cierre del párpado), nistagmo (so-
bre todo al mirar hacia abajo y asociado por lo general con la 
retracción de los ojos), parálisis del enfoque, pupilas en posi-
ción media y disociación de luz-proximidad.

Lesiones pontinas
Las lesiones del tallo encefálico al nivel de los cen-
tros pontinos de la mirada producen trastornos de la 
mirada horizontal conjugada. Las parálisis de la mi-

rada por afectación pontina (a diferencia de las lesiones he-
misféricas) causan desviación de los ojos hacia el lado de la 
hemiparesia en vez de hacerlo en sentido contrario (fi gura 
4-19C), porque las vías corticobulbares que regulan la mi-

rada se han decusado, pero las vías motoras descendentes to-
davía no se cruzan. Las paresias de la mirada que se originan 
en el tallo encefálico son, de modo característico, mucho más 
resistentes a los intentos por mover los ojos (mediante la ma-
niobra de cabeza de muñeco o la estimulación térmica) que 
las paresias de la mirada de origen supratentorial, y por lo co-
mún se relacionan con una disfunción del nervio motor ocu-
lar externo debido a la afectación del núcleo de dicho nervio.

OFTALMOPLEJÍA INTRANUCLEAR
La oftalmoplejía intranuclear (INO, del inglés intranuclear 
ophthalmoplegia) es consecuencia de lesiones del fascículo lon-
gitudinal medial ubicadas entre el puente medio y el núcleo 
del nervio motor ocular común, lo que ocasiona la desco-
nexión del núcleo del nervio motor ocular externo respecto 
del núcleo del nervio motor ocular común contralateral (fi -
gura 4-6). El lugar donde ocurre la INO recibe el nombre del 
lado donde se deteriora la función del nervio motor ocular co-
mún. Existe una anormalidad característica que consiste en 
una mirada desconjugada con deterioro de la aducción y nis-
tagmo del ojo en abducción (fi gura 4-17). Tal indicio apoya 
con claridad un diagnóstico de enfermedad intrínseca del tallo 
encefálico. La causa más común, sobre todo entre los adultos 
jóvenes o los pacientes con afectación bilateral, es la esclerosis 
múltiple. En los pacientes de edad avanzada y en quienes tie-
nen afectación unilateral, es más probable una enfermedad 
vascular. Estos dos diagnósticos abarcan 80% o más de los ca-
sos. Entre las causas más raras están la encefalitis del tallo en-
cefálico, los tumores intrínsecos del tallo encefálico, la siringo-

B CA

Figura 4-19. Trastornos de la mirada relacionados con lesiones hemisféricas y del tallo encefálico. A: Lesión destructiva del lóbulo fron-
tal del hemisferio cerebral derecho. B: Las convulsiones surgen del lóbulo frontal del hemisferio cerebral derecho. C: Lesión 
destructiva del puente de Varolio derecho. Las fl echas señalan la dirección preferencial de la mirada (hacia el lado opuesto al 
hemiparético en A y hacia el lado convulsivo o hemiparético en B y C).
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bulbia, la intoxicación por sedantes y la encefalopatía de 
Wernicke. Puesto que las anormalidades oculomotoras de la 
miastenia grave pueden ser muy similares a las de una lesión 
del fascículo longitudinal medial, se debe descartar la posibili-
dad de miastenia en los pacientes con oftalmoplejía intranu-
clear aislada.

LESIONES DEL NERVIO MOTOR OCULAR 
COMÚN (III)
Las lesiones del nervio motor ocular común llegan a ocurrir 
en cualquiera de varios niveles. Las causas más comunes se lis-
tan en el cuadro 4-3; más adelante se analizan por separado 
los trastornos oculomotores resultantes de la diabetes.

Tallo encefálico
Dentro del tallo encefálico, los signos neurológicos asociados 
permiten localizar la lesión; la hemiplejia contralateral aso-
ciada (síndrome de Weber) y la ataxia contralateral (síndrome 
de Benedikt) son los síndromes vasculares más comunes.

Espacio subaracnoideo
En el punto donde el nervio motor ocular común sale del ta-
llo encefálico en el espacio interpeduncular, puede sufrir da-
ños por traumatismos o por aneurismas de la arteria comuni-
cante posterior. Esto último suele causar parálisis oculomotora 
aguda por expansión aneurismal, con deterioro característico 
del refl ejo pupilar a la luz.

Seno cavernoso
En el seno cavernoso (fi gura 4-20), el nervio motor ocular co-
mún suele ser afectado junto con los nervios patético y motor 
ocular externo, así como la primera división, y a veces tam-
bién la segunda, del nervio trigémino. También puede presen-
tarse el síndrome de Horner. Las lesiones del nervio motor 
ocular común en el seno cavernoso tienden a producir défi cit 
parciales que pueden o no dejar intacta la pupila.

Órbita ocular
A diferencia de las lesiones del seno cavernoso, las lesiones or-
bitales que afectan al nervio motor ocular común suelen aso-
ciarse con afectación del nervio óptico y exoftalmos; sin 
embargo, en ocasiones es imposible distinguir desde el punto 
de vista clínico entre los trastornos de la órbita ocular y los del 
seno cavernoso sin una tomografía o IRM.

LESIONES DEL NERVIO PATÉTICO (IV)
Los traumatismos en la cabeza, con frecuencia menores, son la 
causa más común de parálisis aislada del nervio patético (cua-
dro 4-3). Aunque las parálisis del nervio patético en pacientes 
de edad madura y avanzada también suelen atribuirse con fre-
cuencia a enfermedad vascular o diabetes, en muchos casos se 
presentan sin causa aparente. En los pacientes con parálisis 
aisladas del nervio patético sin antecedentes de traumatismo, 
en quienes ya se descartó la posibilidad de diabetes, miastenia, 
enfermedad tiroidea y alguna lesión tumoral orbitaria, la 
observación es la metodología clínica indicada.

LESIONES DEL NERVIO MOTOR OCULAR 
EXTERNO (VI)
Los pacientes con lesiones del nervio motor ocular externo 
(abdúcens) se quejan de diplopía horizontal por debilidad del 
músculo recto externo del ojo (fi gura 4-16). Llegan a ocurrir 
parálisis del músculo recto externo como consecuencia de 
trastornos del músculo en sí o del nervio motor ocular ex-
terno, de modo que cada una de esas posibilidades debe ser 
investigada a su vez. El cuadro 4-3 resume las causas de lesio-
nes del nervio motor ocular externo. En los pacientes de edad 
avanzada, la afectación del nervio motor ocular externo suele 
ser idiopática o debida a enfermedad vascular o diabetes, pe-
ro se debe determinar la tasa de sedimentación eritrocítica 
para excluir la posibilidad, aunque rara, de arteritis de células 

Cuadro 4-3. Causas de lesiones de los nervios 
motor ocular común (III), patético (IV) 
y motor ocular externo (VI).1

     Causa
Nervio III 

(%)
Nervio IV 

(%)
Nervio VI 

(%)

Desconocida 23 29 26

Vasculopatía2 20 21 17

Aneurisma 19 1 3

Traumatismo 14 32 14

Neoplasma3 12 7 20

Sífi lis 2 — 1

Esclerosis múltiple — — 6

Otra 104 105 136

1 Datos procedentes de varias series, tal como fueron recopilados en Burde 
RM et al. Clinical Decisions in Neur-ophthalmology. Mosby; 1984.
2 Incluye diabetes, hipertensión y aterosclerosis.
3 Incluye tumores hipofi sarios y parahipofi sarios, meningioma del seno ca-
vernoso y tumores primarios y metastáticos del tallo encefálico.
4 Incluye sinusitis, enfermedad de Hodgkin, herpes zóster, arteritis de células 
gigantes, meningitis, encefalitis, enfermedades vasculares del colágeno, en-
fermedad de Paget y complicaciones posoperatorias neuroquirúrgicas.
5 Incluye herpes zóster, enfermedad vascular del colágeno, hipoxia, hidroce-
falia, complicaciones posoperatorias y encefalitis.
6 Incluye aumento de la presión intracraneal por cualquier causa, encefalo-
patía de Wernicke, manipulación cervical, meningitis, sarcoidosis, complica-
ciones de una punción lumbar, complicaciones posoperatorias, migraña y 
sinusitis.
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gigantes. La investigación radiográfi ca de la base del cráneo 
está indicada para excluir la posibilidad de un carcinoma 
nasofaríngeo u otros tumores. En los casos de parálisis indo-
lora del nervio motor ocular externo (cuando los estudios 
anteriores resultan normales, no existen otros síntomas sisté-
micos y neurológicos y la presión intracraneal no está elevada) 
se puede dar a los pacientes un seguimiento conservador. Un 
ensayo con prednisona (60 mg/día por vía oral durante 5 días) 
puede producir un alivio notorio de la parálisis dolorosa del 
nervio motor ocular externo, lo cual sugiere un diagnóstico 
tentativo de infl amación idiopática de la fi sura orbitaria supe-
rior (síndrome de fi sura orbitaria superior) o del seno caver-
noso (síndrome de Tolosa-Hunt). La persistencia del dolor 

después del tratamiento con esteroides debe suscitar la inves-
tigación del seno cavernoso mediante tomografías o IRM, se-
guidas en algunos casos por una angiografía. La presencia 
simultánea del síndrome de Horner indica que la lesión se lo-
caliza en el seno cavernoso.

OFTALMOPLEJÍAS DIABÉTICAS
En los pacientes con diabetes mellitus puede presentarse una 
lesión aislada de los nervios motor ocular común, patético o 
motor ocular externo; los procedimientos de diagnóstico por 
imágenes no invasivas (tomografía o IRM) no revelan nin-
guna anormalidad. Tales lesiones del nervio motor ocular co-

Arteria carótida interna

Seno esfenoidal

Tracto óptico (II)

Seno cavernoso

Nervio patético (IV)

Hipófisis

Nervio maxilar (V2)

Nervio motor ocular externo (VI)

Nervio motor ocular común (III)

Nervio mandibular (V3)

Nervio oftálmico (V1)

Arteria cerebral media

Espacio subaracnoideo

Sangre
Líquido
cefalorraquídeo Aire

II

III

IV

VI

V1

V2

V3

A

B

Seno cavernoso Fisura orbitaria superior Ápice orbitario

Figura 4-20. Posición de los nervios craneales en el seno cavernoso y las estructuras adyacentes. A: Vista coronaria a través del seno 
cavernoso, con la línea media a la izquierda y el lóbulo temporal a la derecha. B: Ubicación de los nervios craneales que se dirigen hacia 
la parte anterior (de izquierda a derecha) respecto del seno cavernoso, la fi sura orbitaria superior y el ápice orbitario. Note que una 
lesión en el seno cavernoso deja intactos los nervios óptico (II) y mandibular (V3), una lesión en la fi sura orbitaria superior deja intacto el 
nervio maxilar (V2), y una lesión en el ápice orbitario deja intactos los nervios V2 y V3, pero puede afectar el II.
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mún se caracterizan por preservación pupilar, lo que se le 
atribuye por lo común a un infarto de la porción central del 
nervio con preservación de las fi bras periféricas que median la 
contracción pupilar. También se observan parálisis oculomo-
toras con preservación pupilar en las lesiones por compresión, 
infi ltración o infl amación del nervio motor ocular común o 
en los casos de infarto, hemorragia o tumor que afectan al nú-
cleo o fascículo oculomotor en el mesencéfalo. El dolor, 
cuando está presente, puede ser lo bastante intenso como para 
sugerir una expansión aneurismal como probable diagnóstico.

En los casos confi rmados de diabetes, la oftalmoplejía 
dolorosa con exoftalmos y acidosis metabólica requiere aten-
ción urgente para determinar la posibilidad de una mucormi-
cosis (infección por hongos) de los senos paranasales, la órbita 
ocular o el seno cavernoso (véase el capítulo 1). Por lo común, 
el diagnóstico se establece mediante biopsia de la mucosa 
nasal. Se requiere tratamiento urgente con anfotericina B y 
desbridamiento quirúrgico del tejido necrótico.

OFTALMOPLEJÍAS DOLOROSAS
La disfunción de uno o más de los nervios oculomotores 
acompañada de dolor puede deberse a lesiones ubicadas en 
cualquier lugar desde la fosa posterior hasta la órbita ocular 
(cuadro 4-4). La evaluación debe incluir una cuidadosa docu-
mentación de la evolución clínica, inspección y palpación del 
globo ocular en busca de proptosis (lo que ubicaría el proceso 
en la órbita ocular o el seno cavernoso anterior), auscultación 
del globo del ojo para detectar un soplo (lo que apoyaría un 
diagnóstico de fístula entre la arteria carótida y el seno caver-
noso u otra anomalía vascular) y valoración de una posible 
diabetes. Los estudios de laboratorio más útiles son una tomo-
grafía orbitaria o IRM, arteriografía carotídea y venografía or-
bitaria.

La terapia para estos trastornos depende del diagnóstico 
específi co. La infl amación idiopática de la órbita ocular (pseu-
dotumor orbitario) o el seno cavernoso (síndrome de Tolosa-
Hunt) responde muy bien a los corticosteroides (prednisona, 
60-100 mg/día por vía oral). Sin embargo, el dolor y los sig-
nos oculares de algunos neoplasmas también pueden mejorar 
de modo transitorio durante la terapia con corticosteroides, de 
modo que el diagnóstico etiológico específi co puede depender 
de una biopsia.

MIASTENIA GRAVE
A la larga, la miastenia afecta los músculos oculares en alrede-
dor de 90% de los pacientes; más de 60% se presentan con 
afectación del músculo ocular. El síndrome es indoloro; las 
respuestas pupilares son siempre normales y no se observan 
anormalidades sensoriales. El diagnóstico se confi rma por una 
respuesta positiva al edrofonio intravenoso (Tensilon). Los de-
talles de este trastorno se explican en el capítulo 5. El tras-
torno clásico se asocia con fatiga observable de la posición 
normal del párpado; este último en ocasiones muestra las con-
tracciones espasmódicas características.

MIOPATÍAS OCULARES
Las miopatías oculares son síndromes indoloros que dejan in-
tacta la función pupilar y suelen ser bilaterales. La más común 
es la miopatía del hipertiroidismo, una causa común de vi-
sión doble a partir de la edad madura. Con esta salvedad, mu-
chos pacientes son eutiroideos desde el punto de vista clínico 
en el momento del diagnóstico. El síntoma más común es la 
visión doble al intentar elevar el globo ocular, pero en los ca-
sos leves hay retracción del párpado cuando se fi ja la vista o 
demora del párpado durante los movimientos rápidos de as-
censo y descenso del ojo. El exoftalmos es un síntoma caracte-
rístico, sobre todo en los casos avanzados. El diagnóstico se 
confi rma mediante la prueba de ducción forzada, con la cual 
se detecta la resistencia mecánica al movimiento forzado del 
globo ocular anestesiado dentro de su órbita. Esta miopatía 
ocular restrictiva suele ser autolimitada. El paciente debe ser 
derivado para que le hagan pruebas de funcionamiento tiroi-
deo y, en su caso, le den tratamiento para el hipertiroidismo.

Las oftalmoplejías externas progresivas son un grupo 
de síndromes que se caracterizan por un lento deterioro simé-
trico y progresivo del movimiento ocular que no puede ser su-
perado por la estimulación térmica. La función pupilar queda 
intacta y no hay dolor; la ptosis puede ser muy notoria. Este 
cuadro clínico puede deberse a una distrofi a muscular ocular 
u oculofaríngea. La oftalmoplejía externa progresiva asociada 
con la contracción miotónica por percusión de grupos muscu-
lares (clásicamente, el grupo tenar de la palma de la mano) su-
giere el diagnóstico de distrofi a miotónica. En el síndrome 
de Kearns-Sayre-Daroff , que ha sido asociado con supresio-
nes en el DNA mitocondrial de los músculos, la oftalmoplejía 
externa progresiva va acompañada por degeneración pigmen-
taria de la retina, defectos de conducción cardiaca, ataxia cere-
belar y aumento de proteínas en el líquido cefalorraquídeo. La 

Cuadro 4-4. Causas de oftalmoplejía dolorosa.

Órbita ocular
Pseudotumor orbitario
Sinusitis
Tumor (primario o metastásico)
Infecciones (bacterianas o micóticas)

Seno cavernoso
Síndrome de Tolosa-Hunt (infl amación granulomatosa 

idiopática)
Tumor (primario o metastásico)
Fístula o trombosis entre la arteria carótida y el seno 

cavernoso
Aneurisma

Silla turca y fosa posterior
Tumor o apoplejía en la glándula hipofi saria
Aneurisma
Tumor metastático

Otras
Diabetes
Migraña
Arteritis de células gigantes
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biopsia de los músculos revela fi bras rojas irregulares, lo que 
indica la presencia de mitocondrias anormales. Entre los tras-
tornos parecidos a la oftalmoplejía externa progresiva están la 
parálisis supranuclear progresiva y la enfermedad de Parkin-
son, pero en esos padecimientos el deterioro de los movimien-
tos del ojo (por lo general verticales) puede ser superado por 
la estimulación oculocefálica o térmica.
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5Defi ciencias motoras

La mejor forma de determinar la causa de una debilidad 
es después de localizar el trastorno dentro de un nivel par-
ticular del sistema neuromuscular mediante cualesquiera 
síntomas y signos asociados, incluyendo la presencia o 
ausencia de pérdidas sensoriales asociadas.

Es importante anotar todos los medicamentos que se han 
tomado, ya que los trastornos motores a cualquier nivel 
del sistema neuromuscular pueden estar relacionados con 
fármacos.

CONCEPTOS CLAVE

(continúa)
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MÉTODOS DE DIAGNÓSTICO

La función motora puede verse alterada por una lesión que in-
volucra al sistema nervioso ya sea central o periférico. Diversas 
partes del sistema nervioso central (SNC) están implicadas en 
la regulación de la actividad motora: éstas incluyen los sistemas 
piramidal y extrapiramidal, el cerebelo y las neuronas moto-
ras inferiores de los núcleos de los nervios craneales del tronco 
encefálico y las células del asta anterior de la médula espinal.

El sistema piramidal consiste en fi bras que descienden 
de la corteza cerebral a través de la cápsula interna, atraviesan 
la pirámide medular y más adelante se decusan en su mayoría 
para descender por el tracto corticoespinal lateral del lado 
opuesto al de su origen, donde hacen sinapsis con las neuro-
nas motoras inferiores en la médula espinal. Todas las demás 
infl uencias descendentes sobre las neuronas motoras inferiores 
pertenecen al sistema extrapiramidal y se originan principal-
mente en los ganglios basales y en el cerebelo. Los trastornos 
de los ganglios basales (véase el capítulo 7) y del cerebelo 
(véase el capítulo 3) se tratan en forma separada.

Las fi bras motoras que comprenden los nervios craneales 
y periféricos se originan en las neuronas motoras inferio-
res (fi gura 5-1). Una alteración de la función en cualquier 
punto del sistema nervioso periférico (células del asta anterior, 
raíces nerviosas, plexos de miembros, nervios periféricos o 
uniones neuromusculares) puede alterar la función motora, 
como también lo pueden hacer las enfermedades que primor-
dialmente afectan a los músculos mismos.

ANTECEDENTES Y EXPLORACIÓN
Por lo general, los pacientes con defi ciencias motoras se que-
jan de debilidad, pesadez, rigidez, torpeza, alteraciones del 
control muscular o difi cultades en la ejecución de movimien-
tos. En ocasiones, el término debilidad se utiliza de manera 
inespecífi ca para denotar fatiga o pérdida de energía, ánimo o 
entusiasmo, y se debe aclarar con detalle lo que el paciente 
quiere decir. La palabra se utiliza de manera correcta cuando 

En caso necesario, deben excluirse las causas hereditarias 
de debilidad por medio del examen de otros miembros de 
la familia. Diversos trastornos hereditarios tienen una 
expresión clínica variable que se puede identifi car me-
diante exámenes genéticos.

La distribución de la debilidad es útil para distinguir entre 
una radiculopatía, una plexopatía y una neuropatía peri-
férica, y entre trastornos neurogénicos y miopáticos. 

La debilidad que es variable, que cambia en intensidad 
según la actividad y que no se ajusta en la distribución 
del territorio de un nervio o raíz nerviosa sugiere un tras-
torno de la transmisión neuromuscular.

indica una pérdida de poder muscular y es en ese sentido 
como aquí se utiliza.

Antecedentes de la enfermedad actual
Es necesario documentar diversos aspectos de la afección actual.

A. MODO DE INICIO

Un inicio abrupto sugiere una alteración vascular, tal como un 
accidente cerebrovascular o ciertas alteraciones tóxicas o me-
tabólicas, mientras que un inicio subagudo de días o semanas 
de desarrollo suele relacionarse con procesos neoplásicos, in-
fecciosos o infl amatorios (cuadro 5-1). Una debilidad que evo-
luciona de manera lenta a lo largo de varios meses o años a 
menudo tiene una base hereditaria, degenerativa, endocrina o 
neoplásica.

B. CURSO

Un aumento progresivo en la defi ciencia motora a partir de su 
inicio sugiere una continuidad de la actividad del proceso sub-

Neurona motora

Nervio periférico Unión 

neuromuscular

Raíz nerviosa

Fibra muscular

Figura 5-1. Componentes anatómicos de la unidad motora.
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nación entre dos puntos en caso de que la función sensorial 
periférica se encuentre intacta. Una pérdida sensorial por de-
bajo del nivel de cierto segmento en el tronco sugiere una 
lesión de la médula espinal, mientras que los cambios senso-
riales distales en las extremidades favorecen una lesión de los 
nervios periféricos. Las enfermedades de las células del asta 
anterior, de las uniones neuromusculares o de los músculos no 
se ven acompañadas de alteraciones en la sensación.

La esencia de los síntomas asociados puede sugerir la na-
turaleza de la lesión en cualquier localización dada del sistema 
nervioso. Así, una debilidad progresiva en la pierna que es re-
sultado de una mielopatía a menudo se precede o acompaña 
de dolores en la espalda o en las piernas cuando la mielopatía 
se debe a una lesión por compresión, pero no cuando tiene 
una base metabólica o hereditaria.

D. GRAVEDAD DE LOS SÍNTOMAS

Se debe hacer el intento por evaluar la gravedad funcional de 
cualquier defi ciencia motora mediante la determinación de si 
ha habido alguna restricción en las actividades cotidianas, difi -
cultades para llevar a cabo tareas antes sencillas o reducciones 
en la tolerancia al ejercicio. La naturaleza de la alteración fun-
cional depende de los músculos involucrados.

Una debilidad en los músculos proximales de las piernas 
conduce a difi cultad para subir o bajar escaleras o para pararse 
desde una posición acuclillada, mientras que una debilidad en 
los brazos conduce a problemas en tareas como peinarse. Una 
debilidad distal en los brazos puede dar lugar a torpeza, difi -
cultades con tareas motoras fi nas como abotonarse una prenda 
o atarse los zapatos y, a la larga, a una incapacidad para reco-
ger o asir objetos con las manos de tal suerte que se difi culta o 
imposibilita incluso comer.

La afectación de los músculos inervados por los nervios 
craneales puede conducir a diplopía (nervios craneales motor 
ocular común [III], troclear [IV] y motor ocular externo [VI]; 
véase el capítulo 4); difi cultades para masticar (nervio tri-
gémino [V]) o succionar, soplar o utilizar los músculos faciales 
(nervio facial [VII]); y problemas para deglutir, con regurgi-
tación nasal y disartria (nervios glosofaríngeo [IX], vago [X] e 
hipogloso [XII]).

La debilidad de los músculos respiratorios conduce a 
taquipnea, al uso de los músculos accesorios de la respiración y 
a ansiedad en una etapa en la que los gases sanguíneos por lo 
general siguen siendo normales. Una capacidad vital de menos 
de 1 litro en un adulto por lo general requiere de asistencia 
respiratoria, en especial si la debilidad se encuentra en aumento.

Historia clínica
La importancia de los antecedentes depende de la afección 
actual del paciente y de la naturaleza de cualesquiera enferme-
dades anteriores. Por ejemplo, en un paciente con un carci-
noma pulmonar conocido, la debilidad en extremidades se 
puede deber a metástasis o a una complicación remota (no 
metastásica) del cáncer. Una debilidad de piernas en un pa-
ciente diabético puede refl ejar la afectación de nervios peri-
féricos, plexos o raíces múltiples y la debilidad manual en pa-

yacente. Una progresión episódica sugiere un origen vascular 
o infl amatorio; un curso de progresión regular es más indica-
tivo de un trastorno neoplásico o de padecimientos degenera-
tivos tales como enfermedad de neuronas motoras. Una rápida 
fl uctuación de síntomas en periodos cortos (p. ej., la actividad 
conduce a la fatiga y a una exacerbación de la debilidad; un 
descanso se sigue de la recuperación de la fuerza) es caracterís-
tica de la miastenia grave.

C. SÍNTOMAS ASOCIADOS

La distribución de la debilidad y la presencia de sín-
tomas asociados pueden indicar la localización apro-
ximada de la lesión. Por ejemplo, la debilidad en el 

brazo y pierna derechos puede ser producto de una lesión de 
la corteza motora contralateral o de la vía corticoespinal en 
cualquier punto superior al quinto segmento cervical (C5) de 
la médula espinal. Una debilidad facial derecha asociada in-
dica que la lesión debe encontrarse por encima del nivel del 
núcleo del nervio facial (VII) en el tronco encefálico y, en caso 
de acompañarse de una afasia (véase capítulo 1) o defecto en 
el campo visual (véase capítulo 4), la localiza en el hemisferio 
cerebral.

La presencia y distribución de cualesquiera anormali-
dades sensoriales también son de utilidad en la localización de 
la lesión en pacientes con debilidad. Las anormalidades senso-
riales lateralizadas en el mismo costado que la debilidad su-
gieren una lesión hemisférica; se indica una lesión cortical 
cuando hay negligencia o inatención sensorial, agrafestesia, as-
tereognosia, abarognosia (pág. 206), o pérdidas en la discrimi-

Cuadro 5-1. Causas de debilidad de inicio agudo 
o subagudo.

Lesiones supraespinales
Accidente cerebrovascular
Otras lesiones estructurales

Lesiones de la médula espinal
Infecciosas: infección por VIH
Infl amatorias: mielitis transversal, esclerosis múltiple
Por compresión: tumor, protrusión de disco, absceso
Vasculares: infarto, hematomielia 

Trastornos de las células del asta anterior
Infecciones por poliovirus, coxsackievirus y virus del Nilo 

Occidental
Trastornos de los nervios periféricos

Síndrome de Guillain-Barré
Difteria
Intoxicación por mariscos
Porfi ria
Envenenamiento por arsénico
Toxicidad por organofosforados

Trastornos de la unión neuromuscular
Miastenia grave
Botulismo
Toxicidad por aminoglucósidos 

Trastornos musculares
Miopatías necrosantes
Hipopotasemia o hiperpotasemia agudas
Parálisis periódicas
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cientes con mixedema puede estar asociada con el síndrome 
del túnel del carpo.

La historia clínica debería incluir anotaciones deta-
lladas de todos los medicamentos utilizados por el 
paciente. Los fármacos pueden ocasionar neuropatía 

periférica, interferir con la transmisión neuromuscular o con-
ducir a una miopatía (cuadro 5-2).

Antecedentes del desarrollo
Cuando los síntomas se desarrollan durante la lactancia, in-
fancia o inicios de la edad adulta, es de especial importancia 
obtener un historial completo del desarrollo, incluyendo de-
talles acerca del parto, el peso al nacer, las condiciones del pa-
ciente en el periodo neonatal y las fechas en que se alcanzaron 
importantes hitos motores. Las enfermedades cerebrales con-
génitas o perinatales representan las causas principales de di-
plejía infantil (debilidad en las cuatro extremidades, con una 
mayor afectación de las piernas que de los brazos).

Antecedentes familiares
Dado que los factores hereditarios pueden resultar 
importantes, es necesario explorar los antecedentes 
familiares del paciente. Algunos tipos de miopatía, 

enfermedad neuronal motora y neuropatía periférica tienen 
una base genética, al igual que algunas degeneraciones espino-
cerebelosas, paraparesias espásticas hereditarias y otros trastor-
nos neurológicos. En ciertos casos, es posible que sea necesario 
examinar a otros miembros de la familia a fi n de determinar si 
el trastorno del paciente tiene una base hereditaria.

Exploración del sistema motor
Al realizar la exploración del sistema motor, un enfoque siste-
mático ayudará a evitar pasar por alto anormalidades signifi ca-
tivas. Es recomendable desarrollar una rutina secuencial para 
la exploración.
A. APARIENCIA DE LOS MÚSCULOS

La emaciación o atrofi a muscular sugiere que la debilidad se 
debe a una lesión de neuronas motoras inferiores o del músculo 
en sí.

La distribución de la emaciación puede ayudar a lo-
calizar el padecimiento subyacente. Por lo general, 
los trastornos de las células motoras superiores no se 

acompañan de una emaciación muscular, aunque en ocasiones 
ésta se puede presentar a causa de un desuso prolongado. La 
pseudohipertrofi a muscular se presenta en ciertos tipos de 
miopatía, pero los músculos aparentemente engrandecidos se 
encuentran débiles y fl ácidos. 

La presencia de fasciculaciones —estremecimientos irre-
gulares visibles sobre la superfi cie del músculo afectado ocasio-
nados por las contracciones espontáneas de unidades motoras 
individuales— sugiere que la debilidad se debe a una lesión de 
neuronas motoras inferiores. Existe una mayor probabilidad 
de que se observen fasciculaciones en trastornos de las célu-
las del asta anterior, pero también se manifi estan en individuos 
normales. Aunque este tipo de actividad no sucede en el caso 
de los trastornos de las neuronas motoras superiores, en ocasio-
nes se observan espasmos fl exores o extensores de las extremi-
dades en estos últimos padecimientos a causa de alteraciones 
en el control supraespinal de la actividad refl eja.
B. TONO MUSCULAR

Para propósitos clínicos, el tono se puede defi nir como la resis-
tencia del músculo al movimiento pasivo de una articulación. 
El tono depende del grado de la contracción muscular y de las 
propiedades mecánicas del músculo y del tejido conjuntivo. A 
su vez, el grado de contracción muscular depende de la activi-
dad de las células del asta anterior, que se encuentra gobernada 
por mecanismos espinales y supraespinales. El tono se evalúa 
mediante la observación de la posición de las extremidades en 
reposo, palpando el vientre muscular y, en especial, por medio 
de la determinación de la resistencia al estiramiento y movi-
miento pasivos. Las anormalidades posturales pueden ser el re-
sultado del aumento de actividad de ciertos grupos musculares 
a causa de alteraciones de la función refl eja, como lo ejemplifi ca 
la postura hemipléjica típica —fl exión de la extremidad supe-
rior y extensión de la extremidad inferior ipsolateral— de mu-
chos pacientes que han sufrido un accidente cerebrovascular. A 
fi n de evaluar la resistencia al movimiento pasivo, al paciente se 
le pide que se relaje mientras cada extremidad se examina una a 
una llevando a las articulaciones principales por su rango com-
pleto de movimiento a distintas velocidades y estimando si la 
fuerza que se requiere es mayor o menor que la normal.

1. Hipertonía. Se pueden distinguir dos tipos de au-
mento en el tono.

a. Espasticidad. Consiste en un aumento del tono que 
afecta a distintos grupos musculares a diversos grados. En los 

Cuadro 5-2. Trastornos motores asociados con fármacos.

Fármacos que ocasionan neuropatía periférica motora1 (o 
predominantemente motora)
Dapsona
Imipramina
Ciertas sulfonamidas

Fármacos que pueden alterar la transmisión neuromuscular
ACTH
Antibióticos 

aminoglucósidos
β-bloqueadores
Catárticos con magnesio
Cloroquina
Colistina
Corticosteroides

Fenotiazinas
Fentoína
Litio
Penicilamina
Polimixina
Procainamida
Quinidina, quinina
Tetraciclina

Fármacos asociados con miopatía
Ácido ε-aminocaproico
β-bloqueadores
Cloroquina
Clofi brato
Corticosteroides
Emetina

Fármacos que provocan 
hipokalemia

Inhibidores de la HMG-CoA 
reductasa

Penicilamina
Zidovudina

1 Una variedad de fármacos puede ocasionar neuropatías sensoriales y mo-
toras mixtas, como se muestra en el cuadro 6-2.
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brazos, el tono se aumenta a un mayor grado en los múscu-
los fl exores que en los extensores; en las piernas, el tono se 
aumenta a un mayor grado en los músculos extensores que en 
los fl exores. Además, la resistencia del músculo afectado no es 
la misma a lo largo del rango de movimientos, sino que tiende 
a ser más marcada al iniciarse el movimiento pasivo para 
después disminuir a medida que el movimiento continúa (el 
fenómeno de la navaja de muelle). El aumento en tono de-
pende de la velocidad, de tal modo que el movimiento pasivo 
a altas velocidades —pero no a velocidades inferiores— puede 
provocar un aumento en la resistencia. La espasticidad es oca-
sionada por una lesión de neuronas motoras superiores, como 
un accidente cerebrovascular que compromete a la corteza 
motora suplementaria o tracto corticoespinal. Sin embargo, 
existe la posibilidad de que la espasticidad no sea evidente du-
rante varios días después de la ocurrencia de una lesión aguda.

b. Rigidez. Consiste de un aumento en la resistencia al 
movimiento pasivo que es independiente de la dirección del 
movimiento, es decir, afecta los grupos musculares agonistas y 
antagonistas por igual. En ocasiones, se utiliza el término de 
rigidez en tubo de plomo con propósitos descriptivos, al 
tiempo que se utiliza el término rigidez de rueda dentada 
cuando se presentan interrupciones superpuestas tipo en-
granaje en el movimiento pasivo, mismas que probablemente 
se relacionan con un temblor subyacente. En general, la rigi-
dez indica una disfunción extrapiramidal y se debe a una le-
sión de los ganglios basales (p. ej., enfermedad de Parkinson).

2. Hipotonía (fl acidez). Se caracteriza por una lasitud 
excesiva —una resistencia reducida al movimiento pasivo— 
de tal suerte que la posición distal de la extremidad se agita 
fácilmente a un lado y otro cuando la extremidad se sacude en 
forma pasiva. En las extremidades hipotónicas a menudo es 
posible hiperextender las articulaciones y existe la posibilidad 
de que el vientre muscular se vea aplanado y se sienta menos 
fi rme que lo normal. Aunque por lo normal la hipotonía se 
relaciona con un compromiso patológico de la inervación de 
neuronas motoras inferiores a los músculos afectados, también 
puede presentarse con trastornos musculares primarios, alte-
raciones de la rama sensorial (aferente) del arco refl ejo, enfer-
medades cerebelosas y ciertos trastornos extrapiramidales 
como la enfermedad de Huntington, así como en la etapa agu-
da de una lesión piramidal.

3. Paratonía. Algunos pacientes dan la impresión de que 
no les es posible relajarse y moverán la extremidad examinada 
al tiempo que la mueve el médico, a pesar de instrucciones en 
contrario. En los casos más avanzados, parece existir rigidez 
cuando el examinador mueve la extremidad de manera rápida, 
pero un tono normal cuando el examinador mueve el miem-
bro de manera lenta. Es muy probable que este fenómeno 
—paratonía— se presente en pacientes con enfermedades del 
lóbulo frontal o cerebrales difusas.
C. FUERZA MUSCULAR

Cuando se realiza una evaluación de la fuerza muscular, al pa-
ciente se le pide que resista a la presión ejercida por el examina-
dor. Se someten a prueba músculos individuales seleccionados 
uno por uno y se compara la fortaleza de ambos lados de forma 
que puedan reconocerse grados menores de debilidad. La debi-

lidad puede ser el resultado de una alteración funcional de las 
neuronas motoras superiores o inferiores; la distribución de la 
debilidad es de suma importancia para distinguir entre estas dos 
posibilidades. Las lesiones a neuronas motoras superiores (p. ej., 
accidente cerebrovascular) conducen a una debilidad que de 
manera característica involucra más a los extensores y abduc-
tores que a los fl exores y aductores de los brazos —y más a los 
fl exores que a los extensores de las piernas—. Las lesiones a neu-
ronas motoras inferiores producen debilidad en los músculos 
inervados por las neuronas afectadas; la distribución particular 
de la debilidad puede señalar a la afectación de las neuronas 
motoras inferiores a nivel médula espinal, raíz nerviosa, plexo o 
nervio periférico.

Con base en la historia clínica y en otros hallazgos, se se-
lecciona a los músculos que se encuentran en mayores proba-
bilidades de afectación para su evaluación inicial y, de manera 
subsiguiente, se examinan los demás músculos a fi n de deter-
minar la distribución de la debilidad en forma más detallada y 
para reducir la lista de posibilidades diagnósticas. Por ejemplo, 
si se sospecha de una lesión de neuronas motoras superiores 
(piramidal), se examinarán con mayor detalle los extensores y 
abductores de la extremidad superior y los fl exores de la extre-
midad inferior, ya que éstos serán los músculos más afectados.

La debilidad también puede ser resultado de un trastorno 
muscular primario (miopatía) o de un trastorno de la trans-
misión neuromuscular. En los pacientes con una defi ciencia 
motora en todas las extremidades que no se debe a una lesión 
de neuronas motoras superiores, una distribución proximal de 
la debilidad sugiere un trastorno miopático, mientras que una 
afectación predominantemente distal sugiere una alteración 
de neuronas motoras inferiores. Una marcada variabilidad 
en la gravedad y distribución de debilidad durante periodos 
breves sugiere miastenia grave, un trastorno de la transmisión 
neuromuscular. La debilidad aparente que no es de naturaleza 
orgánica también muestra una variabilidad característica; con 
frecuencia es más grave durante la evaluación formal de lo que 
es consistente con las actividades cotidianas del paciente. 
Además, la palpación de los músculos antagonistas a menudo 
revela que se contraen cada vez que se le pide al paciente que 
active el agonista.

Para propósitos prácticos y de comparación, el mejor 
método de clasifi cación de la fortaleza es el que se muestra en 
el cuadro 5-3. La monoplejia denota parálisis o debilidad 
grave de los músculos de una de las extremidades y la mono-
paresia denota una debilidad menos intensa en una de las 
extremidades, aunque es frecuente que ambas palabras se uti-
licen de manera indistinta. Hemiplejia o hemiparesia indica 
debilidad en ambas extremidades (y, en ocasiones, de la cara) 
en un lado del cuerpo; paraplejia o paraparesia se refi ere a 
debilidad en ambas piernas; y cuadriplejia o cuadriparesia 
(también tetraplejia o tetraparesia) denota debilidad en los 
cuatro miembros.

D. COORDINACIÓN

La coordinación de la actividad motora se puede ver alterada 
por debilidad, trastornos sensoriales o por enfermedades cere-
belosas y requiere de una evaluación cuidadosa.
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La actividad voluntaria se observa en cuanto a su pre-
cisión, velocidad, rango y regularidad, así como en lo que 
atañe a la forma en que las acciones individuales se integran 
para producir un movimiento complejo y fl uido. En la prueba 
índice-nariz, el paciente mueve el dedo índice para tocar la 
punta de su propia nariz y después la punta del dedo índice 
del examinador; este último puede mover su dedo índice en 
diversas direcciones a lo largo de la prueba a fi n de cambiar la 
localización del blanco y debe posicionarlo de tal manera que 
el brazo del paciente tenga que extenderse plenamente para al-
canzarlo. En la prueba talón-rodilla, el paciente reclinado le-
vanta una pierna de la camilla, la dobla a la altura de la rodilla 
y corre su talón por la espinilla de la pierna contraria de la 
manera más fl uida posible.

Al paciente también se le debería pedir que golpetee de 
manera repetitiva con una mano el dorso de la otra; que gol-
petee en forma alternada con la palma y dorso de una mano el 
dorso de la otra o una de sus rodillas; que enrosque un foco 
imaginario al techo con cada brazo, por turnos; y que frote los 
dedos de una mano en un movimiento circular de pulido so-
bre el dorso de la otra. Otras pruebas de movimientos rápidos 
alternados incluyen golpetear la yema del pulgar con la punta 
del dedo índice o golpetear el piso tan rápidamente como sea 
posible con la planta del pie sin levantar el talón del suelo. 
Durante todas estas pruebas, el examinador busca irregulari-
dades en la frecuencia, amplitud y ritmo y observa la precisión 
de movimientos. En el caso de las lesiones piramidales, los 
movimientos voluntarios fi nos se llevan a cabo con lentitud. 
En el caso de lesiones cerebelosas, la frecuencia, ritmo y am-
plitud de los movimientos son irregulares.

Si existe la posibilidad de que una pérdida de sensación 
sea responsable de las alteraciones en coordinación, la manio-
bra debería repetirse tanto con los ojos cerrados como con la 
atención visual dirigida a la extremidad; con la retroalimen-
tación visual la aparente debilidad o falta de coordinación me-
jorarán. En pacientes con afectaciones cerebelosas, es frecuente 
que la afección y hallazgo físico principales sean una falta de 
coordinación y es posible que la exploración revele pocos datos 
adicionales. El capítulo 3 presenta una discusión más amplia 

de la ataxia de la enfermedad cerebelosa y los diversos términos 
que se utilizan para describir distintos aspectos de la misma.

E. REFLEJOS TENDINOSOS

Las alteraciones en la función motora (o sensorial) se pueden 
ver acompañadas de cambios en los refl ejos tendinosos, que 
pueden proporcionar una guía en cuanto a la causa de la defi -
ciencia motora. El tendón se golpea con el martillo de refl ejos 
para producir un repentino estiramiento del músculo y los 
husos que contiene. El cuadro 5-4 muestra los refl ejos de esti-
ramiento importantes desde el punto de vista clínico así como 
los nervios, raíces y segmentos espinales que los subyacen. Al 
someter los refl ejos a prueba, las extremidades a cada lado se 
deben colocar en posición idéntica y los refl ejos deben evo-
carse de la misma forma.

1. Arrefl exia. Una aparente pérdida de los refl ejos tendi-
nosos del paciente quizá sólo refl eje una falta de destreza clí-
nica por parte del examinador. Llevar a cabo la maniobra de 
Jendrassik (un intento del paciente por separar los dedos 
fl exionados y entrecruzados de ambas manos) o una acción si-
milar de otro tipo (como hacer un puño con la mano que no 
se está sometiendo a prueba) tal vez evoque la respuesta refl eja 
que de otro modo no se obtiene. Un refl ejo puede perderse o 
deprimirse a causa de cualquier lesión que interrumpa la con-
tinuidad estructural o funcional de su arco refl ejo, como en el 
caso de una lesión radicular o neuropatía periférica. Además, 
es frecuente que los refl ejos se depriman durante la etapa aguda 
de una lesión a neuronas motoras superiores, en pacientes en 
coma profundo y en pacientes con enfermedades cerebelosas.

2. Hiperrefl exia. El aumento en refl ejos sucede en el 
caso de lesiones a neuronas motoras superiores, pero también 
puede suceder con distribución simétrica en ciertos sujetos sa-
nos y en el caso de pacientes bajo tensión emocional; por 
ende, la presencia de refl ejos asimétricos es de especial signifi -
cación clínica. El clono consiste de una serie de contracciones 
refl ejas rítmicas en un músculo que repentinamente se ve su-
jeto a un estiramiento sostenido, con cada golpe ocasionado 

Cuadro 5-3. Grados de fortaleza muscular según el 
sistema sugerido por el Medical Research Council.

Grado Fuerza muscular

5 Fuerza normal

4 Movimiento activo en contra de la resistencia y la 
gravedad

3 Movimiento activo en contra de la gravedad, pero no 
de la resistencia

2 Movimiento activo posible sólo al eliminar la gravedad

1 Estremecimiento o rastro de contracción

0 Ausencia de contracción

Reproducido con autorización de Aids to the Investigation of Peripheral Nerve In-
juries. HMSO, 1943.

Cuadro 5-4. Refl ejos de fuerza muscular.1

   Refl ejo Inervación segmentaria            Nervio

Mandíbula Protuberancia anular Trigémino, rama 
mandibular

Bíceps C5, C6 Musculocutáneo

Supinador 
largo

C5, C6 Radial

Tríceps C7, C8 Radial

Dedos C8, T1 Mediano

Rodilla L3, L4 Femoral

Tobillo S1, S2 Tibial
1 En los National Institutes of Health, los refl ejos se categorizan de acuerdo 
con la siguiente escala: 0, ausente; 1, reducido, respuesta residual o presente 
únicamente con reforzamiento; 2 y 3, en la mitad inferior y superior del 
rango normal, respectivamente; 4, exacerbado, con o sin clonos.
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por el estiramiento renovado del músculo durante la relajación 
de su estado contraído anterior. El clono sostenido —más de 
tres o cuatro golpes en respuesta a un estiramiento sostenido 
repentino— siempre es patológico y se asocia con un refl ejo 
anormalmente enérgico. En los estados de hiperrefl exia, puede 
haber una generalización a partir de la región en la que se 
puede evocar una respuesta refl eja particular. Por ejemplo, la 
evocación del refl ejo bicipital en ocasiones se acompaña de un 
refl ejo de fl exión de los dedos, o un refl ejo de fl exión de los de-
dos puede ocasionar la fl exión del pulgar (signo de Hoff mann).

3. Asimetría de refl ejos. Aunque la intensidad de las res-
puestas refl ejas varía de forma considerable entre sujetos, los 
refl ejos deberían ser simétricos en cualquier individuo. Hay 
varios puntos generales a destacar en cuanto a las asimetrías de 
refl ejos.

a. Las asimetrías lateralizadas de respuesta, es decir, refl e-
jos más enérgicos en un lado del cuerpo que en el otro, nor-
malmente indican una alteración de neurona motora superior, 
pero en ocasiones refl ejan una lesión de neurona motora infe-
rior en el lado que presenta los refl ejos deprimidos.

b. Las defi ciencias focales de refl ejos a menudo se rela-
cionan con lesiones radiculares, en plexos o en nervios peri-
féricos. Por ejemplo, la depresión unilateral del refl ejo aquíleo 
por lo común indica una radiculopatía S1 ocasionada por le-
sión a un disco lumbosacro. 

c. La pérdida de refl ejos tendinosos distales (en especial 
de refl ejos aquíleos), con la preservación de aquellos más pro-
ximales, es común en las polineuropatías.

F. REFLEJOS SUPERFICIALES

1. Los refl ejos abdominales superfi ciales polisinápticos, 
que dependen de la integridad de los segmentos medulares 
T8-T12, se evocan mediante el roce ligero de cada cuadrante 
abdominal con un objeto romo tal como una vara de madera. 
Una respuesta normal consiste en la contracción del músculo 
en el cuadrante estimulado, con un leve movimiento del om-
bligo hacia el estímulo. Una pérdida asimétrica de la respuesta 
puede ser clínicamente signifi cativa. Es posible que la res-
puesta se deprima o pierda en pacientes con alteraciones de 
la neurona motora superior que afecten a ese lado. La pérdida 
segmentaria de la respuesta puede estar relacionada con una 
enfermedad local de la pared abdominal o de su inervación, 
como en el caso de una radiculopatía. La ausencia bilateral de 
respuesta normalmente no es signifi cativa y se presenta en an-
cianos, personas obesas, mujeres multíparas y pacientes que se 
han sometido a cirugía abdominal.

2. El refl ejo cremasteriano, mediado a través de los arcos 
refl ejos L1 y L2, consiste en la retracción del testículo ipsola-
teral cuando se roza levemente la parte interna del muslo; se 
pierde en pacientes con una lesión que compromete a estas 
raíces nerviosas. También está ausente en pacientes con alte-
raciones de neurona motora superior contralateral.

3. La estimulación del borde lateral del pie en un adulto 
normal conduce a la fl exión plantar de los ortejos y a la dorsi-
fl exión del tobillo. La respuesta de Babinski consiste en la 
dorsifl exión del ortejo mayor y en la apertura en abanico de 
los demás dedos del pie en respuesta a la estimulación del 

borde lateral del pie, que forma parte del dermatoma S1; tam-
bién es posible que se presente fl exión a nivel de cadera y 
rodilla. Esta respuesta de extensión plantar indica una lesión 
de neurona motora superior que involucra la corteza motora 
contralateral o el tracto corticoespinal. También se llega a en-
contrar en sujetos anestesiados o comatosos, en pacientes que 
han tenido una convulsión y en lactantes normales. También 
llega a evocarse una respuesta de extensión plantar, aunque 
de manera menos estable, con maniobras tales como pinchar 
la superfi cie dorsal del ortejo mayor con un alfi ler (signo de 
Bing), rozar fi rmemente el borde anterior de la tibia de la 
rodilla al tobillo (maniobra de Oppenheim), comprimir el 
músculo de la pantorrilla (maniobra de Gordon) o el tendón 
de Aquiles (maniobra de Schafer), dando un golpecito al 
quinto ortejo (maniobra de Gonda) o rozando la parte poste-
rior del pie justo abajo del maléolo lateral (maniobra de Chad-
dock). Al interpretar las respuestas, la atención debe centrarse 
sólo en la dirección en la que primero se mueve el primer ortejo.

G. MARCHA

Al evaluar la marcha, el examinador primero observa al pa-
ciente mientras éste camina a un paso cómodo. Se presta aten-
ción al porte y a la postura; la facilidad con la que el paciente 
inicia y detiene su marcha y voltea a cada lado; la amplitud 
del paso; el ritmo de la marcha; la presencia de movimientos 
normalmente asociados, como el balanceo de los brazos; y 
cualesquiera movimientos involuntarios. Los trastornos sutiles 
de la marcha se vuelven evidentes sólo cuando se pide al pa-
ciente que corra, que camine sobre la punta de los pies o sobre 
los talones, que salte en cada pie o que camine en tándem en 
línea recta. Los trastornos de la marcha se presentan en mu-
chas alteraciones neurológicas y en otros contextos que se 
encuentran más allá del alcance del presente capítulo. Una al-
teración motora o sensorial en ocasiones conduce a una mar-
cha anormal cuya naturaleza depende del sitio de afectación 
patológica. De manera acorde, lo mejor es considerar las cau-
sas y tipos clínicos de alteraciones de la marcha en conjunto.

1. Marcha apráxica. La marcha apráxica se presenta en 
algunos pacientes con alteraciones, en general bilaterales, de la 
función del lóbulo frontal, como las que pueden suceder en 
los trastornos por hidrocefalia o demencia progresiva. No hay 
debilidad ni falta de coordinación de las extremidades, pero el 
paciente no es capaz de mantenerse de pie sin asistencia ni de 
caminar de manera adecuada; parecería que sus pies están
pegados al piso. Cuando la marcha sí es posible, resulta inestable, 
incierta y con pasos cortos y dudas marcadas (“congelamiento”) 
y las piernas se mueven en una dirección inapropiada en cuanto 
al centro de gravedad.

2. Lesiones corticoespinales. Al margen de su causa, 
una lesión corticoespinal puede conducir a alteraciones de la 
marcha que varían en carácter, si es que existe una afectación 
unilateral o bilateral. En los pacientes con hemiparesia, la de-
bilidad y espasticidad selectiva conducen a una marcha en la 
que la pierna afectada necesita circunducirse para avanzarla. 
El paciente se inclina a la altura de la cintura hacia el lado 
normal y balancea la pierna afectada hacia afuera y adelante, 
compensando cualquier tendencia a arrastrar o atorar el pie en 
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el piso a causa de una debilidad en los fl exores de la cadera y 
la rodilla o de los dorsifl exores del pie. Por lo general, el brazo 
del lado afectado se sostiene fl exionado y aducido. En casos 
leves, puede presentarse poco menos que una tendencia a 
arrastrar la pierna afectada, de modo que la suela del zapato 
correspondiente tiende a desgastarse de forma excesiva.

Cuando existe una espasticidad bilateral pronunciada, las 
piernas se llevan hacia adelante y se aducen en forma rígida, a 
menudo con movimientos compensatorios del tronco. Esta 
marcha se describe comúnmente como en tijera y se observa 
en su forma más extrema en niños con diplejia espástica oca-
sionada por encefalopatía estática adquirida en forma perina-
tal. En los pacientes con paraparesias espásticas leves, la mar-
cha es lenta, rígida y torpe y los pies tienden a arrastrarse.

3. Trastornos frontales. Algunos pacientes con lesiones del 
lóbulo frontal o de la materia blanca tienen una marcha que se 
caracteriza por pasos cortos y arrastrados; titubeos para iniciar o 
dar vuelta; inestabilidad; y una base amplia o estrecha. En 
ocasiones denominada marche à petit pas (marcha a pequeños 
pasos), esta anormalidad se puede confundir con la marcha par-
kinsoniana, pero la base amplia, preservación del balanceo de 
los brazos, ausencia de otras señales de parkinsonismo y hallaz-
gos acompañantes de alteración cognitiva, signos de liberación 
frontal, parálisis pseudobulbar, defi ciencias piramidales y alte-
raciones esfi nterianas son útiles para indicar el diagnóstico 
correcto. Sin embargo, en el caso de pacientes con demencia 
frontotemporal, existe la posibilidad de que se presenten mar-
cha parkinsoniana y otros hallazgos extrapiramidales.

4. Trastornos extrapiramidales. Los trastornos extrapi-
ramidales pueden producir alteraciones características de la 
marcha.

a. En el parkinsonismo avanzado, es frecuente que el pa-
ciente esté encorvado y que tenga difi cultades para iniciar la 
marcha. De hecho, es posible que el paciente necesite incli-
narse cada vez más y más hacia adelante al caminar en su lugar 
a fi n de poder avanzar; ya en movimiento, es posible que se 
presente inestabilidad al dar vuelta y difi cultades para dete-
nerse. La marcha en sí se caracteriza por pasos pequeños que a 
menudo van en ritmo ascendente hasta que el paciente casi se 
encuentra corriendo (festinación) y por una pérdida en el 
balanceo de los brazos que normalmente acompaña la locomo-
ción. En el parkinsonismo leve, una marcha ligeramente lenta 
o inestable, la única anormalidad presente puede ser una pos-
tura fl exionada o una reducción en el balanceo de los brazos.

b. Una adopción anormal de la postura en extremidades 
o tronco es una característica de distonía; puede interferir 
con la locomoción o conducir a una marcha distorsionada o 
inusual.

c. La corea puede producir una marcha irregular, impre-
decible e inestable, ya que el paciente se inclina o tambalea de 
lado a lado. Los movimientos coreiformes en cara y extremi-
dades normalmente son muy evidentes.

d. El temblor que sucede primordialmente al ponerse de 
pie (temblor ortostático) puede conducir a una marcha inesta-
ble e insegura con titubeos al iniciar la locomoción. 

5. Trastornos cerebelosos. En el caso de los trastornos 
cerebelosos (véase el capítulo 3), la marcha puede verse afec-
tada en diversas formas.

a. La ataxia troncal es el resultado de la afectación de 
estructuras cerebelosas mediales, en especial el vermis. La mar-
cha es irregular, torpe, inestable, insegura y de base amplia, y 
el paciente camina con los pies bien abiertos para darse un 
apoyo adicional. Dar vuelta y caminar en tándem son tareas 
especialmente difíciles. A menudo hay pocos signos acompa-
ñantes de una alteración cerebelosa en las extremidades. Las 
causas incluyen tumores cerebelosos mediales y degeneración 
cerebelosa que puede deberse a alcoholismo o hipotiroidismo, 
ser una complicación no metastásica del cáncer y aparecer con 
ciertos trastornos hereditarios.

b. En casos extremos, con un compromiso notable de las 
estructuras cerebelosas mediales (en especial el vermis), el pa-
ciente no puede ponerse de pie sin caerse.

c. Una lesión de un hemisferio cerebeloso conduce a una 
marcha inestable en la que el paciente se cae de forma consis-
tente o se tambalea hacia el lado afectado. 

6. Pérdida de sensibilidad. La pérdida de sensibilidad, en 
especial una propiocepción alterada, también conduce a una 
marcha inestable, que se ve agravada al caminar en la oscuridad 
o con los ojos cerrados, ya que, en esos casos, la información vi-
sual no puede compensar la pérdida sensorial. Muchos pacien-
tes, a causa de su sensibilidad defectuosa en cuanto a su po-
sición, levantan sus pies más de lo necesario al caminar, 
produciendo una marcha en estepaje. Las causas incluyen ta-
bes dorsal, neuropatías sensoriales, defi ciencia de vitamina B12 y 
ciertos trastornos hereditarios (que se discuten en el capítulo 6).

7. Trastornos del asta anterior, de nervios motores peri-
féricos o de músculos estriados. Estos trastornos conducen a 
alteraciones de la marcha si se ven afectados los músculos in-
volucrados en la locomoción. Una debilidad de los músculos 
tibiales anteriores conduce al pie caído; a fi n de evitar que 
el pie se atore o arrastre sobre el piso, el paciente debe levantar 
la pierna afectada más alto que la otra, en una característica 
marcha de estepaje. Una debilidad de los músculos de la pan-
torrilla conduce a incapacidad para caminar sobre la punta de 
los pies. La debilidad de los músculos del tronco y de la cin-
tura, como sucede en la distrofi a muscular, otras enfermeda-
des miopáticas y el síndrome Kugelberg-Welander, conduce a 
una marcha de pato porque la pelvis tiende a desplomarse 
hacia el lado que no sostiene peso.

8. Marcha inestable en los ancianos. Muchas personas 
ancianas se quejan de inestabilidad al caminar y temen caerse, 
pero la exploración neurológica no revela anormalidad alguna. 
Sus síntomas se han atribuido a una reducción de la entrada 
sensorial a partir de varios distintos sistemas aferentes y de una 
alteración en el procesamiento central de la información sen-
sorial; también puede ser de importancia una alteración de la 
función vestibular.

LOCALIZACIÓN CLÍNICA DE LA LESIÓN
Los hallazgos a partir de la exploración deberían indicar si la 
debilidad u otra defi ciencia motora se deben a una alteración 
de neurona motora superior o inferior, a un trastorno de 
transmisión neuromuscular o a un trastorno muscular prima-
rio. En el caso de una alteración de neurona motora superior 
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o inferior, es posible que los hallazgos clínicos también ayuden 
a localizar la lesión de manera más precisa a un solo nivel del 
sistema nervioso. Tal localización ayuda a reducir el número 
de posibilidades diagnósticas.

Lesiones de neurona motora superior
A. SIGNOS

• Debilidad o parálisis.
• Espasticidad.
• Aumento de refl ejos tendinosos.
• Respuesta del extensor plantar (Babinski).
• Pérdida de refl ejos abdominales superfi ciales.
• Poca distrofi a muscular, si es que alguna.

Estos signos suceden en el caso de afectación de neurona mo-
tora superior en cualquier punto, pero los hallazgos clínicos 
posteriores dependen del sitio preciso de la lesión. Observe 
que puede no ser posible localizar una lesión tan sólo me-
diante sus signos motores.

B. LOCALIZACIÓN DE LAS LESIONES SUBYACENTES

1. Una lesión intracraneal parasagital produce una defi -
ciencia de neurona motora superior que de manera caracterís-
tica afecta a ambas piernas y más adelante puede afectar los 
brazos.

2. Una lesión discreta de la corteza cerebral o de sus 
proyecciones puede producir una defi ciencia motora focal que 
afecta, por ejemplo, a la mano contralateral. La debilidad 
puede limitarse a la pierna contralateral en el caso de pacientes 
con una oclusión de la arteria cerebral anterior o a la cara y 
brazo contralaterales si se ve afectada la arteria cerebral media. 
Una lesión cortical o subcortical más extensa producirá debi-
lidad o parálisis en la cara, brazo y pierna contralaterales y 
puede verse acompañada de afasia, de defectos en el campo vi-
sual o de una alteración sensorial del tipo cortical.

3. Una lesión a nivel de la cápsula interna, donde las 
fi bras descendentes de la corteza cerebral se encuentran densa-
mente agrupadas, por lo común ocasiona una grave hemipare-
sia que compromete las extremidades y cara contralaterales.

4. De manera común, mas no inevitable, una lesión en el 
tronco encefálico conduce a defi ciencias motoras bilaterales, 
a menudo con alteraciones sensoriales y craneales acompañan-
tes, y desequilibrio. De manera característica, una lesión más 
limitada que afecte al tronco encefálico conduce a una alte-
ración del nervio craneal del lado ipsolateral y a una hemipa-
resia contralateral; los nervios craneales afectados dependerán 
del nivel al que esté comprometido el tronco encefálico.

5. Una lesión unilateral de la médula espinal por encima 
del nivel C5 ocasiona una hemiparesia ipsolateral que no 
afecta la cara ni los nervios craneales. Las lesiones entre C5 y 
el primer segmento torácico (T1) afectan en grado variable el 
brazo ipsolateral, así como la pierna ipsolateral; una lesión por 
debajo de T1 afectará únicamente la pierna ipsolateral. Ya 
que, en la práctica, ambos lados de la médula suelen verse 
afectados, el resultado habitual es una cuadriparesia o parapa-
resia. Es posible que sea más prominente un aumento en el 

tono muscular (espasticidad) que una debilidad. En caso de 
que haya daño extenso, pero unilateral, de la médula espinal, 
la defi ciencia motora se acompañará de una alteración ipsola-
teral del sentido de vibración y posición y por una pérdida de 
dolor y apreciación de temperatura contralaterales (síndrome 
de Brown-Séquard). En el caso de lesiones de compresión y 
focales de otro tipo que afectan a las células del asta anterior, 
además de los haces de fi bras que atraviesan la médula, los 
músculos inervados por el segmento afectado de la médula es-
pinal se debilitan y atrofi an. Por ende, existe una defi ciencia 
focal de neurona motora inferior al nivel de la lesión y una 
defi ciencia de neurona motora superior por debajo de la mis-
ma, además de cualquier alteración sensorial asociada.

Lesiones de neurona motora inferior
A. SIGNOS

• Debilidad o parálisis.
• Emaciación y fasciculación en los músculos comprometidos.
• Hipotonía (fl acidez).
• Pérdida de refl ejos tendinosos cuando se ven afectadas las 

neuronas que los favorecen.
• Refl ejos abdominales y plantares normales, a menos que es-

tén directamente afectadas las neuronas que los favorecen, 
en cuyo caso se perderán las respuestas refl ejas.

B. LOCALIZACIÓN DE LA LESIÓN SUBYACENTE

Al distinguir entre la debilidad ocasionada por una lesión seg-
mentaria de médula espinal, raíz, plexo o nervio periférico, 
la distribución de la defi ciencia motora es de particular impor-
tancia. Sólo habrá debilidad en los músculos inervados total o 
parcialmente por las estructuras implicadas (cuadros 5-5 y 
5-6). Así también, la distribución de cualquier defi ciencia sen-
sorial acompañante refl eja la localización de la lesión subya-
cente (véase fi gura 6-1). Quizá resulte imposible distinguir 
entre una lesión radicular (de la raíz) y un compromiso focal 
discreto de las células del asta anterior de la médula espinal. 
Sin embargo, en este último caso, es más común que se pre-
sente una defi ciencia motora bilateral al nivel de la lesión, una 
defi ciencia corticoespinal o sensorial por debajo de la misma o 
una alteración de la función urinaria, intestinal o sexual. Cier-
tos trastornos afectan en forma selectiva las células del asta an-
terior de la médula espinal en forma difusa (véase la sección 
de Trastornos de las células del asta anterior) o los nervios mo-
tores; una defi ciencia extensa de neurona motora inferior sin 
cambios sensoriales ayuda a indicar la localización y naturaleza 
del compromiso patológico.

Disfunción cerebelosa
A. SIGNOS

• Hipotonía.
• Refl ejos tendinosos deprimidos o pendulares.
• Ataxia.
• Trastornos de la marcha.
• Desequilibrio postural.
• Alteraciones de los movimientos oculares.
• Disartria. 
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Cuadro 5-5. Inervación de músculos seleccionados de las extremidades superiores.

Cuadro 5-6. Inervación de músculos seleccionados de las extremidades inferiores.

                   Músculo Raíz principal Nervio periférico                     Acción principal

Supraespinoso C5 Supraescapular Abducción del brazo

Infraespinoso C5 Supraescapular Rotación externa del brazo a la altura del hombro

Deltoides C5 Axilar Abducción del brazo

Bíceps C5, C6 Musculocutáneo Flexión del codo

Supinador largo C5, C6 Radial Flexión del codo

Extensor radial largo del carpo C6, C7 Radial Extensión de la muñeca

Flexor radial del carpo C6, C7 Mediano Flexión de la muñeca

Extensor cubital del carpo C7 Radial Extensión de la muñeca

Extensor común de los dedos C7 Radial Extensión de los dedos

Tríceps C8 Radial Extensión del codo

Flexor cubital del carpo C8 Cubital Extensión de la muñeca

Abductor corto del pulgar T1 Mediano Abducción del pulgar

Oponente del pulgar T1 Mediano Oposición del pulgar

Primer interóseo dorsal T1 Cubital Abducción del dedo índice

Abductor del dedo meñique T1 Cubital Abducción del meñique

                   Músculo Raíz principal Nervio periférico            Acción principal 

Psoas ilíaco L2, L3 Femoral Flexión de la cadera

Cuadríceps femoral L3, L4 Femoral Extensión de la rodilla

Aductores L2, L3, L4 Obturador Abducción del muslo

Glúteo mayor L5, S1, S2 Glúteo inferior Extensión de la cadera

Glúteo mediano, glúteo menor, tensor de la fascia lata L4, L5, S1 Glúteo superior Abducción de la cadera

Posteriores del muslo L5, S1 Ciático Flexión de la rodilla

Tibial anterior L4, L5 Peroneo Dorsifl exión del tobillo

Extensor común de los dedos del pie L5, S1 Peroneo Dorsifl exión de los dedos del pie

Extensor corto de los dedos del pie S1 Peroneo Dorsifl exión de los dedos del pie

Peroneo L5, S1 Peroneo Eversión del pie

Tibial posterior L4 Tibial Inversión del pie

Gastrocnemio S1, S2 Tibial Flexión plantar del tobillo

Sóleo S1, S2 Tibial Flexión plantar del tobillo

La ataxia es un trastorno motor complejo ocasionado, al 
menos en parte, por una alteración en la coordinación. Se pre-
senta en las extremidades del mismo lado de la lesión que 
afecta al hemisferio cerebeloso. En el caso de lesiones media-

les, la falta de coordinación puede no ser evidente en lo abso-
luto en las extremidades, pero existe una marcada ataxia que 
se evidencia al caminar. Se utiliza el término dismetría 
cuando los movimientos no se ajustan de manera precisa en 
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cuanto a rango, como en el caso en que un dedo en movi-
miento pasa de largo el blanco al que está dirigido. Una dis-
diadococinesia denota movimientos alternados rápidos que 
son torpes e irregulares en términos de ritmo y amplitud. 
Asinergia y disinergia indican la descomposición de acciones 
complejas en los movimientos individuales que las componen; 
por ejemplo, al pedirle que toque la punta de su nariz con un 
dedo, es posible que el paciente primero fl exione el codo y 
después acerque su mano a la nariz en lugar de coordinar am-
bas maniobras en una sola acción. El temblor intencional 
sucede durante la actividad y a menudo es más marcado al 
acercarse al blanco. El fenómeno de rebote sucede cuando la 
extremidad rebasa su límite en el momento en que se retira de 
forma repentina la resistencia a un movimiento o postura.

La marcha se vuelve inestable en pacientes con altera-
ciones ya sea de los hemisferios cerebelosos o de las estructuras 
de la línea media, como se discutió en el capítulo 3.

El nistagmo rítmico, que por lo común se observa en pa-
cientes con una lesión unilateral del hemisferio cerebeloso, es 
más lento y de mayor amplitud cuando los ojos se dirigen ha-
cia el lado de la lesión. El nistagmo no se encuentra presente 
en pacientes con lesiones del vermis cerebeloso anterior.

El habla se torna disártrica y adquiere una cualidad irre-
gular y explosiva en pacientes con lesiones que afectan los he-
misferios cerebelosos. Por lo general, el habla se torna banal 
cuando sólo están involucradas las estructuras mediales.

B. LOCALIZACIÓN DE LA LESIÓN SUBYACENTE

La relación entre los signos y síntomas y las lesiones de distin-
tas partes del cerebelo se consideran dentro del capítulo 3.

Trastornos de la transmisión neuromuscular
A. SIGNOS

• Tono muscular normal o reducido.
•  Refl ejos tendinosos o superfi ciales normales o de-

primidos.
• Ausencia de cambios sensoriales.
• Debilidad, a menudo de distribución irregular, que no se 

conforma con la distribución de cualquier estructura anató-
mica específi ca; a menudo involucra a los nervios craneales y 
puede fl uctuar en gravedad durante periodos cortos, en es-
pecial en relación con la actividad.

B. LOCALIZACIÓN DE LA LESIÓN SUBYACENTE

El compromiso patológico de la porción pre o postsináptica 
de la unión neuromuscular puede alterar la transmisión neu-
romuscular. Los trastornos que afectan la transmisión neuro-
muscular se discuten adelante.

Trastornos miopáticos
A. SIGNOS

• Debilidad, usualmente más marcada a nivel proximal más 
que distal.

• Ausencia de emaciación muscular o de depresión de refl ejos 
tendinosos al menos hasta una etapa avanzada del trastorno.

• Refl ejos abdominales y plantares normales.
• Ausencia de pérdidas sensoriales o de alteraciones esfi nte-

rianas.

B. DIFERENCIACIÓN

Al distinguir entre los diversos trastornos miopáticos, es im-
portante determinar si la debilidad es congénita o adquirida, 
si existen antecedentes familiares de un trastorno similar y si 
hay evidencia clínica de que pueda ser responsable alguna en-
fermedad sistémica. A menudo, la distribución de los múscu-
los afectados es de especial importancia para distinguir entre 
las diversas miopatías hereditarias (véase la sección de Trastor-
nos miopáticos y el cuadro 5-15).

ESTUDIOS DE INVESTIGACIÓN
El capítulo 11 analiza los estudios de investigación de pacientes 
con debilidad ocasionada por defi ciencias cerebrales focales. 
Las investigaciones que aquí se discuten pueden ser de utilidad 
para la evaluación de pacientes con debilidad por otras causas 
(cuadro 5-7).

Imagenología 
A. RADIOGRAFÍAS SIMPLES DE LA COLUMNA

Las anormalidades congénitas y los cambios degenerativos, in-
fl amatorios, neoplásicos o traumáticos pueden revelarse me-
diante radiografías simples de la columna que, por tanto, 
deberían llevarse a cabo en la evaluación de pacientes en los 
que se sospechan lesiones medulares o radiculares.

B. TOMOGRAFÍA COMPUTARIZADA O RM
Una tomografía computarizada (TC) de la columna, en espe-
cial cuando se lleva a cabo después de instilar un material de 
contraste soluble en agua en el espacio subaracnoideo, tam-
bién puede revelar trastornos que afecten la médula espinal o 
las raíces nerviosas. En este sentido, la resonancia magnética 
(IRM) es superior al TC (véase el capítulo 11).

C. MIELOGRAFÍA

El estudio radiológico del espacio subaracnoideo espinal con 
la inyección de un medio de contraste es un procedimiento 
importante para visualizar tumores intramedulares y lesiones 
extramedulares que comprimen la médula espinal o las raíces 
nerviosas, además de ciertas malformaciones vasculares. Tam-
bién puede permitir la detección de anormalidades estruc-
turales congénitas o adquiridas, en especial en la región del 
foramen magno. No obstante, para la mayoría de los propósi-
tos, una IMR espinal es superior a una mielografía (véase el 
capítulo 11).

Estudios electrodiagnósticos
La función de la unidad motora normal, que consiste en una 
neurona motora inferior y en todas las fi bras musculares que 
inerva, se puede ver alterada en cualquiera de varios sitios en 
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Cuadro 5-7. Investigación de pacientes con debilidad. 

Prueba
Trastornos de la 
médula espinal

Trastornos de las 
células del asta 

anterior

Trastornos de 
nervio periférico 
      o plexo

Trastornos de
        la unión 
neuromuscular Miopatías

Creatina cinasa y 
otras enzimas en 
suero

Normal Normal o ligera-
mente elevada

Normal Normal Normal o elevada

Electromiografía Número reducido de unidades motoras bajo control volunta-
rio; con lesiones que ocasionan degeneración axonal se puede 
presentar actividad espontánea anormal (p. ej., fasciculaciones, 
fi brilaciones) si ha pasado un tiempo sufi ciente después del 
inicio; en el caso de reinervación, las unidades motoras pueden 
ser grandes, largas y polifásicas

A menudo normal, 
pero las unidades 
motoras individuales 
pueden mostrar una 
variabilidad anormal 
en tamaño

Potenciales de unidad 
motora pequeños, cor-
tos y abundantes; en la 
miositis puede ser evi-
dente la actividad 
espontánea anormal

Velocidad de la con-
ducción nerviosa

Normal Normal Demorada, sobre 
todo en las neuro-
patías desmielini-
zantes. Puede ser 
normal en las neu-
ropatías axonales

Normal Normal

Respuesta muscular 
a la estimulación 
repetitiva de 
nervios motores

Normal Normal, excepto en 
enfermedades de 
progresión rápida

Normal Decremento o incre-
mento anormal 
según la frecuencia 
del estímulo y de la 
enfermedad

Normal

Biopsia muscular Puede ser normal en etapas agudas, pero subsiguientemente 
indicativa de denervación

Normal Cambios indicativos de 
miopatía

Mielografía o IRM 
espinal

Puede resultar de 
utilidad

Útil para excluir 
otros trastornos

Poco útil Poco útil Poco útil

pacientes con debilidad. Por ejemplo, una lesión puede afectar 
las células del asta anterior o su axón, interferir con la trans-
misión neuromuscular o afectar las fi bras musculares de ma-
nera directa de tal suerte que no puedan responder de mane-
ra normal a la activación neural. En cada circunstancia, se 
pueden registrar los cambios característicos en la actividad 
eléctrica del músculo afectado mediante la inserción de un 
electrodo de aguja que se conecta a un osciloscopio (electro-
miografía). Según la localización de la patología, también lle-
gan a ser anormales los estudios de conducción nerviosa o las 
respuestas musculares a una estimulación nerviosa repetitiva. 
Véanse el cuadro 5-7 y el capítulo 11 para mayores detalles.

Enzimas en suero
El daño a las fi bras musculares puede conducir a la liberación 
de ciertas enzimas (creatina cinasa [CK], aldolasa, deshidro-
genasa láctica y las transaminasas) que entonces se pueden 
detectar en cantidades elevadas en suero. La CK en suero 
muestra el mayor incremento y es la de mayor utilidad para 
realizar un seguimiento del curso de una enfermedad muscu-
lar. Sin embargo, también se encuentra presente en altas con-
centraciones en el corazón y el cerebro, y un daño a estas 
estructuras puede conducir a elevaciones de los niveles de CK 
en suero. El fraccionamiento de la CK en suero en formas 

isoenzimáticas es útil para determinar el tejido de origen. En pa-
cientes con debilidad, los niveles elevados de CK en suero nor-
malmente indican una miopatía primaria, en especial una de 
rápida evolución. No obstante, también llega a ocurrir una ele-
vación moderada de CK en suero en alteraciones de la neurona 
motora y puede haber elevaciones más marcadas después de 
traumatismos, cirugía, inyecciones intramusculares, EMG o ac-
tividad vigorosa.

Biopsia muscular
El examen histopatológico de una muestra de músculo debi-
litado en ocasiones es importante para determinar si la de-
bilidad subyacente es de origen neurogénico o miopático. En 
los trastornos neurogénicos, las muestras de biopsia muscular 
muestran fi bras atrofi adas que se presentan en grupos, con 
grupos adyacentes de fi bras mayores no comprometidas. En 
las miopatías, la atrofi a se presenta en un patrón aleatorio; los 
núcleos de las células musculares pueden estar situados cen-
tralmente, en contraste con su localización periférica normal; 
y es posible observar fi brosis o infi ltración grasa. Además, el 
examen de la muestra de una biopsia muscular puede permitir 
el reconocimiento de ciertas enfermedades musculares infl a-
matorias (p. ej., polimiositis) para las que existen tratamientos 
específi cos disponibles, lo que ayuda a diferenciarlas de los 
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trastornos musculares para los que no existe tratamiento espe-
cífi co.

TRASTORNOS DE LA MÉDULA 
ESPINAL

Las lesiones medulares pueden conducir a alteraciones mo-
toras, sensoriales o esfi nterianas, o a alguna combinación de 
estas defi ciencias. Dependiendo de si es unilateral o bilateral, 
una lesión por encima de C5 llega a ocasionar ya sea una 
hemiparesia ipsolateral o una cuadriparesia. En el caso de le-
siones localizadas más abajo en la médula cervical, el compro-
miso de las extremidades superiores es parcial y una lesión por 
debajo de T1 afecta sólo las extremidades inferiores de uno o 
ambos lados. En el capítulo 6 se consideran con detalle las al-
teraciones de la sensibilidad, pero aquí debe señalarse que un 
compromiso unilateral de las columnas posteriores de la médula 
conduce a una pérdida ipsolateral del sentido de posición y 
vibración. Además, cualquier alteración en la función de los 
tractos espinotalámicos de las columnas anterolaterales afecta la 
apreciación contralateral del dolor y la temperatura por debajo 
del nivel de la lesión.

La espasticidad es un trastorno común en las lesiones de 
la neurona motora superior y en ocasiones resulta especial-
mente problemática por debajo del nivel de la lesión en el caso 
de pacientes con mielopatías. Cuando las piernas están dé-
biles, el aumento de tono de la espasticidad ayuda a dar apoyo 
al paciente en posición erguida. Sin embargo, una espasticidad 
marcada puede conducir a deformidad, interferir con las fun-
ciones excretoras y ocasionar dolorosos espasmos fl exores o 
extensores. El manejo farmacológico incluye tratamiento con 
diacepam, baclofen, dantroleno o tizanidina, como se consi-
dera más adelante en la sección de Mielopatía traumática, pero 
una reducción en tono puede conducir a un aumento en dis-
capacidad a causa de la debilidad subyacente de las piernas.

MIELOPATÍA TRAUMÁTICA
Aunque el daño medular puede deberse a una lesión por latigazo 
(extensión cervical), un daño grave a la médula normalmente se 
relaciona con fractura-luxación en la región cervical, torácica in-
ferior o lumbar superior.

Hallazgos clínicos
A. TRANSECCIÓN MEDULAR TOTAL

Una transección total ocasiona una inmediata parálisis per-
manente y pérdida de sensación por debajo del nivel de la le-
sión. Aunque la actividad refl eja se pierde durante un periodo 
variable después del daño, más adelante hay un aumento per-
sistente en la función refl eja.

1. En la etapa aguda, se presenta una parálisis fl ácida con 
pérdida de refl ejos tendinosos y de otro tipo, acompañada 
de pérdida sensorial y de retención urinaria y fecal. Ésta es la 
etapa del choque espinal.

2. A lo largo de las siguientes semanas, a medida que se 
restaura la función refl eja, surge el cuadro clínico de una para-
plejia o cuadriplejia espástica, con refl ejos tendinosos enérgicos 
y respuestas de extensión plantar; sin embargo, una parálisis 
fl ácida y atrófi ca (de neurona motora inferior) puede afectar a 
los músculos inervados por segmentos de la médula espinal al 
nivel de la lesión, donde se encuentra el daño a las células del 
asta anterior. Ahora, la vejiga y los intestinos recuperan cierta 
función refl eja, de modo que la orina y las heces se expulsan a 
intervalos.

3. Los espasmos fl exores o extensores de las piernas 
pueden volverse cada vez más problemáticos y a la larga se ven 
evocados incluso por el estímulo cutáneo más leve, sobre todo 
en presencia de llagas por presión o de infección del tracto 
urinario. A la larga, el paciente asume una postura con las 
piernas en fl exión o extensión, siendo la primera la más pro-
bable en el caso de lesiones cervicales o medulares totales.

B. LESIONES MENOS GRAVES

En los casos en que el grado de daño es menor, la defi ciencia 
neurológica es menos grave y menos total, pero es posible que 
los pacientes queden con una paraparesia o cuadriparesia le-
ve o con alteraciones sensoriales distales. También es posible 
que la función esfi nteriana quede comprometida; la urgencia 
urinaria y la incontinencia por urgencia son en especial co-
munes. Las lesiones por hiperextensión del cuello pueden 
conducir a una isquemia medular focal que ocasiona paresia 
bibraquial (debilidad de ambos brazos) sin afectación de las 
piernas y signos sensoriales variables.

Tratamiento
A. INMOVILIZACIÓN

El tratamiento inicial consiste en inmovilización hasta que se 
determina la naturaleza y amplitud de la lesión. Si existe com-
presión medular, será necesaria una urgente cirugía de des-
compresión. Es posible que una columna inestable requiera de 
fi jación quirúrgica y que las luxaciones vertebrales requieran 
de tracción.

B. CORTICOSTEROIDES

Los corticosteroides (p. ej., metilprednisolona, 30 mg/kg, bolo 
intravenoso, seguido de infusión intravenosa de 5.4 mg/kg/h 
durante 24 horas) pueden mejorar la función motora y senso-
rial a los seis meses cuando el tratamiento se inicia dentro de 
las ocho horas próximas al traumatismo de la médula espinal, 
aunque análisis recientes de evidencia publicada arrojan dudas 
sobre cualesquiera efectos benéfi cos signifi cativos. El meca-
nismo de acción es desconocido, pero existe la posibilidad de 
que implique la inhibición de la peroxidación de lípidos y la 
mejoría de la irrigación sanguínea a la médula lesionada. 

C. ESPASMOS DOLOROSOS

Los dolorosos espasmos fl exores o extensores se pueden tratar 
con medicamentos que aumenten los mecanismos inhibitorios 
medulares (baclofen, diacepam) o que desacoplen la excitación 
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muscular de la contracción (dantroleno). Deben administrarse 
5 mg de baclofen por vía oral, dos veces al día y hasta 30 mg 
cuatro veces al día; diacepam, 2 mg vía oral, dos veces por día 
y hasta 20 mg, tres veces por día; y dantroleno, 25 mg/d, vía 
oral y hasta 100 mg, cuatro veces al día. La tizanidina, un ago-
nista α2-adrenérgico central, también puede resultar de utili-
dad, pero es poco claro su mecanismo preciso de acción. La 
dosis diaria se aumenta de manera gradual, por lo general a 8 
mg, tres veces por día. Los efectos secundarios incluyen re-
sequedad de boca, somnolencia e hipotensión, pero el fármaco 
es bien tolerado en general. Los pacientes que no se benefi cien 
de los medicamentos orales o que no puedan tolerar dosis su-
fi cientes de estos medicamentos posiblemente respondan a una 
infusión intratecal de baclofen.

Todos estos medicamentos pueden aumentar la dis-
capacidad funcional al reducir el tono. También es posible que 
el dantroleno aumente la debilidad y debe evitarse en pa-
cientes cuya función respiratoria esté gravemente comprome-
tida.

D. CUIDADOS DE LA PIEL

Debe prestarse particular atención al cuidado de la piel y evi-
tarse una presión continua sobre cualquier área específi ca.

E. TRASTORNOS URINARIOS E INTESTINALES

En función de la gravedad de la lesión, es posible que sea nece-
sario llevar a cabo una cateterización inicial. Más adelante, es 
posible que la urgencia y frecuencia de la vejiga espástica res-
pondan a un fármaco parasimpaticolítico como oxibutinina, 
5 mg, tres veces por día. Los supositorios y enemas ayudarán a 
mantener un funcionamiento intestinal regular y pueden pre-
venir o controlar la incontinencia fecal.

F. TERAPÉUTICA EXPERIMENTAL

En épocas recientes, el trabajo experimental se ha enfocado 
en intensifi car la regeneración axonal en la sección dañada de 
la médula espinal por medio de abordajes tales como la neu-
tralización de la inhibición de neuritas, el uso de factores 
neurotrófi cos o de crecimiento, la implantación de canales 
sintéticos y las terapias celulares. En el futuro próximo es 
probable que se realice una aplicación traslacional a pacientes 
con lesiones de la médula espinal. 

MIELOPATÍAS DESMIELINIZANTES
1. ESCLEROSIS MÚLTIPLE

Epidemiología
La esclerosis múltiple es uno de los trastornos neurológicos 
más comunes, afecta a unos 300 000 pacientes en Estados Uni-
dos y su máxima incidencia se encuentra entre jóvenes adultos. 
Se defi ne de manera clínica por la afectación de distintas partes 
del SNC en momentos diferentes, siempre y cuando se hayan 
excluido otros trastornos que ocasionan disfunción central 
multifocal. Por lo general, los síntomas iniciales comienzan an-
tes de los 55 años de edad, con una incidencia máxima entre 

las edades de 20 y 40 años; las mujeres se ven afectadas casi al 
doble que los varones.

Estudios epidemiológicos muestran que la prevalencia de 
la enfermedad aumenta con el incremento en distancia con 
respecto del Ecuador y no existe población en alto riesgo de la 
enfermedad entre las latitudes de 40 N y 40 S. Se ha sugerido 
una predisposición genética a partir de estudios con gemelos, 
de la ocasional incidencia familiar y de la poderosa asociación 
entre la enfermedad y antígenos HLA específi cos (HLA DR2). 
También se han identifi cado alelos del IL2RA (gen receptor 
alfa de interleucina 2) y del IL7RA (gen receptor alfa de inter-
leucina 7) como factores de riesgo heredables para la esclerosis 
múltiple. La evidencia actual sustenta la creencia de que la en-
fermedad tiene una base autoinmunitaria.

Patología
El trastorno se caracteriza patológicamente por el desarrollo 
de áreas focales dispersas —a menudo perivenulares— de 
desmielinización seguida de una gliosis reactiva; también es 
posible que haya daño axonal. Estas lesiones suceden en la 
materia blanca del cerebro y de la médula y dentro del nervio 
óptico (II).

Fisiopatología
Se desconoce la causa de la esclerosis múltiple, pero se cree 
que el daño a los tejidos y los síntomas neurológicos son el re-
sultado de un mecanismo inmunológico dirigido en contra de 
los antígenos de la mielina. Es posible que las infecciones vi-
rales y otros factores instigadores promuevan la entrada de 
células T y de anticuerpos en el SNC al perturbar la barrera 
hematoencefálica. Esto conduce a una expresión aumentada 
de moléculas de adhesión celular, metaloproteinasas de matriz 
y citocinas proinfl amatorias, que trabajan en concierto para 
atraer células inmunitarias adicionales, romper la matriz ex-
tracelular para ayudar a su migración y activar respuestas au-
toinmunitarias en contra de antígenos tales como proteína 
básica de mielina, glucoproteína asociada a mielina, glucopro-
teína oligodendrocitaria de mielina, proteína proteolípida, α 
B-cristalina, fosfodiesterasas y S-100. El enlace de estos antíge-
nos blanco por células presentadoras de antígenos detona una 
respuesta autoinmunitaria que puede involucrar citocinas, 
macrófagos y complemento. El ataque inmunológico sobre la 
mielina denuda a los axones, lo que reduce la conducción ner-
viosa y conduce a síntomas neurológicos.

Hallazgos clínicos
A. SÍNTOMAS INICIALES O DE PRESENTACIÓN

Los pacientes pueden presentarse con cualquiera de una varie-
dad de síntomas (cuadro 5-8). Las afecciones iniciales comunes 
son debilidad focal, entumecimiento, hormigueo o inestabili-
dad en alguna extremidad; pérdida repentina o confusión de la 
visión en un ojo (neuritis óptica); diplopía; desequilibrio; o 
una alteración de la función urinaria (urgencia o vacilación uri-
narias). A menudo, estos síntomas son transitorios y desapare-
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cen después de unos cuantos días o semanas, aun cuando es 
posible encontrar alguna defi ciencia residual después de un 
cuidadoso examen neurológico. Otros pacientes presentan una 
paraparesia espástica aguda o gradualmente progresiva y defi -
ciencias sensoriales; esto debería despertar preocupación en 
cuanto a la posibilidad de alguna lesión estructural subyacente 
a menos que haya evidencia, bajo examen clínico, de enferme-
dad más generalizada.

B. CURSO SUBSIGUIENTE

Es posible que haya un intervalo de meses o años después del 
episodio inicial antes de que aparezcan más síntomas neu-
rológicos. Entonces, existe la posibilidad de que se desarrollen 
nuevos síntomas, o puede haber una recurrencia y progreso de 
los síntomas originales. Las recaídas pueden ser precipitadas 
por infección y, en el caso de las mujeres, son más probables 
alrededor de los tres meses después de un parto (pero se re-
ducen durante el embarazo en sí). Un aumento en tempera-
tura corporal puede ocasionar un deterioro transitorio en 
pacientes con una defi ciencia fi ja y estable. Al paso del tiempo 
—y después de varias recurrencias y de remisiones por lo ge-
neral incompletas— es posible que el paciente se vea cada vez 
más incapacitado por debilidad, rigidez, alteraciones sensoria-

les, inestabilidad de las extremidades, trastornos visuales e in-
continencia urinaria.

Con base en su curso, la enfermedad se divide en una 
forma recurrente-remitente (85% de los casos), en la que no 
hay una progresión entre ataques; una forma progresiva se-
cundaria (80% de los casos después de los 25 años de edad), 
caracterizada por un curso progresivo gradual después de un 
patrón inicial recurrente-remitente; y una forma progresiva 
primaria (10% de los casos) en la que hay una progresión 
gradual de la discapacidad a partir del inicio clínico. En raras 
ocasiones se presenta una forma progresiva-recurrente donde 
hay recaídas agudas que se superponen a un curso progresivo 
primario.

En los casos avanzados, la exploración suele revelar atrofi a 
óptica, nistagmo, disartria y defi ciencias de la neurona motora 
superior, sensoriales o cerebelosas en alguna de las extremi-
dades o en todas (cuadro 5-8). Observe que el diagnóstico no 
se puede basar en ningún síntoma o signo único, sino sólo en 
un cuadro clínico total que indica la implicación de distintas 
partes del SNC en momentos diferentes.

Estudios de investigación
Sirven de apoyo en el diagnóstico clínico y logran excluir otros 
trastornos, pero en sí mismos no justifi can un diagnóstico de-
fi nitivo de esclerosis múltiple.

Por lo general, el líquido cefalorraquídeo (LCR) es anor-
mal, con una linfocitosis leve o una concentración proteínica 
ligeramente aumentada, en especial si se examina poco des-
pués de una recaída aguda. La electroforesis de proteínas en el 
LCR muestra la presencia de bandas discretas en la región 
(IgG) de inmunoglobulina G (bandas oligoclonales) en 90% 
de los pacientes. Se desconocen los antígenos responsables de 
estos anticuerpos.

Si existe evidencia clínica de lesión sólo en un sitio del 
SNC, no se puede hacer un diagnóstico apropiado de esclero-
sis múltiple a menos que otras regiones se hayan visto afecta-
das de manera subclínica, según se haya detectado por medio 
de las respuestas electrocerebrales evocadas por una o más de 
las siguientes señales: estimulación visual monocular con un 
patrón de tablero de ajedrez (potenciales evocados visuales); 
estimulación monoaural con chasquidos repetitivos (poten-
ciales evocados auditivos de tronco encefálico); y estimu-
lación eléctrica de un nervio periférico (potenciales evocados 
somatosensoriales).

La IRM también puede detectar lesiones subclínicas y se 
ha vuelto prácticamente indispensable para la confi rmación 
del diagnóstico (fi gura 5-2A y 5-2B), como se detalla en la si-
guiente sección acerca del diagnóstico. Las imágenes potencia-
das en T1 pueden revelar “agujeros negros” hipointensos que 
probablemente representen áreas de daño axonal permanente; 
también se encuentran lesiones hiperintensas. Las imágenes en 
T1 con captación de gadolinio pueden destacar áreas de infl a-
mación con una afectación de la barrera hematoencefálica. Las 
imágenes potenciadas en T2 proporcionan información acerca 
de la carga de enfermedad o carga lesional (es decir, número 
total de lesiones) que de manera típica aparecen como áreas 
de alta intensidad de señal. Otros cambios en la IRM, inclu-

Cuadro 5-8. Síntomas y signos de esclerosis múltiple.

Porcentaje 
de pacientes

Síntomas (al momento de la presentación)
Parestesia
Trastorno de la marcha
Debilidad o falta de coordinación en las 

extremidades inferiores
Pérdida visual
Debilidad o falta de coordinación en las 

extremidades superiores
Diplopía

37
35

17
15

10
10

Signos
Ausencia de refl ejos abdominales
Hiperrefl exia
Ataxia de las extremidades inferiores
Respuestas de extensión plantar
Alteración de movimientos alternados 

rápidos
Alteración del sentido de vibración
Neuropatía óptica
Nistagmo
Alteración del sentido de posición de las 

articulaciones
Temblor intencional
Espasticidad
Alteración del sentido del dolor o la 

temperatura
Disartria
Paraparesia
Oftalmoplejia internuclear

81
76
57
54

49
47
38
35

33
32
31

22
19
17
11

Adaptado de Swanson JW. Multiple sclerosis: update in diagnosis and review of 
prognostic factors. Mayo Clin Proc. 1989; 64:577-586.
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yendo medidas de atrofi a cerebral, imágenes de transferencia 
de magnetización, espectroscopia por resonancia magnética e 
imágenes con tensor de difusión seguramente proporcionarán 
información aún más pertinente. En ocasiones una IRM de 
sujetos saludables muestra “objetos brillantes no identifi cados” 
que se asemejan a las lesiones de la esclerosis múltiple. Por lo 
general no tienen correlatos ni signifi cado clínico pero en oca-
siones pueden ser biomarcadores tempranos de la enfermedad. 
Por ende, los hallazgos de imagenología deben interpretarse 
dentro del contexto clínico en el que se obtuvieron.

En el caso de pacientes que se presentan con la forma es-
pinal del padecimiento y sin evidencia de diseminación de la 
enfermedad, es posible que sea necesario llevar a cabo una 
IRM o mielografía espinal a fi n de excluir la posibilidad de 
una lesión sencilla congénita o adquirida quirúrgicamente que 
sea tratable. Debe visualizarse la región del foramen magno a 
fi n de excluir la posibilidad de una lesión tal como una mal-
formación de Arnold-Chiari, en la que parte del cerebelo y del 
tronco encefálico inferior se desplazan hacia el canal cervical, 
produciendo defi ciencias piramidales y cerebelosas mixtas en 
las extremidades.

Diagnóstico
El diagnóstico de esclerosis múltiple requiere de evidencia de 
que al menos dos regiones distintas de materia blanca central 
se hayan visto afectadas en momentos diferentes. Una enfer-
medad clínicamente defi nitiva se puede diagnosticar en pa-
cientes con un curso recurrente-remitente y signos de al menos 

dos lesiones que afecten regiones distintas de materia blanca 
central. Se diagnostica una probable esclerosis múltiple cuando 
los pacientes muestran evidencia de enfermedad multifocal de 
materia blanca, pero que han tenido sólo un ataque clínico o 
que tienen antecedentes de al menos dos episodios clínicos 
pero con una sola lesión.

Los criterios diagnósticos propuestos en 2001 y modifi -
cados en 2005 ahora integran los hallazgos clínicos con las 
IRM y otros métodos paraclínicos. Ahora se pueden utilizar 
las imágenes para mostrar la diseminación en el tiempo si exis-
te una lesión con captación de gadolinio al menos tres meses 
después del principio del suceso clínico inicial en un sitio 
diferente al que corresponde al suceso inicial o si se encuentra 
una nueva lesión T2 en cualquier momento cuando se com-
para con una exploración de línea base obtenida al menos 30 
días después del suceso clínico inicial. La diseminación en es-
pacio requiere tres de las siguientes lesiones: 1) al menos una 
lesión con captación de gadolinio o nueve lesiones hiperinten-
sas en T2 si no existe una lesión con captación; 2) una o más 
lesiones infratentoriales (o de la médula espinal); 3) una o 
más lesiones yuxtacorticales; y 4) al menos tres lesiones pe-
riventriculares.  

El diagnóstico de enfermedad progresiva primaria re-
quiere, además de un año de progresión de la enfermedad, dos 
de los siguientes datos: 1) una IRM positiva (nueve lesiones 
en T2 o al menos cuatro lesiones en T2 con un potencial evo-
cado visual anormal); 2) dos o más lesiones focales en T2 en 
una IRM espinal; y 3) LCR positivo (bandas oligoclonales, 
aumento en el índice de IgG, o ambas).

A B

Figura 5-2. A: IRM sagital media potenciada en T2 de la médula espinal cervical de una mujer joven con esclerosis múltiple. Se observa 
una región anormal de alta intensidad de señal (fl echa). (Cortesía de RA Heyman.) B: IRM axial potenciada en T2 de un paciente con 
esclerosis múltiple donde se muestran diversas placas de materia blanca primordialmente punteadas (fl echas); observe la localización 
típica en la región periventricular (puntas de fl echa). (Cortesía de RA Heyman.)
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Tratamiento
El enfoque del tratamiento se resume en el cuadro 5-9. En los 
pacientes con enfermedad recurrente-remitente, el tratamiento 
indefi nido con interferón β-1a o con interferón β-1b en un 
régimen de dosis que depende de la formulación reduce la fre-
cuencia de las recurrencias. El acetato de glatiramer (anterior-
mente copolímero 1, una mezcla aleatoria de polímeros que 
simulaban la composición de aminoácidos de la proteína bá-
sica de mielina) administrado por medio de inyección sub-
cutánea diaria parece ser igual de efectivo. Además de su 
efecto sobre las recaídas, el interferón β-1a y el acetato de gla-
tiramer también pueden demorar el inicio de discapacidad 
signifi cativa en pacientes con enfermedad recurrente. El nata-
lizumab, un antagonista de la integrina α-4, reduce la tasa de 
recaídas, pero en raras ocasiones se ha asociado con el desa-
rrollo de leucoencefalopatía multifocal progresiva. Es posible 
que las infusiones intravenosas con inmunoglobulina (IVIg) 
también reduzcan la frecuencia de recaídas en la enfermedad 
recurrente-remitente, pero las recomendaciones de tratamiento 
son prematuras. En ocasiones, la plasmaféresis es de utilidad 
cuando los pacientes tienen recaídas graves que no responden 
a los esteroides.

Los efectos secundarios más comunes de los interferones 
son un síndrome catarral y (en el caso del interferón β-1b) 
reacciones en el sitio de inyección. El acetato de glatiramer 
por lo general es bien tolerado, pero puede producir eritema 
en el sitio de inyección y cerca de 15% de los pacientes experi-
mentan episodios transitorios de rubefacción, disnea, opresión 
en el pecho, palpitaciones y ansiedad después de las inyeccio-
nes. Los tres agentes están aprobados para su uso en esclerosis 
múltiple recurrente-remitente y están disponibles mediante re-
ceta médica. Son costosos, pero su precio debe equilibrarse 
contra la reducción en la necesidad de cuidados médicos y la 
menor pérdida de tiempo laboral que ocasiona su uso.

Los corticosteroides pueden acelerar la recuperación de re-
caídas agudas, pero el grado de la recuperación misma no cam-
bia. La administración de esteroides a largo plazo no evita las re-
caídas y no debería utilizarse a causa de sus efectos colaterales 
inaceptables. No existe un programa estandarizado de trata-
miento con corticosteroides, pero el régimen más ampliamente 
utilizado es de metilprednisolona intravenosa (1 g diario) du-
rante tres a cinco días, seguido de una disminución gradual de 
prednisona oral (1 mg/kg/d durante una semana, seguida de una 
rápida reducción a lo largo de las siguientes una o dos semanas). 
En caso de ataques leves, algunos clínicos prefi eren tratamiento 
oral con 60 a 80 mg de prednisona por día o con 16 mg de de-
xametasona por día, administrados durante una semana con una 
reducción gradual rápida a lo largo de las siguientes dos semanas. 
Ya no se utiliza la ACTH (corticotropina).

No se ha establecido de forma tan adecuada el trata-
miento apropiado para esclerosis múltiple progresiva primaria 
o secundaria. Estudios recientes han sugerido que el interferón 
β-1b (y, casi con toda seguridad, el interferón β-1a) es efectivo 
para reducir la tasa de progresión según se determina clínica-
mente y por IRM en la enfermedad progresiva secundaria, 
pero sólo hay experiencia limitada con el acetato de glatiramer 
en este contexto. Es probable que la mitoxantrona reduzca la 
frecuencia de ataques clínicos y puede ayudar a reducir la pro-
gresión de la enfermedad en pacientes cuya condición clínica 
se encuentra en descenso. Es posible que el tratamiento con 
ciclofosfamida, azatioprina, metotrexato o cladribina ayude a 
detener el curso de la enfermedad progresiva secundaria, pero 
los estudios no son concluyentes. La terapia de pulsos con 
metilprednisolona (1 g/d una vez al mes) de manera ocasional 
también resulta efi caz y puede conllevar un menor riesgo de 
complicaciones a largo plazo que los medicamentos citotóxi-
cos. La posible función de las estatinas —que tienen efectos 
inmunomoduladores— en el tratamiento de la esclerosis múl-
tiple se encuentra bajo estudio en la actualidad. Ninguna tera-
pia inmunomoduladora específi ca ha mostrado ser efectiva 
para la esclerosis múltiple progresiva primaria y el manejo se 
lleva a cabo con medidas sintomáticas.

No debe dejarse de lado el mantenimiento de la salud 
general y el tratamiento sintomático en el manejo amplio de 
la esclerosis múltiple. El ejercicio y la terapia física son de im-
portancia, pero debe evitarse el esfuerzo excesivo, en especial 
durante los periodos agudos de una recaída. La fatiga es un 
problema grave para muchos pacientes y en ocasiones res-
ponde a la amantadina o a alguno de los antidepresivos inhi-
bidores de la recaptación de serotonina. Cuando se asocia con 
somnolencia excesiva durante el día, es posible que la fatiga 
responda al modafi nil; es posible que sean sufi cientes 100 mg 
tomados una vez por día en las mañanas pero, de lo contrario, 
se pueden tomar 100 mg adicionales por la tarde (antes de las 
3:00 p.m.). En ocasiones se requiere de dosis más elevadas. A 
menudo se precisa de tratamiento para la espasticidad (dis-
cutido antes), como también se necesita un manejo agresivo 
de la función urinaria e intestinal. El tratamiento para otros 
aspectos de la esclerosis múltiple avanzada, como defi ciencias 
cognitivas, dolor, temblor y ataxia, es menos exitoso en térmi-
nos generales.

Cuadro 5-9. Tratamiento de la esclerosis múltiple o de un 
síndrome neurológico central clínicamente aislado que se 
presume es desmielinizante.

Lesiones con una actividad patológica muy elevada (múlti-
ples lesiones con captación de gadolinio en IRM)
Natalizumab (Tysabri) (intravenoso, una vez a la semana)

Síndrome clínicamente aislado con lesiones múltiples en 
IRM
Tratamiento de recaídas agudas: esteroides
Tratamiento para evitar recaídas:

Interferón
β 1-a (Rebif ) 44 μg, SC, 3 veces/semana
β 1-a (Avonex) 30 μg, IM, 1 vez/semana
β 1-b (Betaseron) 0.25 mg, SC, cada tercer día

Acetato de glatiramer (SC; diario)
Si no se obtiene benefi cio con una formulación de 

β-interferón, intente con otra o con acetato de glatiramer.
Si la enfermedad progresa o no se obtiene un control 

adecuado, considere
Natalizumab (Tysabri) o mitoxantrona
Adición de esteroides pulsados
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Pronóstico
Es factible anticipar al menos una recuperación parcial de un 
episodio agudo, pero es imposible predecir cuándo sucederá 
una siguiente recurrencia. Las características que tienden a 
implicar un pronóstico más favorable incluyen sexo feme-
nino, inicio antes de los 40 años de edad y presentación con 
disfunciones visuales o somatosensoriales, en lugar de pirami-
dales o cerebelosas. Aunque es probable que se presente cierto 
grado de discapacidad a la larga, cerca de la mitad de todos 
los pacientes sólo presenta discapacidades leves o moderadas 
10 años después de la presentación de los síntomas.

2. NEUROMIELITIS ÓPTICA

Este trastorno recurrente (antes conocido como enfermedad 
de Devic y considerado una variación de la esclerosis múltiple) 
se asocia con un marcador específi co de anticuerpos NMO-
IgG que se unen al canal de agua acuaporina-4. El trastorno 
completamente establecido se caracteriza por neuritis óptica y 
mielitis aguda asociadas con cambios en IRM que se extien-
den a lo largo de al menos tres segmentos de la médula espi-
nal. Algunos pacientes con mielitis o neuritis óptica aisladas 
también resultan positivos a anticuerpos. En contraste con la 
esclerosis múltiple, las IRM no muestran una afectación am-
plia de materia blanca en los casos típicos, aunque tales cam-
bios no excluyen el diagnóstico. El tratamiento se lleva a cabo 
con terapia inmunosupresora a largo plazo. El rituximab tam-
bién puede ayudar a reducir la tasa de recurrencias y está pa-
sando por ensayos clínicos adicionales.

3. ENCEFALOMIELITIS DISEMINADA AGUDA

Se presenta como un episodio único de síntomas y signos neu-
rológicos que se desarrollan a lo largo de unos cuantos días en 
asociación con una infección viral, en especial sarampión o 
varicela. La defi ciencia neurológica se resuelve, en parte, a lo 
largo de las siguientes semanas. En términos patológicos, áreas 
de desmielinización perivascular se diseminan a lo largo del 
cerebro y la médula espinal con una reacción infl amatoria aso-
ciada. Un trastorno similar también puede presentarse de ma-
nera independiente, sin infección aparente; en ese caso puede 
representar la manifestación inicial de esclerosis múltiple. Esto 
es particularmente problemático ya que se han descrito casos 
multifásicos ocasionales. Hay una ausencia de criterios diag-
nósticos. Este padecimiento tiene su mayor incidencia durante 
la infancia.

Con frecuencia, los síntomas iniciales consisten en ce-
falea, fi ebre y confusión; también puede haber convulsiones y 
la exploración revela señas de irritación meníngea. Manifesta-
ciones comunes de compromiso medular incluyen debilidad 
fl ácida y alteraciones sensoriales en las piernas, respuestas de 
extensión plantar y retención urinaria. Otros signos neurológi-
cos pueden indicar una afectación de los nervios ópticos, de 
los hemisferios cerebrales, del tronco encefálico o del cerebelo.

El análisis del LCR puede mostrar un conteo celular 
mononuclear elevado, con concentraciones normales de pro-
teína y glucosa. Una IRM es de utilidad: las imágenes poten-
ciadas en T2 muestran lesiones asimétricas de alta intensidad 
de señal especialmente en la materia blanca hemisférica, ner-
vios ópticos, ganglios basales, tálamo, cerebelo, tronco ence-

A B

Figura 5-3. Encefalomielitis diseminada aguda (EDA): estos IRM de cerebro en T1 con captación de gadolinio demuestran la evolución 
de las lesiones de la EDA. La IRM B se obtuvo siete días después de la A. (Cortesía de A Dibernardo.)
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fálico o médula espinal. En las imágenes potenciadas en T1 se 
encuentran lesiones de baja intensidad de señal en la materia 
blanca y —dependiendo de su edad— con captación de gado-
linio (fi gura 5-3).

Es frecuente que se receten corticosteroides, pero hay 
poca evidencia de que resulten benéfi cos. En ocasiones resulta 
de utilidad un tratamiento con inmunoglobulinas intraveno-
sas o plasmaféresis. Se informa de una tasa de mortalidad de 5 
a 30% y los sobrevivientes a menudo presentan defi ciencias 
residuales graves.

OTRAS MIELOPATÍAS INFECCIOSAS
O INFLAMATORIAS
Absceso epidural
El absceso epidural puede presentarse como secuela de una in-
fección cutánea, septicemia, osteomielitis vertebral, abuso de 
fármacos intravenosos, traumatismo o cirugía espinal, aneste-
sia epidural o punción lumbar. Factores de predisposición in-
cluyen síndrome de inmunodefi ciencia adquirida (SIDA) e 
inmunosupresión iatrogénica. Los organismos causativos más 
comunes son Staphylococcus aureus, estreptococos, bacilos 
gramnegativos y anaerobios. La fi ebre, dolor y sensibilidad en 
la espalda, dolor en la distribución de una raíz nerviosa espi-
nal, cefaleas y malestar son síntomas iniciales, seguidos de una 
paraparesia de rápida progresión, alteraciones sensoriales en 
las piernas y retención urinaria y fecal.

El absceso epidural espinal es una urgencia neurológica 
que requiere de diagnóstico y tratamiento inmediatos. Una 
IRM con contraste de gadolinio es el estudio imagenológico 
de elección y debería ser sufi ciente para determinar la exten-
sión del absceso. Es posible que se encuentre un bloqueo en la 
mielografía. Las investigaciones de laboratorio revelan leucoci-
tosis periférica y aumento en la tasa de sedimentación de los 
eritrocitos. No se debe realizar una punción lumbar en el sitio 
donde se sospecha el absceso ya que puede diseminar la infec-
ción del espacio epidural al subaracnoideo. De manera típica, 
el LCR muestra una leve pleocitosis con un aumento en la 
concentración de proteínas pero con glucosa normal.

El tratamiento incluye cirugía y antibióticos. En ausencia 
de compresión medular, el tratamiento con antibióticos intra-
venosos por sí solo ha resultado exitoso. Se administra nafcilina 
o vancomicina a fi n de atacar la infección por estafi lococos o 
estreptococos, así como una cefalosporina de tercera o cuarta 
generación, como ceftazidima o cefepime, respectivamente, 
para atacar las infecciones gramnegativas; se añaden o sustituyen 
otros agentes según del contexto clínico y de los resultados de la 
tinción de Gram del material extraído. Más adelante, los resul-
tados del cultivo del material necrótico del que se compone el 
absceso pueden alterar el régimen de antibióticos. Las dosis 
de antibióticos son aquellas que se utilizan para tratar la 
meningitis bacteriana, como se indica en el capítulo 1; por lo 
general, los antibióticos intravenosos se continúan de 3 a 4 se-
manas, pero se requiere de un tratamiento más prolongado en 
presencia de osteomielitis vertebral. Las demoras en el diag-
nóstico o tratamiento y un manejo inadecuado pueden con-
ducir a paraparesia o paraplejia irreversible, que sucede hasta 

en 20% de los casos, dependiendo de la serie. El indicador 
pronóstico más importante es el estado clínico del paciente 
antes de la cirugía de descompresión; mientras más grave la 
defi ciencia preoperatoria, menor la recuperación esperada.

Sífi lis
La sífi lis puede producir una meningovasculitis medular, oca-
sionando un infarto de la médula espinal. Las mielopatías 
vasculares se discuten más adelante en el presente capítulo. 

Tuberculosis
La tuberculosis puede conducir a enfermedad vertebral (en-
fermedad de Pott) con compresión medular secundaria, a 
meningitis con arteritis secundaria e infarto medular y a com-
presión medular por tuberculoma. Tales complicaciones ad-
quieren gran importancia en ciertas partes del mundo, en 
especial en Asia y África, y en grupos tales como las personas 
sin hogar y los farmacodependientes de drogas intravenosas. 
La meningitis tuberculosa se considera con mayor detalle en 
el capítulo 1.

SIDA
Un trastorno de la médula espinal, la mielopatía vacuolar, se 
encuentra en las autopsias de cerca de 20% de los pacientes 
con SIDA. El trastorno se caracteriza por la vacuolización de 
materia blanca en la médula espinal, que es más pronunciada 
en las columnas lateral y posterior de la médula torácica. Se 
cree que la causa es la afectación directa de la médula espi-
nal por el virus de inmunodefi ciencia humana-1 (VIH-1), el 
agente etiológico del SIDA, pero no se ha demostrado una 
gran correlación entre la presencia y grado de infección por 
VIH-1 y la patología espinal; por ende, se ha sugerido una 
base metabólica. La mielopatía en pacientes con SIDA tam-
bién puede ser el resultado de linfoma, infección criptocócica 
o herpesvirus.

La mayoría de los pacientes con mielopatía vacuolar 
tienen un complejo de demencia del SIDA coexistente (véase 
el capítulo 1). Los síntomas progresan a lo largo de semanas a 
meses e incluyen debilidad de piernas, ataxia, incontinencia, 
disfunción eréctil y parestesias. La exploración revela parapa-
resia, monoparesia de extremidades inferiores o cuadriparesia; 
espasticidad; aumento o descenso de los refl ejos tendinosos; 
señales de Babinski; y disminución del sentido de la vibración 
y la posición. Por lo general, la sensibilidad en el tronco es 
normal y es difícil defi nir un nivel sensorial. Típicamente, una 
IRM de la médula espinal es normal. El enfoque común es 
dar terapia con combinaciones de medicamentos antirretrovi-
rales, pero no queda claro si éstos ayudan a detener la mielo-
patía. 

Otras infecciones virales
Un retrovirus, el virus linfotrópico-T humano tipo I (HTLV-I), 
parece ser la causa de la paraparesia espástica tropical, un 
padecimiento que se encuentra en especial en el Caribe, en la 
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costa del Pacífi co de Colombia y en las islas Seychelles. La 
transmisión del virus se lleva a cabo a través de la leche ma-
terna, durante el contacto sexual y por exposición a productos 
sanguíneos contaminados. Las características clínicas del pa-
decimiento incluyen paraparesia espástica, alteraciones del 
sentido de vibración y posición de las coyunturas y disfunción 
urinaria e intestinal. Informes recientes indican que una mie-
lopatía clínicamente similar puede ocasionarse a partir de 
infección por virus linfotrópico-T humano tipo II (HTLV-II). 
La patogénesis precisa es incierta, no existe terapia específi ca y 
el tratamiento es sintomático (principalmente para la espasti-
cidad y la vejiga espástica). La terapia preventiva también es 
importante; los pacientes deberían evitar el uso compartido de 
agujas o jeringas y el amamantamiento, utilizar condones para 
evitar una transmisión sexual y no donar sangre, semen y otros 
tejidos.

Los herpesvirus también llegan a producir mielopatía, 
que de manera común afecta las raíces nerviosas espinales así 
como la médula (radiculomielopatía), en especial en pacientes 
inmunocomprometidos, como aquellos que padecen SIDA. 
El citomegalovirus ocasiona una mielopatía que se caracteriza 
por la desmielinización de las columnas posteriores de la mé-
dula espinal y por células citomegálicas que contienen cuerpos 
de inclusión tipo A de Cowdry. El valor del tratamiento con 
fármacos antivirales como ganciclovir y foscarnet sigue siendo 
incierto. El herpes zóster y el herpes simple tipos 1 y 2 también 
pueden ocasionar mielopatía, que puede responder a trata-
miento con aciclovir (véase el capítulo 1).

Tétanos
El tétanos es un trastorno de neurotransmisión asociado con 
infección por Clostridium tetani. El organismo en forma típica 
se establece en una herida, donde elabora una toxina que se 
transporta de forma retrógrada a lo largo de los nervios mo-
tores hasta la médula espinal o, en el caso de heridas en la cara 
o cabeza, al tronco encefálico. La toxina también se disemina 
por medio del torrente sanguíneo a los músculos esqueléticos, 
donde obtiene acceso a nervios motores adicionales. En la 
médula espinal y el tronco encefálico, la toxina tetánica inter-
fi ere con la liberación de neurotransmisores inhibitorios, in-
cluyendo glicina y ácido γ-aminobutírico (GABA), lo que 
ocasiona una hiperactividad nerviosa. Los nervios autónomos 
también se desinhiben.

Después de un periodo de incubación de hasta tres se-
manas, el tétanos por lo general se presenta con trismo (man-
díbula cerrada), difi cultad para deglutir o un espasmo en los 
músculos faciales que se asemeja a una sonrisa contorsionada 
(sonrisa sardónica). Los dolorosos espasmos y rigidez muscu-
lares progresan hasta involucrar la musculatura tanto axial 
como de las extremidades y pueden dar lugar a una colocación 
postural hiperextendida (opistótonos). El laringoespasmo y la 
inestabilidad autonómica son complicaciones que potencial-
mente ponen en peligro la vida.

Aunque el diagnóstico por lo general se realiza con bases 
clínicas, la presencia de una actividad continua de la unidad 
motora o la ausencia del periodo silencioso normal del músculo 
masetero después de la evocación del refl ejo mandibular es un 

hallazgo electromiográfi co de utilidad. Es posible que se en-
cuentre elevada la CK sérica y puede presentarse mioglobinuria. 
El organismo puede cultivarse a partir de una herida sólo en 
una minoría de los casos.

El tétanos se puede prevenir mediante inmunización con 
toxoide tetánico. En Estados Unidos el toxoide tetánico se ad-
ministra de manera habitual a lactantes y niños, en combina-
ción con la vacuna de tosferina y toxoide diftérico. En niños 
menores a los siete años de edad, se aplican tres dosis de toxoide 
tetánico en intervalos de al menos un mes, seguidos de una do-
sis de refuerzo un año después. En el caso de niños mayores y 
adultos, la tercera dosis se demora al menos seis meses después 
de la segunda y no se requiere de una cuarta dosis. La inmuni-
zación tiene una duración de cinco a diez años.

El desbridamiento de la herida es una medida preventiva 
importante. Los pacientes con heridas abiertas deberían reci-
bir una dosis adicional de toxoide tetánico si no han recibido 
una vacuna de refuerzo en los últimos 10 años; o si la última 
dosis de refuerzo fue hace más de cinco años y el riesgo de in-
fección con C. tetani es moderado o alto. Se asocia una proba-
bilidad moderada de infección con las heridas que penetran 
en el músculo, aquellas sostenidas con madera o pavimento, 
mordidas humanas y heridas de bala no abdominales. Las 
heridas de alto riesgo incluyen las adquiridas en corrales, cerca 
de cloacas u otras fuentes de material de deshecho y heridas de 
bala abdominales. Aquellos pacientes con heridas de riesgo 
moderado o alto también deberían recibir globulina tétano in-
munitaria.

El tratamiento para el tétanos incluye hospitalización en 
una unidad de terapia intensiva a fi n de monitorear la función 
respiratoria y circulatoria, globulina tétano inmunitaria para 
neutralizar la toxina y penicilina o metronidazol para la infec-
ción en sí. La aplicación de globulina tétano inmunitaria por 
vía intratecal se ha asociado con una mejor progresión clínica 
que la aplicación intramuscular, El diacepam, 10-30 mg por 
vía intravenosa o intramuscular cada 4-6 horas y la clorpro-
mazina, 25-50 mg por vía intravenosa o intramuscular cada 
ocho horas, son de utilidad para el tratamiento de los espas-
mos dolorosos y la rigidez. También se ha utilizado baclofen 
con aplicación intratecal. Es posible que se necesite un blo-
queo neuromuscular con vecuronio o pancuronio si estas me-
didas fracasan; de ser el caso, se debe utilizar ventilación mecá-
nica.

Se informan tasas de mortalidad de 10 a 60%. Las tasas 
inferiores se pueden lograr con máxima probabilidad por me-
dio de un diagnóstico temprano, la institución de tratamiento 
apropiado antes del inicio de espasmos y el uso de globulina 
tétano inmunitaria por vía intratecal en adición a la intra-
muscular. Entre aquellos pacientes que se recuperan, cerca de 
95% lo hace sin secuelas a largo plazo.

Aracnoiditis adhesiva crónica
Por lo general, este trastorno infl amatorio es idiopático, pero 
puede presentarse después de una hemorragia subaracnoidea; 
meningitis; administración intratecal de penicilina, materiales 
de contraste radiológico y ciertas formas de anestésico espinal; 
traumatismo y cirugía.
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La afección inicial común es un dolor radicular cons-
tante, pero en otros casos se presenta una debilidad de neu-
rona motora inferior a causa de la afectación de las raíces 
nerviosas anteriores. A la larga, se desarrolla una paraparesia 
espástica atáxica con compromiso esfi nteriano. Se elevan las 
proteínas en el LCR y es posible que haya un conteo celular 
elevado. La miografía muestra una fragmentación caracterís-
tica del material de contraste en depósitos; es posible que la 
IRM revele un apiñamiento de raíces nerviosas y un decre-
mento o deformidad del saco tecal.

El tratamiento de este proceso infl amatorio leptomenín-
geo aséptico con esteroides o analgésicos antiinfl amatorios no 
esteroideos puede resultar provechoso. Es posible que esté in-
dicada una cirugía en casos con afectación medular localizada.

MIELOPATÍAS VASCULARES
Infarto de la médula espinal
Es un suceso inusual que ocurre de forma más común en el 
territorio de la arteria espinal anterior (fi gura 5-4), la cual 
irriga las dos terceras partes anteriores de la médula, está irri-
gada en sí sólo por un número limitado de vasos de alimen-
tación, mientras que el par de arterias espinales posteriores se 
ven irrigadas por diversos vasos de alimentación a muchos 
diferentes niveles. Así, por lo general, el síndrome de la arteria 
espinal anterior es el resultado de la interrupción de fl ujo de 

uno de sus alimentadores. Otros patrones de afectación in-
cluyen patrones arteriales espinales unilaterales anteriores o 
posteriores, centrales y posteriores, así como un síndrome 
transversal. Las causas incluyen traumatismos, aneurisma aór-
tico disecante, aortografía, poliarteritis nodosa y crisis hipo-
tensiva. Dado que la arteria espinal anterior se encuentra 
particularmente bien irrigada en la región cervical, los infartos 
casi siempre ocurren de manera más caudal. 

La típica presentación clínica del síndrome de arteria es-
pinal anterior es un inicio agudo de una paraparesia fl ácida 
arrefl éxica que, a medida que el choque espinal desaparece 
después de unos cuantos días o semanas, evoluciona a una pa-
raparesia espástica con refl ejos tendinosos enérgicos y res-
puestas de extensión plantar. Además, existe una alteración 
sensorial disociada; se pierden la apreciación de dolor y tem-
peratura, pero quedan intactos el sentido de la vibración y po-
sición a causa de que las columnas posteriores están irrigadas 
por las arterias espinales posteriores. El tratamiento es sinto-
mático.

En ocasiones, se desarrolla una mielopatía asimétrica sub-
aguda como consecuencia de un proceso vasculítico; el LCR 
muestra una pleocitosis y se puede obtener un benefi cio 
clínico de terapia esteroidea. Una mielopatía isquémica asimé-
trica aún más insidiosa puede relacionarse con la compresión 
de la arteria espinal anterior o de su vaso de alimentación 
principal, como en el caso de enfermedad degenerativa espi-
nal. El trastorno resultante puede simular una esclerosis lateral 
amiotrófi ca cuando existe una defi ciencia combinada de neu-
rona motora superior e inferior, sin cambios sensoriales.

Hematomielia
La hemorragia en el interior de la médula espinal es poco 
común; se ocasiona por traumatismo, anomalías vasculares, 
un trastorno hemorrágico o terapia anticoagulante. Un sín-
drome medular grave se desarrolla en forma aguda y por lo 
general se asocia con sangre en el LCR. El pronóstico depende 
de la extensión de la hemorragia y de la rapidez con la que 
sucede.

Hemorragia epidural o subdural
La hemorragia espinal epidural o subdural puede ocurrir en 
relación con traumatismo o tumor y como complicación por 
anticoagulación, terapia con aspirina, trombocitopenia, coa-
gulopatía, catéteres epidurales o punción lumbar. De forma 
ocasional sucede de manera espontánea. La probabilidad de 
que ocurra una hemorragia posterior a una punción lumbar 
—normalmente localizada en la región lumbar— aumenta 
cuando existe un trastorno de la coagulación. Por ende, se de-
ben determinar el conteo de plaquetas, el tiempo de protrom-
bina y el tiempo parcial de tromboplastina antes de llevar a 
cabo una punción lumbar y, si se ha de instituir terapia de an-
ticoagulación, se debería demorar al menos una hora después 
del procedimiento. Los pacientes con menos de 20 000 pla-
quetas/mm3 o aquellos con conteos en descenso rápido (hasta 
de 50 000) deberían ser transfundidos antes de una punción 
lumbar. Por lo general, la hemorragia espinal epidural se pre-
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Figura 5-4. Irrigación sanguínea a la médula espinal cervical 
(mostrada en corte transversal). Izquierda: Territorios principales 
irrigados por la arteria espinal anterior (sombreado oscuro) y la 
arteria espinal posterior (sombreado claro). Derecha: Patrón de 
irrigación de las arterias intramedulares. Desde los vasos piales 
(alrededor de la circunferencia de la médula), ramas orientadas 
de manera radial irrigan gran parte de la materia blanca y de las 
astas posteriores de la materia gris. La materia gris restante y la 
porción más interna de la materia blanca están irrigadas por las 
arterias centrales (localizadas en la fi sura media anterior) que sur-
gen a partir de la arteria espinal anterior. El tracto corticoespinal 
descendente está irrigado tanto por la arteria espinal anterior 
como por las arterias espinales posteriores.
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senta con dolor de espalda que puede irradiarse en la distribu-
ción de una o más raíces espinales nerviosas; en ocasiones, es 
indolora. Es posible que se desarrollen con velocidad parapa-
resias o cuadriparesias, alteraciones sensoriales de las extremi-
dades inferiores y disfunción urinaria e intestinal, haciendo 
necesaria una urgente exploración con TC, IRM o mielografía 
y la evacuación del hematoma.

Malformación o fístula arteriovenosa
Se puede presentar con hemorragia subaracnoidea o con mie-
lopatías. La mayoría de estas lesiones afectan la parte inferior 
de la médula. Los síntomas incluyen alteraciones motoras y 
sensoriales en las piernas y trastornos de la función esfi nteriana. 
A menudo se evidencia dolor en las piernas o la espalda. Bajo 
exploración, es posible que se presente una defi ciencia motora 
superior, inferior o mixta en las piernas, al tiempo que las defi -
ciencias sensoriales por lo general son extensas pero ocasional-
mente radiculares; los signos indican una lesión extensa en el 
eje longitudinal de la médula. En pacientes con lesiones cervi-
cales, los síntomas y signos también pueden estar presentes en 
los brazos. En ocasiones se presenta un soplo audible sobre la 
columna y puede ser un angioma cutáneo. El diagnóstico se 
sugiere por la aparición de múltiples vacíos de fl ujo en la IRM 
(fi gura 5-5) y por hallazgos mielográfi cos de defectos de lle-
nado serpiginoso ocasionados por vasos dilatados y se confi rma 
mediante arteriografía espinal selectiva. En ocasiones, la IRM 
espinal es normal a pesar de la presencia de una malformación 
arteriovenosa y por ende no puede utilizarse de manera con-
fi able para la exclusión de este diagnóstico.

La mayoría de las lesiones son extramedulares y posterio-
res a la médula; se pueden tratar por embolización o ligadura 
de los vasos alimentadores y por la extirpación del nido arte-
riovenoso anómalo de la malformación, que normalmente es 

de localización dural. De no tratarse, es probable que el pa-
ciente se vuelva cada vez más discapacitado hasta terminar con-
fi nado a una silla o a su cama.

TRASTORNOS DEFICITARIOS
La degeneración combinada subaguda de la médula como 
resultado de la defi ciencia de vitamina B12 se caracteriza por 
una defi ciencia de neurona motora superior en las extremi-
dades que normalmente se ve precedida de síntomas y signos 
sensoriales ocasionados por un compromiso de la columna 
posterior (véase capítulo 6). Además de la mielopatía, puede 
haber una atrofi a óptica, cambios mentales o neuropatía peri-
férica.

ESPONDILOSIS CERVICAL
La espondilosis cervical se caracteriza por cualquiera de los si-
guientes síntomas y signos o todos ellos: dolor y rigidez del 
cuello; dolor de brazos, con o sin una defi ciencia segmentaria 
motora o sensorial en los brazos; y una defi ciencia de neuro-
na motora superior en las piernas. Proviene de una degenera-
ción crónica de disco cervical, con herniación del material del 
disco, calcifi cación secundaria y crecimientos osteofíticos aso-
ciados. Puede conducir a la afectación de una o más raíces 
nerviosas en uno o ambos lados y a mielopatía relacionada 
con compresión, insufi ciencia vascular o traumatismos meno-
res recurrentes a la médula.

Hallazgos clínicos
A menudo, los pacientes se presentan con dolor de cuello y 
limitación en los movimientos de la cabeza con cefaleas occi-
pitales. En algunos casos, se presenta dolor radicular y otras 
alteraciones sensoriales en los brazos y puede haber debilidad 
en brazos o piernas. Por lo general, la exploración revela res-
tricción en la fl exión lateral o rotación del cuello. Es posible 
que exista un patrón segmentario de debilidad o pérdida sen-
sorial dermatómica en uno o ambos brazos, junto con la 
depresión de aquellos refl ejos tendinosos mediados por la raíz 
(raíces) afectada(s). La espondilosis cervical tiende a afectar de 
manera particular a las raíces nerviosas C5 y C6 (cuadro 5-5), 
de modo que por lo general hay debilidad en los músculos (p. 
ej., deltoides, supraespinoso, infraespinoso, bíceps, supinador 
largo) inervados por estos segmentos, dolor o pérdida senso-
rial alrededor del hombro y del borde externo del brazo y el 
antebrazo y refl ejos bicipitales y supinadores deprimidos. Si 
existe una mielopatía asociada, se desarrolla una debilidad de 
neurona motora superior en una o ambas piernas (es decir, 
que afecta a los fl exores más que a los extensores), con cam-
bios concomitantes en tono y refl ejos. También puede haber 
defi ciencias sensoriales de columna posterior o espinotalámicas. 

Estudios de investigación
Las radiografías simples muestran formación osteofítica, estre-
chamiento de los espacios de los discos e invasión de los 
forámenes intervertebrales. Es posible que sea necesario rea-

Figura 5-5. IRM espinal, vista sagital, imagen potenciada en T2, 
que muestra múltiples vacíos de fl ujo (dentro del círculo) en el 
espacio subaracnoideo posterior en un paciente con fístula arte-
riovenosa. (Cortesía de A Dibernardo.)
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lizar IRM, TC o incluso mielografías para confi rmar el diag-
nóstico y excluir otras causas estructurales de mielopatía. Por 
lo normal, el LCR obtenido al momento de la mielografía es 
normal, pero existe la posibilidad de que haya un incremento 
en la concentración de proteínas, en especial si existe un blo-
queo en el espacio subaracnoideo. Los estudios electrofi siológi-
cos, en especial la electromiografía con aguja, son de utilidad 
para identifi car una radiculopatía y para determinar si las anor-
malidades anatómicas degenerativas de la columna cervical son 
de alguna relevancia clínica.

Diagnóstico diferencial
La mielopatía espondilótica puede asemejarse a una mielopatía 
ocasionada por padecimientos tales como esclerosis múltiple, 
enfermedad de neurona motora, degeneración combinada sub-
aguda, tumor medular, siringomielia o paraplejia espástica 
hereditaria. Además, los cambios degenerativos en la columna 
son comunes en la edad mediana y la edad avanzada y pueden 
coincidir con cualquiera de estos trastornos.

Tratamiento
El tratamiento con collarín cervical para la restricción de los 
movimientos del cuello puede aliviar cualquier dolor. Tam-
bién es posible que el dolor responda a analgésicos simples, a 
medicamentos antiinfl amatorios no esteroideos, a relajantes 
musculares, fármacos tricíclicos (tomados por la noche) o a 
anticonvulsivantes. En ocasiones, la terapia física es de utili-
dad. El tratamiento quirúrgico puede evitar una progresión 
adicional si existe una defi ciencia neurológica signifi cativa; 
también es posible que se necesite si el dolor radicular es gra-
ve, persistente y refractario a medidas conservadoras.

ANOMALÍAS CONGÉNITAS
Una combinación de signos corticoespinales y cerebelosos puede 
presentarse en las extremidades de pacientes con anormalidades 
esqueléticas congénitas tales como platibasia (aplanamiento de 
la base del cráneo) o invaginación basilar (elevación protube-
rante de los márgenes del foramen magno). La siringomielia 
(cavitación de la médula), que puede ser congénita o adquirida, 
puede conducir a una defi ciencia de la neurona motora inferior, 
a una pérdida sensorial disociada en los brazos y a signos de 
neurona motora superior en las piernas. Debido a que los hallaz-
gos sensoriales son tan característicos, este trastorno, que con fre-
cuencia se asocia con la malformación Arnold-Chiari, se discute 
en detalle en el capítulo 6.

TUMORES Y COMPRESIÓN MEDULAR
Las causas comunes de la compresión medular son protrusión 
de disco, traumatismo y tumores; en ciertas partes del mundo, 
la tuberculosis de la columna también es una causa frecuente. 
Causas inusuales, pero importantes, incluyen abscesos y he-
matomas epidurales. La presente sección se limitará a la con-
sideración de tumores, y las causas adicionales se tratarán en 
otro sitio.

Clasifi cación
Los tumores se dividen en dos grupos: intramedulares (10%) 
y extramedulares (90%). Los ependimomas son el tipo más 
común de tumor intramedular y los diversos tipos de gliomas 
comprenden el resto. Los tumores extramedulares pueden ser 
de localización extradural o intradural. Entre los tumores ex-
tramedulares principales, los neurofi bromas y meningiomas 
son relativamente comunes y son benignos; pueden ser intra o 
extradurales. Por lo general, son extradurales las metástasis 
carcinomatosas (en especial las provenientes de los bronquios, 
mamas o próstata), depósitos linfomatosos o leucémicos y 
mielomas.

Hallazgos clínicos
Al margen de su naturaleza, un tumor puede conducir a una 
disfunción medular y a defi ciencias neurológicas por medio de 
compresión directa, isquemia secundaria a obstrucción arterial 
o venosa o, en el caso de lesiones intramedulares, infi ltración 
invasiva.

A. SÍNTOMAS

Los síntomas se pueden desarrollar de manera insidiosa y 
progresar de manera gradual o —como es frecuente con la 
compresión de la médula espinal a causa de un carcinoma 
metastásico— exhibir un curso rápido.

El dolor es una característica evidente —y por lo general 
la primera anormalidad— en muchos pacientes con lesiones 
extradurales; puede ser radicular, limitado a la espalda, o ex-
perimentado de manera difusa en una extremidad y, de man-
era característica, se ve agravado al toser o hacer esfuerzos 
(cuadro 5-10).

Llegan a desarrollarse síntomas motores (pesadez, debili-
dad, rigidez o emaciación focal en una o más extremidades) o 
presentarse parestesias o entumecimiento, en especial en las 
piernas. Cuando suceden alteraciones esfi nterianas, por lo ge-
neral son particularmente discapacitantes.

B. SIGNOS

En ocasiones, la exploración revela sensibilidad espinal loca-
lizada ante la percusión. La afectación de las raíces anteriores 

Cuadro 5-10. Características clínicas de compresión 
de la médula espinal por metástasis extradurales.

Signo o síntoma
Característica 

inicial (%)

Presente al 
momento del 

diagnóstico (%)

Dolor 96 96

Debilidad 2 76

Alteraciones sensoriales 0 51

Disfunción esfi nteriana 0 57

Adaptado de Byrne TN, Waxman SG. Spinal Cord Compression. Contemporary 
Neurology Series. Vol. 33. Davis; 1990.
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conduce a una defi ciencia apropiada de neurona motora infe-
rior, y la afectación de las raíces posteriores conduce a cambios 
sensoriales dermatómicos al nivel de la lesión. El compromiso 
de las vías que atraviesan la médula puede ocasionar una defi -
ciencia de neurona motora superior por debajo del nivel de la 
lesión y a una defi ciencia sensorial con nivel superior en el 
tronco. La distribución de signos varía con el nivel de la lesión 
y en ocasiones toma la forma de un síndrome Brown-Séquard 
o central de la médula espinal (véanse fi guras 6-5 y 6-7).

Estudios de investigación
A menudo, el LCR es xantocrómico, con un aumento impor-
tante en la concentración proteínica, un conteo normal o ele-
vado de leucocitos y una concentración de glucosa normal o 
elevada. Una radiografía simple de la columna puede o no 
mostrar anormalidades, y una exploración TC, IRM o mielo-
grafía son necesarios para delinear la lesión y localizarla de 
manera precisa.

Tratamiento
El tratamiento depende de la naturaleza de la lesión. Las me-
tástasis extradurales deben tratarse de forma urgente. En fun-
ción de la naturaleza del neoplasma primario, su mejor manejo 
se obtiene con analgésicos, corticosteroides, radioterapia y tra-
tamientos hormonales; a menudo es innecesaria una laminec-
tomía descompresiva. De ser posible, lo mejor es extirpar las 
lesiones intradurales (pero extramedulares). Los tumores intra-
medulares se tratan con descompresión y extirpación quirúr-
gica cuando es factible y con radioterapia.

Pronóstico
El pronóstico depende de la causa y gravedad de la compre-
sión medular antes de aliviarse. Por lo general, la compresión 
medular ocasionada por metástasis extradurales se manifi esta 
de inicio únicamente con dolor y puede progresar con veloci-
dad hasta causar alteraciones permanentes de las funciones 
motora, sensorial y esfi nteriana. Por ende, el diagnóstico debe 
sospecharse de inicio en pacientes con cáncer y con dolor ver-
tebral o radicular y se debe investigar de inmediato. Si se 
espera a observar alteraciones motoras, sensoriales o esfi nte-
rianas para realizar el diagnóstico, el tratamiento se demorará 
de manera innecesaria y el pronóstico empeorará.

TRASTORNOS DE LAS CÉLULAS 
DEL ASTA ANTERIOR

Los trastornos que de manera predominante afectan a las cé-
lulas del asta anterior se caracterizan, en términos clínicos, por 
la emaciación y debilidad de los músculos afectados con cam-
bios sensoriales acompañantes. La electromiografía muestra 
cambios que son característicos de una denervación parcial 
crónica, con actividad espontánea anormal en el músculo en 

reposo y una reducción en el número de unidades motoras 
bajo control voluntario; también es posible que se presenten 
signos de reinervación. Por lo común, la velocidad de conduc-
ción motora es normal, pero puede encontrarse ligeramente 
reducida, y los estudios de conducción sensorial son normales. 
La biopsia muscular muestra cambios histológicos de dener-
vación. La CK sérica puede encontrarse ligeramente elevada, 
pero nunca alcanzará los valores extremadamente altos que se 
observan en algunas distrofi as musculares.

TRASTORNOS IDIOPÁTICOS DE LAS 
CÉLULAS DEL ASTA ANTERIOR
Las características clínicas y el pronóstico dependerán, en 
parte, de la edad del paciente al momento de inicio. Se desco-
noce la causa de estos trastornos, pero la base genética para al-
gunos de ellos está bajo aclaración.

1. ENFERMEDAD DE LA NEURONA MOTORA EN NIÑOS

Se han descrito tres formas de atrofi a muscular espinal en lac-
tantes y niños (AME-I, -II y -III) y el gen responsable se ha 
ubicado en el cromosoma 5q11.12-13.3, un área que contiene 
el gen de supervivencia de la neurona motora (SMN, del in-
glés survival motor neuron), el gen de la proteína inhibidora de 
apoptosis neuronal y el gen BTF2p44. Se han identifi cado 
anormalidades del gen SMN en 95% de todos los pacientes 
con AME y del gen NAIP en 45% de los pacientes con 
AME-I y 18% de aquellos con AME-II y AME-III. Es posible 
que el gen NAIP modifi que la gravedad de la enfermedad.

Atrofi a muscular espinal infantil (enfermedad 
de Werdnig-Hoff mann o AME-I)
Este trastorno autosómico recesivo por lo general se manifi esta 
dentro de los primeros tres meses de vida. El lactante se en-
cuentra totalmente fl ácido y puede tener difi cultades para suc-
cionar, deglutir o respirar. En casos establecidos, la exploración 
revela deterioro de la deglución y succión, atrofi a y fascicu-
lación de la lengua y emaciación muscular en las extremidades 
que en ocasiones se ve disimulada por la grasa subcutánea. Los 
refl ejos tendinosos son normales o deprimidos y puede haber 
una ausencia de respuestas plantares. No hay defi ciencia sen-
sorial. El trastorno es de progresión rápida y por lo general 
conduce a la muerte a causa de complicaciones respiratorias 
alrededor de los tres meses de edad.

La causa se desconoce y no hay tratamiento efectivo.

Atrofi a muscular espinal intermedia 
(enfermedad crónica de Werdnig-Hoff mann 
o AME-II)
Padecimiento que también se transmite en forma autosómica 
recesiva, pero por lo regular se inicia en la segunda mitad del 
primer año de vida. Sus características clínicas principales son 
emaciación y debilidad de las extremidades; la debilidad bul-
bar se presenta con menor frecuencia. El trastorno tiene una 
progresión lenta y, a la larga, conduce a discapacidad grave 



176  /  CAPÍTULO 5

con cifoescoliosis y contracturas, pero su curso es más benigno 
que el de la variedad infantil descrita antes y muchos pacientes 
sobreviven hasta su adultez.

En esencia, el tratamiento es de apoyo y se dirige de 
manera especial a la prevención de la escoliosis y otras defor-
midades.

Atrofi a muscular espinal juvenil (enfermedad 
de Kugelberg-Welander o AME-III)
Por lo general, esta enfermedad se desarrolla durante la infan-
cia o adolescencia temprana, con base ya sea hereditaria o es-
porádica. El modo habitual de transmisión es autosómico 
recesivo. En especial, tiende a afectar los músculos proximales 
de las extremidades con una afectación mínima de la muscu-
latura bulbar. Sigue un curso progresivo gradual y conduce a 
discapacidad en la adultez temprana. La debilidad proximal 
puede conducir a un diagnóstico errado de distrofi a muscular, 
pero la determinación de CK en suero, la electromiografía y la 
biopsia muscular diferencian entre trastornos.

No existe tratamiento efectivo, pero la asistencia respira-
toria no invasiva ha ampliado la supervivencia.

2. ENFERMEDAD DE LA NEURONA MOTORA EN ADULTOS

La enfermedad de neurona motora en adultos por lo general 
inicia entre las edades de 30 y 60 años y tiene una inciden-

cia anual en el orden de 2 por cada 100 000, con predomi-
nancia masculina. Se caracteriza por la degradación de las 
células del asta anterior en la médula espinal, de los núcleos 
motores de los nervios craneales en el tronco encefálico y de 
las vías corticoespinales y corticobulbares. Por lo normal, el 
trastorno ocurre de manera esporádica, pero puede ser fami-
liar en 5 a 10% de los casos. Una enfermedad autosómica 
dominante familiar de la neurona motora (con signos de neu-
rona motora superior e inferior) se ha relacionado en algunos 
casos con mutaciones del gen de superóxido dismutasa de 
cobre/zinc (SOD) en el brazo largo del cromosoma 21 (21q-
22.1-22.2), mientras que las formas autosómicas recesivas se 
han localizado en 2q33-q35 y en 15q15-22. Otra forma au-
tosómica dominante se ha ubicado en 9q34 y una forma que 
se asocia con demencia frontotemporal se ha ubicado en 
9q21-22. Se han identifi cado locus adicionales para las formas 
autosómicas dominantes, autosómicas recesivas y ligadas a X 
(cuadro 5-11) como también se ha hecho en casos esporádicos 
con mutaciones aparentemente normales en la cadena pesada 
de los neurofi lamentos (22q12). Se han descrito más de 100 
mutaciones del gen SOD en heterocigotos con esclerosis la-
teral amiotrófi ca (ELA). El factor de crecimiento endotelial 
vascular (VEGF, del inglés vascular endothelial growth factor) 
protege a las neuronas motoras en modelos de ratón de la en-
fermedad de neurona motora y es posible que los polimorfi s-
mos del gen VEGF aumenten el riesgo de enfermedad de la 

Cuadro 5-11. Formas hereditarias seleccionadas de esclerosis amiotrófi ca lateral (ELA).

Síndrome Gen o locus Proteína Herencia Características distintivas

ELA 1 SOD1 en 21q22 Superóxido dismutasa 
Cu/Zn

Dominante;
ocasionalmente recesiva

—

ELA 2 ALS2 en 2q33 Alsina Recesiva Inicio infantil, progresión lenta

ELA 3 18q21 Se desconoce Dominante —

ELA 4 9q34 Senataxina Dominante Inicio juvenil

ELA 5 SETX en 15q15 Se desconoce Recesiva Inicio adolescente, neurona 
motora inferior predominante

ELA 6 16q12 Se desconoce Dominante —

ELA 7 20pter Se desconoce Dominante —

ELA 8 VAPB en 20q13 Proteína de membrana 
asociada a vesículas- aso-
ciada a proteína

Dominante —

ELA DFT* 9q21-q22;
9q13-21

Se desconoce Dominante; esporádica Demencia frontotemporal, 
defecto de columna posterior

ELA X Xp11-q12 Se desconoce Dominante vinculada a X

ELA con inicio bulbar Se desconoce Se desconoce Dominante Atrofi a de cara y lengua, disartria

Cadena pesada de los 
neurofi lamentos

NFH en qq212-q13 Cadena pesada de neuro-
fi lamentos

Dominante o esporádica Demencia, afectación de una 
sola extremidad

ELA del Pacífi co Oeste Se desconoce Se desconoce Se desconoce Demencia, parkinsonismo

* DFT, demencia frontotemporal.
Adaptado de http://neuromuscular.wustl.neuro.edu, accesado el 5 de diciembre de 2008.
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neurona motora en humanos. Se desconoce la causa del tras-
torno esporádico pero no han surgido factores de riesgo am-
biental relevantes.

Las bases fi siopatológicas de la enfermedad de la neurona 
motora hereditaria o esporádica son poco claras, pero es posi-
ble que estén involucrados uno o más de los cuatro mecanis-
mos propuestos. Éstos incluyen lesión oxidativa por especies 
reactivas de oxígeno que no han sido neutralizadas por super-
óxido dismutasa de cobre/zinc defectuosa, agregación pro-
teínica anormal de superóxido dismutasa, estrangulación del 
transporte axonal por agregación proteínica o por mutaciones 
proteínicas en neurofi lamentos y excitoxicidad a causa de la 
recaptación defi ciente de glutamato en astrocitos a través del 
transportador (de glutamato) aminoácido excitatorio, EAAT2. 

Se pueden distinguir cinco variedades del trastorno por 
su distribución predominante (musculatura bulbar o de las 
extremidades) y la naturaleza de sus defi ciencias clínicas (neu-
rona motora superior o inferior).

Clasifi cación
A. PARÁLISIS BULBAR PROGRESIVA

Predomina la afectación bulbar y se debe a lesiones que afec-
tan los núcleos motores de los nervios craneales (es decir, neu-
ronas motoras inferiores) en el tronco encefálico.

B. PARÁLISIS PSEUDOBULBAR

Término utilizado cuando predomina el compromiso bulbar y 
se debe primordialmente a enfermedad de la neurona motora 
superior, es decir, a la afectación bilateral de las vías cortico-
bulbares. Sin embargo, una parálisis pseudobulbar puede pre-
sentarse en cualquier trastorno que ocasione un padecimiento 
corticobulbar bilateral y el uso del término no debe tomar-
se como implicación de que la causa subyacente necesaria-
mente es una enfermedad de la neurona motora.

C. ATROFIA MUSCULAR ESPINAL PROGRESIVA

De forma primordial se presenta una defi ciencia de la neurona 
motora inferior en las extremidades, ocasionada por la dege-
neración de las células del asta anterior en la médula espinal. 
Se han reconocido formas familiares.

D. ESCLEROSIS LATERAL PRIMARIA

En este padecimiento inusual, se encuentra sólo una defi cien-
cia (corticoespinal) de la neurona motora superior en las ex-
tremidades.

E. ESCLEROSIS LATERAL AMIOTRÓFICA

Se encuentra una defi ciencia mixta de neurona motora supe-
rior e inferior en las extremidades. También es posible que 
haya un compromiso bulbar del tipo neurona motora superior 
o inferior. Tanto la esclerosis lateral primaria como la AME 
progresiva se consideran variantes de la esclerosis lateral amio-
trófi ca porque, durante una necropsia, es probable encontrar 
anormalidades de las neuronas motoras tanto superior como 
inferior. En algunos pacientes también se manifi estan cambios 
cognitivos y conductuales.

Hallazgos clínicos
En cerca de 20% de los pacientes con esclerosis lateral amio-
trófi ca, los síntomas iniciales se relacionan con una debilidad de 
los músculos bulbares. Por lo general, la afectación bulbar se 
caracteriza por difi cultades para deglutir, masticar, toser, respirar 
y hablar (disartria). En la parálisis bulbar progresiva, es posible 
que la exploración revele descenso del paladar suave, refl ejo 
nauseoso deprimido, acumulación de saliva en la faringe, una 
tos débil y emaciación y fasciculación en la lengua. La lengua se 
encuentra contraída y espástica en la parálisis pseudobulbar y 
no puede moverse con velocidad de un lado a otro.

La debilidad de los músculos de las extremidades superio-
res es el motivo de consulta en cerca de 40% de los pacientes; 
los músculos de las extremidades inferiores son los primeros 
afectados en una proporción similar de pacientes. La afecta-
ción de las extremidades se caracteriza por una fatigabilidad 
fácil, debilidad, rigidez, crispamiento, emaciación y calambres 
musculares, además de que pueden presentarse quejas senso-
riales vagas y pérdida de peso. La exploración no revela de-
fi ciencias sensoriales sino sólo signos de neurona motora 
superior o inferior, como ya se indicó.

La esclerosis lateral amiotrófi ca y la demencia frontotem-
poral se superponen en términos clínicos, patológicos y gené-
ticos. Llegan a ocurrir alteraciones cognitivas en pacientes con 
esclerosis lateral amiotrófi ca y se caracterizan por cambios de 
personalidad, irritabilidad, falta de discernimiento y defi cien-
cias en la función ejecutiva, como sucede en el caso de la de-
mencia frontotemporal.

La World Federation of Neurology (Federación Mundial 
de Neurología) ha establecido los criterios diagnósticos para la 
esclerosis lateral amiotrófi ca. Los criterios varían dependiendo 
del nivel de certidumbre del diagnóstico, como se muestra en 
el cuadro 5-12. Un diagnóstico defi nitivo requiere de la pre-
sencia de signos de neurona motora superior e inferior en la 

Cuadro 5-12. Diagnóstico clínico de la esclerosis lateral 
amiotrófi ca; criterios El Escorial de la World Federation of 
Neurology (Federación Mundial de Neurología).

Certidumbre 
diagnóstica             Características clínicas

Defi nitiva Signos de neurona motora superior e inferior 
en la región bulbar y dos regiones espinales, 
o en tres regiones espinales.

Probable Signos de neurona motora superior e inferior 
en dos o más regiones; las regiones pueden 
diferir, pero algunos de los signos de neurona 
motora superior deben ser rostrales a la defi -
ciencia de neurona motora inferior.

Posible Signos de neurona motora superior e inferior 
en sólo una región o signos de neurona motora 
superior por sí solos en dos o más regiones o 
signos de neurona motora inferior rostrales a 
los signos de neurona motora superior.

Sospecha Signos de neurona motora inferior (pero no 
superior) en al menos dos regiones.
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región bulbar y en al menos otras dos regiones espinales (cer-
vical, torácica o lumbosacra), o en tres regiones espinales.

Por lo general, no hay afectación de los músculos ex-
traoculares o de los esfínteres. El LCR es normal.

Diagnóstico diferencial
Deben descartarse otros trastornos no infecciosos de las células 
del asta anterior (que se discuten por separado): tienen implica-
ciones pronósticas y terapéuticas distintas. La neuropatía motora 
multifocal también es una consideración importante; sus ca-
racterísticas clínicas y tratamiento se discuten en la página 184.

Tratamiento
El riluzol (100 mg diarios) puede reducir la mortalidad y de-
sacelerar la progresión de la esclerosis lateral amiotrófi ca, posi-
blemente porque bloquea la transmisión glutamatérgica en el 
SNC. Es probable que prolongue la supervivencia cerca de 
dos o tres meses. Los efectos adversos incluyen fatiga, mareo, 
trastornos gastrointestinales, función pulmonar reducida y un 
aumento en las enzimas hepáticas. Las medidas sintomáticas 
pueden incluir medicamentos anticolinérgicos (glicopirrolato, 
trihexifenidilo, amitriptilina, hioscina transdérmica, atropina) 
en caso de que la salivación excesiva resulte problemática. Los 
aparatos ortopédicos o andaderas pueden mejorar la movilidad, 
y la terapia física posiblemente ayude a prevenir contracturas.

Es posible que se requiera una dieta semilíquida o ali-
mentación mediante sonda nasogástrica en casos de disfagia 
grave. La gastrostomía endoscópica percutánea está indicada 
en casos de disfagia con pérdida acelerada de peso a causa de 
una ingesta calórica defi ciente, deshidratación o atragantamien-
to con la comida. Para una seguridad óptima, debería ofre-
cerse cuando la capacidad vital del paciente se encuentre en 
más de 50% predicho. Es posible que se necesite ventilación 
no invasiva o invasiva a medida que se desarrolle una hipoven-
tilación. No obstante, en estas circunstancias, el cuidado pa-
liativo para aliviar el sufrimiento sin prolongar la vida se con-
vierte en una consideración importante que requiere de una 
discusión detallada con el paciente y sus familiares. Lo mejor 
es iniciar estas discusiones al comienzo del curso de la enfer-
medad y continuar con las mismas a medida que el padeci-
miento avanza.

Pronóstico
La enfermedad de neurona motora es progresiva y por lo ge-
neral tiene un pronóstico fatal dentro de 3 a 5 años, más a 
menudo a causa de infecciones pulmonares. En general, los 
pacientes con un compromiso bulbar tienen un pronóstico 
más defi ciente que aquellos en cuyos casos la disfunción se en-
cuentra limitada a las extremidades.

OTROS TRASTORNOS NO INFECCIOSOS 
DE LAS CÉLULAS DEL ASTA ANTERIOR
La neuropatía bulboespinal (síndrome de Kennedy) es un 
trastorno recesivo vinculado con el género que se asocia con 

una expansión de repeticiones de trinucleótidos en el gen re-
ceptor de andrógenos. Tiene un pronóstico más benigno que 
las otras enfermedades de la neurona motora. Sus característi-
cas clínicas incluyen temblor (similar al temblor esencial), 
calambres, fasciculaciones, debilidad proximal y movimientos 
de crispamiento de la barbilla que se precipitan al fruncir los 
labios.

La AME juvenil puede presentarse en pacientes con defi -
ciencia de hexosaminidasa. Una biopsia rectal quizá revele 
anormalidad y se encuentran reducciones de hexosaminidasa 
A en suero y leucocitos.

Los pacientes con gammapatía monoclonal en oca-
siones presentan síndromes motores puros. En tales casos son 
de utilidad la plasmaféresis y el tratamiento con medicamen-
tos inmunosupresores (con dexametasona y ciclofosfamida).

La enfermedad de las células del asta anterior quizá se 
presente como complicación inusual de un linfoma. Tanto 
varones como mujeres se ven afectados y, de manera típica, 
sus síntomas se inician después de establecido el diagnóstico 
de linfoma. La manifestación principal es debilidad, que pri-
mordialmente afecta las piernas, la cual en ocasiones tienen 
una distribución desigual y que pasa por alto los músculos 
bulbares y respiratorios. Los refl ejos se encuentran deprimidos 
y las anormalidades sensoriales son menores o ausentes. Por lo 
común, las defi ciencias neurológicas progresan a lo largo de 
meses, seguidas de una mejoría espontánea y, en algunos ca-
sos, de su resolución.

TRASTORNOS INFECCIOSOS 
DE LAS CÉLULAS DEL ASTA ANTERIOR
Infección por poliovirus
La poliomielitis debida a la infección con poliovirus —aún 
común en ciertas partes del mundo— se ha vuelto inusitada 
en los países desarrollados con la introducción de programas 
de inmunización. Se ocasiona por un virus RNA del grupo 
picornavirus. La ruta habitual de infección es fecal-oral, y el 
periodo de incubación varía entre cinco y 35 días.

El compromiso neurológico sigue después de una fase 
prodrómica de fi ebre, mialgia, malestar y síntomas respirato-
rios superiores o gastrointestinales en un pequeño número de 
casos. Esta afectación puede consistir tan sólo en meningitis 
aséptica pero, en algunas instancias, conduce a debilidad o 
parálisis. La debilidad se desarrolla a lo largo del curso de un 
día o de unos cuantos días, en ocasiones asociada con la recru-
decencia de la fi ebre y se acompaña de mialgia y signos de 
irritación meníngea. La debilidad es de distribución asimétrica 
y puede ser focal o unilateral; es posible que los músculos bul-
bares y respiratorios se vean afectados, ya sea por sí solos o en 
asociación con los músculos de las extremidades. El tono se 
reduce en los músculos afectados y es posible que se pierdan 
los refl ejos tendinosos. No hay defi ciencia sensorial. 

A menudo hay un aumento ligero en la presión del LCR 
y el análisis de éste suele mostrar aumento en el número de 
células, una concentración proteínica ligeramente elevada y 
un nivel normal de glucosa. El diagnóstico se puede confi rmar 
mediante el aislamiento del virus en heces o secreciones naso-
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faríngeas y, de manera menos común, en el LCR. Un au-
mento en el título de anticuerpos virales en el suero de fase 
convaleciente, en comparación con suero obtenido durante la 
fase aguda de la enfermedad, también es de utilidad en térmi-
nos diagnósticos. Un trastorno similar es el resultado de infec-
ción por coxsackievirus.

No hay tratamiento específi co y el manejo es puramente 
de apoyo, con gran atención dirigida de manera específi ca al 
mantenimiento de la función respiratoria. Con el tiempo, es 
frecuente que haya una recuperación útil de fuerza incluso en 
músculos gravemente debilitados.

El síndrome postpolio se caracteriza por la presencia, 
algunos años después de la presentación de la enfermedad 
original, de una creciente debilidad en músculos previamente 
comprometidos o en apariencia no afectados. Son comunes el 
dolor muscular y facilidad de fatiga. Ocurre una progresión 
lenta y puede conducir a una creciente restricción en las acti-
vidades cotidianas. Es probable que se relacione con la pérdida 
de células del asta anterior a causa del envejecimiento a par-
tir de una reserva previamente agotada por la infección origi-
nal. No hay tratamiento específi co.

Infección por virus del Nilo Occidental 
La infección por virus del Nilo Occidental se adquiere por 
medio de mosquitos infectados. Su manifestación más común 
es la meningoencefalitis. La poliomielitis paralítica aguda es 
otra manifestación y se caracteriza por debilidad asimétrica 
aguda, focal o generalizada, o por una cuadriplejia rápida-
mente ascendente que puede confundirse con el síndrome de 
Guillain-Barré. Los estudios electrodiagnósticos pueden ser 
de utilidad para mostrar la naturaleza y grado de compromiso, 
para distinguir el padecimiento de una neuropatía y para guiar 
el pronóstico. El análisis del LCR también es de utilidad; 
muestra pleocitosis, a menudo con una predominancia de neu-
trófi los, y también se encuentran anticuerpos IgM específi cos 
para virus. El tratamiento es de apoyo, como cuando se desa-
rrolla una poliomielitis a partir de infección por poliovirus.

LESIONES DE RAÍCES NERVIOSAS 
Y PLEXOS

PROLAPSO AGUDO DE DISCO 
INTERVERTEBRAL
Prolapso de disco lumbar
El prolapso agudo de un disco lumbar (fi gura 5-6C y cuadro 
5-13) por lo general conduce a dolores de espalda y a una dis-
tribución radicular (L5 o S1) a la pierna, donde con frecuen-
cia se acompaña de entumecimiento y parestesias. También es 
posible que se encuentre una defi ciencia motora; esto depen-
derá de la raíz afectada. Una radiculopatía L5 causa debilidad 
de dorsifl exión del pie y los ortejos, mientras que una afec-

tación de la raíz S1 produce debilidad de la fl exión plantar del 
pie y depresión del refl ejo aquíleo. El movimiento de la co-
lumna se ve limitado y hay una sensibilidad local en la espalda 
y un espasmo palpable de los músculos paraespinales. Se en-
cuentra limitada la elevación de pierna recta en la posición su-
pina, a menudo a cerca de 20 o 30 grados de fl exión de la 
cadera, de un valor normal de 80 o 90 grados, a causa de un 
espasmo refl ejo de los músculos posteriores del muslo (signo 
de Lasègue). Un disco con prolapso central puede conducir a 
síntomas y signos bilaterales y a compromiso esfi nteriano.

Los síntomas y signos de un prolapso de disco interverte-
bral lumbar pueden tener un inicio repentino o insidioso y en 
ocasiones son secundarios a traumatismo. Una exploración 
pélvica y rectal y radiografías simples de la columna son de 
ayuda para excluir lesiones como tumores.

A menudo, el descanso en cama sobre un colchón fi rme 
durante dos o tres días, seguido de una movilización gradual, 
permite una resolución de los síntomas, pero el dolor persis-
tente, un aumento en la defi ciencia neurológica o cualquier 
evidencia de disfunción esfi nteriana debe conducir a exáme-
nes con TAC, IRM o mielografía (véase fi gura 11-5), seguida 
de tratamiento quirúrgico. El tratamiento farmacológico para 
el dolor incluye aspirina o acetominofén con 30 mg de co-
deína, dos dosis 3 a 4 veces por día, u otros analgésicos no 
esteroideos como ibuprofeno o naproxeno. Los espasmos 
musculares pueden responder a ciclobenzaprina, 10 mg por 
vía oral, tres veces por día o según se necesite y tolere, o diace-
pam, 5 a 10 mg vía oral, tres veces por día o según se tolere.

Prolapso de disco cervical
La protrusión aguda de un disco cervical puede suceder a cual-
quier edad, a menudo sin un traumatismo antecedente, y con-
duce a dolor en el cuello y a dolor radicular en el brazo. El 
dolor se exacerba al mover la cabeza. En el caso de una hernia-
ción lateral del disco, en ocasiones se encuentra alguna defi -
ciencia motora, sensorial o refl eja en una distribución radicular 
(por lo general C6 o C7) en el lado afectado (cuadro 5-13); en 
herniaciones con dirección más central, la médula espinal tam-
bién puede verse comprometida (fi gura 5-6B), lo que conduce 
a una paraparesia espástica y a alteraciones sensoriales en las 
piernas, en ocasiones acompañadas de un compromiso de la 
función esfi nteriana. El diagnóstico se confi rma mediante TC, 
IRM o mielografía. Es posible que se necesite tratamiento qui-
rúrgico.

ESPONDILOSIS CERVICAL
Este trastorno ya se ha descrito en la página 173.

AVULSIÓN TRAUMÁTICA RADICULAR
Parálisis de Erb-Duchenne
Una avulsión traumática de las raíces C5 y C6 puede suceder 
al momento del nacimiento como resultado de tracción sobre 
la cabeza durante el tránsito de los hombros en el parto. Tam-
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bién puede ser el resultado de lesiones que ocasionan una 
separación excesiva de cabeza y hombros. Conduce a una 
pérdida de abducción del hombro y de fl exión del codo. En 
consecuencia, el brazo afectado se sostiene en rotación in-
terna al nivel del hombro con un antebrazo pronado y el 
codo extendido. Se pierden los refl ejos bicipital y braquiorra-
dial, pero la alteración sensorial suele ser de poca monta dado 
que se limita a un área pequeña por encima del músculo del-
toides. 

Parálisis de Klumpke

La afectación de las raíces nerviosas C8 y T1 ocasiona paráli-
sis y emaciación de los músculos pequeños de la mano y de 
los fl exores y extensores largos de los dedos. En ocasiones, el 
síndrome de Horner es un hallazgo asociado. Este tipo de 
parálisis de plexo inferior a menudo sigue a una caída que se 
ha detenido al aferrarse a un objeto fi jo con una mano o 
puede ser el resultado de tracción sobre el brazo abducido.
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Figura 5-6. A. Vista lateral de la columna vertebral que muestra los niveles a los que salen las diversas raíces nerviosas; los nervios 
emergen por encima de su cuerpo vertebral numerado en la espina cervical, pero por debajo del mismo en la espina lumbar. B: Prolapso 
lateral de disco en la espina cervical, ocasionando compresión de la raíz nerviosa saliente y comprimiendo la médula cervical. 
C: Prolapso lateral en la espina lumbar que ocasiona una compresión de la raíz que emerge al siguiente nivel vertebral inferior (p. ej., el 
disco L4 comprime la raíz nerviosa L5). D: Prolapso central de disco en la espina lumbar que ocasiona compresión radicular bilateral.



DEFICIENCIAS MOTORAS  /  181

AMIOTROFIA NEURÁLGICA (PLEXOPATÍA 
BRAQUIAL IDIOPÁTICA)
De manera típica, este trastorno se inicia con dolor extremo 
alrededor del hombro seguido unos días después por debili-
dad, alteraciones en los refl ejos y trastornos sensoriales en el 
brazo, a menudo y de manera particular, involucrando a los 
segmentos C5 y C6. Por lo general, los síntomas y signos son 
unilaterales, pero pueden ser bilaterales y a menudo la emacia-
ción de los músculos afectados es profunda. En ocasiones, la 
defi ciencia motora corresponde al territorio de un nervio indi-
vidual, en especial el axilar, supraescapular o radial, pero en 
otros casos parece surgir en el plexo braquial. Su causa precisa 
se desconoce. En ocasiones, sucede poco después de lesiones 
menores, inyecciones, inoculaciones o infecciones sistémicas me-
nores, pero aún no queda claro si éstas tienen alguna relevan-
cia etiológica. Los casos familiares se presentan de manera 
ocasional, como trastorno dominante autosómico caracteri-
zado por síntomas recurrentes. El trastorno se ha localizado en 
un locus genético en el cromosoma 17q25 en algunos casos, 
pero no en otros.

El tratamiento es sintomático. Como regla, se presenta 
una recuperación a lo largo de las semanas o meses siguientes, 
pero en ocasiones ésta es incompleta.

SÍNDROME DE LA COSTILLA CERVICAL
Las raíces C8 y T1 o el tronco inferior del plexo braquial pue-
den sufrir compresión por una costilla o banda cervical que 
surge de la séptima vértebra cervical. Esto conduce a debilita-
miento y emaciación de los músculos intrínsecos de la mano, 
en especial de aquellos en la eminencia tenar, acompañados de 
dolor y entumecimiento en una distribución dermatómica 
apropiada (a menudo similar a aquella de una lesión del nervio 
cubital pero extendiéndose por el borde medial del antebrazo). 
También es posible que la arteria subclavia se encuentre com-
primida; esto forma la base de la prueba de Adson para el 
diagnóstico del trastorno. El pulso radial disminuye en ampli-
tud cuando el paciente sentado voltea la cabeza hacia el lado 
afectado y respira profundamente. Sin embargo, una prueba 
positiva de Adson también se puede observar en sujetos nor-

males; un soplo supraclavicular durante la maniobra sustenta el 
diagnóstico de compromiso de la arteria subclavia.

Una radiografía puede mostrar la costilla cervical o un 
largo proceso transversal de la séptima vértebra cervical, pero 
los hallazgos normales no excluyen la posibilidad de una banda 
cervical. La electromiografía muestra evidencia de una dener-
vación parcial crónica de la mano, en un territorio más allá de 
aquel de cualquier nervio periférico individual. Los estudios 
de conducción nerviosa no muestran evidencia alguna de enfer-
medad del nervio periférico, pero existe un potencial de acción 
pequeño o ausente en el nervio cubital sensorial al estimular el 
dedo meñique.

El tratamiento implica la extracción quirúrgica de la cos-
tilla o banda.

OTRAS CAUSAS DE PLEXOPATÍA BRAQUIAL
La plexopatía braquial puede presentarse en pacientes con in-
fi ltración neoplásica o como consecuencia de radioterapia 
después de una esternotomía mediana y después de un trau-
matismo. Los estudios electrofi siológicos son importantes 
para defi nir la extensión y gravedad del compromiso y para la 
localización de la lesión. La ausencia de anormalidades elec-
trodiagnósticas a pesar de una exploración adecuada sugiere 
un diagnóstico incorrecto y plantea una posibilidad de reac-
ciones de conversión, simulación por parte del paciente o del 
así llamado síndrome no neurogénico de la salida torácica 
(una entidad polémica y disputada).

PLEXOPATÍA LUMBOSACRA
Un trastorno similar a la plexopatía braquial idiopática en 
ocasiones afecta al plexo lumbosacro. El tratamiento es sinto-
mático. La plexopatía lumbosacra materna intraparto es una 
causa inusual pero importante de pie caído agudo que se desa-
rrolla durante el trabajo de parto. Tiene lugar sobre todo en 
mujeres de baja estatura y se relaciona con la compresión del 
tronco lumbosacro por la cabeza del feto en el borde pelviano. 
La mayoría de las pacientes se recuperan por completo dentro 
de los siguientes seis meses.

Cuadro 5-13. Patrones más comunes de debilidad, síntomas sensoriales y cambios refl ejos en lesiones radiculares.1

C5 C6 C7 C8 L4 L5 S1

Músculo(s) 
débil(es)

Deltoides > 
bíceps

Bíceps Tríceps, 
extensores de 
los dedos

Extensores de los 
dedos más 
abductores del 
índice y el meñique

Cuádriceps Extensión del 
ortejo mayor

Flexión plantar 
(examen de pie; 
“párese de puntillas”)

Patrón de 
cambios 
sensoriales

Parte lateral 
del brazo

Pulgar Dedo(s) 
cordial(es)

Dedo meñique Cara medial de 
la espinilla

Cara medial 
del pie, ortejo 
mayor

Cara lateral del pie, 
ortejo menor

Refl ejo 
deprimido

Bíceps Tríceps Rodilla Tobillo

1 Existen superposiciones y variaciones individuales. En algunos casos, este cuadro de resumen no distingue lesiones radiculares de lesiones a nervios senci-
llos. Si se sospecha lesión de un nervio periférico, véase el apéndice C o los cuadros 5-5 y 5-6.
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TRASTORNOS DE LOS NERVIOS 
PERIFÉRICOS

El término neuropatía periférica designa una alteración en la 
función de uno o más nervios periféricos. Hay varios tipos de 
neuropatía periférica, según el grado de compromiso.

En función de la causa subyacente, puede haber una 
afectación selectiva de fi bras motoras, sensoriales o autóno-
mas, o una afectación más difusa de todas las fi bras del nervio 
periférico.

Por lo general, la defi ciencia clínica es mixta y a menudo 
los síntomas y signos sensoriales son la característica inicial —y 
más notable— de una afectación nerviosa periférica. Por ende, 
la discusión más detallada de estos trastornos y su tratamiento 
se deja para el capítulo 6, a excepción de aquellas instancias en 
las que la presentación típicamente involucra defi ciencias mo-
toras agudas. No obstante, por conveniencia, la inervación de 
raíces nerviosas y de nervios periféricos a los músculos princi-
pales de las extremidades se presenta en los cuadros 5-5 y 5-6. 
Referirse a estos cuadros debe facilitar la valoración de pacien-
tes que se presenten con debilidades focales del tipo neurona 
motora inferior.

POLINEUROPATÍA
En la polineuropatía, ya que hay una afectación simétrica y si-
multánea de varios nervios, las defi ciencias provenientes de 
nervios individuales no pueden reconocerse de manera clínica. 
Las polineuropatías se describen en el capítulo 6, pero aquí se 
hace mención breve de aquellas neuropatías en las que los pa-
cientes presentan debilidad aguda.

Polineuropatía infl amatoria aguda 
(síndrome de Guillain-Barré)
Es un trastorno que suele presentarse con debilidad que a 
menudo es simétrica y que principalmente se inicia en las 
piernas. La velocidad y grado de progresión varían, pero en 
casos graves existe una marcada debilidad de todas las extremi-
dades además de debilidad facial bilateral. También puede 
haber quejas sensoriales subjetivas, aunque los trastornos sen-
soriales objetivos por lo general son mucho menos evidentes 
que las defi ciencias motoras. La afectación autónoma es común 
y en ocasiones conduce a un desenlace fatal, como también 
puede ser el caso en la neumonía por aspiración o alteraciones 
respiratorias a causa de la debilidad. Mayores detalles de este 
trastorno se proporcionan en el capítulo 6.

Polineuropatía asociada con enfermedades 
críticas
Los pacientes con septicemia e insufi ciencia multiorgánica lle-
gan a desarrollar una polineuropatía que a menudo llama la 
atención por vez primera cuando se encuentra una difi cultad 

inesperada al retirarse a los pacientes del ventilador mecánico. 
En casos más avanzados, se presentan emaciación y debilidad 
de las extremidades y se pierden los refl ejos tendinosos. Las 
anormalidades sensoriales se ven eclipsadas por la defi ciencia 
motora. Los estudios electrofi siológicos revelan una neuro-
patía axonal. La patogénesis subyacente es poco clara. El tra-
tamiento es de apoyo, con un pronóstico positivo a largo plazo 
en aquellos pacientes que se recuperan de la enfermedad crítica 
subyacente.

Polineuritis diftérica
La infección por Corynebacterium diphtheriae se presenta ya 
sea en el tracto respiratorio superior o a causa de la infección 
de una herida en la piel, y la neuropatía es el resultado de una 
neurotoxina liberada por el organismo. En ocasiones se desa-
rrolla una debilidad palatina 2 a 3 semanas después de una in-
fección de garganta, y la difteria cutánea puede seguirse por 
una debilidad focal de los músculos adyacentes después de un 
intervalo similar. Una alteración de respuestas pupilares de 
acomodación quizá tenga lugar aproximadamente 4 a 5 sema-
nas después de la infección y una polineuropatía sensoriomo-
tora generalizada después de 1 a 3 meses. Esta polineuropatía 
puede seguir un curso bifásico con un deterioro adicional 5 a 
6 semanas después de su inicio. La debilidad puede ser asi-
métrica y a menudo es más marcada en sentido proximal que 
en sentido distal. Los refl ejos tendinosos quizás estén depri-
midos o ausentes. En casos extremos se presenta parálisis res-
piratoria. Por lo general, la recuperación sucede a lo largo 
de los siguientes 2 a 3 meses, aunque en casos graves toma 
más tiempo.

En pacientes con polineuropatía, el contenido proteínico 
del LCR por lo general es elevado y puede haber una ligera 
pleocitosis. Los estudios electrofi siológicos muestran una de-
saceleración de la velocidad de conducción nerviosa, pero a 
menudo no se manifi esta hasta que el paciente ha empezado 
a mejorar clínicamente. El tratamiento consiste en la adminis-
tración temprana de antitoxina diftérica equina sin esperar los 
resultados del cultivo bacterial siempre y cuando el paciente 
no sea sensible al suero equino. Por lo general, un curso de 
dos semanas con penicilina o eritromicina erradicará la infec-
ción, pero no altera la incidencia de complicaciones de grave-
dad. En pacientes con debilidad marcada, son necesarias me-
didas de apoyo, incluyendo asistencia respiratoria.

Envenenamiento paralítico por mariscos
Hay mejillones y almejas de las costas Oeste y Este de Estados 
Unidos cuya ingesta puede resultar peligrosa, en especial du-
rante los meses de verano. Se alimentan de variedades veneno-
sas de plancton y llegan a contener saxitoxina, que bloquea los 
canales de sodio —y, por tanto, los potenciales de acción— en 
nervios motores y sensoriales y en los músculos. Una neuropa-
tía periférica aguda de rápida progresión con síntomas senso-
riales y parálisis rápidamente ascendente comienza dentro de 
los 30 minutos posteriores a la ingesta de los crustáceos afecta-
dos y puede conducir a parálisis respiratoria y muerte. No hay 
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una antitoxina disponible, pero con un cuidado de apoyo ade-
cuado (que incluye ventilación mecánica en caso necesario) el 
paciente se recupera por completo. Un catártico o enema pue-
den ayudar a retirar la toxina no absorbida.

Porfi ria
La polineuropatía aguda puede presentarse con las porfi rias 
hepáticas hereditarias. Los ataques pueden precipitarse a causa 
de fármacos (p. ej., barbitúricos, estrógenos, sulfonamidas, 
griseofulvina, fenitoína, succinamidas) que pueden inducir la 
enzima sinteasa de ácido δ-aminolevulínico, o bien por infec-
ción, un periodo de ayuno o, de manera ocasional, la mens-
truación o el embarazo. A menudo, un dolor abdominal tipo 
cólico precede a la afectación neurológica y también pueden 
presentarse confusión aguda o delirio y convulsiones. La de-
bilidad es la manifestación neurológica más importante y se 
debe a una polineuropatía primordialmente motora que oca-
siona una alteración simétrica que en ocasiones es más marcada 
a nivel proximal que distal. Puede empezar en las extremidades 
superiores y progresar hasta comprometer las extremidades in-
feriores o el tronco. La progresión sucede a una frecuencia 
variable y puede llevar a una cuadriparesia fl ácida completa 
con parálisis respiratoria en unos cuantos días. También se 
manifi esta una pérdida sensorial pero es menos evidente y ex-
tensa. Es posible que los refl ejos tendinosos estén deprimidos 
o ausentes. El trastorno puede acompañarse de fi ebre, taqui-
cardia persistente, hipertensión, hiponatremia y leucocitosis 
periférica. El LCR puede mostrar un ligero aumento en la 
concentración proteínica y una ligera pleocitosis. El diagnós-
tico se confi rma mediante la demostración de niveles aumen-
tados de porfobilinógeno y ácido δ-aminolevulínico en orina 
o defi ciencia de uroporfi rinógeno I sinteasa en eritrocitos 
(porfi ria aguda intermitente) o de coproporfi rinógeno oxi-
dasa en los linfocitos (coproporfi ria hereditaria).

El tratamiento se realiza con dextrosa intravenosa para 
suprimir la vía biosintética del hem y propranolol para con-
trolar la taquicardia y la hipertensión. La hematina, 4 mg/kg 
vía infusión intravenosa durante 15 minutos, una vez al día, 
también es efi caz para mejorar el estado clínico. El mejor 
índice de progreso es la frecuencia cardiaca. Los síntomas ab-
dominales y mentales (pero no la neuropatía) pueden servirse 
del uso de clorpromazina o alguna otra fenotiazina. La insufi -
ciencia respiratoria posiblemente obligue al uso de traqueoto-
mía y ventilación mecánica. Es importante prevenir los ataques 
agudos mediante la evitación de precipitantes conocidos.

Envenenamiento agudo por arsénico o talio
Un envenenamiento agudo por arsénico o talio es capaz de 
producir una polineuropatía sensoriomotora de rápida evolu-
ción, a menudo con alteraciones gastrointestinales y retorti-
jones abdominales acompañantes o precedentes. El arsénico 
también puede ocasionar una erupción cutánea con aumento 
de la pigmentación de la piel y una exfoliación marcada, junto 
con la presencia de líneas de Mees (líneas blancas transver-
sales) en las uñas en casos prolongados. El talio puede pro-

ducir una erupción escamosa y pérdida del cabello. Los sínto-
mas sensoriales, a menudo dolorosos, suelen ser la mani-
festación más temprana de polineuropatía; éstos se siguen de 
una alteración motora simétrica que por lo general es más 
marcada a nivel distal que proximal y que sucede en las pier-
nas, más que en los brazos. Es posible que la proteína en el 
LCR se encuentre elevada con poco o ningún cambio en el con-
teo celular, y los hallazgos electrofi siológicos a veces se aseme-
jan a aquellos del síndrome de Guillain-Barré, en especial du-
rante la fase aguda del trastorno. La mejor forma para 
establecer el diagnóstico de toxicidad por arsénico es por me-
dio de la medición del contenido de arsénico en el pelo prote-
gido de la contaminación externa (p. ej., vello de la región pú-
bica). En la fase aguda, la orina también contiene arsénico. El 
diagnóstico de envenenamiento por talio se realiza al encon-
trar talio en tejidos o fl uidos corporales, en especial en la ori-
na. El grado de recuperación neurológica depende de la grave-
dad de la intoxicación.

Los agentes quelantes son de valor incierto.

Polineuropatía por organofosforados
Los compuestos organofosforados se utilizan ampliamente 
como insecticidas y también como principios activos en el gas 
nervioso que se utiliza en la guerra química. Tienen una varie-
dad de efectos tóxicos agudos, en particular manifestaciones 
de crisis colinérgicas ocasionadas por la inhibición de acetilco-
linesterasa. No obstante, algunos organofosforados inducen 
una polineuropatía demorada que por lo general se inicia 
de una a tres semanas después de la exposición aguda. Por lo 
general, los calambres musculares dolorosos en las piernas son 
el síntoma inicial de neuropatía, seguidos de un entumeci-
miento y parestesias distales. Más adelante se presenta una 
progresiva debilidad en las piernas, junto con una depresión 
de los refl ejos tendinosos. Se pueden desarrollar defi ciencias 
similares en las extremidades superiores después de varios días. 
En algunos casos, también se desarrollan alteraciones sensoria-
les, de manera inicial en las piernas y después en los brazos, 
pero estas alteraciones a menudo son leves o poco notables. La 
exploración muestra una polineuropatía distal simétrica, pre-
dominantemente motora, con emaciación y debilidad fl ácida 
en los músculos distales de las piernas. En algunos pacientes, 
la afectación es lo bastante grave como para ocasionar cuadri-
plejia, mientras que en otros la debilidad es mucho más leve. 
También llega a haber presencia de signos piramidales leves. 
La evidencia objetiva de pérdida sensorial suele ser menor. Los 
efectos agudos del envenenamiento por organofosforados se 
evitan mediante el uso de máscaras y ropa de protección. El 
tratamiento después de exposición incluye descontaminación 
de la piel con lejía o jabón y agua y la administración de atro-
pina, 2 a 6 mg cada cinco minutos y de pralidoxima, 1 g por 
hora por hasta tres horas, ambos administrados por vía intra-
muscular o intravenosa. No existe tratamiento para la neuro-
patía a diferencia de cuidados de apoyo. Llega a presentarse 
una recuperación de la función nerviosa periférica al paso del 
tiempo pero, por lo general, las defi ciencias centrales son per-
manentes y determinan el grado fi nal de recuperación funcional.
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MONONEUROPATÍA MÚLTIPLE
Este término signifi ca que existe alteración en varios nervios, 
pero de forma asimétrica y en momentos distintos, de modo 
que los nervios individuales implicados normalmente no se 
logran identifi car hasta que el trastorno alcanza una etapa 
avanzada. Aquí el comentario se limitará a dos trastornos ca-
racterizados por un compromiso motor en ausencia de sínto-
mas y signos sensoriales.

Toxicidad por plomo
La toxicidad por plomo es común entre las personas involu-
cradas en la fabricación o reparación de acumuladores u otros 
productos que contienen plomo, en la fundición de plomo o 
de minerales que lo contienen y en la industria del desguace. 
También se puede presentar en personas que utilizan pinturas 
con contenido de plomo o en aquellos individuos que ingieren 
alcohol contaminado. El plomo inorgánico llega a producir 
disfunciones en los sistemas nerviosos central y periférico. En 
los niños, que pueden desarrollar la toxicidad al ingerir restos 
de pintura que contienen plomo y que se descaman de edifi -
cios o muebles viejos, la encefalopatía aguda es la característica 
neurológica principal. La neuropatía periférica es predomi-
nantemente motora y en los adultos es más extrema en los 
brazos que en las piernas. De manera típica, afecta los ner-
vios radiales, aunque es posible que se vean afectados otros 
nervios, lo que conduce a una alteración motora progresiva 
asimétrica. Por lo normal, la pérdida sensorial es escasa o au-
sente. Llega a ocurrir pérdida o depresión de los refl ejos ten-
dinosos. Las manifestaciones sistémicas de la toxicidad por 
plomo incluyen anemia, estreñimiento, dolores abdominales 
tipo cólico, descoloramiento de las encías y neuropatía. No ha 
quedado claro el grado al que los trabajadores expuestos desa-
rrollan grados menores de daño a nervios periféricos a causa 
de la toxicidad por plomo. De manera similar, no hay acuerdo 
en cuanto a las concentraciones mínimas de plomo en sangre 
que se asocian con daños a los nervios periféricos.

Se desconoce el abordaje óptimo de tratamiento, pero se 
han utilizado el edetato de calcio disódico (EDTA) intrave-
noso o intramuscular y la penicilamina oral, así como el di-
mecaprol (BAL).

Neuropatía motora multifocal
Este trastorno se caracteriza por emaciación y debilidad asi-
métricas progresivas, evidencia electrofi siológica de desmieli-
nización motora multifocal con un bloqueo parcial de con-
ducción motora, pero con respuestas sensoriales normales y 
presencia de anticuerpos antiglucolípidos (por lo general, anti-
GM1 IgM) en suero en muchos pacientes. En ocasiones, se 
presentan calambres y fasciculaciones y pueden conducir a un 
diagnóstico erróneo de enfermedad de la neurona motora a 
menos que se lleven a cabo estudios electrofi siológicos. No 
hay pérdida sensorial ni evidencia de afectación de la neurona 
motora superior. En forma típica, el trastorno tiene un inicio 
insidioso y un curso crónico, pero se han descrito variantes 

con un inicio más agudo. A fi n de que se lleve a cabo un diag-
nóstico de manera confi able, la defi ciencia motora debería en-
contrarse en la distribución de dos o más nervios especifi cados 
y relacionarse con el bloqueo de conducción fuera de los sitios 
comunes de atrapamiento. Se ha descrito una variante con 
afectación de un solo nervio (neuropatía motora monofocal). 
El bloqueo de conducción es una consecuencia importante de 
la desmielinización, pero los cambios de excitabilidad axonal 
también contribuyen a una pérdida de conducción. El trata-
miento con prednisona y plasmaféresis ha resultado decepcio-
nante, pero es posible que los pacientes presenten una mejoría 
con ciclofosfamida, 1 g/m2, por vía intravenosa, una vez al 
mes durante seis meses o en respuesta a inmunoglobulina hu-
mana, 2 g/kg, vía intravenosa, aplicada a lo largo de tres a 
cinco días. En ocasiones, la mejoría se asocia con una dismi-
nución de los niveles de anticuerpos anti-GM1. 

MONONEUROPATÍA SIMPLE
En la mononeuropatía simple se afecta un solo nervio peri-
férico. La mayoría de las mononeuropatías comunes incluyen 
compromiso tanto motor como sensorial (como se discute en 
el capítulo 6). De manera acorde, en el presente capítulo se 
discute sólo la parálisis de Bell, que conduce primordialmente 
a una defi ciencia motora.

Parálisis de Bell
Es una debilidad facial del tipo neurona motora inferior oca-
sionada por el compromiso idiopático del nervio facial fuera 
del SNC, sin evidencia de enfermedad ótica o neurológica 
más amplia. No está claro cuál es la causa, pero el trastorno 
ocurre de manera más común en mujeres embarazadas y en 
pacientes diabéticos. Hay evidencia creciente que sugiere que 
la reactivación de una infección por el virus herpes simple tipo 
1 en el ganglio geniculado puede dañar el nervio facial y es res-
ponsable de la parálisis de Bell al menos en algunos pacientes.

A menudo, la debilidad facial está precedida o acompa-
ñada de dolor en el área alrededor de la oreja. Por lo general, 
la debilidad se presenta de manera abrupta, pero puede pro-
gresar a lo largo de varias horas o incluso de uno o dos días. En 
función de la localización de la lesión, puede haber alteracio-
nes del gusto, lagrimeo o hiperacusia asociadas. En ocasiones 
hay una parálisis de todos los músculos inervados por el nervio 
afectado (parálisis completa) o debilidad variable en distintos 
músculos (parálisis incompleta). La exploración clínica no re-
vela anormalidades más allá del territorio del nervio facial. La 
mayoría de los pacientes se recupera por completo sin trata-
miento alguno, pero esto puede tomar varios días en algunas 
instancias o varios meses en otras. El dolor intenso al inicio y 
parálisis completa cuando primero se examina al paciente su-
gieren un pronóstico desfavorable de recuperación total. Aun 
cuando la recuperación no es completa, la desfi guración per-
manente o alguna otra complicación afectan sólo alrededor de 
10% de los pacientes. No hay evidencia contundente de que 
el tratamiento con aciclovir u otros agentes antivirales propor-
cione benefi cio alguno. El tratamiento con corticosteroides 
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(prednisona, 60 u 80 mg/d vía oral durante tres días, redu-
ciendo la dosis a lo largo de los siguientes siete días), iniciado 
dentro de los cinco días después del comienzo de la parálisis, 
aumenta la proporción de pacientes que tienen una recupera-
ción total y mejora de manera signifi cativa las probabilidades 
de lograr dicha recuperación total a tres y nueve meses.

Otros trastornos que pueden producir parálisis facial in-
cluyen tumores, infecciones del ganglio geniculado por herpes 
zóster (síndrome de Ramsay Hunt), enfermedad de Lyme, 
SIDA y sarcoidosis.

TRASTORNOS DE LA TRANSMISIÓN 
NEUROMUSCULAR 

MIASTENIA GRAVE
La miastenia grave se puede presentar a cualquier edad y en 
ocasiones se asocia con un tumor tímico, tirotoxicosis, artritis 

reumatoide o lupus eritematoso diseminado. Es más común 
en mujeres que en varones y se caracteriza por debilidad fl uc-
tuante y fatigabilidad fácil de los músculos voluntarios; no se 
puede sostener la actividad muscular y los movimientos ini-
cialmente poderosos se debilitan con prontitud. Hay predilec-
ción por los músculos oculares externos y otros músculos cra-
neales, incluyendo los músculos masticatorio, facial, faríngeo y 
laríngeo. También puede haber afectación de los músculos res-
piratorios y de las extremidades. La debilidad se debe a un blo-
queo variable de la transmisión neuromuscular relacionada con 
un descenso mediado por el sistema inmunitario en el número 
de receptores de acetilcolina (fi gura 5-7). En cerca de 80% de 
los casos, hay presencia de anticuerpos al receptor muscular ni-
cotínico de la acetilcolina que conducen a la pérdida de función 
receptora. En pacientes seronegativos para estos anticuerpos, es 
probable que la enfermedad también sea mediado por el sis-
tema inmunitario; muchos de estos pacientes tienen anticuer-
pos contra la tirosina cinasa músculo específi ca (MuSK, del 
inglés muscle-specifi c tyrosine kinase) en el agrupamiento de re-
ceptores de acetilcolina durante el desarrollo y que también se 
expresa en uniones neuromusculares maduras.

Receptores 
de ACh

AChHendidura 
sináptica

Terminal nerviosa presináptica

Zona 
activa

Membrana muscular postsináptica

Vesícula 
sináptica

Ca2+

Canal de 
Ca2+ Antibióticos 

aminoglucósidos

Síndrome de 
Lambert-Eaton (anticuerpo)

Botulismo 
(toxina)

Miastenia grave 
(anticuerpo)

Figura 5-7. Sitios de afectación en los trastornos de la transmisión neuromuscular. A la izquierda, la transmisión normal involucra un 
infl ujo de calcio (Ca) inducido por despolarización a través de canales dependientes de voltaje. Esto estimula la liberación de acetilcolina 
(ACh) a partir de las vesículas sinápticas en la zona activa y hacia el interior de la hendidura sináptica. La ACh se enlaza a los receptores 
de ACh y despolariza la membrana muscular postsináptica. A la derecha, los trastornos de la transmisión neuromuscular son el resultado 
del bloqueo de los canales de Ca (síndrome de Lambert-Eaton o antibióticos aminoglucósidos), la alteración de liberación de ACh media-
da por Ca (toxina botulínica) o la internalización y degradación de receptores ACh inducida por anticuerpos (miastenia grave). 
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Un trastorno similar en pacientes que reciben penicila-
mina para artritis reumatoide a menudo entra en remisión al 
descontinuarse el fármaco.

Hallazgos clínicos 
Aunque, por lo general, el inicio de la enfermedad es insi-
dioso, en ocasiones el trastorno se revela a causa de una infec-
ción concurrente que conduce a una exacerbación de los 
síntomas. También pueden presentarse exacerbaciones du-
rante el embarazo o antes de la menstruación. Los síntomas 
pueden empeorar a causa de la quinina, quinidina, procaina-
mida, propranolol, fentoína, litio, tetraciclina y antibióticos 
aminoglucósidos que, por tanto, deberían evitarse en tales 
pacientes. La miastenia sigue un curso progresivo lento. Los pa-
cientes se presentan con ptosis, diplopía, difi cultades para 
masticar o deglutir, voz nasal, difi cultades respiratorias o de-
bilidad en extremidades (cuadro 5-14). Es frecuente que estos 
síntomas fl uctúen en intensidad a lo largo del día y esta varia-
ción diurna se superpone a recaídas y remisiones espontáneas 
de más largo plazo que pueden durar semanas.

La exploración clínica confi rma la debilidad y fatigabili-
dad de los músculos afectados. La debilidad no se ajusta a la 
distribución de ningún nervio, raíz o nivel únicos del SNC. 
En más de 90% de los casos, los músculos extraoculares se ven 
afectados, lo que conduce a parálisis y ptosis oculares con fre-
cuencia asimétricas. Las respuestas pupilares no se ven afecta-
das. Una particularidad característica de este trastorno es que 
la actividad sostenida de los músculos afectados lleva a un au-
mento temporal de la debilidad. Así, sostener la mirada hacia 
arriba por dos minutos puede conducir a un aumento en la 
ptosis, con una mejora en la fuerza del músculo después de un 
breve descanso. En casos avanzados, es posible que haya cierta 
atrofi a leve de los músculos afectados. La sensibilidad es nor-
mal y por lo general no se presentan cambios en refl ejos. 

Diagnóstico
El diagnóstico de miastenia grave por lo general se puede con-
fi rmar al valorar el benefi cio que se obtiene después de la ad-
ministración de fármacos anticolinesterásicos; la fuerza de los 
músculos afectados se ve infl uida a una dosis que no tiene 
efecto alguno sobre los músculos normales y un efecto leve, si 
es que alguno, sobre los músculos debilitados por otras causas.

La prueba farmacológica más comúnmente utilizada es 
la prueba de edrofonio (Tensilon). Se administra edrofonio 
por vía intravenosa en una dosis de 10 mg (1 mL), de la que 2 
mg se administran de manera inicial y los 8 mg restantes cerca 
de 30 segundos después en caso de que la dosis de prueba sea 
bien tolerada. En pacientes miasténicos, hay una evidente me-
joría en la fortaleza de los músculos debilitados que tiene una 
duración aproximada de cinco minutos.

De manera alternativa, es factible administrar 1.5 mg de 
neostigmina por vía intramuscular con una respuesta que 
tiene una duración aproximada de dos horas; debe tenerse dis-
ponibilidad de sulfato de atropina (0.6 mg) para neutralizar 
los efectos secundarios colinérgicos muscarínicos de salivación 
excesiva, diarrea y náuseas. La atropina no afecta la función 
colinérgica nicotínica en la unión neuromuscular. La neostig-
mina de acción más prolongada reduce la incidencia de eva-
luaciones negativas falsas. 

Estudios de investigación
Las radiografías y TC de tórax pueden revelar un timoma co-
existente. La transmisión neuromuscular alterada se puede 
detectar en forma electrofi siológica mediante una respuesta 
decreciente del músculo a una estimulación supramáxima re-
petitiva (a 2 o 3 Hz) de su nervio motor, pero los hallazgos 
normales no excluyen el diagnóstico. La electromiografía de 
fi bra única muestra una variabilidad creciente en el intervalo 
entre dos potenciales de acción de fi bra muscular de la misma 
unidad motora en músculos clínicamente débiles. A menudo 
es útil medir los niveles de anticuerpos de receptores de acetil-
colina en suero, dado que se encuentran niveles aumentados 
en 80 a 90% de los pacientes con miastenia grave generalizada.

Tratamiento
Deben evitarse los medicamentos (ya mencionados) que alte-
ran la transmisión neuromuscular. Se recomiendan los siguien-
tes abordajes de tratamiento.

A. MEDICAMENTOS ANTICOLINESTERÁSICOS

El tratamiento con estos fármacos proporciona benefi cios sin-
tomáticos sin infl uir el curso de la enfermedad subyacente. El 
pilar de tratamiento es la piridostigmina a dosis determinadas 
en forma individual pero que, por lo general, se encuentran 
entre los 30 y los 180 mg (60 mg, en promedio) cuatro veces 
al día. Es posible que se utilice el fármaco antiguo, neostig-
mina, en raros casos, por vía parenteral. Pequeñas dosis de 
atropina consiguen atenuar los efectos secundarios como hiper-

Cuadro 5-14. Síntomas iniciales de miastenia grave.1

Síntoma
Porcentaje de 

pacientes

Diplopía 41

Ptosis 25

Disartria 16

Debilidad de las extremidades inferiores 13

Debilidad generalizada 11

Disfagia 10

Debilidad de las extremidades superiores 7

Debilidad masticatoria 7

1 Adaptado de Herrmann C Jr. Myasthenia gravis-current concepts. West J Med. 
1985;142:797-809.
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motilidad intestinal o hipersalivación. El exceso de medica-
ción puede conducir a debilidad que, a diferencia de la que es 
de tipo miasténico, no se ve afectada o aumentada por el edro-
fonio intravenoso. Este tipo de crisis colinérgica llega a estar 
acompañada de palidez, sudoración, náuseas, vómito, saliva-
ción, dolores abdominales tipo cólico y miosis. 

B. TIMECTOMÍA

Se debe llevar a cabo una timectomía en pacientes menores de 
60 años de edad y debe considerarse en aquellos mayores 
de dicha edad que tengan debilidad no limitada a los múscu-
los extraoculares. Aunque por lo común la timectomía lleva a 
un benefi cio sintomático o a una remisión, no queda claro el 
mecanismo mediante el cual ocurre esto, lo cual no siempre es 
evidente de manera inmediata.

C. CORTICOSTEROIDES

Los corticosteroides están indicados en el caso de pacientes 
que han respondido de manera defi ciente a los anticolineste-
rásicos y que ya se han sometido a una timectomía. El trata-
miento se inicia con el paciente hospitalizado, ya que es posible 
que la debilidad se exacerbe en forma inicial. Una dosis alta 
inicial de prednisona (60 a 100 mg/d, vía oral) se puede redu-
cir de manera gradual a un nivel de mantenimiento relativa-
mente bajo (5 a 15 mg/d) a medida que se produce la mejoría. 
El tratamiento cada tercer día es útil para reducir la incidencia 
de efectos secundarios, que se describen (como hallazgos clíni-
cos) en la sección de hiperadrenalismo del capítulo 1.

D. AZATIOPRINA

Se utiliza en pacientes con enfermedad grave o progresiva a 
pesar de una timectomía y de tratamiento con anticolinesterá-
sicos y corticosteroides. También se administra en lugar de las 
altas dosis de corticosteroides en pacientes que no muestran 
un benefi cio sostenido con dosis bajas. La dosis habitual es de 
2 a 3 mg/kg/d, aumentada a partir de una dosis inicial más 
baja.

E. PLASMAFÉRESIS

Es útil para lograr una mejoría temporal en pacientes con un 
deterioro rápido o que se encuentran en crisis miasténicas, así 
como en circunstancias especiales, como antes de cirugías que 
probablemente produzcan un compromiso respiratorio pos-
operatorio. 

F. INMUNOGLOBULINAS INTRAVENOSAS

También se han empleado para proporcionar benefi cios tem-
porales en circunstancias similares a aquellas en que se utiliza 
la plasmaféresis.

G. MICOFENOLATO MOFETIL 
Este agente inhibe la proliferación de linfocitos T y B en 
forma selectiva y se ha utilizado como inmunosupresor con 
efectos secundarios tan sólo modestos que incluyen diarrea, 
náuseas, dolor abdominal, fi ebre, leucopenia y edema. Varios 
estudios indican que muchos pacientes con miastenia grave 

mejoran o pueden reducir su ingesta de esteroides en respuesta 
a este medicamento (1 g bid, vía oral), pero normalmente 
después de una demora de varios meses.

Pronóstico
Es posible realizar un manejo exitoso de la mayoría de los pa-
cientes por medio de un tratamiento medicamentoso. La en-
fermedad puede tener un desenlace fatal a causa de complica-
ciones respiratorias como neumonía por aspiración.

SÍNDROME MIASTÉNICO 
(SÍNDROME DE LAMBERT-EATON)
Este trastorno tiene una asociación bien reconocida con un 
neoplasma subyacente y a veces se asocia con enfermedades 
autoinmunitarias, como anemia perniciosa; en ocasiones no se 
encuentra causa alguna. En el trastorno paraneoplásico, los 
antibióticos dirigidos contra los antígenos tumorales se con-
traponen con los canales de calcio dependientes de voltaje im-
plicados en la liberación de acetilcolina, lo que conduce a una 
alteración de la transmisión neuromuscular (fi gura 5-7).

Desde el punto de vista clínico hay debilidad, en especial 
de los músculos proximales de las extremidades. No obstante, 
a diferencia de la miastenia grave, los músculos extraoculares 
por lo general no se ven afectados y la fuerza aumenta de ma-
nera estable si se sostiene la contracción. También es factible 
que se presenten alteraciones autonómicas, como sequedad de 
boca, estreñimiento e impotencia.

El diagnóstico se confi rma de forma electrofi siológica por 
medio de la respuesta a la estimulación nerviosa repetitiva. Hay 
un notable aumento en la magnitud de la respuesta muscular a 
la estimulación de su nervio motor a frecuencias altas, aun en 
músculos no débiles desde el punto de vista clínico. La presen-
cia de autoanticuerpos al subtipo P/Q de canales de calcio 
dependientes de voltaje que se encuentran en la membrana 
presináptica de la unión neuromuscular, es altamente sensible 
y específi ca en cuanto al síndrome Lambert-Eaton de cualquier 
etiología.

La terapia medicamentosa con inmunosupresores (corti-
costeroides y azatioprina como ya se describió en el caso de la 
miastenia grave) y la plasmaféresis o terapia con inmunoglobu-
lina intravenosa puede conducir a una mejoría. El clorhidrato 
de guanidina, 25 a 50 mg/kg/d dividido en 3 o 4 dosis, quizá 
sea de utilidad en los pacientes con discapacidad grave, pero 
los efectos adversos del fármaco incluyen supresión de la mé-
dula ósea e insufi ciencia renal. La respuesta al tratamiento con 
medicamentos anticolinesterásicos como piridostigmina o 
neostigmina, solos o en combinación con guanidina, es varia-
ble. La 3,4-diaminopiridina (experimental en Estados Unidos), 
en dosis de hasta 25 mg, vía oral, cuatro veces por día, puede 
mejorar la debilidad y la disfunción autonómica; la parestesia 
es un efecto secundario común y pueden presentarse convul-
siones. La enfermedad mejora con el tratamiento del padeci-
miento subyacente.
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BOTULISMO
La toxina de Clostridium botulinum puede ocasionar parálisis 
neuromuscular. Actúa al prevenir la liberación de acetilcolina 
en las uniones neuromusculares y en las sinapsis autonómicas 
(fi gura 5-7). El botulismo se presenta de manera más común 
después de la ingesta en el hogar, de alimentos enlatados y 
contaminados con la toxina; rara vez se presenta a causa de 
heridas infectadas. Mientras menor es el periodo de latencia 
entre la ingestión de la toxina y el inicio de los síntomas, ma-
yor la dosis de la toxina y el riesgo de afectación más intensa 
del sistema nervioso.

Hallazgos clínicos
Una debilidad fulminante se inicia 12 a 72 horas después de 
la ingesta de la toxina y, de manera característica, se manifi esta 
por diplopía, ptosis, debilidad facial, disfagia, voz nasal y, des-
pués, difi cultades para respirar; por lo común, la debilidad 
aparece por último en las extremidades. Además de la defi -
ciencia motora, es característica la visión borrosa y sequedad 
de boca, íleo paralítico e hipotensión postural. No hay defi -
ciencia sensorial y los refl ejos tendinosos en general permane-
cen sin cambios a menos que los músculos comprometidos se 
encuentren muy debilitados. Los síntomas pueden progresar 
durante varios días después de su inicio.

En los lactantes, una infección entérica con producción 
local de la toxina conduce a un cuadro clínico diferente con 
hipotonía, estreñimiento, debilidad progresiva y succión defi -
ciente. 

Estudios de investigación
Una vez que se sospecha el diagnóstico, las autoridades sani-
tarias locales deben ser notifi cadas y deben enviárseles mues-
tras del suero del paciente y del alimento contaminado (si 
hay disponibilidad del mismo) para analizarse en cuanto a la 
toxina. Los tipos más comunes de toxina que se encuentran 
en la clínica son A, B y E. Los estudios electrofi siológicos 
ayudan a confi rmar el diagnóstico, dado que la respuesta 
muscular evocada tiende a aumentar en magnitud de manera 
progresiva con la estimulación repetitiva de los nervios moto-
res a frecuencias elevadas.

Tratamiento
Los pacientes deberían hospitalizarse, ya que la insufi ciencia 
respiratoria se desarrolla con velocidad y requiere de ventila-
ción mecánica. El tratamiento con antitoxina trivalente (ABE) 
se inicia una vez que se establece que el paciente no es alérgico 
al suero equino, pero el efecto del curso de la enfermedad es 
poco claro.

El clorhidrato de guanidina (25 a 50 mg/kg/d en dosis 
divididas), un fármaco que facilita la liberación de acetilcolina 
de las terminales nerviosas, de manera ocasional resulta de 
utilidad para mejorar la fuerza muscular; en términos gene-
rales, los medicamentos anticolinesterásicos carecen de valor. 
Son importantes los cuidados y asistencia de apoyo. 

ANTIBIÓTICOS AMINOGLUCÓSIDOS
Las grandes dosis de antibióticos, como kanamicina y genta-
micina, en ocasiones producen un síndrome clínico muy si-
milar al botulismo, ya que se previene la liberación de acetil-
colina de las terminales nerviosas. Es posible que este efecto 
se relacione con un bloqueo de los canales de calcio (fi gura 
5-7). Los síntomas tienen una resolución veloz a medida que 
el fármaco responsable se elimina del cuerpo. Observe que es-
tos antibióticos son particularmente peligrosos en pacientes con 
alteraciones preexistentes de transmisión neuromuscular y que, 
por tanto, es mejor evitarlos en pacientes con miastenia grave.

TRASTORNOS MIOPÁTICOS

DISTROFIAS MUSCULARES
Las distrofi as musculares son un grupo de trastornos miopáti-
cos heredados que se caracterizan por debilidad y emaciación 
musculares progresivas. Se clasifi can según su modalidad de 
herencia, edad de inicio, distribución de músculos afectados, 
tasa de progresión y desenlace a largo plazo (cuadro 5-15). 
Una forma más satisfactoria de clasifi cación puede realizarse 
con base genética. En la actualidad, cierto número de genes se 
ha asociado con las distintas distrofi as musculares (cuadro 
5-16). Tales genes de músculos esqueléticos codifi can proteí-
nas sarcolémicas (p. ej., sarcoglicanos), citoesqueléticas (p. ej., 
distrofi na), citosólicas, de matriz extracelular y de membrana 
nuclear. Las anormalidades en estas proteínas pueden conducir 
a una mayor susceptibilidad a la necrosis de fi bras musculares, 
pero aún no quedan claros los mecanismos moleculares impli-
cados. Le heterogeneidad genética para el mismo fenotipo ha 
conducido a la subdivisión de los principales trastornos clínicos, 
pero se desconoce la base para los distintos fenotipos clínicos.

No hay tratamiento específi co para las distrofi as muscu-
lares. Es importante alentar a los pacientes a llevar una vida lo 
más normal posible. A menudo, las deformidades y contractu-
ras se pueden evitar o aminorar por medio de terapia física y 
procedimientos ortopédicos. Debe evitarse el descanso pro-
longado en cama ya que, con frecuencia, la inactividad con-
duce a un empeoramiento de la discapacidad.

A. DISTROFIA DE DUCHENNE

La forma más común de distrofi a muscular, la distrofi a de 
Duchenne, es un trastorno ligado al cromosoma X que afecta 
primordialmente a varones. Los síntomas se inician para los 
cinco años de edad y, de manera típica, los pacientes quedan 
gravemente discapacitados para la adolescencia; la muerte 
ocurre dentro del tercer decenio de vida. Síntomas tempranos 
incluyen caminar sobre la punta de los pies, marcha de pato e 
incapacidad para correr. La debilidad es más pronunciada en 
las extremidades inferiores proximales, pero también afecta las 
extremidades superiores proximales. Al tratar de incorporarse 
para ponerse de pie después de encontrarse en posición su-
pina, los pacientes de manera característica necesitan utilizar 
sus brazos para trepar por sus cuerpos (maniobra de Gowers). 
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Es común la pseudohipertrofi a de las pantorrillas a causa de 
una infi ltración grasa del músculo. El corazón se ve compro-
metido tarde en el curso de la enfermedad y el retraso mental 
es un acompañamiento frecuente. Los niveles séricos de CK 
son excepcionalmente elevados. 

No hay un tratamiento defi nitivo disponible, pero la 
prednisona, 0.75 mg/kg/d, vía oral, puede mejorar la fuerza 
muscular hasta por tres años. Los efectos secundarios incluyen 
aumento de peso, apariencia tipo Cushing e hirsutismo; los 
efectos de la prednisona a largo plazo en este padecimiento no 
se conocen con precisión. Es probable que el defl azacort (0.9 
mg/kg/d), un análogo de la prednisona, sea tan efectivo como 
ésta, pero con menos efectos secundarios. También puede ser 
de utilidad el monohidrato de creatina (5 a 10 g/d).

Se ha identifi cado un defecto genético responsable de la 
distrofi a de Duchenne y forma la base para una prueba diag-
nóstica. El gen en cuestión se localiza en el brazo corto del 
cromosoma X y codifi ca para la proteína distrofi na, que se 
encuentra ausente o profundamente reducida en el músculo 
de pacientes con el trastorno. La ausencia de distrofi na en las 
regiones sinápticas de las neuronas cerebrocorticales puede 
contribuir al retraso mental de los pacientes con distrofi a 
de Duchenne. La terapia genética no ha resultado efi caz en la 
actualidad para el tratamiento de esta distrofi a muscular.
B. DISTROFIA DE BECKER

También se vincula con el cromosoma X y se asocia con un 
patrón de debilidad similar al que se observa en la distrofi a de 
Duchenne. Sin embargo, las edades promedio de inicio (11 
años) y de muerte (42 años) son más tardías. No se manifi es-
tan alteraciones cardiacas y cognitivas y los niveles de CK en 
suero son menos notablemente elevados que en la distrofi a de 
Duchenne. En contraste con la distrofi a de Duchenne, los ni-
veles de distrofi na en músculo son normales en la distrofi a de 

Becker, pero la proteína presenta alteraciones cualitativas. No 
ha quedado claro si los esteroides representan algún papel en 
el tratamiento de esta distrofi nopatía.
C. DISTROFIA MUSCULAR DE EMERY-DREIFUSS

Trastorno que se presenta en formas recesivas ligadas al cro-
mosoma X (Xq28) y en formas autosómica dominante y rece-
siva más inusuales. El inicio clínico en la infancia se sigue de 
una progresión lenta, con desarrollo de contracturas, debili-
dad y emaciación (en especial de los tríceps y bíceps en los 
brazos y del peroneo y tibial anterior en las piernas, con una 
propagación posterior a los músculos de la cintura), anormali-
dades en la conducción cardiaca y miocardiopatía. Por lo 
general, la CK sérica se encuentra levemente elevada. Debe 
monitorearse la función cardiaca e insertarse un marcapasos 
de ser necesario. La terapia física es importante pata conservar 
la movilidad.
D. DISTROFIA DE LA CINTURA Y EXTREMIDADES

En el pasado era un término generalizado para designar una 
amplia variedad de trastornos, entre ellos casos no diagnos-
ticados de otras distrofi as. En su forma clásica es un padeci-
miento que se hereda en forma autosómica recesiva (cuadro 
5-16). Los pacientes con mutaciones genéticas distintas pue-
den ser indistinguibles desde el punto de vista clínico y los pa-
cientes con la misma mutación llegan a mostrar una marcada 
variación fenotípica, aun dentro de la misma familia. El tras-
torno se inicia, desde el punto de vista clínico, entre la infan-
cia tardía y la adultez temprana. En contraste con las distrofi as 
de Duchenne y Becker, los músculos de la cintura escapular y 
pélvica se ven afectados a un grado más equivalente. No se 
observan pseudohipertrofi as y los niveles de CK en suero son 
menos elevados.
E. DISTROFIA FACIOESCAPULOHUMERAL

Trastorno autosómico dominante que normalmente se inicia 
durante la adolescencia; es compatible con un periodo de vida 
normal. El defecto genético es un reacomodo de un gen ho-
meobox localizado en el cromosoma 4q35. La gravedad clí-
nica de este padecimiento es altamente variable. De manera 
típica, la debilidad se encuentra limitada a la cara, cuello y 
cintura escapular, pero puede presentarse pie caído. Los omópla-
tos alados son comunes. El corazón no se ve afectado y los nive-
les de CK en suero son normales o acaso ligeramente elevados.
F. MIOPATÍA DISTAL

La variedad autosómica dominante típicamente se manifi esta 
después de los 40 años de edad, aunque el inicio puede ser an-
terior y los síntomas más graves en homocigotos. Se ven afec-
tados músculos pequeños en manos y pies, extensores de la 
muñeca y dorsifl exores del pie. El patrón preciso de afectación 
varía en los distintos subtipos de este trastorno. El curso es 
lentamente progresivo. Las miopatías distales con herencia au-
tosómica recesiva o que suceden de manera esporádica tam-
bién se describen y se presentan con una debilidad progresiva 
de las piernas en adolescentes y adultos jóvenes. Hay varian-
tes de inicio tardío; en una de ellas existe un compromiso se-
lectivo de la musculatura posterior de las pantorrillas.

Cuadro 5-16. Bases genéticas de las distrofi as musculares.

Ligadas al cromosoma X
Duchenne/Becker
Emery-Dreifuss

XR
XR

Xp21
Xq28

Emery-Dreifuss AD
AR

1q21.2
1q21.2

Cintura y extremidades AD

AR

5q22-q34; 1q111-21; 3p25; 
6q23; 7q; 7q32
15q15; 2p13; 13q12; 
17q21; 4q12; 5q33-34; 
17q11-12; 9q33.2; 19q13.3; 
2q24.3

Fascioescapulohumeral AD 4q35

Oculofaríngea AD 14q11.2-q13

Distales
Miyoshi
Tibial

AR
AD

2p13
14q12

Congénita AR 6q22; 9q31-q33; 12q13; 
1p35-p36; 1p32-p34

Distrofi a miotónica AD 19q13.2-q13.3; 3q13.3-q24
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G. DISTROFIA OCULAR

Típicamente, se trata de un trastorno autosómico dominante, 
aunque también se presentan casos recesivos y esporádicos. 
Algunos casos se asocian con exclusiones en el DNA mitocon-
drial. Por lo general, el inicio es anterior a los 30 años de edad. 
La manifestación más temprana es ptosis, pero de manera 
subsiguiente se desarrolla oftalmoplejia externa progresiva; la 
debilidad facial también es común y puede suceder una afec-
tación subclínica de los músculos de las extremidades. El curso 
es lentamente progresivo. En muchos casos, no queda claro el 
grado al que la distrofi a ocular se diferencia de la distrofi a ocu-
lofaríngea (véase más adelante).
H. DISTROFIA OCULOFARÍNGEA

Trastorno autosómico dominante, la distrofi a oculofaríngea se 
encuentra cada vez con mayor frecuencia en ciertas áreas geo-
gráfi cas, incluyendo Quebec y el suroeste de Estados Unidos. 
En la gran mayoría de los casos inicia entre la tercera y quinta 
décadas de vida.* Los hallazgos incluyen ptosis, oftalmoplejia 
externa total, disfagia, debilidad facial y, a menudo, debilidad 
proximal de las extremidades. Hay elevaciones leves de la CK 
sérica. La disfagia es particularmente incapacitante y puede re-
querir de alimentación nasogástrica o gastrostomía. 
I. DISTROFIA PARAESPINAL

Se puede desarrollar una debilidad paraespinal progresiva des-
pués de los 40 años de edad en pacientes de ambos géneros, 
algunos de los cuales pueden tener antecedentes familiares del 
trastorno. Son característicos el dolor de espalda y una cifosis 
marcada (camptocormia). Hay elevaciones moderadas de la 
CK en suero. Los TC muestran un reemplazo graso de los 
músculos paraespinales.

MIOPATÍAS CONGÉNITAS
Las miopatías congénitas son un grupo heterogéneo de tras-
tornos inusuales y relativamente no progresivos que por lo ge-
neral se inician en la lactancia o infancia pero quizá no sean 
notorios desde el punto de vista clínico sino hasta la adultez. 
La mayoría se caracteriza por debilidad muscular predomi-
nantemente proximal, hipotonía, hiporrefl exia y CK sérica 
normal; muchas son heredadas. Se les clasifi ca según sus ca-
racterísticas histopatológicas ultraestructurales y se diagnostican 
mediante biopsia muscular. Incluyen miopatía nemalínica, ca-
racterizada por cuerpos en forma de bastoncillos en las fi bras 
musculares, que también se observan en algunos pacientes con 
miopatías relacionadas con el SIDA (véase más adelante); enfer-
medad del núcleo central, que puede estar asociada con una 
hipertermia maligna como complicación de una anestesia ge-
neral; miopatía miotubular o centronuclear; y miopatías mi-
tocondriales, como síndrome de Kearns-Sayre-Daroff , una 
causa de oftalmoplejia externa progresiva (véase el capítulo 4). 

No existe tratamiento disponible para cualquiera de estos tras-
tornos.

Miopatías mitocondriales
Las miopatías mitocondriales son un grupo clínicamente he-
terogéneo de trastornos ocasionados por una fosforilación 
oxidativa defectuosa y acompañadas de anormalidades estruc-
turales mitocondriales en biopsias de músculo esquelético. Su 
fi rma morfológica es la “fi bra roja rasgada” que se observa con 
la tinción tricrómica modifi cada de Gomori y que contiene 
acumulaciones de mitocondrias anormales. Desde la primera 
mutación patogénica reportada de DNA mitocondrial hu-
mano en el decenio de 1980-1989, se han descrito un gran 
número de mutaciones adicionales, incluyendo mutaciones de 
punto y exclusiones a gran escala. Los pacientes pueden pre-
sentarse con síndrome Kearns-Sayre-Daroff , como se discutió 
en el capítulo 4, o con debilidad en las extremidades que se 
exacerba o induce con actividad. En otros pacientes, los sínto-
mas y signos son de disfunción neurológica central y en oca-
siones incluyen epilepsia mioclónica (síndrome de epilepsia 
mioclónica asociada con fi bras rojas rasgadas [MERRF]), o la 
combinación de miopatía mitocondrial, encefalopatía, acido-
sis láctica y episodios tipo accidente cerebrovascular (MELAS). 
Estos síndromes diversos son producto de anormalidades distin-
tas del DNA mitocondrial. Las investigaciones incluyen biopsia 
muscular, medición de suero y lactato en LCR y estudios de 
imagenología. Por lo general, el tratamiento es de apoyo.

Para su funcionamiento adecuado, el DNA mitocondrial 
depende de varios factores codifi cados por el DNA nuclear. 
Así, las mutaciones en los genes nucleares pueden afectar la 
función mitocondrial. Esto se ejemplifi ca por las mutaciones 
en el gen para la timidina fosforilasa, que conducen a un tras-
torno autosómico recesivo denominado encefalomiopatía neu-
rogastrointestinal mitocondrial (MNGIE), que se manifi esta a 
través de una dismotilidad gastrointestinal y anormalidades en 
los músculos esqueléticos.

TRASTORNOS MIOTÓNICOS
En la miotonía, una anormalidad de la membrana de la fi bra 
muscular (sarcolema) conduce a una demora evidente antes 
de que los músculos afectados puedan relajarse después de una 
contracción; esto conduce a una aparente rigidez muscular. Al 
menos en algunos casos, el trastorno parece estar relacionado 
con una disminución en la conductancia de iones cloruro a lo 
largo del sarcolema. Al momento de la exploración, a menudo 
es posible confi rmar la miotonía por las difi cultades en relajar 
la mano después de apretar el puño o a través de contraccio-
nes persistentes posteriores a la percusión del vientre muscu-
lar. La electromiografía de los músculos afectados quizá revele 
descargas características de potenciales de alta frecuencia con 
altibajos en amplitud y frecuencia que producen un sonido 
como el de un avión en picada o una sierra eléctrica por los 
altavoces del EMG.

Distrofi as miotónicas
La distrofi a miotónica tipo 1 (DM1) es un trastorno here-
dado en forma dominante que por lo normal se manifi esta en 

* N. del E.: La alusión a las diferentes décadas de vida señala periodos de 
10 años que inician de los 0 a 10 años de edad (primera década), de 10 a 
20 años de edad (segunda década) y así sucesivamente, de modo que, por 
ejemplo, la “quinta década de vida” se refi ere al lapso comprendido entre 
los 40 y 50 años de edad de una persona o grupo. 
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la tercera o cuarta década de vida, aunque aparece a temprana 
edad. El defecto genético es una expansión de repeticiones de 
trinucleótidos (CTG) en un gen localizado en el cromosoma 
19q13.2-19q13.3 y esta expansión de repeticiones de trinu-
cleótidos forma la base para una prueba genética. La proteína 
codifi cada por este gen se ha designado proteína cinasa de 
miotonina. Sin embargo, algunos pacientes ocasionales tienen 
características clínicas que se asemejan a la distrofi a miotónica, 
pero sin la expansión de repeticiones del gen de proteína ci-
nasa de miotonina. La miotonía se acompaña de debilidad y 
emaciación de los músculos faciales, esternocleidomastoideos 
y distales de las extremidades (fi gura 5-8). También es posible 
que se presenten cataratas, calvicie frontal, atrofi a testicular, dia-
betes mellitus, anormalidades cardiacas y cambios intelectuales.

Un grupo de trastornos miotónicos relacionados muestra 
una conexión no con el gen de la proteína cinasa de mio-
tonina, sino con el cromosoma 3q21.3. Los pacientes con 
miopatía miotónica proximal (PROMM) presentan mioto-
nía, cataratas, debilidad proximal primaria y un curso menos 
grave que la DM1. Por lo general, el trastorno se hereda en 
forma dominante, pero también pueden presentarse casos es-
porádicos. Se ha descrito una variante con un compromiso 
muscular más grave y pérdida auditiva. En la distrofi a miotó-
nica tipo 2 (DM2), las características clínicas son similares a 
la DM1, con una signifi cativa debilidad distal a pesar de la di-
ferencia genética. En la actualidad, la designación de distrofi a 
miotónica tipo 2 se está aplicando tanto a PROMM como a 
DM2.

La miotonía puede tratarse con sulfato de quinina, 300 a 
400 mg tres veces al día; procainamida, 0.5 a 1 g cuatro veces 
al día; o fenitoína, 100 mg tres veces al día. En el caso de la 
distrofi a miotónica podría decirse que la fenitoína es el fármaco 
de elección, ya que los demás medicamentos pueden tener 
efectos adversos sobre la conducción cardiaca. No hay trata-
miento para la debilidad que se presenta y las manipulaciones 
farmacológicas no infl uyen en el curso natural.

Miotonía congénita
La miotonía congénita (enfermedad de Th omsen) por lo co-
mún se hereda como rasgo dominante que se relaciona con 
una mutación en el cromosoma 7q35. Por lo general, se pre-
senta una miotonía generalizada sin debilidad a partir del na-
cimiento, pero es posible que no se desarrollen los síntomas 
sino hasta la infancia temprana. La rigidez muscular aumenta 
con el frío y la inactividad y se alivia mediante ejercicio. La hi-
pertrofi a muscular, en ocasiones pronunciada, también es una 
de sus características. Una forma recesiva (enfermedad de Bec-
ker) con un inicio posterior se asocia con una leve debilidad y 
atrofi a de los músculos distales y también se localiza en el cro-
mosoma 7q35.

El tratamiento con sulfato de quinina, procainamida, to-
cainida, mexilitene o fenitoína puede aliviar la miotonía.

MIOPATÍAS INFLAMATORIAS
La biopsia muscular es importante para confi rmar un diagnós-
tico de miopatía infl amatoria y para facilitar el reconocimiento 
de variedades inusuales como miositis eosinofílica, granulo-
matosa y parasitaria. 

Triquinosis, toxoplasmosis y sarcoidosis
Estos trastornos pueden conducir a un trastorno muscular in-
fl amatorio, pero es poco común. Se trata la causa subyacente.

Polimiositis y dermatomiositis
La polimiositis y la dermatomiositis son miopatías infl amato-
rias mediadas por el sistema inmunitario que se caracterizan 
por la destrucción de las fi bras musculares y por una infi ltra-
ción infl amatoria de los músculos. La polimiositis puede ocu-
rrir a cualquier edad; progresa a un ritmo variable y conduce a 
debilidad y emaciación, en especial de los músculos proxima-
les de las extremidades y los de la cintura (cuadro 5-17). A 
menudo se asocia con dolor y sensibilidad musculares, disfagia 
y difi cultades respiratorias. El fenómeno de Raynaud, artral-
gias, malestar, pérdida de peso y febrícula completan el cuadro 
clínico. La dermatomiositis se distingue desde el punto de 
vista clínico por la presencia de una erupción eritematosa so-
bre los párpados, alrededor de los ojos (eritema en heliotropo) 
o en las superfi cies extensoras de las articulaciones. También 
existen diferencias inmunológicas e histopatológicas entre los 
dos trastornos. La dermatomiositis es una microangiopatía 
que afecta la piel y los músculos; la lisis de los capilares endo-
misiales se ocasiona a partir de la activación y deposición del 

Figura 5-8. Fotografía de un varón de 37 años de edad con 
distrofi a miotónica que muestra calvicie frontal, ptosis bilateral y 
emaciación de los músculos temporal, facial y esternocleidomas-
toideo. (Cortesía de R. Griggs.)
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complemento, lo que conduce a una isquemia muscular. En la 
polimiositis, las fi bras musculares que expresan antígenos MHC 
clase I se ven invadidos por una expansión clonal de células T 
citotóxicas CD8 positivas, lo que lleva a la necrosis.

La polimiositis/dermatomiositis se han informado en 
asociación con diversos trastornos autoinmunitarios, inclu-
yendo esclerodermia, lupus eritematoso, artritis reumatoide y 
síndrome de Sjögren. Además, existe una correlación defi ni-
tiva entre la dermatomiositis de inicio en la adultez y el cán-
cer. Por lo general, la CK sérica se encuentra elevada en pacien-
tes con polimiositis o dermatomiositis, en ocasiones a niveles 
muy elevados, pero los valores normales no excluyen el diag-
nóstico. En la electromiografía, se encuentra una abundancia 
de potenciales polifásicos de baja amplitud de unidad motora, 
como en cualquier proceso miopático; pero a menudo también 
se manifi esta una actividad espontánea anormal. Por lo general, 
la biopsia muscular muestra necrosis de las fi bras musculares e 
infi ltración con células infl amatorias, lo que es importante para 
un diagnóstico acertado.

El tratamiento es por medio de fármacos antiinfl amato-
rios. Por lo común se utiliza prednisona en dosis inicial de 60 
u 80 mg/d, junto con suplementos de potasio y antiácidos fre-
cuentes en caso necesario. A medida que se presenta una me-
joría y que disminuyen los niveles de CK en suero, la dosis se 
disminuye de manera gradual a niveles de mantenimiento que 
por lo general rondan entre los 10 y 20 mg/d. Sin embargo, es 
posible que los pacientes tengan que continuar este régimen 
durante dos o tres años; una reducción de dosis demasiado 
apresurada puede conducir a una recaída.

La inmunoglobulina intravenosa también es efi caz en la 
dermatomiositis y se puede utilizar junto con esteroides o en 
lugar de ellos. También se han utilizado metotrexato o azatio-
prina, ya sea por sí solos o en combinación con corticosteroi-
des; son especialmente útiles en pacientes resistentes a los 
corticosteroides. Los inmunosupresores más novedosos con 
menos efectos secundarios problemáticos, como el micofeno-
lato mofetil, también pueden resultar útiles, pero aún se en-
cuentran bajo estudio. También es posible que la terapia física 
ayude a prevenir contracturas y, a medida que el paciente res-
ponde a los fármacos antiinfl amatorios, existe la posibilidad 
de que el ejercicio acelere la recuperación.

Miositis por cuerpos de inclusión
Este trastorno es más común en varones que en mujeres y 
tiene un inicio insidioso, por lo general después de los 50 años 
de edad, con una debilidad proximal indolora de las extremi-
dades inferiores y después de las superiores. La enfermedad es 
progresiva y se asocia con la depresión temprana de los refl ejos 
rotulianos. También se desarrolla debilidad distal. Son carac-
terísticas la debilidad y atrofi a del cuádriceps y de los múscu-
los fl exor y extensor del antebrazo. Es común la disfagia. Se 
desconoce la etiología de la miositis, pero un cúmulo de evi-
dencia sugiere una miotoxicidad mediada por células T y con 
una probable susceptibilidad genética multifactorial a la en-
fermedad. Trastornos asociados incluyen una variedad de al-
teraciones autoinmunitarios, diabetes mellitus y neuropatía 
periférica difusa. Es posible que los niveles de CK en suero se 
encuentren normales o elevados. El diagnóstico se confi rma 
mediante análisis histológicos. El trastorno no responde a las 
terapias de inmunosupresión o inmunomodulación. 

SIDA
Es factible que se presenten diversas formas de miopatía en 
pacientes con una infección por VIH-1 o con SIDA por de-
más asintomáticos (cuadro 5-18). Estos trastornos pueden di-
ferenciarse mediante biopsia muscular. El más común es la 
polimiositis, que puede ser el resultado de mecanismos auto-
inmunitarios disparados por la infección de VIH-1. Se ase-
meja a la polimiositis de pacientes sin infección por VIH-1 
(véase antes) y puede responder a tratamiento con corticoste-

Cuadro 5-17. Síntomas y signos de polimiositis.

Porcentaje 
de pacientes

Síntoma inicial
Debilidad de las extremidades inferiores
Erupción cutánea
Mialgia o artralgia
Debilidad de las extremidades superiores
Disfagia
Otros

Signos neurológicos
Debilidad proximal de extremidades superiores
Debilidad proximal de extremidades inferiores
Debilidad de los fl exores del cuello
Disfagia
Dolor o sensibilidad muscular
Debilidad de las extremidades distales
Atrofi a muscular
Contracturas
Debilidad facial
Debilidad de los músculos extraoculares

Signos no neurológicos
Eritema en heliotropo
Artropatía
Fenómeno de Raynaud
Otro tipo de erupción

42
25
15
8
2
2

99
80
65
62
48
35
35
35
5
2

40
35
30
20

Adaptado de Barwick DD, Walton JN. Polymyositis. Am J Med. 1963;35:646.

Cuadro 5-18. Miopatías relacionadas con infección por 
VIH-1 o su tratamiento.

Polimiositis
Miositis por cuerpos de inclusión
Síndrome de emaciación muscular/atrofi a de fi bras musculares 

tipo II
Miopatía nemalínica (de bastones)
Procesos vasculíticos
Infecciones oportunistas de los músculos
Miopatía mitocondrial inducida por zidovudina 
Acumulación de grasas (en lipodistrofi as asociadas con VIH)
Miositis (en síndrome infl amatorio de restauración inmunitaria)
Rabdomiólisis aguda
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roides. Los pacientes con SIDA también pueden desarrollar 
una miopatía semejante a una miositis por cuerpos de inclu-
sión, al parecer porque el virus dispara una respuesta inmuni-
taria idéntica a la que ocurre en la miositis por cuerpos de 
inclusión esporádica; no parece haber una infección directa del 
músculo. En ocasiones, el síndrome de emaciación muscular 
se relaciona con la atrofi a de fi bras musculares tipo II; la 
desnutrición, caquexia, inmovilidad o efector remotos de tu-
mores relacionados con el SIDA pueden tener una función 
patogénica. La debilidad muscular proximal es el hallazgo 
principal y la CK sérica es normal. La miopatía nemalínica 
(de bastones) es un trastorno no infl amatorio caracterizado 
por cuerpos nemalínicos y una pérdida selectiva de fi lamentos 
gruesos. Las características clínicas incluyen debilidad muscu-
lar proximal y elevación moderada de CK sérica. El trata-
miento con corticosteroides o la plasmaféresis pueden ser de 
utilidad. Los procesos vasculíticos pueden afectar los músculos 
(y nervios); por lo normal, el tratamiento en pacientes con 
SIDA implica el uso de agentes antirretrovirales e inmunomo-
duladores que incluyen inmunoglobulinas intravenosas y es-
teroides. Las infecciones musculares oportunistas son bien 
reconocidas y pueden presentarse como piomiositis; la toxo-
plasmosis muscular puede conducir a una dolorosa miopatía 
subaguda. El tratamiento se dirige en contra de los organis-
mos atacantes.

Una miopatía mitocondrial (en que los especímenes de 
biopsia muscular muestran las fi bras rojas rasgadas indicati-
vas de mitocondrias dañadas) puede presentarse en pacientes 
que reciben zidovudina como tratamiento para el SIDA y 
puede coexistir con una polimiositis. El trastorno se caracte-
riza clínicamente por debilidad muscular proximal, mialgia y 
elevación moderada a marcada de la CK sérica; se piensa que 
es el resultado de un efecto tóxico de la zidovudina sobre el 
músculo. Los síntomas leves se pueden controlar con fármacos 
antiinfl amatorios no esteroideos o corticosteroides y la afecta-
ción más grave puede responder a la discontinuación de la 
zidovudina. Si no hay respuesta, se debe hacer una biopsia 
muscular para buscar otras causas de la miopatía. Los pacien-
tes con infección por VIH-1 tratados con HAART pueden 
desarrollar una lipodistrofi a; en ese caso, la biopsia muscular 
(realizada por razones inconexas) muestra una acumulación 
grasa en el músculo. En el síndrome infl amatorio de restau-
ración inmunitario, los pacientes con infección por VIH-1 
que reciben HAART desarrollan respuestas infl amatorias que 
pueden conducir a una miositis semejante a una polimiositis. 
En ocasiones, en pacientes con una infección por VIH-1, se 
presenta una rabdomiólisis aguda que ocasiona mialgia, de-
bilidad muscular y niveles elevados de CK en suero; también se 
puede relacionar con medicamentos o infecciones oportunistas.

Polimialgia reumática
La polimialgia reumática, que es más común en mujeres que 
en hombres, por lo general se presenta en pacientes mayores a 
los 50 años de edad y es mejor considerarla como una variante 
de arteritis de células gigantes. Se caracteriza por dolor y rigi-
dez musculares, en especial alrededor de los músculos del cue-

llo y cintura. Pueden asociarse cefaleas, anorexia, pérdida de 
peso y febrícula y se aumenta la tasa de sedimentación de eri-
trocitos. Las encimas séricas, electromiografía y biopsia muscu-
lar son normales.

Por lo general hay una respuesta notable al tratamiento 
con corticosteroides a dosis bajas (p. ej., prednisona, 10 a 15 
mg/d, vía oral). El tratamiento se monitorea por medio de pa-
rámetros clínicos y tasa de sedimentación y es posible que ne-
cesite continuarse durante un año o más si se han de evitar 
complicaciones graves, como se indicó en el capítulo 2 en la 
discusión acerca de arteritis de células gigantes.

Síndrome de eosinofi lia-mialgia
El síndrome de eosinofi lia-mialgia produce dolor y debilidad 
musculares asociados con infl amación de la piel y otros tejidos 
blandos, pero con poco compromiso directo del músculo. De-
bido a que los síntomas prominentes son sensoriales, este tras-
torno se considera en el capítulo 6.

MIOPATÍAS METABÓLICAS
Una debilidad miopática proximal puede ser el resultado de la 
hipopotasemia crónica y, por lo general, una vez que se ha 
corregido la alteración metabólica, la fuerza regresa a la nor-
malidad en unas cuantas semanas. La hipopotasemia o hi-
perpotasemia aguda también pueden conducir a debilidad 
muscular que rápidamente se revierte por medio de la correc-
ción de la alteración metabólica.

Los síndromes de parálisis periódica, que pueden ser 
familiares (herencia dominante), se caracterizan por episodios 
de debilidad fl ácida o parálisis con preservación de la respira-
ción que pueden estar asociadas con anormalidades en los 
niveles de potasio en plasma. La fuerza es normal entre ata-
ques. En la forma hipopotasémica, en ocasiones asociada con 
tirotoxicosis, los ataques tienden a suceder al despertarse, des-
pués del ejercicio o después de una comida pesada, y pueden 
durar por varios días. El trastorno se debe a una mutación en 
el gen que codifi ca el receptor de dihidropiridina en el cromo-
soma 1q32. El trastorno clínico es genéticamente heterogéneo 
y también se ha asociado con mutaciones en 11q13-q14 y en 
17q23.1-q25.3.

La acetazolamida o los suplementos orales de potasio a 
menudo previenen los ataques y si éstos se hallan en progreso 
se pueden abortar con la administración de cloruro de potasio 
vía oral o incluso intravenosa. Si se asocia con hipertiroi-
dismo, su tratamiento puede prevenir recurrencias. Los ata-
ques asociados con la hiperpotasemia también tienden a 
suceder después del ejercicio, pero normalmente son mucho 
más breves y duran menos de una hora. Los ataques graves 
pueden interrumpirse por medio de gluconato de calcio ad-
ministrado por vía intravenosa, diuréticos intravenosos (furo-
semida, 20 a 40 mg) o glucosa, al tiempo que la acetazolamida 
o clorotiazida diarias pueden ayudar a prevenir episodios adi-
cionales. Muchas familias con este trastorno tienen un defecto 
en el gen del canal de sodio (SCN4A) para la subunidad al-
fa en el cromosoma 17q23.1-q25.3; se han reconocido varias 
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mutaciones alélicas y explican parte de la variación fenotípica, 
como la presencia de miotonía o paramiotonía. La paramio-
tonía congénita es un trastorno heredado de forma domi-
nante, relacionado con una mutación del gen SCN4A, en el 
que la debilidad y la miotonía se ven provocadas por el frío y 
empeoradas por el ejercicio: también es posible que sucedan 
ataques de parálisis periódica hiperpotasémica. En ocasiones, 
la parálisis periódica normopotasémica no responde al trata-
miento; en los ataques graves, puede resultar imposible mover 
las extremidades, pero es raro que se vean afectadas la respira-
ción y la deglución.

También puede presentarse una debilidad muscular proxi-
mal en la osteomalacia, a menudo con asociación de dolor y 
sensibilidad de huesos, hipocalcemia leve y elevaciones de fos-
fatasa alcalina en suero. La fuerza mejora después de trata-
miento con vitamina D.

MIOPATÍAS ENDOCRINAS
Pueden presentarse miopatías asociadas con hipertiroidismo o 
hipotiroidismo, hiperparatiroidismo o hipoparatiroidismo, hi-
peradrenalismo o hipoadrenalismo, hipopituitarismo y acro-
megalia. El tratamiento es aquel que corresponde al trastorno 
endocrino subyacente.

MIOPATÍAS ALCOHÓLICAS
Miopatía necrosante aguda
Las juergas alcohólicas excesivas pueden dar por resultado una 
miopatía necrosante aguda que se desarrolla a lo largo de uno 
o dos días. Los síntomas de presentación incluyen dolor y de-
bilidad musculares y, en ocasiones, disfagia. Bajo exploración, 
los músculos afectados se encuentran infl amados, sensibles y 
débiles. La debilidad tiene una distribución proximal y puede 
ser asimétrica o focal. La CK sérica se encuentra con elevación 
de moderada a extrema y puede presentarse mioglobinuria. Ya 
que la hipopotasemia y la hipofosfatemia pueden producir un 
síndrome similar en los pacientes alcohólicos, necesitan deter-
minarse las concentraciones de potasio y fósforo en suero. 
Con abstinencia del alcohol y una nutrición adecuada puede 
esperarse una recuperación a lo largo de un periodo de sema-
nas a meses.

Miopatía crónica
La miopatía crónica caracterizada por debilidad proximal de 
las extremidades inferiores se puede desarrollar de manera in-
sidiosa durante semanas o meses en los pacientes alcohólicos. 
El dolor muscular no es una característica prominente. La 
interrupción de la ingesta alcohólica y una dieta mejorada se 
asocian con una mejoría clínica a lo largo de varios meses en 
la mayoría de los casos.

MIOPATÍAS INDUCIDAS POR FÁRMACOS
Pueden presentarse miopatías asociadas con la administración 
de corticosteroides, cloroquina, clofi brato, emetina, ácido ami-
nocaproico, ciertos betabloqueadores, tosilato de bretilio, col-

chicina, inhibidores de la HMG-CoA reductasa, zidovudina o 
fármacos que ocasionan una pérdida de potasio. Los síntomas 
varían de un aumento asintomático en los niveles de CK sé-
rica a rabdomiólisis aguda, dependiendo del agente causal y 
del paciente individual. Las miopatías necrosantes se deben 
principalmente a los medicamentos reductores de lípidos y las 
miopatías mitocondriales a los antirretrovirales análogos de 
nucleósidos. La miopatía corticosteroide es particularmente 
común. Las miopatías inducidas por fármacos normalmen-
te son reversibles si se descontinúa el agente causal.

MIOGLOBINURIA
Ésta puede ser el resultado de lesión o isquemia muscular (in-
dependientemente de su causa) y conduce a una orina de co-
loración rojo intenso. Las siguientes causas son importantes:
• Ejercicio excesivo no acostumbrado que conduce a la necro-

sis muscular (rabdomiólisis) y, por ende, a mioglobinuria, en 
ocasiones con base familiar.

• Lesiones por aplastamiento.
• Infarto muscular.
• Convulsiones tónico-clónicas prolongadas.
• Polimiositis.
• Pérdida crónica de potasio.
• Una juerga alcohólica aguda.
• Ciertas infecciones virales asociadas con debilidad y dolor 

muscular.
• Hipertermia.
• Miopatías metabólicas (p. ej., enfermedad de McArdle).
Los niveles de CK en suero se encuentran elevados, a menudo 
de manera importante. Puede detectarse mioglobina en la 
orina mediante una prueba con tiras reactivas para pigmento 
hemo; una prueba positiva indica la presencia de mioglobina 
en la orina a menos que haya eritrocitos presentes. En casos 
graves, la mioglobinuria puede conducir a una insufi ciencia 
renal y entonces es posible que se necesite una diálisis perito-
neal o hemodiálisis. En caso contrario, el tratamiento consiste 
en aumentar el volumen de orina por hidratación. Debe mo-
nitorearse el nivel de potasio en suero ya que es posible que 
aumente con velocidad.

ESTADOS DE HIPERACTIVIDAD 
DE LA UNIDAD MOTORA 
Los trastornos que afectan los sistemas nerviosos central o peri-
férico en una variedad de localizaciones pueden producir un 
aumento anormal de actividad en la unidad motora (cuadro 
5-19).

TRASTORNOS CENTRALES
Síndrome de la persona rígida
Es un trastorno inusual, normalmente esporádico y de pro-
gresión lenta que se manifi esta por tensión, rigidez y falta de 
fl exibilidad en los músculos axiales y proximales de las extremi-
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dades con superposición de espasmos dolorosos que pueden 
verse acompañados de hiperhidrosis y un aumento en la pre-
sión arterial. La exploración puede mostrar músculos tensos, 
una marcha lenta o cuidadosa e hiperrefl exia. En ocasiones, el 
trastorno tiene una base autoinmunitaria y se puede asociar 
con otros trastornos autoinmunitarios. Muchos pacientes pa-
decen diabetes. El síndrome de persona rígida se puede dife-
renciar del tétanos por su inicio más gradual y por la ausencia 
de trismo (mandíbula cerrada). En algunos casos, la sangre 
contiene anticuerpos para la descarboxilasa del ácido glutá-
mico, que está involucrado en la síntesis del neurotransmisor 
GABA y se concentra en las células pancreáticas beta y en las 
neuronas GABAérgicas del SNC. Se ha propuesto un defecto 
en la transmisión GABAérgica central como la causa del tras-
torno y el tratamiento es por medio de fármacos que mejoran 
la transmisión GABAérgica, como diacepam, 5 a 75 mg, vía 
oral, cuatro veces al día. El baclofen, vigabatrina, valproato de 
sodio y gabapentina también pueden ser de utilidad para ali-
viar los síntomas en algunos pacientes. En ocasiones, el trata-
miento con inmunoglobulinas también resulta efectivo en 
casos refractarios.

Tétanos

El tétanos, un trastorno de neurotransmisión inhibitoria cen-
tral ocasionado por una toxina producida por Clostridium te-
tani, se discutió antes en el presente capítulo.

TRASTORNOS DE NERVIOS PERIFÉRICOS
Calambres 
Se piensa que estas contracciones involuntarias y típicamente 
dolorosas de un músculo o de una porción del mismo surgen 
de manera distal en la neurona motora. En ocasiones hay un 
endurecimiento palpable semejante a un nudo. De manera ca-
racterística, los calambres se alivian por el estiramiento pasivo 
del músculo afectado. Por lo general representan un padeci-
miento benigno y son comunes durante la noche o durante o 
después del ejercicio. Sin embargo, los calambres también 
pueden ser una manifestación de enfermedad de la neurona 
motora o de polineuropatía, alteraciones metabólicas (emba-
razo, uremia, hipotiroidismo, insufi ciencia suprarrenal), o tras-
tornos relacionados con líquidos o electrolitos (deshidratación, 
hemodiálisis). Si no se puede encontrar una causa subyacente 
reversible, los calambres diurnos pueden responder a trata-
miento con fenitoína, 300 a 400 mg/d, vía oral, o carbamace-
pina, 200 a 400 mg, vía oral, tres veces al día. Los calambres 
nocturnos pueden responder a una dosis única oral al acostarse 
de sulfato de quinina (325 mg; no aprobado por la FDA), fe-
nitoína (100 a 300 mg), carbamacepina (200 a 400 mg) o 
diacepam (5 a 10 mg); gabapentina (600 mg).

Neuromiotonía
La neuromiotonía (síndrome de Isaacs) es un inusual tras-
torno esporádico que produce una continua rigidez muscular, 

Cuadro 5-19. Estados de hiperactividad de la unidad motora.

   Sitio de la patología               Síndrome               Características clínicas         Tratamiento

Sistema nervioso central Síndrome de la persona rígida

Tétanos

Rigidez, espasmos

Rigidez, espasmos

Diacepam
Baclofen
Valproato de sodio
Vigabatrina
Gabapentina
Inmunosupresión
Diacepam

Nervio periférico Calambres

Neuromiotonía

Tetania

Espasmo hemifacial

Contracciones dolorosas de un solo músculo 
que se alivian por medio del estiramiento 
pasivo
Rigidez, mioquimia, relajación retardada

Signo de Chvostek
Signo de Trousseau
Espasmo carpopedal

Contracción hemifacial involuntaria

Fentoína
Carbamacepina
Gabapentina
Fentoína
Carbamacepina
Calcio
Magnesio
Corrección de alcalosis
Carbamacepina
Toxina botulínica
Cirugía de descompresión

Músculo Miotonía

Hipertermia maligna

Relajación demorada, miotonía por per-
cusión

Rigidez, fi ebre

Fentoína
Carbamacepina
Procainamida
Quinina
Tocainida
Mexiletina
Dantroleno
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movimientos musculares ondulatorios (mioquimia) y una 
demora en la relajación después de la contracción muscular. 
Algunos casos tienen una modalidad de herencia autosómica 
dominante; en otros, la neuromiotonía se presenta como tras-
torno paraneoplásico o en asociación con otras enfermedades 
autoinmunitarias o con neuropatías motoras y sensoriales he-
reditarias. También puede presentarse después de la irradia-
ción del sistema nervioso. En la neuromiotonía adquirida, a 
menudo se encuentran anticuerpos para canales de potasio de-
pendientes de voltaje en suero y en el LCR.

Los síntomas se pueden controlar con fenitoína, 300 a 
400 mg/d vía oral, o carbamacepina, 200 a 400 mg, vía oral, 
tres veces al día. La neuromiotonía paraneoplásica puede res-
ponder a las inmunoglobulinas intravenosas o al intercambio 
de plasma.

Tetania
La tetania —que no debe confundirse con el tétanos (ver an-
tes)— es el estado de hiperexcitación de los nervios periféricos 
que normalmente se asocia con hipocalcemia, hipomagnese-
mia o alcalosis. Los signos de la tetania (signo de Chvostek, 
signo de Trousseau, espasmo carpopedal) se describen en la 
sección de Hipocalcemia del capítulo 1. El tratamiento es me-
diante la corrección del trastorno electrolítico subyacente.

Espasmo hemifacial
El espasmo hemifacial se caracteriza por contracciones repetiti-
vas e involuntarias de algunos o todos los músculos inervados 
por un nervio facial. A menudo, los síntomas comienzan en el 
músculo orbicular del ojo y después se difunden a los músculos 
de la mejilla y elevador del ángulo de la boca. De manera ini-
cial, las contracciones son breves pero se vuelven más sostenidas 
a medida que progresa el trastorno; pueden dispararse por el 
parpadeo o por la actividad voluntaria. También se puede en-

contrar una ligera debilidad facial ante la exploración. Por
lo general, el trastorno se relaciona con la presencia de una 
anomalía en un vaso sanguíneo que comprime el nervio facial 
intracraneal, pero se debe llevar a cabo una IRM para excluir 
otras lesiones estructurales. Los movimientos involuntarios se 
han atribuido a la transmisión efáptica y a la excitación ectó-
pica de las fi bras desmielinizadas en el segmento comprimido, 
a una alteración en la excitabilidad del núcleo del nervio facial 
en el tronco encefálico o a ambos mecanismos. El tratamiento 
con carbamacepina o fenitoína en ocasiones ayuda y la inyec-
ción de toxina botulínica en los músculos afectados suprime 
las contracciones de manera temporal. Con frecuencia, los pro-
cedimientos microvasculares de descompresión resultan cura-
tivos.

TRASTORNOS MUSCULARES
Miotonía 
Los trastornos que provocan miotonía se discuten en la página 
191.

Hipertermia maligna
Este trastorno, que a menudo se hereda de manera autosómica 
dominante, se debe a un defecto en el gen receptor de riano-
dina en el brazo largo del cromosoma 19. Se piensa que la 
anormalidad clínica es el resultado de un acoplamiento anor-
mal de excitación-contracción en el músculo esquelético. Por 
lo general, los síntomas se precipitan a partir de la administra-
ción de agentes bloqueadores neuromusculares (p. ej., succi-
nilcolina) o anestésicos inhalados. Las características clínicas 
incluyen rigidez, hipertermia, acidosis metabólica y mioglobi-
nuria. Se han informado tasas de mortalidad de hasta 70%. El 
trastorno debe diferenciarse del síndrome neuroléptico malig-
no (cuadro 5-20 y capítulo 7), que se manifi esta por rigidez, 

Cuadro 5-20. Distinción entre síndrome neuroléptico maligno, hipertermia maligna y golpe de calor.

Síndrome neuroléptico 
                maligno Hipertermia maligna           Golpe de calor

Hipertermia + + +

Rigidez muscular + + Raro

Sudoración + + Raro

Predisposición genética  – +1 –

Precipitante Neurolépticos Halotano, succilincolina Exposición al calor, ejercicio

Inicio Horas-días Minutos-horas Minutos-horas

Tratamiento Dantroleno, agonistas dopami-
nérgicos

Dantroleno Enfriamiento externo rápido

1 Mutación MHS1 asociada con el gen RYR1, cromosoma 19, más común.
Se pueden presentar taquicardia, coagulopatía, acidosis, mioglobinuria y una alteración del estado mental en los tres padecimientos, por lo que no se
consideran características confi ables para la diferenciación.
Modifi cado de Lazarus A, Mann SC, Caroff  SN. The Neuroleptic Malignant Syndrome and Related Conditions. Washington, DC: American Psychiatric Press; 1989.
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fi ebre, estado mental alterado y disfunción autonómica. El 
tratamiento incluye una detención inmediata de la anestesia; 
administración del desacoplador de excitación-contracción, 
dantroleno, 1 a 2 mg/kg, vía intravenosa, cada 5 a 10 minutos 
según se necesite, hasta una dosis máxima de 10 mg/kg; re-
ducción de la temperatura corporal; y corrección de acidosis 
con bicarbonato intravenoso. Los pacientes que requieren ci-
rugía y que se sabe o sospecha padecen de hipertermia ma-
ligna deben recibir tratamiento previo con dantroleno (cuatro 
dosis orales de 1 mg/kg) el día anterior a la cirugía. Debe evi-
tarse la administración preoperatoria de atropina (que tam-
bién puede causar hipertermia) y los anestésicos utilizados 
deben limitarse a los que se conocen como seguros para este 
padecimiento (óxido nitroso, opiáceos, barbitúricos, drope-
ridol).
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6Trastornos de la sensación somática

La distribución de los signos y síntomas sensoriales a 
menudo sugiere su sitio de origen en el neuroeje y es posi-
ble que su perfi l temporal indique su posible causa.

Es común que los síntomas sensoriales antecedan a los 
signos sensoriales; la ausencia de signos en un paciente 
con síntomas sensoriales no implica una base psicógena 
de los síntomas.

Una pérdida sensorial disociada —con anormalidades en 
algunas pero no en todas las modalidades sensoriales— 
puede ocurrir con las lesiones al sistema nervioso central 
o periférico. 

En pacientes con dolor en cuello o espalda, las anormali-
dades estructurales en los estudios con imágenes deben 
interpretarse con cautela, ya que quizá sean un hallazgo 
incidental sin relación con el motivo de la consulta. 

CONCEPTOS CLAVE
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MÉTODOS DE DIAGNÓSTICO

Una evaluación de la anatomía funcional de los componentes 
sensoriales del sistema nervioso resulta esencial para interpre-
tar en forma adecuada los antecedentes y signos clínicos de los 
pacientes que presentan trastornos de la sensación somática. 
Este término, como se emplea aquí, incluye las sensaciones de 
tacto o presión, vibración, posición de las articulaciones, dolor, 
temperatura y las funciones más complejas que dependen de 
estas modalidades sensoriales primarias (p. ej., discriminación 
entre dos puntos, estereognosia, grafestesia); excluye sentidos es-
peciales como olfato, vista, gusto y oído. 

ANATOMÍA FUNCIONAL DE LAS VÍAS 
SENSORIALES SOMÁTICAS 
La vía sensorial entre la piel y estructuras más profundas y la 
corteza cerebral implica tres neuronas, con dos sinapsis que 
ocurren al nivel central. El cuerpo celular de la primera neu-
rona sensorial del nervio espinal está localizado en el ganglio 
de la raíz dorsal (fi gura 6-1). Cada célula ubicada allí envía un 
proceso periférico que concluye en una terminación nerviosa 
libre o en un receptor sensorial encapsulado, y un proceso 
central que ingresa a la médula espinal. Los receptores senso-
riales están relativamente especializados para sensaciones par-
ticulares y, además de las terminales nerviosas libres (dolor), 
incluyen los corpúsculos de Meissner, los corpúsculos de Mer-
kel y las células pilosas (tacto); los bulbos terminales de Krause 
(frío); y los corpúsculos de Ruffi  ni (calor). La localización de 
la primera sinapsis central depende del tipo de sensación, pero 
se encuentra ya sea en la columna gris posterior de la médula 
espinal o en la extensión superior de esta columna en el tronco 
encefálico inferior. La segunda sinapsis se localiza en la parte 
anterior del núcleo anterolateral del tálamo, desde donde hay 
radiación sensorial a la corteza cerebral. En la médula espinal, 
las fi bras que transmiten el tacto, la presión y la sensación pos-
tural ascienden por las columnas blancas posteriores hasta el 
bulbo raquídeo, donde establecen sinapsis en los núcleos grá-
cil y cuneiforme (fi gura 6-1). A partir de estos núcleos, las fi -
bras cruzan la línea media y ascienden en el lemnisco medial 
hasta el tálamo. Otras fi bras que median el tacto y aquellas su-
bordinadas al reconocimiento de dolor y temperatura tienen 
sinapsis en las neuronas de las astas posteriores de la médula 
espinal, en particular en la sustancia gelatinosa. Entonces las 
fi bras de estas neuronas cruzan la línea media y ascienden por 
la parte anterolateral de la médula; las fi bras que transmiten el 
tacto ascienden por el tracto espinotalámico anterior, en tanto 
que las fi bras asociadas con el dolor y la temperatura viajan en 
general por el tracto espinotalámico lateral (fi gura 6-1). Las fi -
bras de este sistema anterolateral pasan a los núcleos talámicos 
de relevo y a los núcleos talámicos de proyección inespecífi -
ca y a la formación reticular mesencefálica. A las fi bras de los 
sistemas del lemnisco y anterolateral se les unen en el tronco 
encefálico las fi bras que están subordinadas a la sensación pro-

veniente de la cabeza. El dolor cefálico y la sensación de tem-
peratura dependen del núcleo espinal del nervio trigémino 
(V); el tacto, la presión y la sensación postural se transmiten 
en su mayoría a través de los núcleos sensorial principal y me-
sencefálico de este nervio. 

ANTECEDENTES
Las alteraciones sensoriales en ocasiones incluyen pérdida de 
sensación, sensaciones anormales o dolor.

El término parestesia se emplea para indicar sensaciones 
espontáneas anormales, como aquellas de ardor, cosquilleo y 
hormigueo. El término disestesia denota cualquier sensación 
desagradable producida por un estímulo que por lo común es 
indoloro. Es frecuente que los pacientes empleen el término 
“entumecimiento” para describir una sensación de pesadez, 
debilidad o insensibilidad en la parte afectada del cuerpo —y 
a veces para indicar cualquier alteración sensorial—; cada vez 
que se utilice esta palabra debe aclararse su signifi cado.

Célula del ganglio

de la raíz dorsal

Fascículos grácil

y cuneiforme

(columnas posteriores)

Tacto,

presión,

vibración,

posición de las

articulaciones

Tacto,

presión

Dolor,

temperatura

Nervio sensorial

Línea media

Núcleos grácil

y cuneiforme

Tálamo
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específicos de relevo)

Corteza
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primaria

Radiación
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Tracto
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Figura 6-1. Vías sensoriales que transmiten las sensaciones de 
tacto, presión, vibración, posición de las articulaciones, dolor y 
temperatura.
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Al obtener los antecedentes de las afecciones sensoriales, 
es importante determinar la localización de los síntomas, el 
modo de inicio y progreso de los síntomas, si los síntomas tienen 
una naturaleza constante o episódica, si cualesquiera factores 
producen, aumentan o alivian de manera específi ca los sínto-
mas y si existe cualquier síntoma acompañante. 

La localización de los síntomas proporciona un in-
dicio de su origen. Por ejemplo, las alteraciones sen-
soriales que implican todos los miembros sugieren 

neuropatía periférica, una lesión a la médula cervical o al 
tronco encefálico o una perturbación metabólica como el sín-
drome de hiperventilación. El compromiso de un miembro 
completo, o de un lado del cuerpo, sugiere una lesión central 
(cerebro o médula espinal). Una lesión hemisférica o del 
tronco encefálico puede conducir a síntomas sensoriales late-
ralizados, pero también es común que exista afectación del 
rostro. Además, es posible que existan otros síntomas y sig-
nos, como afasia, apraxia y defectos en el campo visual en el 
caso de la enfermedad hemisférica; o disartria, debilidad, vér-
tigo, diplopía, desequilibrio y ataxia en el caso de trastornos 
del tronco encefálico. El compromiso de parte de un miem-
bro o una región discreta del tórax hace surgir la posibilidad 
de una lesión de un nervio o raíz, según su distribución pre-
cisa. Con una lesión radicular, los síntomas quizá muestren 
alguna relación con movimientos de cuello o espalda y, con 
frecuencia, el dolor es evidente. 

El curso de las afecciones sensoriales proporciona 
una guía para su causa. Los síntomas intermitentes 
o repetitivos quizá refl ejen convulsiones sensoriales, fe-
nómenos isquémicos o trastornos metabólicos, como 

aquellos que acompañan a la hiperventilación. Los síntomas 
localizados intermitentes que ocurren en un momento consis-
tente sugieren el diagnóstico de un factor exógeno precipitante. 
Por ejemplo, el dolor y las parestesias del síndrome del túnel 
carpiano (compresión del nervio mediano al nivel de la mu-
ñeca) ocurren de manera característica por la noche y des-
piertan al paciente.

EXPLORACIÓN SENSORIAL
En la investigación de las afecciones sensoriales, diversas mo-
dalidades se examinan de manera sucesiva y la distribución de 
cualquier anormalidad se registra con referencia específi ca a 
los territorios normales de raíces y nervios periféricos. La pér-
dida completa de la sensación del tacto recibe el nombre de 
anestesia, la pérdida parcial es la hipoestesia y un aumento 
en la sensibilidad es conocido como hiperestesia. Los térmi-
nos correspondientes para la apreciación del dolor son analge-
sia, hipoalgesia e hiperalgesia o hiperpatía; la alodinia se 
refi ere a la percepción equivocada de dolor ante una sensación 
táctil sin importancia. 

1. MODALIDADES SENSORIALES PRIMARIAS

Tacto ligero
La sensación de toque ligero se evalúa con una mecha de algo-
dón que se baja con cuidado hasta tocar una pequeña región 

de piel. El paciente se recuesta tranquilamente, con los ojos 
cerrados, e indica cada vez que siente el estímulo. La percep-
ción de tacto ligero depende de fi bras que atraviesan la co-
lumna posterior de la médula espinal en los fascículos grácil 
(pierna) y cuneiforme (brazo), de manera ipsolateral (fi guras 
6-1 y 6-2), que pasan hasta el lemnisco medial del tronco en-
cefálico (fi gura 6-3) y en las fi bras del tracto espinotalámico 
anterior contralateral. 

Pinchazo y temperatura
La sensibilidad al pinchazo se evalúa pidiendo al paciente que 
indique si la punta de un alfi ler (no de una aguja hipodér-
mica, ya que es probable que perfore la piel y saque sangre) se 
siente afi lada o roma. El alfi ler debe desecharse después de 
usarse y debería manejarse con cuidado ya que es una fuente 
potencial de infección. La sensibilidad a la presión o tacto a 
través del pinchazo no debe confundirse con la sensibilidad al 
fi lo. La percepción de temperatura se evalúa aplicando a la 
piel recipientes con agua caliente o fría. Por conveniencia, el 
frío se examina mediante la aplicación del canto de un diapa-
són a diferentes regiones del cuerpo y la prueba de calor por 
lo general se omite en la exploración rutinaria. La sensibili-
dad al pinchazo y temperatura depende de la integridad de 
los tractos espinotalámicos laterales (fi guras 6-1 y 6-2). Las 
fi bras aferentes cruzan frente al canal central después de as-
cender por dos o tres segmentos desde su nivel de ingreso a la 
médula. 

S L T C

S L T C

S
L
T
C

Columna posterior
(tacto, presión, vibración, posición

de articulaciones)

Tracto espinotalámico
anterior (tacto, presión)

Tracto
espinotalámico
lateral (dolor,
temperatura)

Fascículo
grácil

Fascículo
cuneiforme

Figura 6-2. Localización y laminación de las vías sensoriales en 
la médula espinal. C (cervical), T (torácica), L (lumbar) y S (sacra) 
indican el nivel de origen de las fi bras dentro de cada tracto.
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Presión profunda
La sensibilidad a la presión profunda se evalúa a través de pre-
sión sobre los tendones, como en el tendón de Aquiles en el 
tobillo.
Vibración
La sensación de vibración se evalúa con un diapasón (128 Hz) 
que se pone en movimiento y luego se coloca sobre una pro-
minencia ósea; se pide al paciente que indique si se siente la 
vibración en lugar de la simple presión. Muchos pacientes an-
cianos en buen estado de salud tienen un deterioro en la sen-
sibilidad a la vibración por debajo de las rodillas.

Lemnisco

medial

Tracto

espinotalámico

Lemnisco

medial

Tracto

espinotalámico

Lemnisco

medial

Tracto

espinotalámico

A. Mesencéfalo

B. Protuberancia anular

C. Bulbo raquídeo

Figura 6-3. Vías sensoriales en el tronco encefálico. En el bulbo 
raquídeo, las fi bras espinotalámicas que transmiten la sensación 
de dolor y temperatura están ampliamente separadas de las 
fi bras del lemnisco medial que transmiten tacto y presión; estas 
vías convergen a medida que ascienden en la protuberancia anu-
lar y el mesencéfalo.

Posición de las articulaciones
La sensación de posición de las articulaciones se examina me-
diante pedir al paciente que indique la dirección de pequeños 
movimientos pasivos de las articulaciones interfalángicas termi-
nales de los dedos de manos y pies. Los pacientes con graves al-
teraciones en la sensación de la posición de las articulaciones 
quizás exhiban movimiento lento y continuo de los dedos (mo-
vimiento pseudoatetoide) cuando intentan mantener las ma-
nos estiradas con los ojos cerrados. Para propósitos clínicos, se 
considera que tanto la sensación de posición de las articulacio-
nes como la capacidad para percibir la vibración dependen de 
fi bras que corren por las columnas posteriores de la médula es-
pinal, aunque existe evidencia de que esto no es cierto en el caso 
de la vibración.

2. FUNCIONES SENSORIALES COMPLEJAS

Prueba de Romberg 
El paciente debe asumir una posición fi rme, con los pies jun-
tos, brazos estirados y ojos cerrados, y se observa cualquier 
tendencia a oscilar o caer. La prueba es positiva (anormal) si 
aumenta en forma notable la inestabilidad al cerrar los ojos 
—como ocurre, por ejemplo, en el tabes dorsal—. Una prueba 
positiva indica una fuerte alteración en la sensación de posi-
ción de las articulaciones en las piernas. 

Discriminación entre dos puntos
La capacidad para distinguir el tacto simultáneo en dos pun-
tos vecinos depende de la integridad de los sistemas nerviosos 
central y periférico, el grado de separación de los dos puntos y 
la parte del cuerpo que se estimule. El paciente debe indicar si 
se le toca en uno o dos puntos con un compás, mientras que se 
varía la distancia entre los puntos a fi n de determinar la longi-
tud más corta en que se les reconoce como puntos diferentes. 
El umbral para la discriminación entre dos puntos se aproxima 
a 4 mm en las yemas de los dedos y puede ser de varios centí-
metros en la espalda. Cuando la función sensorial periférica 
está intacta, la alteración en la discriminación entre dos puntos 
sugiere un trastorno que afecta la corteza sensorial. 

Grafestesia, estereognosia y abarognosia
La agrafestesia, que es la incapacidad para identifi car un nú-
mero trazado sobre la piel de la palma de la mano a pesar de 
tener sensación cutánea normal, implica una lesión que com-
promete el lóbulo parietal contralateral. Lo mismo ocurre con 
la incapacidad para distinguir diversas fi guras o texturas a tra-
vés del tacto (astereognosia) o la incapacidad para distinguir 
entre diferentes pesos (abarognosia).

Discriminación sensorial bilateral
En algunos pacientes con sensación aparentemente normal, la 
estimulación simultánea de ambos lados del cuerpo revela una 
aparente falta de atención (o menosprecio) a la sensación de 
un lado, en general debido a una lesión cerebral contralateral 
subyacente.  
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CAMBIOS SENSORIALES Y SU IMPORTANCIA
Es importante determinar la naturaleza y distribu-
ción de cualquier cambio sensorial. La incapacidad 
para encontrar evidencia clínica de pérdida sensorial 

en los pacientes con síntomas sensoriales nunca debe conside-
rarse como implicación de que dichos síntomas tienen una base 
psicógena. Es frecuente que los síntomas sensoriales se desarro-
llen con bastante anticipación al inicio de signos sensoriales. 

Lesiones nerviosas periféricas
A. MONONEUROPATÍA

En pacientes con una lesión de un solo nervio periférico, en 
general la pérdida sensorial es menor de lo que se habría pro-
nosticado con un fundamento anatómico debido a la super-
posición de nervios adyacentes. Lo que es más: dependiendo 
del tipo de lesión, es posible que las fi bras en un nervio senso-
rial se vean afectadas en forma diferente. Por ejemplo, las le-
siones por compresión tienden a afectar sobre todo las fi bras 
largas subordinadas al tacto. 

B. POLINEUROPATÍA

En pacientes con polineuropatías, la pérdida sensorial por lo ge-
neral es simétrica y es mayor a nivel distal que proximal —como 
lo sugiere el término de “pérdida sensorial en media y guante” 
o de “neuropatía dependiente de la longitud”—. Como regla 
general, la pérdida progresará casi hasta las rodillas antes de que 
las manos se vean afectadas. La diabetes mellitus, la amiloidosis 
y otros trastornos metabólicos (como la enfermedad de Tan-
gier, un rasgo recesivo caracterizado por una ausencia casi to-
tal de lipoproteínas de alta densidad) comprometen en forma 
preferencial a las fi bras nerviosas pequeñas que transmiten las 
sensaciones de dolor y temperatura. La pérdida sensorial en oca-
siones está acompañada de défi cit motor y cambios refl ejos. 

Compromiso radicular
El compromiso de la raíz nerviosa produce alteración de la sen-
sación cutánea en un patrón segmentado (fi gura 6-4A, B), pero 
debido a la superposición, en general no hay pérdida de la sen-
sación a menos que estén afectadas dos o más raíces contiguas. 
Con frecuencia el dolor es un aspecto evidente en pacientes con 
lesiones radiculares por compresión. Dependiendo del nivel 
afectado, llega a haber pérdida de los refl ejos tendinoso (C5-C6, 
bíceps y supinador largo; C7-C8, tríceps; L3-L4, rodilla; S1, to-
billo) y si también están comprometidas las raíces anteriores, 
quizás haya debilidad y atrofi a muscular (véase cuadro 5-13).

Lesión a la médula espinal
En pacientes con lesión en la médula quizás haya un nivel senso-
rial transversal. No obstante, sí llegan a encontrarse áreas fi sioló-
gicas con aumento de la sensibilidad en el margen costal, sobre 
los senos y en la ingle, las cuales no deben considerarse anorma-
les. Por ende, para determinar el nivel de un défi cit sensorial 
que afecte al tórax es mejor realizar un examen sensorial cuida-
doso sobre la espalda en lugar de en el pecho y abdomen. 

A. LESIÓN MEDULAR CENTRAL

Con una lesión medular central, como la que ocurre en la si-
ringomielia, después de un traumatismo y con ciertos tumores 
en la médula espinal, es característica una pérdida de la sensa-
ción de dolor y temperatura sin afectar a otras modalidades. 
Esta pérdida se debe a la interrupción de las fi bras que trans-
miten el dolor y la temperatura y que cruzan de un lado de la 
médula al tracto espinotalámico en el otro lado. En general, 
este tipo de pérdida es bilateral, puede ser asimétrica e involu-
cra sólo a las fi bras de los segmentos afectados. En ocasiones 
está acompañada de debilidad de las neuronas motoras infe-
riores en los músculos inervados por los segmentos afectados y 
a veces por un défi cit piramidal y de la columna posterior por 
debajo de la lesión (fi gura 6-5).

B. LESIÓN MEDULAR ANTEROLATERAL

Las lesiones que comprometen a la porción anterolateral de la 
médula espinal (tracto espinotalámico lateral) pueden causar 
alteración contralateral en la sensación de dolor y temperatura 
en los segmentos por debajo del nivel de la lesión. El tracto 
espinotalámico está laminado con fi bras de los segmentos sa-
cros más externos. A menudo, las lesiones medulares intrínse-
cas (intramedulares) no afectan las fi bras sacras, en tanto que 
las lesiones extramedulares, que comprimen la médula, tien-
den a afectar estas fi bras, al igual que aquellas que surgen de 
niveles más rostrales. 

C. LESIÓN MEDULAR ANTERIOR

Con las lesiones destructivas que comprometen de manera pre-
dominante la porción anterior de la médula espinal, se altera la 
percepción de dolor y temperatura por debajo del nivel de la le-
sión debido a afectación del tracto espinotalámico lateral. Ade-
más, la debilidad o parálisis de los músculos inervados por los 
segmentos comprometidos de la médula es producto del daño a 
las neuronas motoras en el asta anterior. Con padecimientos 
más generalizados, la afectación de los tractos corticoespinales en 
los funículos laterales puede causar un défi cit piramidal por de-
bajo de la lesión. Existe una preservación relativa de la función 
de la columna posterior (fi gura 6-6). Las mielopatías isquémicas 
causadas por oclusión de la arteria espinal anterior asumen la 
forma de lesiones medulares anteriores (véase fi gura 5-3).

D. LESIÓN DE LA COLUMNA POSTERIOR

Un paciente con una lesión a la columna posterior quizá se 
queje de una sensación de estrechez o similar a una banda en las 
regiones correspondientes al nivel del compromiso espinal y, a 
veces, también de parestesias (como choques eléctricos) que 
irradian hacia las extremidades al fl exionar el cuello (signo de 
Lhermitte). Hay pérdida de la sensación de vibración y posi-
ción de las articulaciones por debajo del nivel de la lesión, con 
preservación de otras modalidades sensoriales. El défi cit puede 
asemejarse al que es producto de una afectación de las fi bras lar-
gas en la raíz posterior. 

E. HEMISECCIÓN DE LA MÉDULA

La hemisección lateral de la médula conduce al síndrome de 
Brown-Séquard. Por debajo de la lesión hay un défi cit pira-
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Figura 6-4.  A: inervación cutánea (vista anterior). La distribución segmental o radicular (raíz del nervio) se muestra en el lado izquierdo 
del cuerpo y la distribución de los nervios periféricos se presenta en el lado derecho del cuerpo. 

(continúa)
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Figura 6-4.   (continuación) B: inervación cutánea (vista posterior). La distribución segmental o radicular (raíz del nervio) se muestra 
en el lado izquierdo del cuerpo y la distribución de los nervios periféricos se presenta en el lado derecho del cuerpo. Para los detalles 
sobre los nervios radial, mediano, cubital, peroneo y femoral, véase el apéndice C.
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Columna posterior

Tracto corticoespinal

Tracto espinotalámico anterior

Tracto espinotalámico lateral

A

B

Figura 6-5.  Lesiones de la médula central (color) de magnitud 
moderada (A) o (B) acentuada. Las lesiones de menor magnitud 
dañan la percepción de dolor y temperatura al interrumpir las 
fi bras sensoriales entrantes en el momento en que cruzan al trac-
to espinotalámico contralateral; el compromiso de las células del 
asta anterior causa debilidad en las neuronas motoras inferiores. 
Estas defi ciencias se restringen a los dermatomas y músculos 
inervados por los segmentos afectados de la médula espinal. Las 
lesiones de mayor magnitud también producen alteraciones en las 
sensaciones de tacto, presión, vibración y posición de las articu-
laciones debido a compromiso de las columnas posteriores y pro-
vocan signos piramidales debido a afectación del tracto cortico-
espinal que altera en especial los brazos (véase laminación del 
tracto corticoespinal en la fi gura 5-3). Estas defi ciencias ocurren 
por debajo del nivel de la lesión.

midal ipsolateral y alteración en la sensación de vibración y 
posición de las articulaciones, con pérdida contralateral de la 
sensación de dolor y temperatura que comienza dos o tres seg-
mentos por debajo de la lesión (fi gura 6-7). 

Lesión del tronco encefálico
Cuando existe una lesión al nivel del tronco encefálico, las al-
teraciones sensoriales pueden estar acompañadas de un défi cit 
motor, signos cerebelosos y parálisis de los nervios craneales.

En pacientes con lesiones que comprometen el tracto es-
pinotalámico en el área dorsolateral del bulbo raquídeo y la 
protuberancia anular, la percepción de dolor y temperatura se 
pierden en los miembros y tórax del lado contrario del cuerpo. 
Cuando tal lesión se localiza en el bulbo raquídeo, típica-
mente afecta al núcleo espinal del trigémino, alterando la sen-

sación de dolor y temperatura en el mismo lado del rostro en 
el que se encuentra la lesión. El resultado es un défi cit sensorial 
cruzado que afecta el lado ipsolateral del rostro y los miem-
bros contralaterales. En contraste, las lesiones espinotalámicas 
por encima del núcleo espinal del trigémino afectan al rostro, 
miembros y tórax contralaterales a la lesión. Con lesiones que 
afectan el lemnisco medial, existe pérdida del sentido del tacto 
y propriocepción en el lado opuesto del cuerpo. En el tronco 
encefálico superior, el tracto espinotalámico y el lemnisco medial 
corren juntos, de modo que una sola lesión en ocasiones causa 
la pérdida de toda la sensación superfi cial y profunda en el 
lado contralateral del cuerpo (fi gura 6-3). 

Columna posterior

Tracto corticoespinal

Tracto espinotalámico anterior

Tracto espinotalámico lateral

Figura 6-6.  Lesión de la médula anterior (color) asociada con 
oclusión de la arteria espinal anterior. Las características clínicas 
son similares a las observadas con las lesiones graves a la médula 
central (fi gura 6-5B), excepto que no se afectan las funciones sen-
soriales de la columna posterior y el defecto en la sensación de 
dolor y temperatura se extiende a niveles sacros.

Columna posterior

Tracto corticoespinal

Tracto espinotalámico anterior

Tracto espinotalámico lateral

Figura 6-7. Lesión de la médula (color) en el síndrome de 
Brown-Séquard. La hemisección de la médula provoca disfunción 
piramidal ipsolateral y alteración de la función sensorial de la 
columna posterior por debajo del nivel de la lesión y alteración 
contralateral en la sensación de dolor y temperatura, con un 
límite superior ligeramente por debajo del nivel de la lesión.
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Lesiones talámicas
Las lesiones talámicas en ocasiones conducen a pérdida o altera-
ción de todas las formas de sensación en el lado contralateral del 
cuerpo y es posible que esto tenga una distribución que difi ere 
del área de afectación sintomática. Quizás ocurra dolor espon-
táneo, a veces de una calidad particularmente desagradable, en 
el lado afectado. Algunos pacientes lo han descrito como ardo-
roso, desgarrador, similar a una cuchillada o puñalada, aunque 
con frecuencia tienen difi cultad para catalogarlo. Cualquier for-
ma de estimulación cutánea puede conducir a sensaciones dolo-
rosas o desagradables. Tal síndrome talámico (síndrome de De-
jerine-Roussy) también puede provenir de las lesiones de la 
materia blanca del lóbulo parietal o de lesiones a la médula es-
pinal, como se analiza más adelante en la página 230. 

Lesiones de la corteza sensorial
Los padecimientos limitados a la corteza sensorial alteran la 
función sensorial discriminativa en el lado opuesto del cuerpo. 
Por ende, es posible que los pacientes no puedan localizar los 
estímulos en el lado afectado o reconocer la posición de dife-
rentes partes del cuerpo. Es posible que sean incapaces de reco-
nocer los objetos a través del tacto o de estimar su tamaño, 
peso, consistencia o textura. En general, las alteraciones senso-
riales corticales son más obvias en las manos que en el tórax o 
en porciones proximales de los miembros.

DISTINCIÓN ENTRE LAS ALTERACIONES 
SENSORIALES ORGÁNICAS Y PSICÓGENAS
Las alteraciones psicógenas de la sensación pueden estar aso-
ciadas con problemas psiquiátricos como el trastorno de con-
versión. Es posible que asuman cualquier forma, pero es más 
frecuente que se restrinjan a la pérdida de la sensación cutá-
nea. Tienen varios aspectos característicos.

La pérdida sensorial no orgánica en realidad no se ajusta 
en distribución a ningún patrón neuroanatómico específi co. 
Quizá rodee un punto de referencia óseo o afecte un área defi -
nida por puntos de referencia superfi ciales en lugar de por 
inervaciones. De hecho, no es poco común que exista una pér-
dida aparente de sensación en una o más extremidades, con un 
margen que se presenta en forma circunferencial a la axila o in-
gle; la pérdida sensorial orgánica con un margen de este tipo es 
poco común. La pérdida sensorial periférica de origen orgánico 
sobre el tórax o rostro por lo general no se extiende a la línea 
media, sino que se detiene 3 a 5 cm antes debido a la superposi-
ción en la inervación de los dos lados; con las alteraciones no 
orgánicas, es común que la pérdida sensorial aparente se de-
tenga justo en la línea media. 

Con frecuencia existe una transición repentina entre las 
áreas de pérdida sensorial no orgánica y las áreas con sensación 
normal. En contraste, en el caso de trastornos orgánicos, suele 
existir un área de sensación alterada entre áreas insensibles y 
áreas adyacentes con sensibilidad normal.

En los trastornos no orgánicos quizás haya una pérdida 
disociada que es difícil de interpretar con bases anatómicas. 

Por ejemplo, puede haber una pérdida total en la percepción 
del pinchazo, pero conservarse la sensación de temperatura. Lo 
que es más, a pesar de la pérdida aparente de la función de la 
columna posterior, el paciente en ocasiones conserva la capaci-
dad de caminar con normalidad o de mantener estirados los 
brazos sin difi cultad o presentar movimientos pseudoatetoides.  

En las alteraciones sensoriales no orgánicas, es posible que 
exista afectación en la percepción de vibración en un lado, pero 
no en el otro de una estructura ósea medial, como el cráneo o el 
esternón. De hecho, las vibraciones se conducen a ambos lados 
por el hueso, de modo que incluso cuando existe una altera-
ción hemisensorial, los pacientes con trastornos sensoriales or-
gánicos perciben las vibraciones en cualquiera de los dos lados. 

Por último, debe señalarse que con frecuencia las expecta-
tivas del examinador sugieren las alteraciones sensoriales al pa-
ciente. Tales hallazgos pueden ser particularmente engañosos 
debido a que quizá sean correctos en un sentido neuroanató-
mico. Un método útil consiste en pedir al paciente que señale 
sobre su cuerpo el grado de extensión de cualquier alteración 
sensorial percibida antes de emprender una valoración senso-
rial formal. 

LESIONES DE LOS NERVIOS 
PERIFÉRICOS

En general, los síntomas sensoriales son una característica ob-
via en pacientes con lesiones de los nervios periféricos (cuadro 
6-1). La alteración sensorial puede presentarse en un patrón 
distal de media y guante en los pacientes con polineuropatías 
o quizá siga el patrón de nervios periféricos individuales en los 
pacientes con mononeuropatías (fi gura 6-4A y B).

Clasifi cación

A. MONONEUROPATÍA SIMPLE

Este término implica el compromiso de un solo nervio peri-
férico.

B. MONONEUROPATÍA MÚLTIPLE

En este trastorno están afectados varios nervios individuales, 
por lo general de manera aleatoria o no contigua. La explora-
ción clínica revela un défi cit atribuible a la afectación de uno o 
más nervios periféricos aislados, excepto que la mononeuropa-
tía múltiple es extensa y las defi ciencias resultantes confl uyen. 

C. POLINEUROPATÍA

El término “polineuropatía” denota un trastorno en el que la 
función de numerosos nervios periféricos se afecta al mismo 
tiempo. Esto conduce a defi ciencias distales y simétricas, con 
pérdida de los refl ejos tendinosos, excepto cuando se compro-
meten de manera selectiva las fi bras pequeñas. A veces las poli-
neuropatías se subclasifi can según el sitio principal de afectación 
del nervio. En las axonopatías distales (neuropatías axonales), 
el axón es el objetivo patológico principal; la mayoría de las 
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Cuadro 6-1. Causas de neuropatía periférica.

Neuropatías infl amatorias idiopáticas
  Polineuropatía idiopática aguda (síndrome de Guillain-Barré) 
  Polineuropatía desmielinizante infl amatoria crónica
Neuropatías metabólicas y nutricionales
  Diabetes
  Otras patologías endocrinas
   Hipotiroidismo
   Acromegalia
  Uremia
  Enfermedad hepática
  Defi ciencia de vitamina B12
Neuropatías infecciosas y granulomatosas
  SIDA
  Lepra
  Difteria
  Sarcoidosis
  Septicemia e insufi ciencia multiorgánica
Neuropatías por vasculitis
  Enfermedad mixta del tejido conjuntivo
  Poliarteritis nodosa
  Artritis reumatoide
  Lupus eritematoso sistémico
Neuropatías neoplásicas y paraproteínicas
  Compresión e infi ltración por tumor
  Síndromes paraneoplásicos
  Paraproteinemias
  Amiloidosis

Neuropatías tóxicas e inducidas por drogas y fármacos
  Alcohol
  Otros fármacos (cuadro 6-2)
  Toxinas
   Compuestos orgánicos
    Hexacarbonos
    Organofosforados
  Metales pesados
   Arsénico
   Plomo
   Talio
   Oro
   Platino
  Triptófano (contaminante)
Neuropatías hereditarias
  Idiopática
   Neuropatías motoras y sensoriales hereditarias
   Neuropatías sensoriales hereditarias
   Ataxia de Friedreich
   Amiloidosis familiar
  Metabólicas
   Porfi ria
   Leucodistrofi a metacromática
   Enfermedad de Krabbe
   Abetalipoproteinemia
   Enfermedad de Tangier
   Enfermedad de Refsum
   Enfermedad de Fabry
Neuropatías por atrapamiento

polineuropatías caen dentro de esta categoría. Las mielinopa-
tías (neuropatías desmielinizantes) son padecimientos que 
comprometen la vaina de mielina que envuelve al axón. Estos 
trastornos incluyen a la polineuropatía idiopática (síndrome 
de Guillain-Barré), la neuropatía desmielinizante infl amatoria 
crónica, difteria, ciertos estados paraneoplásicos y paraproteí-
nicos, y diversos padecimientos hereditarios que incluyen la 
leucodistrofi a metacromática, enfermedad de Krabbe y los ti-
pos 1 y 3 de la neuropatía motora y sensorial hereditaria de 
Charcot-Marie-Tooth (CMT-1 y 3). Por último, ciertos tras-
tornos, como las neuronopatías, afectan sobre todo los cuer-
pos de las células nerviosas en el asta anterior de la médula 
espinal o del ganglio de la raíz dorsal. Los ejemplos son la 
neuropatía motora y sensorial hereditaria CMT del tipo 2; 
la neuropatía inducida por piridoxina y algunos síndromes 
paraneoplásicos.

Hallazgos clínicos

A. TRASTORNOS SENSORIALES

El compromiso de las fi bras sensoriales puede con-
ducir a entumecimiento y alteraciones en la sensa-
ción. En ocasiones también da lugar a sensaciones 
espontáneas anormales, como dolor y parestesias, y 
a defectos en las sensaciones, como en la hiperpatía.

1. El dolor es una característica evidente de ciertas neu-
ropatías, en especial si están afectadas las fi bras pequeñas den-
tro de los nervios. El mecanismo preciso de su génesis no está 
claro. Las polineuropatías asociadas con dolor prominente in-
cluyen aquellas relacionadas con diabetes, alcoholismo, porfi -
ria, enfermedad de Fabry, amiloidosis, artritis reumatoide y 
síndrome de inmunodefi ciencia adquirida (SIDA), al igual 
que con la neuropatía sensorial dominantemente hereditaria 
y la neuronopatía sensorial paraneoplásica. El dolor también 
es una característica de muchas neuropatías por atrapamiento 
y de la plexopatía braquial idiopática.

2. La pérdida sensorial disociada es una alteración de 
algunas de las modalidades sensoriales, como en la percepción 
de dolor y temperatura, con preservación de otras, como tacto 
ligero, vibración y posición de las articulaciones. Aunque la 
presencia de una pérdida sensorial disociada indica con fre-
cuencia una lesión en la médula espinal, también ocurre en las 
neuropatías periféricas cuando existe afectación selectiva de fi -
bras nerviosas periféricas de un cierto tamaño, como ocurre en 
la neuropatía amiloide, neuritis leprosa o neuropatía sensorial 
hereditaria. En tales casos, el compromiso preferencial de las 
fi bras pequeñas se asocia comúnmente con alteración despro-
porcionada de percepción de dolor y temperatura, dolor es-
pontáneo y disfunción autónoma. En contraste, la enfermedad 
de fi bras grandes provoca defectos en la percepción de tacto, 



TRASTORNOS DE LA SENSACIÓN SOMÁTICA  /  213

vibración y posición de las articulaciones, pérdida temprana de 
refl ejos tendinosos y síntomas motores prominentes. 

B. DEFICIENCIAS MOTORAS

El défi cit motor que ocurre con una lesión a nervios periféri-
cos consiste en debilidad de los músculos inervados por las fi -
bras nerviosas, acompañada en casos graves por emaciación y 
fasciculación. Quizás haya difi cultad para el logro de tareas fi -
nas; esto se complica con la aparición de cualquier pérdida sen-
sorial acompañante. Los hallazgos clínicos refl ejan un défi cit de 
las neuronas motoras inferiores y es la distribución de estos sig-
nos, y la presencia de los cambios sensoriales y refl ejos acom-
pañantes, lo que sugiere que tal vez haya compromiso de los 
nervios periféricos. 

C. REFLEJOS TENDINOSOS

Se hallan alterados o se pierden si los arcos refl ejos se inte-
rrumpen ya sea por el lado aferente o eferente (C5-C6, bíceps 
y supinador largo; C7-C8, tríceps; L3-L4, rodilla; S1, tobillo). 
En general los refl ejos aquíleos son los primeros que se pier-
den en pacientes con polineuropatías, pero pueden estar au-
sentes en sujetos ancianos sanos. 

D. TRASTORNOS AUTÓNOMOS

Los trastornos autónomos pueden ser especialmente obvios en 
algunas neuropatías periféricas, en particular en el síndrome 
de Guillain-Barré y en las neuropatías relacionadas con diabe-
tes, insufi ciencia renal, porfi ria y amiloidosis. Los síntomas in-
cluyen hipotensión postural, frío en las extremidades, alteración 
en la sudoración termorreguladora, trastornos en la función de 
la vejiga e intestinos, e impotencia. 

E. NERVIOS HIPERTRÓFICOS

Los nervios periféricos palpablemente agrandados hacen sur-
gir la posibilidad de lepra, amiloidosis, neuropatías motoras y 
sensoriales hereditarias, enfermedad de Refsum, acromegalia o 
polineuropatía desmielinizante infl amatoria crónica.

Evaluación de los pacientes
A. CURSO TEMPORAL 
La polineuropatía que se desarrolla de manera aguda a lo largo 
de unos cuantos días generalmente se relaciona con un proce-
so infl amatorio, como en el síndrome de Guillain-Barré. Tam-
bién puede relacionarse con neoplasia subyacente, con infec-
ciones como la difteria, con trastornos metabólicos como la 
porfi ria aguda intermitente, o con la exposición a sustancias 
tóxicas como el talio o el triortocresil fosfato. Un curso crónico 
con una evolución gradual a lo largo de varios años es típico de 
muchas polineuropatías hereditarias o metabólicas, pero tam-
bién caracteriza a la polineuropatía desmielinizante infl ama-
toria crónica.

La mononeuropatía de inicio agudo probablemente tiene 
un origen traumático o isquémico, en tanto que aquella cuya 
evolución es gradual es más probable que se relacione con atra-
pamiento (es decir, compresión de las estructuras anatómicas 
vecinas) o con traumatismo menor recurrente. 

B. EDAD AL INICIO

Las polineuropatías que se desarrollan durante la infancia o 
primeros años de la vida adulta a menudo tienen un origen he-
reditario, pero también pueden relacionarse con un trastorno 
infl amatorio subyacente. Es más probable que aquellas que se 
desarrollan más tarde en la vida sean resultado de un trastorno 
metabólico, tóxico o infl amatorio o deberse a una neoplasia 
subyacente.

La mononeuropatía que se presenta en el periodo neona-
tal probablemente tiene un origen asociado con el desarrollo o 
se relaciona con una lesión de nacimiento; aquella que se de-
sarrolla en una etapa posterior puede relacionarse con atrapa-
miento o lesión que, con frecuencia, está determinada por las 
actividades laborales. 

C. ANTECEDENTES LABORALES

Diversas sustancias industriales pueden conducir a neuropatía 
periférica, incluyendo disulfuro de carbono, n-hexano, óxido 
de etileno, bromuro de metilo, acrilamida, triortocresil fosfato 
y ciertos otros organofosforados, DDT, arsénico, plomo y ta-
lio. A veces, una mononeuropatía es la primera manifestación 
clínica de una polineuropatía relacionada con factores ocupa-
cionales, pero también llega a desarrollarse en respuesta a atrapa-
miento o a un traumatismo menor recurrente de origen laboral. 
Por ejemplo, el síndrome del túnel del carpo es más común en 
personas que realizan trabajos manuales pesados o que desa-
rrollan una lesión por movimientos repetitivos como resultado 
del uso de una terminal de computadora, y una lesión de la 
rama palmar profunda del nervio cubital puede relacionarse 
con la presión repetida con la palma de la mano, por ejemplo 
al presionar con fuerza una engrapadora o utilizar equipo pe-
sado, como un martillo neumático.

D. HISTORIA CLÍNICA

1. La neuropatía periférica en ocasiones se relaciona con 
trastornos metabólicos, como diabetes mellitus, uremia, en-
fermedad hepática, mixedema, acromegalia, leucodistrofi a me-
tacromática o enfermedad de Fabry. Aquella causada por dia-
betes es especialmente importante y puede asumir la forma de 
una mononeuropatía por atrapamiento, mononeuritis isqué-
mica aguda, polineuropatía sensoriomotora distal, polirradi-
culopatía motora proximal subaguda (amiotrofi a diabética), 
radiculopatía toracoabdominal o neuropatía autónoma.

2. Una neuropatía periférica también podría relacionarse 
con una neoplasia maligna subyacente. Es posible que los ner-
vios periféricos, los nervios espinales y los plexos de los miem-
bros estén comprimidos o infi ltrados por extensión de los tumo-
res primarios o nódulos linfáticos metastásicos. La enfermedad 
neoplásica también puede conducir a polineuropatía sensorial o 
sensoriomotora no metastásica (paraneoplásica) o al síndrome 
de Lambert-Eaton, un trastorno de la transmisión neuromuscu-
lar que se analiza en el capítulo 5. 

3. Ciertos trastornos del tejido conjuntivo, en especial 
la poliarteritis nodosa, artritis reumatoide, síndrome de Churg-
Strauss y granulomatosis de Wegener, pueden asociarse con 
mononeuropatía múltiple o, en forma menos común, con po-
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lineuropatía o neuropatía craneal. La polineuropatía es más 
común en el lupus eritematoso sistémico. Los pacientes con 
artritis reumatoide son particularmente propensos a desarro-
llar mononeuropatías por atrapamiento focal o compresión en 
la cercanía de las articulaciones afectadas. 

4. El síndrome de inmunodefi ciencia adquirida, SIDA, 
se asocia por lo común con polineuropatía distal, simétrica y 
principalmente sensorial. El compromiso de los nervios peri-
féricos en el SIDA asume con menos frecuencia la forma de 
una polineuropatía desmielinizante infl amatoria crónica, poli-
rradiculopatía, mononeuropatía múltiple o neuropatía autó-
noma. Las neuropatías también se observan en pacientes con 
el complejo relacionado con SIDA, infección asintomática por 
virus de inmunodefi ciencia humana-1 (VIH-1) y seroconver-
sión del VIH-1.

E. ANTECEDENTES DE FÁRMACOS Y ALCOHOLISMO

Algunas de las sustancias que causan neuropatía periférica se 
presentan en el cuadro 6-2; con algunos fármacos puede haber 
compromiso selectivo de fi bras motoras y sensoriales.

F. ANTECEDENTES FAMILIARES 
Ciertas polineuropatías tienen una base hereditaria. Éstas se 
analizan más adelante dentro de este capítulo en la sección so-
bre neuropatías hereditarias. 

Cuadro 6-2. Fármacos selectos que inducen neuropatía 
periférica.

Neuropatía sensorial
  Cloranfenicol
  Cisplatino
  Piridoxina
  Taxol
  Taxotere
Neuropatía predominantemente sensorial
  Etambutol
  Hidralazina
  Misonidazol
  Metronidazol
Neuropatía motora
  Dapsona
  Imipramina
  Ciertas sulfonamidas
Neuropatía sensorial y motora mixta
  Amiodarona
  Cloroquina
  Disulfi ram
  Oro
  Indometacina
  Isoniazida
  Nitrofurantoína
  Penicilamina
  Perhexilina
  Fenitoína
  Talidomida
  Triptófano (contaminante)
  Vincristina

Diagnóstico diferencial
Las neuropatías periféricas pueden conducir a defi ciencias mo-
toras, sensoriales, o ambas. La preservación de la sensación y 
de los refl ejos tendinosos distingue la defi ciencia motora que 
es producto de lesiones piramidales puras o que está asociada 
con atrofi as musculares espinales, miopatías o trastornos de la 
transmisión neuromuscular, de las causadas por compromiso 
de los nervios periféricos. En el capítulo 5 se discuten otras ca-
racterísticas distintivas.

Las mielopatías se caracterizan por un défi cit piramidal 
por debajo del nivel de la lesión, al igual que por pérdida sen-
sorial distal. En el tabes dorsal, a menudo existen antecedentes 
de infección por sífi lis y la exploración revela otros estigmas sifi -
líticos. Además se conserva la sensación táctil. Las radiculopa-
tías se diferencian de las neuropatías periféricas por la distri-
bución de los défi cit motores o sensoriales (fi gura 6-4A, B). 
La presencia de dolor en cuello o espalda que irradia a las ex-
tremidades en una distribución radicular también sugiere una 
lesión radicular. 

Estudios de investigación
Los estudios de laboratorio en pacientes con neuropatía peri-
férica se dirigen a confi rmar el diagnóstico y a revelar cualquier 
causa subyacente. La electromiografía puede revelar evidencia 
de denervación en los músculos afectados y puede emplearse 
para determinar si cualesquiera unidades motoras siguen es-
tando bajo control voluntario. Los estudios de conducción 
nerviosa permiten medir la velocidad de conducción en las fi -
bras motoras y sensoriales. Con base en los estudios electro-
diagnósticos o histopatológicos, las neuropatías periféricas se 
dividen en neuropatías desmielinizantes o axonales. En las 
primeras, es típico que la electromiografía revele poca o nin-
guna evidencia de denervación, pero existe un bloqueo en la 
conducción o reducción notable en la velocidad máxima de con-
ducción en los nervios afectados. En las neuropatías axonales, 
la electromiografía muestra la presencia de denervación, en 
particular al nivel distal en las extremidades, pero la velocidad 
máxima de conducción nerviosa es normal o apenas un poco 
más lenta.

En pacientes con neuropatía periférica confi rmada por va-
loración electrofi siológica, los estudios de laboratorio deberían 
incluir una biometría hemática completa; tasa de sedimenta-
ción eritrocitaria; nitrógeno ureico y creatinina en sangre, glu-
cosa en sangre en ayunas y vitamina B12 en sangre; proteína sé-
rica, electroforesis de proteínas e inmunoelectroforesis; pruebas 
sanguíneas de función hepática y tiroidea; pruebas serológicas 
para sífi lis (FTA o MHA-TP), factor reumatoide y anticuerpo 
antinuclear; y radiografía de tórax. Dependiendo de las cir-
cunstancias clínicas, es posible que se requieran pruebas sero-
lógicas de enfermedad de Lyme, hepatitis o infección por 
VIH. Quizá también sea necesario realizar pruebas genéticas 
después de proporcionar la asesoría genética apropiada. Si se 
sospecha toxicidad, es posible que se necesite una muestra de 
orina de 24 horas para posterior análisis de metales pesados y 
análisis de recortes de pelo y uñas en busca de arsénico. El 
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análisis de una muestra fresca de orina para buscar la presencia 
de porfobilinógeno y ácido -aminolevulínico es necesario si 
se sospecha porfi ria. 

Tratamiento
El tratamiento de la causa subyacente puede limitar el pro-
greso o incluso revertir la neuropatía. Los cuidados de enfer-
mería son importantes en pacientes con defi ciencias motoras 
o sensoriales graves a fi n de prevenir úlceras por decúbito, 
contracturas en articulaciones y daño adicional a los nervios 
periféricos debido a compresión. También debe vigilarse con 
cuidado la función respiratoria, en particular en el caso de po-
lineuropatía idiopática aguda (síndrome de Guillain-Barré), 
polineuropatía desmielinizante infl amatoria crónica y neuro-
patía diftérica, y deben establecerse preparativos para asistir la 
respiración si la capacidad vital cae por debajo de aproximada-
mente 1 L. En pacientes con disestesia grave, puede utilizarse 
un armazón para cama (un marco metálico invertido) para 
evitar que las sábanas toquen zonas sensibles de la piel. La du-
loxetina (60 mg diarios), que es un inhibidor selectivo de la 
recaptación de serotonina y noradrenalina, y la pregabalina 
(150 mg diarios iniciales, aumentando a 300 mg después de 
una semana, en dosis divididas; máximo de 600 mg diarios) 
son particularmente útiles para el alivio del dolor neuropático. 
El tratamiento con fentoína, 300 mg/d, carbamacepina hasta 
1 200 mg/d o mexiletina, 600 a 900 mg/d, también son útiles 
en ocasiones para el alivio del dolor penetrante de ciertas neu-
ropatías. Si el dolor es más constante, ardoroso o disestésico, a 
menudo es útil el uso de amitriptilina, 25 a 100 mg a la hora 
de dormir, al igual que otros agentes tricíclicos. La gabapen-
tina (300 mg tres veces al día, con aumentos subsiguientes 
que dependen de la respuesta y tolerancia) es efi caz para el tra-
tamiento de diversos trastornos neuropáticos dolorosos; es posi-
ble que también se pueda lograr alivio del dolor con lamotrigina, 
topiramato o valproato sódico, pero esto no se ha documentado 
a plenitud. La capsaicina tópica también es útil en los síndro-
mes neuropáticos dolorosos. 

Las extremidades con pérdida sensorial deben protegerse 
de traumatismos menores repetidos, como lesiones térmicas, 
que pueden destruir los tejidos. La temperatura de superfi cies 
calientes debe verifi carse con una parte del cuerpo en la que se 
conserve la sensación y debe reducirse el nivel del termostato 
en los calentadores de agua para evitar escaldaduras. Deben 
cuidarse en forma meticulosa la piel y uñas. 

Los síntomas disautonómicos quizá sean problemáticos, 
en especial en la polineuropatía diabética o alcohólica. El uso 
de medias elásticas a la cintura, suplementos dietéticos con sal 
y tratamiento con fl udrocortisona, 0.1 a 1 mg/d por vía oral, 
pueden ayudar a aliviar la hipotensión postural, pero debe vigi-
larse en forma estrecha al paciente para prevenir la hipertensión 
en decúbito. Otros fármacos útiles incluyen clonidina, mido-
drina, dihidroergotamina, octreótida o betabloqueadores. Ins-
truir a los pacientes para que duerman en posición semierguida, 
en lugar de colocarse en decúbito, resulta útil porque es fre-
cuente que los pacientes disautonómicos no conserven sal y 
agua en esta última posición durante las noches. 

POLINEUROPATÍAS

NEUROPATÍAS INFLAMATORIAS 
IDIOPÁTICAS

Polineuropatía idiopática aguda (síndrome
de Guillain-Barré)
El síndrome de Guillain-Barré es una polineuropatía aguda o 
subaguda que puede ser resultado de enfermedades infeccio-
sas menores, vacunación o procedimientos quirúrgicos o que 
puede ocurrir sin factor precipitante obvio. La evidencia clí-
nica y epidemiológica sugiere una asociación con una infección 
previa por Campylobacter jejuni. Su causa precisa es poco clara, 
pero parece tener una base inmunitaria. Se han reconocido for-
mas tanto desmielinizantes como axonales, con características 
clínicas y electrofi siológicas distintivas. La forma desmielini-
zante es más común en Estados Unidos, pero en ocasiones se 
ha encontrado una variedad axonal (neuropatía axonal mo-
tora sensorial aguda). En el norte de China, es frecuente 
que ocurra una forma axonal relacionada que se ha denomi-
nado neuropatía axonal motora aguda. 

A. CARACTERÍSTICAS CLÍNICAS

Las características útiles para el diagnóstico del síndrome de 
Guillain-Barré se resumen en el cuadro 6-3. En general los 
pacientes informan debilidad que es simétrica, que casi siem-
pre comienza en las piernas, con frecuencia es más evidente al 
nivel proximal que distal y a veces es tan intensa que amenaza la 
supervivencia, en especial si están comprometidos los múscu-
los de la respiración o deglución. Si ha ocurrido una degene-
ración axonal, se presenta emaciación muscular. Aunque los 
síntomas sensoriales son menos marcados que los motores, 
también son frecuentes. Los refl ejos tendinosos profundos ha-
bitualmente están ausentes. Es posible que exista notable dis-
función autónoma, con taquicardia, irregularidades cardiacas, 
presión arterial lábil, alteraciones en sudoración, función pul-
monar alterada, trastornos esfi nterianos, íleo paralítico y otras 
anormalidades.

B. ESTUDIOS DE INVESTIGACIÓN

Es frecuente que el líquido cefalorraquídeo (LCR) muestre 
una anormalidad característica, con aumento en la concen-
tración de proteínas pero con biometría hemática normal; sin 
embargo, es posible que no se encuentren anormalidades en 
la primera semana. Los estudios electrofi siológicos quizá re-
velen notable descenso en la velocidad de conducción motora 
y sensorial o evidencia de denervación y pérdida axonal. El 
curso temporal de los cambios electrofi siológicos no necesa-
riamente va a la par de cualquier evolución clínica. Cuando 
se sospecha infección por VIH-1 debido al contexto clínico 
en el que se ha desarrollado la neuropatía o por la presencia 
de factores de alto riesgo, deberían llevarse a cabo los estudios 
serológicos pertinentes. 
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C. TRATAMIENTO

La plasmaféresis parece reducir el tiempo requerido para la re-
cuperación y puede disminuir las probabilidades de defi cien-
cias neurológicas residuales. Es mejor instituirla en una etapa 
temprana y está indicada sobre todo con pacientes que presen-
tan un défi cit grave o de progreso rápido o que tienen compro-
miso respiratorio. La inmunoglobulina intravenosa (400 mg/
kg/d, durante cinco días) parece ser igual de efi caz y debería 
emplearse en lugar de la plasmaféresis en adultos con inestabi-
lidad cardiovascular y en niños; estas terapias no son aditivas. 

En otros sentidos el tratamiento es sintomático y su fi na-
lidad es prevenir complicaciones como insufi ciencia respirato-
ria o colapso vascular. Por tal razón, en el caso de pacientes 
con grave afectación es mejor el manejo en unidades de tera-
pia intensiva, donde están disponibles las instalaciones para 
monitoreo y asistencia respiratoria en caso necesario (p. ej., si 
la capacidad vital cae por debajo de aproximadamente 1 L, el 
paciente tiene apnea o disminuye la saturación de oxígeno en 
sangre). A veces se requiere reemplazo de volumen o trata-
miento con agentes presores para contrarrestar la hipotensión, 
y una dosis baja de heparina en ocasiones es de ayuda para 
prevenir una embolia pulmonar. Los corticosteroides pueden 
afectar de manera adversa el resultado o demorar la recomen-
dación y no están indicados. 

D. PRONÓSTICO

Los síntomas y signos dejan de progresar alrededor de las cua-
tro semanas tras iniciada la enfermedad. Este trastorno es au-

Cuadro 6-3. Criterios diagnósticos para el síndrome de 
Guillain-Barré.1

Requerido para el diagnóstico
  Debilidad progresiva en más de un miembro
  Arrefl exia distal con arrefl exia o hiporrefl exia proximal
Sustento para el diagnóstico
  Progreso hasta por cuatro semanas
  Defi ciencias relativamente simétricas
  Compromiso sensorial leve
  Compromiso de nervios craneales (especialmente VII)
  Recuperación que comienza en el curso de cuatro semanas
   después de detenerse el avance
  Disfunción autónoma
  Sin presencia de fi ebre al inicio
  Aumento de proteína en LCR después de una semana
  Recuento de leucocitos en LCR ≤ 10/μL
  Descenso en velocidad de conducción nerviosa o bloqueo
   durante varias semanas
Contrario al diagnóstico
  Debilidad notablemente asimétrica
  Disfunción intestinal o urinaria (al inicio o persistente)
  Recuento de leucocitos en LCR >50 o recuento de PMN > 0/μL
  Nivel sensorial bien demarcado
Exclusión del diagnóstico
  Compromiso sensorial aislado
  Otra polineuropatía que explique el cuadro clínico

1   Adaptado de Asbury AK, Cornblath DR. Assessment of current diagnostic cri-
teria for Guillain-Barré syndrome. Ann Neurol. 1990;27 (suppl.):S21-S24.

tolimitante y ocurre una mejoría luego de semanas o meses. 
Un 70 a 75% de los pacientes se recuperan por completo, 
25% presentan défi cit neurológico leve y 5% mueren, en ge-
neral como resultado de insufi ciencia respiratoria. El pronóstico 
es más pobre cuando existe evidencia de infección previa por 
Campylobacter jejuni y también es probable un curso más pro-
longado y recuperación menos completa cuando la patología 
principal es por degeneración axonal en lugar de por desmieli-
nización. La edad avanzada, la necesidad de asistencia respira-
toria o un inicio más rápido de los síntomas también pueden 
anunciar un pronóstico más pobre.  

Polineuropatía desmielinizante infl amatoria 
crónica
La polineuropatía desmielinizante infl amatoria crónica es si-
milar en términos clínicos al síndrome de Guillain-Barré, ex-
cepto que sigue un curso de avance crónico o un curso carac-
terizado por recaídas, y no se presenta mejoría aparente en el 
periodo de seis meses posteriores al inicio. Su causa es desco-
nocida. Sus características clínicas se resumen en el cuadro 
6-4. El análisis del LCR revela hallazgos semejantes a los del 
síndrome de Guillain-Barré. Los datos electrofi siológicos indi-
can una neuropatía por desmielinización, con degeneración 
axonal superpuesta. A menudo el trastorno responde a trata-
miento con corticosteroides (prednisona, 60 a 100 mg/d por 
2 a 4 semanas, reducida después gradualmente a 5 a 20 mg/d 
cada tercer día), lo cual quizá deba continuarse a largo plazo. 
El tratamiento con inmunoglobulina intravenosa (1 g/kg dia-
rio por dos días, con una infusión única adicional a las tres se-
manas o 400 mg/kg/d durante cinco días consecutivos hasta 
un total de 2 g, con cursos subsiguientes según sea necesario 
para mantener el benefi cio) también es efi caz como trata-
miento inicial o posterior. Cuando se emplea como terapia ini-
cial, tiene la ventaja de producir menos efectos secundarios 
(pero mayor costo) que la prednisona. Se desconoce su modo 
preciso de acción. El intercambio de plasma es otra terapia in-
munomoduladora efi caz, pero es más difícil de administrar. 
En pacientes que no presentan respuesta, el tratamiento con 
azatioprina o ciclofosfamida puede ser útil, pero las afi rmacio-
nes sobre los benefi cios de estos agentes o de la ciclosporina, 
interferón beta o interferón alfa requieren confi rmación a tra-
vés de estudios aleatorios. 

NEUROPATÍAS METABÓLICAS
Y NUTRICIONALES

Diabetes mellitus
El compromiso de los nervios periféricos en la diabetes es co-
mún y puede caracterizarse por polineuropatía, que es de ca-
rácter mixto (sensorial, motora y autónoma) en cerca de 70% 
de los casos y sensorial de manera predominante en cerca de 
30%; mononeuropatía múltiple; o mononeuropatía simple 
(cuadro 6-5). Tales manifestaciones clínicas ocurren de ma-
nera aislada o en combinación. La frecuencia de la afectación 
de los nervios periféricos puede infl uirse a través de un control 



TRASTORNOS DE LA SENSACIÓN SOMÁTICA  /  217

adecuado de la diabetes que, en cualquier caso, debería ser óp-
timo.

A. CARACTERÍSTICAS CLÍNICAS

La manifestación más común es una polineuropatía sensorial 
distal o mixta, que a veces se diagnostica, antes de volverse 
sintomática, debido a la presencia de refl ejos tendinosos de-
primidos y alteración en la sensación de vibración en las pier-
nas. En general los síntomas son más comunes en las piernas 
que en los brazos y consisten en entumecimiento, dolor o pa-
restesias. En casos graves, existe pérdida sensorial distal en todos 
los miembros y algunas alteraciones motoras acompañantes. 
La disautonomía conduce a muchos síntomas, incluyendo hi-
potensión postural, alteraciones en la frecuencia cardiaca, alte-
ración en la sudoración termorreguladora y perturbaciones en 
función urinaria, intestinal, gástrica y sexual. La mononeuro-
patía múltiple diabética se caracteriza en general por dolor y 
debilidad, y a menudo tiene un origen vascular. El défi cit clí-
nico dependerá de los nervios afectados. La amiotropía dia-
bética se debe a radiculoplexopatía, polirradiculopatía o poli-
rradiculoneuropatía. Es típica la aparición de dolor, debilidad 
y atrofi a en los músculos de cintura pélvica y muslos, con au-
sencia de refl ejos en cuádriceps y poca pérdida sensorial. La 
mononeuropatía simple suele tener un inicio abrupto y con 

Cuadro 6-4. Características clínicas de la polineuropatía 
desmielinizante infl amatoria crónica.1

Porcentaje de 
pacientes

Debilidad, hiporrefl exia o arrefl exia
Extremidad distal superior 
Extremidad distal inferior
Extremidad proximal superior
Extremidad proximal inferior
Músculos respiratorios
Cuello
Rostro

Défi cit sensorial al momento de la 
exploración

Extremidad distal inferior
Extremidad distal superior

Parestesia
Extremidad superior
Extremidad inferior
Rostro

Dolor
Extremidad inferior
Extremidad superior

Disartria
Disfagia
Impotencia
Incontinencia

94
85
85
74
68
11

4
2

83
68

79
72

6

17
15

9
9
4
2

1 Adaptado de Dyck PJ et al. Chronic infl ammatory polyrradiculopathy. Mayo 
Clin Proc. 1975;50:621-637. 

    Tipo   Distribución

Polineuropatía
  Mixta sensorial, motora y
   autónoma
  Principalmente sensorial

Simétrica, distal, miembros 
inferiores > miembros supe-
riores

Mononeuropatía múltiple Variable

Polirradiculopatía/plexopatía
  (Amiotrofi a diabética) Asimétrica, proximal (cintura 

pélvica y muslos)

Radiculopatía toracoabdo-
minal

Pecho, abdomen

Mononeuropatía simple
  Periférica

  Craneal

Cubital, mediano, radial,
  femoral lateral, cutáneo,
  ciático, peroneo, otros
  nervios
Motor ocular común (III) >
  motor ocular externo (VI) >
  patético (IV)
Nervio facial

Cuadro 6-4. Neuropatías asociadas
con diabetes.

frecuencia es dolorosa. Es típico un aumento de proteína en 
LCR en la polineuropatía y mononeuropatía múltiple de ori-
gen diabético. 

B. TRATAMIENTO Y PRONÓSTICO

No existe tratamiento específi co para las complicaciones nervio-
sas periféricas de la diabetes, excepto cuando el paciente tiene 
una neuropatía por atrapamiento y puede benefi ciarse de un 
procedimiento de descompresión. En la actualidad está bajo es-
tudio el papel de los factores de crecimiento en la terapéutica. 
En algunos pacientes el dolor es problemático y responde a las 
medidas descritas antes (página 215).

La hipotensión postural puede responder a tratamiento 
con suplementos de sal; dormir en posición erguida; llevar me-
dias elásticas a la cintura; fl udrocortisona, 0.1 a 1 mg/d; y mi-
dodrina (un agonista α-adrenérgico), 10 mg, tres veces por día. 
En otros sentidos, el tratamiento es sintomático. La amiotrofi a 
diabética y la mononeuropatía simple por lo general mejoran o 
se resuelven de manera espontánea. 

Otras patologías endocrinas
El hipotiroidismo es una causa muy poco común de polineu-
ropatía. Es más común que el hipotiroidismo se asocie con neu-
ropatía por atrapamiento, en especial el síndrome del túnel del 
carpo (véase después bajo Nervio mediano). Es posible que se 
diagnostique de manera errónea una polineuropatía en pacien-
tes con debilidad en miembros proximales producida por mio-
patía hipotiroidea o en pacientes con retraso en la relajación de 
los refl ejos tendinosos, una manifestación clásica de hipotiroi-
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dismo que es independiente de la neuropatía. Otras manifesta-
ciones neurológicas del hipotiroidismo, como estado de con-
fusión aguda (véase capítulo 1), demencia (véase capítulo 1) y 
degeneración cerebelosa (véase capítulo 3), también se analizan 
en otras secciones de este texto. 

La acromegalia también produce a menudo el síndrome 
del túnel del carpo y, con menos frecuencia, polineuropatía. 
Debido a que muchos pacientes con acromegalia también son 
diabéticos, es posible que sea difícil establecer cuál trastorno es 
el principal responsable de la polineuropatía en un paciente 
determinado.

Uremia
En la uremia puede ocurrir una polineuropatía sensoriomotora 
simétrica, que de manera predominante es del tipo axonal. 
Tiende a afectar más las piernas que los brazos y es más nota-
ble al nivel distal que proximal. Piernas inquietas, calambres 
musculares y sensación ardorosa en los pies se han asociado con 
este trastorno. El grado de cualquier perturbación en la fun-
ción de los nervios periféricos parece relacionarse con la grave-
dad en el deterioro de la función renal. La neuropatía en sí 
llega a mejorarse notablemente con un trasplante de riñón. En 
pacientes con enfermedad renal también se ha descrito el sín-
drome del túnel del carpo (véase más adelante), que puede de-
sarrollarse distal a las fístulas arteriovenosas colocadas en el an-
tebrazo para el acceso a hemodiálisis. En pacientes que se han 
sometido a hemodiálisis crónica, con frecuencia se relaciona 
con amiloidosis y acumulación de β2 microglobulina.

Enfermedad hepática
La cirrosis biliar primaria llega a conducir a neuropatía senso-
rial que probablemente sea del tipo axonal. En pacientes con 
enfermedad hepática crónica puede presentarse una polineu-
ropatía que principalmente es del tipo desmielinizante. No 
parece haber ninguna correlación entre los datos neurológicos 
y la gravedad de la disfunción hepática.

Defi ciencia de vitamina B12
La defi ciencia de vitamina B12 se asocia con muchos aspectos 
que son característicos de polineuropatía, incluyendo altera-

ciones sensoriales distales simétricas y difi cultades motoras le-
ves, así como pérdida de los refl ejos tendinosos. Debido a que 
existe controversia acerca de la importancia relativa de la po-
lineuropatía y de la mielopatía en la producción de este sín-
drome, la defi ciencia de vitamina B12 se considerará en detalle 
más adelante dentro de la sección acerca de mielopatías. No 
obstante, debe señalarse que después de una cirugía bariá-
trica, y en relación con defi ciencias nutricionales que inclu-
yen pero no se limitan a la defi ciencia de vitamina B12, se han 
presentado polirradiculoneuropatía, polineuropatía y mielo-
patía.

NEUROPATÍAS INFECCIOSAS
Y GRANULOMATOSAS
SIDA
La neuropatía es una complicación de la infección por VIH-1 
(cuadro 6-6); el compromiso de los nervios periféricos se ha 
observado durante la necropsia en alrededor de 40% de los pa-
cientes con SIDA. Puede ser una consecuencia de la infección 
por VIH o de la infección secundaria con otros organismos
(p. ej., citomegalovirus, virus de varicela zóster, Treponema pa-
llidum), o tener causas inmunológicas, defi ciencias nutriciona-
les o uso de medicamentos.

La polineuropatía sensoriomotora o predominantemen-
te sensorial simétrica distal es la neuropatía más común aso-
ciada con infección por VIH-1. La principal afectación ocurre 
en los axones más que en la  mielina. Su causa es desconocida, 
pero en algunos pacientes la defi ciencia de vitamina B12 o la 
exposición a fármacos neurotóxicos pueden ser parcialmente 
responsables. Es raro que se identifi que VIH-1 en los nervios 
afectados. Los síntomas sensoriales son predominantes e in-
cluyen dolor y parestesias que afectan en especial a los pies. 
La debilidad es un aspecto menor o tardío. Están ausentes los 
refl ejos aquíleos y a veces en las rodillas. Por lo común el 
curso es progresivo. La terapia antirretroviral de gran actividad 
(HAART, del inglés highly active antiretroviral therapy) puede 
resultar útil para mejorar la función sensorial. El dolor pue-
de controlarse de manera farmacológica, como se describió 

Cuadro 6-6. Neuropatías asociadas con SIDA

Tipo
Etapa de la

infección por VIH-1
Estado

inmunológico Distribución

Polineuropatía sensoriomotora Temprana o tardía Competente o suprimido Simétrica, distal, miembros inferiores > miem-
bros superiores

Polineuropatía desmielinizante 
infl amatoria

Temprana Competente Proximal > miembros distales

Polirradiculopatía lumbosacra Tardía Suprimido Proximal en miembros inferiores, esfínteres

Mononeuropatía múltiple Temprana o tardía Competente o suprimido Craneal (p. ej., facial), periféricos (p. ej., pero-
neo)

Mononeuropatía simple Temprana Competente Craneal (p. ej., facial), periféricos (p. ej., peroneo)

Neuropatía autónoma Temprana o tardía Competente o suprimido No aplica
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antes en la página 215. La plasmaféresis no tiene ningún bene-
fi cio.

Al inicio de la infección por VIH-1 puede presentarse 
una polineuropatía desmielinizante infl amatoria, que puede 
seguir un curso agudo o crónico. Es posible que la neuropatía 
esté originada por el sistema inmunitario, pero a veces proviene 
de infección viral secundaria, directa, como en el caso del cito-
megalovirus. Se caracteriza por debilidad proximal y a veces 
distal, debilidad con alteraciones sensoriales menos pronun-
ciadas, y arrefl exia o hiporrefl exia. El LCR es anormal, con una 
concentración elevada de proteínas y, a menudo, con pleocito-
sis linfocítica (a diferencia de los hallazgos en el síndrome 
Guillain-Barré o en la polineuropatía desmielinizante infl ama-
toria crónica en pacientes que no tienen infección por VIH-1). 
Algunos pacientes mejoran o se estabilizan en forma espontá-
nea y otros quizá respondan a corticosteroides, plasmaféresis o 
inmunoglobulina intravenosa.

Más tarde, durante el curso de la infección por VIH-1 
ocurre polirradiculopatía lumbosacra, por lo general en pa-
cientes con infecciones oportunistas previas. Se piensa que la 
infección por citomegalovirus es la causa, cuando menos en 
algunos casos. Las características clínicas por lo general evolu-
cionan durante varias semanas e incluyen debilidad difusa y 
progresiva en las piernas, dolor de espalda, parestesias doloro-
sas en pies y perineo, arrefl exia en extremidades inferiores y 
retención urinaria. El curso puede ser fulminante, con ascenso 
de la parálisis hasta producir insufi ciencia respiratoria. No 
obstante, en algunos pacientes el curso es más benigno, en es-
pecial cuando la etiología es poco clara. Los datos provenientes 
del LCR incluyen pleocitosis mononuclear o polimorfonuclear, 
proteína elevada y glucosa reducida. Siempre es importante ex-
cluir linfomatosis meníngea, compresión de la médula espinal 
o sífi lis como causa subyacente, dado que éstas requieren tra-
tamiento específi co y afectan el pronóstico. Es posible que los 
pacientes con infección por citomegalovirus respondan a gan-
ciclovir, 2.5 mg/kg por vía intravenosa, cada 8 horas, durante 
10 días y después 7.5 mg/kg/d durante cinco días por semana. 
Un abordaje alternativo es utilizar foscarnet; en casos graves se 
administran ambos fármacos. Cierto empeoramiento en las 
primeras dos semanas de terapia con ganciclovir no implica 
fracaso del tratamiento. Debe volverse a analizar el LCR des-
pués de tres semanas para determinar si el recuento de células 
polimorfonucleares ha descendido; en caso contrario, el fos-
carnet debería reemplazar al ganciclovir.  

La mononeuropatía múltiple afecta diversos nervios 
craneales y periféricos, lo cual provoca debilidad y pérdida 
sensorial. Es posible que algunos casos tengan un origen auto-
inmunitario, en tanto que otros provienen de causas neoplási-
cas o infecciosas (p. ej., infección por citomegalovirus) o de 
vasculopatía. En los inicios de la infección por VIH-1, la mo-
noneuropatía múltiple quizá sea un trastorno autolimitado 
que se restringe a un solo miembro, con estabilización o me-
joría espontánea. En etapas posteriores del SIDA, es posible 
que se vean afectados de manera progresiva varios miembros.

La mononeuropatía simple tiende a ocurrir en forma 
aguda al inicio de la infección por VIH-1 y mejora de ma-
nera espontánea. Es probable que su causa sea vascular.

La neuropatía autónoma tiende a ocurrir en etapas 
posteriores durante el curso de las infecciones por VIH-1 y 
puede conducir a episodios de síncope, hipotensión ortostá-
tica, alteraciones en la función esfi nteriana y sexual, defi cien-
cias en sudoración termorreguladora y diarrea. La disautono-
mía quizá se relacione con patología central o periférica. El 
tratamiento es sintomático (como se discute antes dentro del 
rubro de neuropatía diabética).

La neuropatía relacionada con medicamentos puede 
ser el resultado del tratamiento con los fármacos antirretrovi-
rales zalcitabina (ddc), didanosina (ddI) y stavudina (d4T). 
Este tipo de neuropatía por nucléosidos se desarrolla luego de 
cerca de cuatro semanas de tratamiento, a menos que otros 
padecimientos coexistentes hagan más susceptible al paciente. 
Es una neuropatía sensorial axonal, distal, caracterizada por 
hormigueo, entumecimiento y dolor distales. Otros fármacos 
que pueden estar asociados con la neuropatía en pacientes con 
SIDA incluyen isoniazida, etambutol, vincristina, vinblastina, 
taxol, talidomida y estatinas.

Lepra 
La lepra es una de las causas más frecuentes de neuropatía pe-
riférica en todo el mundo. A su vez, la neuropatía es la mani-
festación más discapacitante de la lepra. Mycobacterium leprae 
afecta la piel y los nervios periféricos debido a que su creci-
miento se facilita por las temperaturas más frescas presentes en 
la superfi cie del cuerpo.

En la lepra tuberculoide la respuesta inmunológica es 
adecuada para confi nar la infección a una o más áreas peque-
ñas de piel y a sus nervios cutáneos y subcutáneos asociados. 
Esto produce una mácula o pápula hipopigmentada sobre la 
que existe alteración en la sensación, con mayor afectación de la 
percepción de dolor y temperatura. Como resultado del com-
promiso de las fi bras autónomas se presenta anhidrosis. Las de-
fi ciencias sensoriales ocurren con más frecuencia en la distribu-
ción de los nervios digital, sural, radial y auricular posterior, en 
tanto que los hallazgos motores por lo general se relacionan 
con el compromiso del nervio cubital o peroneo. A menudo 
los nervios implicados están agrandados. 

La lepra lepromatosa es un trastorno más extendido
que produce una polineuropatía simétrica y principalmente 
sensorial que afecta de manera desproporcionada la sensación 
de dolor y temperatura. Su distribución es distintiva en cuanto 
a que las áreas expuestas del cuerpo —en especial las orejas; na-
riz; mejillas; superfi cies dorsales de manos, antebrazos y pies; y 
aspectos laterales de las piernas— son las principalmente afec-
tadas. A diferencia de la mayoría de las polineuropatías, la pro-
vocada por lepra tiende a dejar sin afectación a los refl ejos ten-
dinosos. Hallazgos asociados incluyen reabsorción de los dedos, 
úlceras trófi cas, y cianosis y anhidrosis en manos y pies. 

El tratamiento depende del tipo de lepra, pero típica-
mente implica dapsona, rifampicina y clofazimina. Deberían 
seguirse las pautas más recientes de la Organización Mundial 
de la Salud. En Estados Unidos puede obtenerse más informa-
ción en el Gillis W. Long Hansen’s Disease Center, en Carville, 
Louisiana.
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Difteria
Corynebacterium diphtheriae infecta los tejidos del tracto respi-
ratorio superior y produce una toxina que provoca desmielini-
zación de los nervios periféricos. Luego de cerca de un mes 
después de la infección, es posible que los pacientes desarro-
llen una neuropatía motora craneal, con alteración promi-
nente de la acomodación ocular. El síntoma más común es la 
visión borrosa. También es posible que se afecten los músculos 
extraoculares y el rostro, paladar, faringe y diafragma. La recu-
peración ocurre de manera típica después de varias semanas. 
Un síndrome más demorado que por lo común inicia 2 a 3 
meses después de la infección principal asume la forma de una 
polineuropatía sensoriomotora distal simétrica. La mayoría de 
los pacientes se recuperan por completo. La neuropatía difté-
rica se analiza con más detalle en el capítulo 5.

Sarcoidosis
La sarcoidosis puede producir mononeuropatía o, en raras oca-
siones, polineuropatía. Es común que la mononeuropatía com-
prometa los nervios craneales, en especial al nervio facial, en 
cuyo caso el síndrome resultante quizá sea indistinguible de la 
parálisis facial idiopática (parálisis de Bell). En algunos casos, 
una neuropatía de las fi bras pequeñas conduce a dolor, dises-
tesias y compromiso autónomo. La radiografía de pulmones y 
huesos y la determinación de niveles séricos de la enzima con-
vertidora de angiotensina son útiles para establecer el diagnós-
tico de sarcoidosis. El tratamiento con prednisona, 60 mg/d 
por vía oral, seguido de reducción gradual en la dosis, puede 
acelerar la recuperación. 

Septicemia
Los pacientes con septicemia e insufi ciencia multiorgánica pue-
den desarrollar polineuropatía asociada con enfermedad crí-
tica. Ésta se manifi esta principalmente por debilidad y, por 
ende, se analiza en el capítulo 5. 

NEUROPATÍAS EN VASCULITIS Y 
ENFERMEDAD VASCULAR DEL COLÁGENO
Las vasculitis sistémicas y la enfermedad vascular del colágeno 
pueden causar polineuropatía, mononeuropatía simple, mo-
noneuropatía múltiple o neuropatía por atrapamiento (cua-
dro 6-7).

La vasculitis necrotizante sistémica incluye poliarteritis 
nodosa y angeítis alérgica y granulomatosis (síndrome de Churg-
Strauss). En cerca de 50% de los pacientes se presenta neuropa-
tía, que con más frecuencia es una mononeuropatía múltiple y 
que puede manifestarse con un inicio agudo de dolor en uno o 
más nervios craneales o periféricos. La polineuropatía sensorio-
motora distal simétrica es menos común. El tratamiento debería 
comenzar en cuanto se haga el diagnóstico; incluye prednisona, 
60 a 100 mg/d por vía oral, y ciclofosfamida, 2 a 3 mg/d por 
vía oral. La plasmaféresis también puede ser útil. 

La granulomatosis de Wegener se asocia con mono-
neuropatía múltiple o polineuropatía en hasta 30% de los ca-
sos. El tratamiento es el mismo que para la vasculitis necroti-
zante sistémica.

La arteritis de células gigantes se considera con detalle 
en el capítulo 2. Puede ocurrir mononeuropatía que afecte los 
nervios craneales que inervan los músculos extraoculares. 

Cuadro 6-7. Neuropatías asociadas con vasculitis y enfermedad vascular del colágeno.

    Enfermedad Polineuropatía
Mononeuropatía

simple o múltiple1
Neuropatía

por atrapamiento1

Vasculitis
  Vasculitis necrotizante sistémica2

  Granulomatosis de Wegener

  Arteritis de células gigantes  (III, VI, IV) 

Enfermedad vascular del colágeno
  Artritis reumatoide  (M, C, R)

  Lupus eritematoso sistémico

  Síndrome de Sjögren  (V, III, VI)  (M)

  Esclerosis sistémica progresiva  (V)

  Enfermedad mixta del tejido
conjuntivo

 (V)

1 Nervios comúnmente afectados: III; motor ocular común; IV, patético; V, trigémino; VI, motor ocular externo; M, mediano; R, radial; C, cubital.
2  Incluye poliarteritis nodosa y síndrome de Churg-Strauss.
+, presente; 2, ausente.
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La artritis reumatoide produce neuropatía por atrapamiento 
(que compromete con más frecuencia al nervio mediano) en 
aproximadamente 45% de los pacientes y polineuropatía senso-
riomotora simétrica distal en cerca de 30%. La mononeuropatía 
múltiple es una característica frecuente en casos con complica-
ciones por vasculitis necrotizante.

El lupus eritematoso sistémico se analiza en el capítulo 
1 como una causa de estados de confusión aguda. En hasta 
20% de los pacientes ocurre neuropatía. El patrón más común 
es una polineuropatía sensoriomotora simétrica distal. Tam-
bién puede ocurrir una polineuropatía predominantemente 
motora (véase síndrome de Guillain-Barré en páginas anterio-
res), al igual que mononeuropatía simple o múltiple, que con 
frecuencia afecta los nervios cubital, radial, ciático o peroneo. 

El síndrome de Sjögren compromete los nervios perifé-
ricos en aproximadamente 20% de los casos. La polineuropa-
tía sensoriomotora simétrica distal es la más común, pero la 
neuropatía por atrapamiento (que afecta en especial al nervio 
mediano) también es frecuente; asimismo puede presentarse 
mononeuropatía múltiple. 

La esclerosis sistémica progresiva (esclerodermia) y la 
enfermedad mixta del tejido conjuntivo pueden producir 
mononeuropatía craneal, que con más frecuencia afecta al ner-
vio trigémino (V). 

NEUROPATÍAS NEOPLÁSICAS
Y PARAPROTEINÉMICAS

Compresión e infi ltración por tumor
La compresión de un nervio es una complicación común en el 
mieloma múltiple, linfoma y carcinoma. En el caso de la leu-
cemia, linfoma y carcinoma mamario o pancréatico puede 
ocurrir una invasión tumoral del epineurio.

Síndromes paraneoplásicos
El carcinoma (en especial el cáncer pulmonar de células pe-
queñas) y el linfoma pueden estar asociados con neuropatías 
que se piensa que tienen una causa inmunológica, debido a la 
detección en varios casos de autoanticuerpos de los antígenos 
neuronales. 

Tanto en carcinomas como en linfomas ocurre polineu-
ropatía sensorial o sensoriomotora. Ésta puede ser un tras-
torno agudo o crónico; a veces es asimétrica y puede acompa-
ñarse de dolor importante. 

Un carcinoma también puede causar neuropatía senso-
rial que afecta principalmente a los cuerpos celulares de las 
neuronas sensoriales en el ganglio de la raíz dorsal y se asocia 
con la presencia de anticuerpos anti-Hu (o ANNA-1) (véase 
capítulo 3). Este raro padecimiento puede ser la primera ma-
nifestación de cáncer. Los síntomas iniciales de dolor y entu-
mecimiento comienzan en general a nivel distal, pero a veces 
empiezan a nivel proximal o en el rostro. A menudo, los tras-
tornos progresan en el curso de días o varias semanas, condu-
ciendo a una notable ataxia sensorial y alteración en todas las 
modalidades sensoriales. La afectación motora es tardía y la 
disfunción autónoma es poco común. Es posible que el LCR 

tenga una formulación infl amatoria. El tratamiento, incluso 
del tumor subyacente, generalmente no produce resultados.

El linfoma puede complicarse por la aparición de neuro-
patía motora, un trastorno de las células del asta anterior que 
se analiza en el capítulo 5. La enfermedad de Hodgkin y la 
linfadenopatía angioinmunoblástica se asocian en ocasiones 
con el síndrome de Guillain-Barré.

Paraproteinemias
Los pacientes con neuropatía desmielinizante paraproteinémica, 
en especial una neuropatía sensorial distal crónica, puede pre-
sentar una discrasia maligna de células plasmáticas. Es proba-
ble que la neuropatía tenga una base proteinémica cuando se 
trata de inmunoglobulina M (IgM). Cuando se trata de IgG
e IgA, es posible que la neuropatía sea indistinguible en sen-
tido clínico y electrofi siológico con respecto a la polirradicu-
loneuropatía desmielinizante infl amatoria crónica y similar en 
su respuesta al tratamiento. 

La polineuropatía es una complicación común en el mie-
loma múltiple. Los pacientes afectados por mieloma lítico 
generalmente son varones. La presentación clínica es de una 
polineuropatía sensoriomotora simétrica distal. Todas las mo-
dalidades están afectadas, el dolor es una característica fre-
cuente y los refl ejos están deprimidos. En general, este tras-
torno es progresivo y conduce a la muerte en el curso de dos 
años. El mieloma esclerótico puede acompañarse de una poli-
neuropatía desmielinizante crónica. Predomina el compromiso 
motor, pero es posible que no se altere la sensación de vibra-
ción y posición, en tanto que los refl ejos están deprimidos. El 
dolor es menos común que en la neuropatía de mieloma lítico 
y existe la posibilidad de mejoría de los síntomas con el trata-
miento para el cáncer subyacente o con plasmaféresis. El sín-
drome POEMS (polineuropatía, organomegalia, endocrinopa-
tía, proteína monoclonal y cambios en la superfi cie cutánea) 
puede complicar las discrasias de células plasmáticas, en espe-
cial el mieloma osteoesclerótico. La polineuropatía sensorio-
motora puede mostrar ciertas características electrofi siológi-
cas distintivas, como reducción en la velocidad de conducción 
que es más notable en los segmentos nerviosos intermedios que 
en los distales, y a menudo responde al tratamiento. Debería 
considerarse la irradiación o resección local de un plasmaci-
toma aislado, al igual que el uso de melfalán con o sin corti-
costeroides. 

En la macroglobulinemia de Waldenström o gamma-
patía monoclonal benigna puede ocurrir una polineuropatía 
sensoriomotora similar a la observada con el mieloma lítico. 
El tratamiento con fármacos inmunosupresores y plasmafére-
sis a veces resulta útil. 

Amiloidosis
La amiloidosis no hereditaria ocurre como un trastorno aislado 
(amiloidosis primaria generalizada) o en pacientes con mieloma 
múltiple y puede estar asociada con polineuropatía. Esta úl-
tima también es una característica de la amiloidosis hereditaria. 
Las neuropatías amiloides se consideran más adelante en la sec-
ción sobre neuropatías hereditarias.  
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NEUROPATÍAS INDUCIDAS POR 
SUSTANCIAS Y TOXINAS 
Alcoholismo
La polineuropatía es una de las complicaciones neurológicas 
más comunes del alcoholismo crónico; puede ocurrir por sí 
sola o en combinación con otros trastornos neurológicos rela-
cionados con el alcohol, como la encefalopatía de Wernicke 
(véase capítulo 1) o el síndrome amnésico de Korsakoff  (véase 
capítulo 1). Existe controversia acerca de las contribuciones 
relativas de la neurotoxicidad directa del alcohol y la defi cien-
cia nutricional asociada (en especial de tiamina) en la pro-
ducción de la polineuropatía.

La polineuropatía alcohólica es de manera típica una 
neuropatía sensoriomotora simétrica distal. Es más probable 
que se afecten las piernas, lo cual produce una percepción de-
fectuosa en la sensación de vibración y tacto, así como refl ejos 
aquíleos deprimidos o ausentes. En algunos casos la debilidad 
distal es pronunciada y puede ocurrir disfunción autónoma. 
Cuando el dolor es una característica prominente, quizá res-
ponda al mismo tratamiento que se describe en la página 215 
para la neuropatía dolorosa. 

La abstinencia de alcohol y la administración de tiamina 
pueden detener el progreso de los síntomas.

Otras sustancias
Como se indica en el cuadro 6-2, se ha informado que gran 
número de fármacos causan neuropatías. Unos cuantos mere-
cen un comentario breve.

La dapsona es un fármaco que se emplea en el trata-
miento de la lepra; puede producir una polineuropatía motora 
primaria que es reversible.

La hidralazina, un fármaco antihipertensivo, se asocia 
en raras ocasiones con una polineuropatía principalmente sen-
sorial que se ha atribuido a defi ciencia de piridoxina inducida 
por el fármaco y que se resuelve al discontinuar el mismo. 

La isoniazida es un agente antituberculoso de amplio uso 
que interfi ere con el metabolismo de la piridoxina y que pro-
duce una polineuropatía que afecta de manera principal a las 
neuronas sensoriales. Las dosis elevadas, variaciones heredita-
rias en el metabolismo del fármaco y desnutrición predisponen 
a esta complicación. La recuperación espontánea es la regla 
cuando se detiene la administración de la sustancia. La neuro-
patía inducida por isoniazida puede prevenirse al administrar 
piridoxina, 100 mg/d por vía oral, en forma concurrente. 

Es frecuente que la fenitoína se mencione como causa 
de polineuropatía, pero la evidencia acerca de que el trata-
miento con fentoína cause neuropatía simpática es escasa. 

La toxicidad por piridoxina (vitamina B6) ha estado im-
plicada como causa de neuropatía sensorial que altera en forma 
desproporcionada al sentido de vibración y posición. En gene-
ral este trastorno ocurre en pacientes que toman cuando menos 
200 mg de piridoxina por día —aproximadamente 100 veces el 
requerimiento mínimo diario—. Algunos datos comunes son 
la ataxia sensorial, signo de Romberg, signo de Lhermitte y 
arrefl exia aquílea. El dolor es menos común y el compromiso 

motor es inusual. Por lo general los síntomas son reversibles en 
el curso de meses a años cuando cesa el abuso, pero también se 
ha informado un síndrome irreversible luego de la administra-
ción intravenosa de dosis elevadas de piridoxina. 

La vincristina produce una polineuropatía en la mayo-
ría de los pacientes que reciben el fármaco para el tratamiento 
de cáncer (por lo general hematológico). Las primeras mani-
festaciones son síntomas sensoriales distales y pérdida de re-
fl ejos. Sin embargo, es posible que después predominen los 
défi cit motores. El estreñimiento es un hallazgo común y 
puede deberse a compromiso autónomo. La discontinuación 
del fármaco o su administración a menor dosis a menudo 
conducen a mejoría. 

Toxinas
Los compuestos orgánicos involucrados como causas de po-
lineuropatía incluyen a los hexacarbonos presentes en solven-
tes y adhesivos (p. ej., n-hexano, metil n-butil cetona) y orga-
nofosforados utilizados en plastifi cantes o insecticidas (p. ej., 
triortocresil fosfato). El compromiso sensorial es más notable 
en la neuropatía por n-hexano, en tanto que la neuropatía 
causada por triortocresil fosfato afecta principalmente los ner-
vios motores. La neuropatía por organofosforados se analiza 
con mayor detalle dentro del capítulo 5. 

Los metales pesados también pueden ser responsables 
de polineuropatía. Las neuropatías causadas por plomo, arsé-
nico y talio se discuten en el capítulo 5. El oro, que se emplea 
para el tratamiento de artritis reumatoide, puede causar una 
polineuropatía simétrica, y el cisplatino (un análogo del pla-
tino que tiene actividad anticancerosa) puede producir una 
neuropatía sensorial. 

NEUROPATÍAS HEREDITARIAS
Neuropatías motoras y sensoriales hereditarias 
Se conocen como neuropatías hereditarias de Charcot-Marie-
Tooth (CMT). Constituyen un grupo heterogéneo de tras-
tornos que tienen el mismo fenotipo clínico. Se presenta debi-
lidad y emaciación de los músculos distales en los miembros, 
con o sin pérdida sensorial; también puede ocurrir pie cavo y 
reducción o ausencia de refl ejos tendinosos. Se dividen en los 
tipos desmielinizante (CMT-1) y neuronal (CMT-2); el tipo 
neuronal no afecta las neuronas sensoriales y se asemeja a 
atrofi a muscular espinal progresiva (véase capítulo 5). Ambos 
tipos tienen un patrón hereditario autosómico dominante, 
aunque ocurren casos “esporádicos”.

La CMT-1 inicia en la primera década de vida, sigue un 
curso progresivo lento y tiene una gravedad variable. En 
aproximadamente 50% de los casos existe engrosamiento pal-
pable de los nervios. Las velocidades de conducción nerviosa 
se reducen en forma marcada. La CMT-1 se subdivide con 
base en los datos genéticos (cuadro 6-8). También se han des-
crito una forma dominante asociada con el cromosoma X 
(CMT-X) y tipos autosómicos recesivos (CMT-4). 

La enfermedad de Dejerine-Sottas tiene su inicio para 
los dos años de edad con una demora en los hitos motores y 
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Cuadro 6-8. Neuropatías motoras y sensoriales hereditarias selectas del tipo Charcot-Marie-Tooth (CMT).

Enfermedad Herencia Gen Locus

CMT-1A AD PMP22 17p11.2

CMT-1B AD MPZ 1q22

CMT-1C AD LITAF 16p13

CMT-1D AD EGR2 10q21.1-q22.1

CMT-X XD GJB1
CX32

Xq13

Dejerine-Sottas (HMSN 3) AD MPZ
PMP22
EGR2
?

1q22
17p11.2

10q21.1-1q22.1
8q23

CMT-2A AD KIF1Bβ 1p36

CMT-2B AD RAB7 3q13

CMT-2C AD ? 12q23-q24

CMT-2D AD GARS 7p15

CMT-2E AD NEFL 8p21

CMT-2F AD HSPB1 7q11.23

CMT-2G AR GDAP1 8q13-q21.1

CMT-2K AR GDAP1 8q13-q21.1

CMT-4A AR GDAP1 8q13-q21.1

CMT-4B1 AR MTMR2 11q22

CMT-4B2 AR SBF2 11p15

CMT-4C AR KIAA1985 5q32

CMT-4D AR NDRG1 8q24

CMT-4E AR EGR2 10q21-q22

CMT-4F AR PRX 19q13

1 AD, autosómica dominante; AR, autosómica recesiva; XD, dominante relacionada con el cromosoma X.

se caracteriza por una grave neuropatía sensoriomotora que 
con frecuencia se extiende a los músculos proximales y que se 
asocia con anormalidades esqueléticas como la escoliosis. Hay 
una grave desmielinización de los nervios. Antes se pensaba 
que tenía un modo autosómico recesivo de herencia, pero 
ahora se acepta que su mecanismo hereditario es autosómico 
dominante y que las mutaciones responsables están relaciona-
das con los mismos genes que se asocian con la CMT-1. 

Neuropatías sensoriales y autónomas
hereditarias
Estas neuropatías también asumen una variedad de formas. 
En las neuropatías sensoriales y autónomas hereditarias 

(NSAH) tipo 1, la herencia es dominante, su curso es gra-
dualmente progresivo y su inicio es en la adultez temprana; 
se presenta pérdida simétrica de la percepción de dolor y 
temperatura distal, con preservación relativa del tacto ligero. 
Son comunes las úlceras perforantes sobre puntos de presión 
e infecciones indoloras de las extremidades. Los refl ejos ten-
dinosos están deprimidos, pero existe poca o ninguna altera-
ción motora. El gen implicado apunta al cromosoma 9q22. 
En las NSAH tipo II, la herencia es recesiva (12p13.33), su 
inicio es durante la lactancia o primera infancia, todas las 
modalidades sensoriales están afectadas y se pierden los refl e-
jos tendinosos. La NSAH tipo III (síndrome de Riley-Day, 
disautonomía familiar) es un trastorno recesivo que co-
mienza en la lactancia y que se caracteriza por disfunción 



224  /  CAPÍTULO 6

autónoma evidente (lagrimeo ausente, temperatura lábil y pre-
sión arterial), acompañada de ausencia del sentido del gusto, 
alteraciones en sensación de dolor y temperatura y arrefl exia. 
El trastorno se vincula con el cromosoma 9q31. La NSAH 
tipo IV se asocia con insensibilidad congénita al dolor y au-
sencia de sudoración y se ha relacionado con mutaciones re-
cesivas en el gen que codifi ca un receptor tirosina cinasa para 
el factor de crecimiento nervioso en el cromosoma 1q21-
q22.

Amiloidosis
Llega ocurrir polineuropatía tanto en las formas hereditaria 
como no hereditaria de amiloidosis. Debido a que las fi bras 
nerviosas sensoriales y autónomas de diámetro pequeño es-
tán en una probabilidad particular de estar comprometidas, 
se afectan de manera prominente las sensaciones de dolor y 
temperatura y las funciones autónomas. Por lo común, la 
presentación clínica es con parestesias, disestesias y entume-
cimiento distales; hipotensión postural; defi ciencias en sudo-
ración termorreguladora y alteraciones urinarias, intestinales 
o sexuales. Finalmente se presenta debilidad y emaciación 
distal. Con frecuencia se conservan los refl ejos tendinosos 
hasta una etapa relativamente tardía. Es posible que se desa-
rrolle una neuropatía por atrapamiento, en especial el sín-
drome del túnel del carpo, como consecuencia de depósitos 
amiloides. En la amiloidosis primaria, el diagnóstico se rea-
liza mediante la identifi cación de los depósitos amiloides en 
los tejidos; el análisis de aspiraciones de grasa abdominal es, 
en general, el primer paso. El tratamiento ha incluido agentes 
alquilantes o trasplante de células madre autólogas de sangre 
periférica.

En la amiloidosis hereditaria (familiar), la prueba gené-
tica de mutaciones de transtiretina es más útil para establecer 
el diagnóstico que los análisis de tejidos para encontrar depó-
sitos amiloides. El tratamiento a través de un trasplante hepá-
tico ortotópico es efi caz.

Ataxia de Friedreich

En general la ataxia de Friedreich tiene un modo recesivo de 
herencia, pero en ocasiones sucede con herencia dominante. 
Es producida en muchos casos por una expansión de repeti-
ción de tripletes en la región no codifi cadora del gen de fra-
taxina (X25) en el cromosoma 9q13-q21.1, pero existe cierta 
heterogeneidad en el fenotipo y variación en la edad de inicio 
entre los pacientes con esta expansión. Dicha expansión no se 
ha encontrado en todos los casos, lo cual sugiere que otros 
factores genéticos o ambientales son responsables en algunas 
ocasiones. Se desarrolla una marcha atáxica, seguida de tor-
peza de las manos y otros signos de disfunción cerebelosa. El 
compromiso de las fi bras sensoriales periféricas conduce a de-
fi ciencias sensoriales en los miembros, con depresión o au-
sencia de refl ejos tendinosos. También puede haber debilita-
miento en las piernas y en las respuestas plantares extensoras 
debido a compromiso motor central. Este padecimiento se 
trata con más detalle en el capítulo 3. 

Neuropatía hereditaria con predisposición
a las parálisis por presión
Es un trastorno heterogéneo desde el punto de vista genético 
que a menudo se relaciona con supresión del gen PMP-22 en 
el cromosoma 17. La herencia es un rasgo autosómico domi-
nante con expresión variable. Los pacientes presentan mono-
neuropatías simples o múltiples que ocurren después de presión 
o extensión leve de los nervios, y los estudios electrofi siológicos 
revelan que las anormalidades están más extendidas de lo que 
se evidencia a nivel clínico. 

Trastornos metabólicos

En la porfi ria aguda intermitente, que se transmite por he-
rencia recesiva, a menudo la manifestación neurológica inicial 
es una polineuropatía que (en general) compromete más las 
fi bras motoras que las sensoriales. Los signos y síntomas sen-
soriales quizá sean proximales o distales de manera predomi-
nante. Es posible que también se vean afectados los nervios 
periféricos en la porfi ria variegada. La neuropatía causada 
por porfi ria se considera con mayor detalle en el capítulo 5. 

Dos lipidosis recesivas se asocian con polineuropatía e 
inician de manera típica en la lactancia o infancia: la leuco-
distrofi a metacromática, que es producto de la defi ciencia 
de la enzima arilsulfatasa A, y la enfermedad de Krabbe, que 
se debe a defi ciencia de la galactocerebrosida -galactosidasa. 
Ambas tienen una herencia autosómica recesiva. 

Las defi ciencias de lipoproteínas que causan polineuro-
patía incluyen la abetalipoproteinemia, que se asocia con 
acantocitosis, malabsorción, retinitis pigmentosa y ataxia ce-
rebelosa; y la enfermedad de Tangier, que produce cataratas, 
coloración naranja de las amígdalas y hepatosplenomegalia. 
Se trata de padecimientos autosómicos recesivos. 

La enfermedad de Refsum es un trastorno autosómico 
recesivo relacionado con alteraciones en el metabolismo del 
ácido fi tánico. Produce polineuropatía, ataxia cerebelosa, reti-
nitis pigmentosa e ictiosis. Se pude tratar con restricción en la 
ingesta de fi tol. Al inicio del tratamiento también puede ser 
útil el uso de plasmaféresis para reducir el almacenamiento de 
ácido fi tánico en el organismo. 

La enfermedad de Fabry es una defi ciencia recesiva de 
la enzima -galactosidasa-A relacionada con el cromosoma X. 
Produce una dolorosa neuropatía sensorial y autónoma, an-
gioqueratomas, padecimientos renales y cardiacos, y un au-
mento en la frecuencia de accidentes cerebrovasculares. El 
gen responsable se ha localizado en el brazo largo del cromo-
soma X; se han reconocido las mutaciones causantes de la en-
fermedad, las cuales incluyen reordenamientos de genes, de-
fecto en el empalme del RNA y diversas lesiones exónicas. 
Las medidas farmacológicas (p. 215) pueden ser útiles para 
tratar el dolor característico del trastorno. La terapia de reem-
plazo enzimático con agalsidasa beta, una enzima recombi-
nante humana de la alfa-galactosidasa A, también puede ayu-
dar a reducir el dolor (al igual que estabilizar o mejorar la 
función cardiaca y renal), pero la relación del tratamiento con 
resultados a largo plazo es poco clara. 
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NEUROPATÍAS POR
ATRAPAMIENTO

Ciertos nervios periféricos son particularmente susceptibles a 
lesiones mecánicas en sitios vulnerables. Se emplea el término 
neuropatía por atrapamiento cuando el nervio ha sido com-
primido, distendido o angulado a tal grado por las estructuras 
anatómicas adyacentes que ocurre una disfunción. Existen nu-
merosas neuropatías por atrapamiento y en muchas de ellas 
las afecciones clínicas iniciales o más obvias son por síntomas 
sensoriales o por dolor. A continuación se describen algunos 
de los síndromes más comunes. 

SÍNDROMES POR ATRAPAMIENTO
EN LOS MIEMBROS SUPERIORES

Compresión del nervio mediano
En el túnel del carpo al nivel de la muñeca puede ocurrir 
compresión del nervio mediano. El síndrome del túnel del 
carpo es común durante el embarazo y puede ocurrir como 
una complicación de un traumatismo, artritis degenerativa, 
tenosinovitis, mixedema y acromegalia. Los primeros sínto-
mas son dolor y parestesias confi nadas a la distribución del 
nervio mediano en la mano; es decir, implican principal-
mente a los dedos pulgar, índice y cordial y a la mitad lateral 
del dedo anular (véase apéndice C). Es posible que exista dolor 
en el antebrazo y, en algunos pacientes, incluso en el brazo, 
hombro y cuello. A menudo los síntomas son especialmente 
problemáticos durante la noche y es posible que despierten al 
paciente. A medida que avanza la neuropatía, es posible que fi -
nalmente se desarrollen debilidad y atrofi a en los músculos te-
nares. La exploración revela deterioro en la sensación cutánea 
en la distribución del nervio mediano en la mano y, cuan-
do existe compromiso motor, debilidad y emaciación de los 
músculos abductor corto del pulgar y oponente del pulgar 
(véase apéndice C). Puede haber un signo de Tinel positivo 
(la percusión del nervio en la muñeca causa parestesias en su 
distribución) o una respuesta positiva a la maniobra de Pha-
len (la fl exión de la muñeca durante 1 minuto exacerba o re-
produce los síntomas). En general el diagnóstico se confi rma 
a través de estudios electrofi siológicos que muestran que la 
velocidad de conducción sensorial o motora es más lenta en 
la muñeca; es posible que existan signos de denervación par-
cial crónica en los músculos de la mano inervados por el ner-
vio mediano. 

Si ninguno de los síntomas responde a la aplicación local 
de corticosteroides inyectados o a maniobras simples como 
utilizar una férula en la muñeca durante la noche, es posible 
que se requiera descompresión quirúrgica del túnel del carpo. 

Neuropatía interdigital
La neuropatía interdigital puede conducir a dolor en uno o 
dos dedos y la exploración revela hiperpatía o deterioro de la 

sensación cutánea en la distribución apropiada del nervio o 
nervios afectados. Tal neuropatía quizá sea resultado de atra-
pamiento en el túnel intermetacarpiano de la mano, trauma-
tismo directo, tenosinovitis o artritis. 

A veces es útil el tratamiento con infi ltración local de cor-
ticosteroides, pero en casos graves quizá se necesite neurólisis. 

Disfunción del nervio
cubital
La disfunción del nervio cubital al nivel del codo conduce a 
parestesias, hipestesias y dolor nocturno en el dedo meñique 
y borde cubital de la mano. Es posible que también haya do-
lor alrededor del codo. Con frecuencia los síntomas se inten-
sifi can al fl exionar el codo o utilizar el brazo. La valoración 
puede revelar pérdida sensorial en el aspecto cubital de la 
mano (véase apéndice C) y debilidad del aductor del pulgar, 
los músculos fl exores profundos del cuarto y quinto dedos
y los músculos intrínsecos de la mano (véase apéndice C). Es 
posible que la lesión sea resultado de presión externa, atrapa-
miento dentro del túnel cubital o por deformidad en codo 
valgo que cause lesión por estiramiento crónico del nervio. 
Los estudios electrodiagnósticos pueden ser útiles para locali-
zar la lesión. 

Evitar la presión o fl exión y extensión repetitivas del codo, 
combinado en algunos casos con ferulización del codo en ex-
tensión, a veces es sufi ciente para detener el progreso y aliviar 
los síntomas. También puede ser útil la descompresión o trans-
posición quirúrgica del nervio cubital a la superfi cie fl exora del 
brazo, dependiendo de la causa y gravedad de la lesión y la 
duración de los síntomas.

Es posible que una lesión del nervio cubital se desarrolle 
en la muñeca o en la palma de la mano en asociación con 
traumatismo repetido, artritis o compresión de los ganglios o 
tumores benignos. El compromiso de la rama terminal pro-
funda en la palma conduce a un défi cit motor en los músculos 
de la mano inervados por el nervio cubital aparte del grupo 
hipotenar, en tanto que una lesión palmar más proximal afecta 
también estos últimos músculos; no hay un défi cit sensorial. 
Con las lesiones en la muñeca que afectan ya sea al nervio cubi-
tal en sí o a sus ramas profunda y superfi cial, ocurren cambios 
tanto sensoriales como motores en la mano. No obstante, la 
sensación en la superfi cie dorsal de la mano no se ve afectada 
debido a que la rama cutánea a esta región surge proximal a la 
muñeca. El tratamiento quirúrgico es útil para aliviar la com-
presión de un ganglio o tumor benigno. 

Compresión del nervio radial 
El nervio radial puede estar comprimido en la axila por la pre-
sión de unas muletas o por otras causas; es frecuente que se 
observe en alcohólicos y adictos a las drogas que se han que-
dado dormidos con el brazo colgando sobre alguna superfi cie 
dura (llamada “parálisis del sábado por la noche”). El défi cit 
resultante es principalmente motor, con debilidad o parálisis 
en los músculos inervados por ese nervio (véase apéndice C), 
pero también es posible que ocurran cambios sensoriales, en 
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especial en una pequeña región del dorso de la mano entre el 
pulgar e índice (véase apéndice C).

El tratamiento implica prevenir mayor compresión del 
nervio. La recuperación por lo general sucede en forma espon-
tánea y completa, excepto con una lesión muy grave en la que 
se ha producido degeneración axonal. La terapia física y una 
férula en la muñeca pueden ser útiles hasta que ocurra la recu-
peración.

Síndrome de salida torácica
En el síndrome de salida torácica, una costilla o banda cervical u 
otra estructura anatómica puede comprimir la parte inferior del 
plexo braquial. Los síntomas incluyen dolor, parestesias y entu-
mecimiento en una distribución de C8 y T1 (fi gura 6-4). Es 
posible que haya debilidad difusa en los músculos intrínsecos 
de la mano que a menudo comprometen en particular a los 
músculos en la eminencia tenar y, por ende, simulan el síndro-
me del túnel del carpo. Véase la sección sobre síndrome de costi-
lla cervical en el capítulo 5 para obtener detalles adicionales. 

SÍNDROMES POR ATRAPAMIENTO
EN LOS MIEMBROS INFERIORES

Lesiones del nervio peroneo
Las lesiones del nervio peroneo pueden ocurrir en forma se-
cundaria a un traumatismo o por presión alrededor de la rodi-
lla en la cabeza de la tibia. La debilidad o parálisis resultante 
del pie y extensión del ortejo mayor —y la eversión del pie 
(véase apéndice C)— se acompañan de alteraciones en la sen-
sación sobre el empeine y en el aspecto inferior anterior de la 
pierna (véase apéndice C). El refl ejo aquíleo se conserva, al 
igual que la inversión del pie.

El tratamiento es sólo de apoyo. Es importante proteger 
al nervio de lesión o compresión adicionales. Los pacientes con 
pie caído pueden requerir una férula hasta que ocurra la recu-
peración, la cual sucede en forma espontánea con el tiempo y 
en general es completa, a menos que la lesión haya sido de su-
fi ciente gravedad para causar degeneración axonal importante. 

Síndrome del túnel del tarso
El nervio tibial posterior o sus ramas pueden quedar comprimi-
dos entre el piso y el techo ligamentoso del túnel del tarso, que 
se localiza en el tobillo justo por debajo y detrás del maléolo 
medial. El síntoma común es de ardor en el pie, en especial 
durante la noche, que generalmente se acompaña de debilidad 
de los músculos intrínsecos del pie. En general, el diagnóstico se 
confi rma mediante estudios electrofi siológicos.  

Si el tratamiento con inyecciones locales de esteroides 
no es útil, entonces quizá sea necesaria una descompresión 
quirúrgica. 

Neuropatía femoral
La neuropatía femoral aislada puede ocurrir en asociación con 
diabetes mellitus, enfermedad vascular, diátesis hemorrágicas 

(p. ej., hemofi lia, tratamiento con fármacos anticoagulantes) o 
por neoplasias retroperineales. Los síntomas y signos más evi-
dentes se relacionan con debilidad del músculo cuádriceps y 
reducción o ausencia del refl ejo rotuliano, pero también pue-
den presentarse alteraciones sensoriales en los aspectos anterior 
y medial del muslo y la parte medial de la pierna inferior. El 
tratamiento se dirige a la causa subyacente.

Lesión al nervio safeno
El nervio safeno es la rama sensorial terminal del nervio femo-
ral y transmite la sensación cutánea al aspecto medial de la 
pierna alrededor y por debajo de la rodilla (fi gura 6-4). La le-
sión mecánica al nervio puede ocurrir en varios puntos de su 
trayecto; entonces los pacientes se quejan de dolor o alteracio-
nes de la sensación en la distribución del nervio. La debilidad 
en el funcionamiento del cuádriceps (es decir, extensión de la 
rodilla; véase apéndice C) refl eja compromiso del nervio fe-
moral.

No existe un tratamiento específi co, pero debe protegerse 
al nervio de sufrir mayor lesión. 

Disfunción del nervio cutáneo femoral lateral
El nervio cutáneo femoral lateral provee de sensación al borde 
externo del muslo (véase apéndice C). Su funcionamiento pue-
de alterarse por angulación excesiva o por compresión de las 
estructuras anatómicas circundantes, en especial durante el 
embarazo o en padecimientos que causan lordosis lumbar exa-
gerada. Esto conduce a dolor y parestesias en la parte lateral 
del muslo y la exploración revela alteraciones en la sensación 
en esa región. El mejor tratamiento para este síndrome, cono-
cido como meralgia parestésica, es con medidas sintomáti-
cas. Con frecuencia su curso es autolimitado, pero en casos 
ocasionales progresa hasta producir un área de entumecimien-
to indoloro permanente. 

Lesión del nervio obturador
El traumatismo al nervio obturador —quizá por fractura pél-
vica o tras un procedimiento quirúrgico— en ocasiones genera 
dolor que irradia desde la ingle hasta el aspecto interno del 
muslo. Una hernia del obturador o una osteítis púbica puede 
causar un trastorno similar; se presenta debilidad acompañante 
de los músculos aductores del muslo (véase apéndice C).

LESIONES DE LA RAÍZ Y DEL PLEXO

LESIONES TRAUMÁTICAS
Y POR COMPRESIÓN
Los trastornos clínicos producidos por prolapso del disco in-
tervertebral agudo, espondilosis cervical, plexopatía traumá-
tica, síndrome de costilla cervical y amiotrofi a neurálgica se 
analizaron en el capítulo 5. Además de estos padecimientos, 
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los pacientes con cáncer metastásico pueden desarrollar lesio-
nes de la raíz y del plexo por compresión causada por tumores 
o como resultado de traumatismo inducido por la terapia con 
radiación. Las lesiones de la raíz son, en forma típica, de na-
turaleza compresiva y en general ocurren en situaciones de 
meningitis neoplásica, la cual se discute en el capítulo 1. Los 
tumores (en especial en cáncer de pulmón y senos) también 
pueden infi ltrar el plexo braquial, produciendo fuerte dolor 
en el brazo y, a veces, disestesia. Debido a que es más común 
el compromiso del tronco inferior del plexo, en general los 
síntomas ocurren dentro de los dermatomas de C8 y T1 y en 
aproximadamente 50% de los casos se presenta síndrome de 
Horner (véase capítulo 4). Debe sospecharse que la causa
son lesiones por radiación, en lugar de por la invasión directa 
del tumor, cuando está comprometido el tronco superior del 
plexo braquial (raíces nerviosas C5 y C6), la debilidad es el 
síntoma inicial, ocurre infl amación en el brazo o los síntomas 
se desarrollan en el curso de un año después de concluir con 
la terapia por radiación con una dosis total mayor a 6 000 R. 
La plexopatía lumbosacra se observa generalmente en pacien-
tes con carcinoma o sarcoma colorrectal, cervical, uterino u 
ovárico. Las características clínicas que sugieren invasión tu-
moral en estos casos incluyen intenso dolor inicial, compro-
miso unilateral, infl amación en la pierna y una masa rectal 
palpable. La lesión por radiación se asocia más comúnmente 
con debilidad inicial prominente en las piernas y síntomas bi-
laterales.

TABES DORSAL
Este tipo de neurosífi lis que ahora es rara se caracteriza princi-
palmente por síntomas y signos sensoriales que indican afecta-
ción notable de las raíces posteriores, sobre todo en la región 
lumbosacra, con degeneración resultante en las columnas pos-
teriores de la médula espinal. Los síntomas comunes son ines-
tabilidad, dolores somáticos penetrantes y repentinos, así como 
incontinencia urinaria. También ocurren crisis viscerales ca-
racterizadas por un dolor abdominal insoportable. La valora-
ción revela alteración notable en la sensación de vibración y 
posición de las articulaciones en las piernas, junto con marcha 
atáxica y signo de Romberg. Se altera la sensación de dolor al 
nivel profundo, pero en general se conserva la sensación su-
perfi cial. A menudo la vejiga está agrandada en forma palpa-
ble; debido a que está fl ácida e insensible, se presenta inconti-
nencia por rebosamiento. Se pierden los refl ejos tendinosos y 
los miembros están hipotónicos. La pérdida sensorial y la hi-
potonicidad pueden conducir a la ocurrencia de hipertrofi a 
articular (articulación de Charcot). En muchos pacientes hay 
otros signos de neurosífi lis, incluyendo pupilas de Argyll Ro-
bertson, atrofi a óptica, ptosis, una oftalmoplejia variable y, en 
algunos casos, cambios piramidales y mentales debidos a com-
promiso cerebral (taboparesia), como se analiza en el capítulo 
1. El tratamiento se dirige a la infección subyacente.  

ENFERMEDAD DE LYME
Al igual que la sífi lis, la enfermedad de Lyme se debe a una in-
fección por espiroquetas que afecta tanto el sistema nervioso 

central como del sistema nervioso periférico. El compromiso 
del sistema nervioso central se manifi esta por meningitis o 
meningoencefalitis, como se discute en el capítulo 1. La enfer-
medad de Lyme se asocia también con mono o polirradiculo-
patía infl amatoria, plexopatía braquial (véase capítulo 5), mo-
noneuropatía (incluyendo parálisis facial) y mononeuropatía 
múltiple. La radiculopatía produce dolor, pérdida de sensa-
ción o disestesia en los dermatomas afectados; también causa 
debilidad focal. Es posible que estén comprometidas una o 
más raíces nerviosas cervicales, torácicas o lumbares. La elec-
tromiografía puede confi rmar la presencia de radiculopatía y 
las pruebas serológicas establecen como causa a la enfermedad 
de Lyme. El tratamiento se describe en el capítulo 1. 

MIELOPATÍAS

Las mielopatías pueden presentarse con dolor o con una va-
riedad de síntomas sensoriales y alteraciones motoras. Los da-
tos clínicos deberían sugerir el nivel de la lesión, pero se nece-
sita investigación adicional para delinearla más ampliamente y 
determinar su naturaleza. Las mielopatías por compresión, is-
quémicas, infl amatorias, desmielinizantes y traumáticas se 
examinaron en el capítulo 5. 

SIRINGOMIELIA

La siringomielia es la formación de cavidades de la médula es-
pinal. La siringomielia comunicante, con comunicación entre 
el canal central de la médula y la cavidad, es un trastorno hi-
drodinámico de las vías de circulación del LCR. En la siringo-
mielia no comunicante, existe una dilatación quística de la 
médula en la que no hay comunicación con las vías del LCR. 
El trastorno clínico preciso resultante depende del sitio de la 
formación de cavidades. Es típico que exista una pérdida sen-
sorial disociada al nivel de la lesión; se altera la percepción de 
pinchazo y temperatura, pero se conserva la sensación de tacto 
ligero (fi gura 6-5A). La pérdida sensorial puede refl ejarse en la 
presencia de úlceras cutáneas indoloras, escaras, edema, hiper-
hidrosis, artropatía neuropática, reabsorción de las falanges 
distales y otros trastornos. La debilidad y emaciación de los 
músculos ocurre al nivel de la lesión debido a compromiso de 
las astas anteriores de la médula (fi gura 6-5B). A veces ocurren 
un défi cit piramidal y trastornos esfi nterianos por debajo del 
nivel de la lesión debido a gliosis o compresión de las vías cor-
ticoespinales en las columnas laterales de la médula espinal. Es 
posible que los refl ejos tendinosos estén deprimidos al nivel de 
la lesión —debido a interrupción de sus vías aferentes, centra-
les o eferentes— y aumentados por debajo de ella. La escolio-
sis suele acompañar a la formación de cavidades en la médula. 
Es común que dichas cavidades ocurran en la región cervical; 
esto puede causar una distribución de pérdida sensorial en 
forma de capa sobre uno o ambos hombros, dolor difuso en el 
cuello y dolor radicular en los brazos; el compromiso del seg-
mento T1 conduce con frecuencia a síndrome de Horner ip-
solateral. Si la formación de cavidades afecta el tronco encefá-
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lico inferior (siringobulbia), quizá también haya emaciación 
ipsolateral de la lengua, debilidad palatina, parálisis de las 
cuerdas vocales, pérdida sensorial disociada del trigémino y 
otras evidencias de compromiso del tronco encefálico. 

Con frecuencia, la siringomielia comunicante se asocia 
con anomalías en el desarrollo en el tronco encefálico y en
la región del foramen magnum (agujero occipital) (como en la 
malformación de Arnold-Chiari; véase capítulo 3) o con arac-
noiditis crónica de las cisternas basales. La malformación de 
Arnold-Chiari puede conducir a hidrocefalia, ataxia cerebe-
losa, defi ciencias piramidales y sensoriales en los miembros, y 
anormalidades de los nervios craneales inferiores, solos o en 
cualquier combinación. La mielografía, las imágenes por reso-
nancia magnética (IRM) o la tomografía computarizada (TC) 
de la región del agujero occipital confi rman el diagnóstico. El 
tratamiento es quirúrgico. 

La siringomielia no comunicante se debe con frecuencia a 
traumatismo, tumores intermedulares o aracnoiditis espinal (fi -
gura 6-8). La siringomielia postraumática ocurre en general en 
pacientes con defi ciencias neurológicas graves y preexistentes 
que provienen de traumatismo espinal después de un intervalo 
de varios años, aunque en raras ocasiones puede desarrollarse 
sólo unos cuantos meses después de la lesión original. La pre-
sentación es con aumento en una defi ciencia previamente esta-
ble; a menudo la debilidad, sensación alterada y espasticidad 
son evidentes y el dolor radicular puede ser angustiante. 

Figura 6-8.  IRM sagitales potenciadas en T1 de la columna ver-
tebral que demuestran una siringe septada en la médula lumbar 
de un paciente con tuberculosis diseminada. (Cortesía de A. Diber-
nardo.)

El tratamiento depende de la causa subyacente. La des-
compresión de una siringe distendida puede proporcionar un 
benefi cio transitorio. En el caso de la siringomielia comuni-
cante asociada con la malformación de Arnold-Chiari, en oca-
siones es útil la eliminación del borde posterior del foramen 
magnum y la amputación de las amígdalas cerebelosas. Debe-
ría drenarse la cavidad de la médula espinal y, en caso necesa-
rio, formarse una salida para el cuarto ventrículo. La siringo-
mielia postraumática se trata con cirugía si está causando un 
défi cit neurológico progresivo o dolor insoportable. Se ha em-
pleado una variedad de abordajes quirúrgicos, incluyendo di-
versos procesos de drenaje de la cavidad medular, mielotomía 
y la formación de meningocele quirúrgico. En general se pro-
porciona solución para el dolor radicular y las alteraciones sen-
soriales, en tanto que la espasticidad responde de modo menos 
satisfactorio. 

DEGENERACIÓN COMBINADA SUBAGUDA 
(DEFICIENCIA DE VITAMINA B12)
La defi ciencia de vitamina B12 (fi gura 6-9) puede ser producto 
de una alteración en la absorción en el tracto gastrointestinal, 
como ocurre en la anemia perniciosa o debido a cirugía gas-
trointestinal, esprúe o solitaria de los pescados; también puede 

Figura 6-9.  Mielopatía por defi ciencia de vitamina B12 en una 
mujer africana de 30 años de edad, confi nada a silla de ruedas 
debido a un historial de 18 meses de mielopatía progresiva. Nivel 
de B12 = 60 pg/mL. La IRM cervical y del área torácica superior 
potenciada en T1 con captación de gadolinio muestra aumento 
notable de la médula posterior. (Imagen cortesía de R. Laureno.)
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ser provocada por una dieta estrictamente vegetariana. Puede 
afectar la médula espinal, dando lugar al síndrome de degene-
ración combinada subaguda. Inicia con parestesias distales y 
debilidad en las extremidades (el compromiso de las manos 
ocurre relativamente pronto), seguido de desarrollo de parapa-
resia espástica, con ataxia por la alteración de sensación postu-
ral en las piernas. Es posible que el signo de Lhermitte esté 
presente y la valoración revela una defi ciencia combinada de 
la columna posterior (sentido de vibración y de posición de 
articulaciones) y piramidal en las piernas. Las respuestas plan-
tares son extensoras, pero los refl ejos tendinosos pueden estar 
aumentados o deprimidos, dependiendo del sitio y gravedad 
de la afectación. Los signos de compromiso de la médula espi-
nal quizá se acompañen de escotoma centrocecal o atrofi a óp-
tica por afectación del nervio óptico (II), cambios conductua-
les o psiquiátricos (véase capítulo 1) o neuropatía periférica. 
Con frecuencia, las manifestaciones neurológicas se acompa-
ñan de anemia macrocítica megaloblástica, pero ésta no se pre-
senta de manera invariable. 

El nivel de vitamina B12 en el suero es bajo en los casos 
que no han recibido tratamiento. Si la causa es malabsorción 
de vitamina B12, la prueba de Schilling es anormal y en general 
existe aclorhidria gástrica con anemia perniciosa. No obstante, 
los datos hematológicos pueden ser normales, en especial si se 
han dado suplementos con ácido fólico. Los estudios electro-
fi siológicos pueden confi rmar compromiso de los nervios pe-
riféricos, y los potenciales evocados derivados de los nervios 
mediano o tibial quizá muestren anormalidades indicativas de 
disfunción de la columna posterior. Las IRM espinales a veces 
muestran anormalidades en las columnas posteriores.

El tratamiento es con vitamina B12 administrada por in-
yección intramuscular diaria (50 a 1 000 μg) durante dos me-
ses, después de manera semanal (100 μg) durante dos meses y 
posteriormente en forma mensual (100 μg). Note que los su-
plementos de ácido fólico no ayudan al trastorno neurológico; 
además pueden enmascarar una anemia asociada. 

ENFERMEDAD CEREBRAL

Los síntomas sensoriales pueden relacionarse con diversas en-
fermedades que comprometen al tronco encefálico o a los he-
misferios cerebrales. Las características del défi cit sensorial se 
han descrito antes dentro de este capítulo y, en conjunto con 
la naturaleza y grado de cualesquiera signos neurológicos 
acompañantes, deberían sugerir el sitio probable de la lesión. 
El diagnóstico diferencial de tales lesiones se considera por se-
parado en el capítulo 9. 

SÍNDROMES DOLOROSOS

El dolor debido a procesos infecciosos, infl amatorios o neoplá-
sicos es un aspecto de muchos padecimientos viscerales y puede 

ser un componente obvio de ciertas enfermedades neurológicas 
o psiquiátricas. También ocurre sin causa evidente.

Al evaluar a los pacientes que presentan dolor, es impor-
tante determinar el nivel del sistema nervioso en el que surge 
el dolor y si éste tiene una base neurológica primaria. Al to-
mar la historia clínica, la atención debe enfocarse al modo de 
inicio, duración, naturaleza, intensidad y localización del do-
lor; cualesquiera síntomas asociados; y a los factores que preci-
pitan o alivian el dolor. 

El tratamiento depende de la causa subyacente y el con-
texto clínico del dolor, lo cual se analiza a continuación. No 
obstante, es preciso hacer un breve comentario sobre la anal-
gesia producida por estimulación y, en particular, con respecto 
a la estimulación de la médula espinal (conocida antes como 
estimulación de la columna dorsal) y la estimulación de los 
nervios periféricos. Estos enfoques de tratamiento se basaban 
en los principios contenidos en la teoría de la compuerta, en 
la que se consideraba que la activación de grandes fi bras mieli-
nizadas interrumpía la transmisión nociceptiva en la médula 
espinal, pero su mecanismo de acción es incierto. Se sabe que 
la estimulación de la médula espinal afecta ciertos sistemas de 
neurotransmisión, en particular los sistemas de sustancia P y 
de ácido γ-aminobutírico (GABAérgicos).

DOLOR NERVIOSO PERIFÉRICO 
El dolor que proviene de las lesiones a los nervios periféricos 
por lo regular se restringe a la región patológicamente afectada 
o se confi na al territorio del nervio comprometido. Quizá ten-
ga una calidad ardorosa y, cuando están comprometidos ner-
vios mixtos (motores y sensoriales), es posible que exista un 
défi cit motor acompañante. Las neuropatías periféricas dolo-
rosas incluyen las provocadas por diabetes, poliarteritis, esta-
dos de defi ciencia nutricional por alcoholismo y las diversas 
neuropatías por atrapamiento. El tratamiento del dolor aso-
ciado con las neuropatías periféricas se examinó con anteriori-
dad. Distrofi a simpática refl eja es un término general que 
denota los síndromes dolorosos mediados por el sistema sim-
pático y que se precipitan por una amplia variedad de lesiones 
a los tejidos, incluyendo traumatismo en tejidos blandos, frac-
turas óseas e infarto al miocardio. Ahora se prefi ere la denomi-
nación de síndrome de dolor regional complejo (CRPS, 
del inglés complex regional pain syndrome), tipo 1, para el do-
lor que proviene de una lesión, pero que se extiende más allá 
del sitio del traumatismo en una distribución que no se con-
forma a la de un nervio periférico individual, es mayor de lo 
que se esperaría normalmente como consecuencia de la lesión 
y puede progresar con el tiempo (a veces al miembro opuesto). 
El CRPS tipo 2, o causalgia, designa al dolor intenso y per-
sistente, a menudo con una cualidad ardorosa, que es pro-
ducto de traumatismo nervioso. Tal dolor se asocia con sensi-
bilidad extrema. El inicio del dolor puede ocurrir en cualquier 
momento dentro de los primeros seis meses más o menos des-
pués de la lesión al nervio. La causa es desconocida, pero se ha 
atribuido a transmisión efáptica entre fi bras simpáticas eferen-
tes y somáticas aferentes en el sitio de la lesión. En ambos ti-
pos, el dolor puede acompañarse de infl amación, aumento en 
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sudoración y vasoconstricción de la extremidad afectada, que 
el paciente mantiene cubierta e inmóvil en la mayoría de los 
casos; también pueden ocurrir alodinia, hiperalgesia, atrofi a 
muscular y osteoporosis. 

El tratamiento es en gran medida empírico; faltan estu-
dios que apoyen regímenes terapéuticos específi cos. Los abor-
dajes médicos para el tratamiento del CRPS incluyen métodos 
físicos y ocupacionales, con énfasis en aumentar la actividad 
en el miembro afectado. La terapia de relajación o biorretroa-
limentación a veces resulta útil, al igual que el uso de lidocaína 
tópica. Se han intentado diversos abordajes farmacológicos, 
con dosis ajustadas al individuo. Los antidepresivos tricíclicos, 
gabapentina y opioides se han utilizado para otros trastornos 
dolorosos crónicos aparte del CRPS y valdría la pena ponerlos 
a prueba hasta que existan estudios formales que establezcan 
su utilidad. La función de los inhibidores de la recaptación de 
serotonina-noradrenalina es poco clara. El bloqueo simpático 
con inyecciones de anestésicos locales dentro de la cadena 
simpática o por infusión regional de reserpina o guanetidina 
proporciona un benefi cio temporal a algunos pacientes. A ve-
ces, uno de tales procedimientos produce la eliminación per-
manente del dolor o quizá se requieran bloqueos simpáticos 
repetidos. La simpatectomía quirúrgica resulta benéfi ca en 
hasta 75% de los casos. La estimulación de la médula espinal 
ha sido efi caz en algunos casos para el tratamiento de cual-
quiera de ambos tipos del CRPS cuando otras medidas, inclu-
yendo los opiáceos, no han sido de utilidad. 

DOLOR RADICULAR
El dolor radicular se localiza en la distribución de una o más 
raíces nerviosas y con frecuencia se exacerba por tos, estornu-
dos y otras maniobras que incrementan la presión intraespinal. 
También se exacerba por movimientos que estiran las raíces 
afectadas. La elevación pasiva de la pierna conduce a estiramien-
to en las raíces sacra y lumbar inferior, al igual que la fl exión 
pasiva del cuello. Los movimientos espinales que estrechan los 
forámenes intervertebrales pueden agravar el dolor radicular. Por 
ende, la extensión y fl exión lateral de la cabeza hacia el lado 
afectado puede exacerbar los síntomas de la raíz cervical. Ade-
más de dolor, las lesiones radiculares pueden causar parestesias 
y entumecimiento en una distribución dermatómica (fi gura 
6-4), así como debilidad segmentaria y cambios en los refl ejos, 
dependiendo del nivel afectado (véase cuadro 5-12). Métodos 
útiles de tratamiento incluyen inmovilización, uso de fárma-
cos antiinfl amatorios no esteroideos u otros analgésicos, y des-
compresión quirúrgica. 

DOLOR TALÁMICO
Dependiendo de su grado y localización precisa, las lesiones 
talámicas pueden conducir a dolor en toda la mitad contrala-
teral del cuerpo o sólo en una parte. El dolor tiene una natu-
raleza ardorosa, con una sensación particularmente desagrada-
ble que resulta difícil de describir para los pacientes. Se agrava 
por el estrés emocional y tiende a desarrollarse durante la re-
cuperación parcial de un défi cit sensorial causado por la lesión 
talámica subyacente. La estimulación cutánea leve puede cau-

sar sensaciones muy desagradables y dolorosas. Esta combina-
ción de pérdida sensorial, dolor espontáneo y sensación cutá-
nea alterada se ha denominado síndrome de Dejerine-Roussy. 
Se puede producir un dolor similar por una lesión que com-
prometa al lóbulo parietal o a las vías sensoriales en cualquier 
punto de la médula espinal (columnas posteriores o tracto es-
pinotalámico) o en el tronco encefálico. El tratamiento con 
analgésicos, anticonvulsivantes (carbamacepina y fentoína) o 
antidepresivos y fenotiazinas en combinación es útil en oca-
siones.  

DOLOR EN CUELLO Y ESPALDA
Los padecimientos espinales ocurren más comúnmente en el 
cuello o espalda baja y pueden provocar dolor local, radicular, 
o ambos. También pueden conducir a dolor que se refl eja ha-
cia otras partes de los dermatomas implicados. Por ejemplo, el 
dolor de la columna lumbar inferior a menudo se refl eja ha-
cia las nalgas. Por el contrario, es posible que el dolor se refl e-
je de las vísceras, en especial los órganos internos, hacia la es-
palda. El dolor local en ocasiones conduce a un espasmo 
muscular refl ejo como protección que, a su vez, produce dolor 
adicional y puede provocar una postura anormal, limitación 
del movimiento y sensibilidad espinal local. 

Los antecedentes pueden dar indicios de la causa subya-
cente y la exploración física defi nirá cualquier compromiso 
neurológico.

Los estudios diagnósticos útiles en la valoración de los pa-
cientes incluyen radiografías de la región afectada y una bio-
metría hemática y tasa de sedimentación de eritrocitos (en es-
pecial si se sospecha enfermedad infecciosa o infl amatoria o un 
mieloma); determinación de proteína sérica y electroforesis de 
proteínas; y medición del calcio, fósforo, fosfatasa alcalina y 
ácida, y ácido úrico séricos. Una electromiografía permite de-
terminar el grado y gravedad del compromiso radicular, ade-
más de que proporciona una guía para el pronóstico. Es posi-
ble que se necesiten una TC, IRM de la columna vertebral y 
un mielograma, en especial si se sospecha neoplasia, los défi cit 
neurológicos son progresivos, el dolor persiste a pesar de medi-
das conservadoras de tratamiento o existe evidencia de com-
promiso de la médula espinal. Durante la mielografía puede 
obtenerse una muestra de LCR para pruebas de laboratorio. 

1. DOLOR DE ESPALDA BAJA

El dolor en la espalda baja es un factor común en la pérdida 
de horas de trabajo y tiene muchas causas.

Traumatismo
El esfuerzo o las actividades no acostumbrados —levantar ob-
jetos pesados sin apoyo adecuado a la columna— puede causar 
dolor musculoesquelético que mejora con el reposo. La explo-
ración clínica revela comúnmente un espasmo de los músculos 
lumbares y restricción en los movimientos espinales. El manejo 
incluye aplicación local de calor, descanso en cama sobre un 
colchón fi rme, antiinfl amatorios no esteroideos u otros analgé-
sicos, y otros fármacos relajantes musculares; por ejemplo, dia-
cepam, 2 mg, tres veces al día, con aumento gradual hasta que 
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se obtenga alivio de los síntomas (o hasta la mayor dosis tole-
rada). Las fracturas vertebrales producto de lesiones más graves 
y que conducen a dolor y sensibilidad local pueden visualizarse 
en una radiografía. Si se sospecha compromiso de la médula 
—p. ej., a causa de debilidad en una pierna después de la le-
sión—, debe inmovilizarse al paciente hasta que se obtengan 
imágenes para determinar si ha ocurrido dislocación por frac-
tura de la columna vertebral. 

Prolapso de disco intervertebral lumbar
Esto afecta en forma más común al disco L5-S1 o al disco L4-
L5. El prolapso puede relacionarse con lesión, pero en muchos 
pacientes es típico que provenga de esfuerzo menor o de una 
actividad normal. Es posible que la protrusión discal presione 
en una o más raíces nerviosas y, en consecuencia, que se pro-
duzca dolor radicular, un défi cit segmentario motor o sensorial, 
o una alteración esfi nteriana, además de rigidez dolorosa en
la espalda. Es factible reproducir el dolor por percusión sobre la 
columna o el nervio ciático, por elevación pasiva de la pierna en 
posición recta o por extensión de la rodilla mientras se fl exiona 
la cadera. La presencia de síntomas y signos bilaterales sugiere 
que el material discal sobresale centralmente y es más proba-
ble que esto se asocie con compromiso esfi nteriano que en la 
protrusión lateral. Una radiculopatía en L5 causa dorsifl exión 
débil del pie y los ortejos, en tanto que una lesión radicular en 
S1 conduce a depresión en el refl ejo aquíleo y debilidad de la 
fl exión plantar del pie (véase cuadro 5-13). En cualquier caso, 
los movimientos espinales están restringidos, existe sensibili-
dad local y el signo de Lasègue (reproducir el dolor en el pa-
ciente al estirar el nervio ciático con elevación de la pierna en 
posición recta) es positivo. De manera ocasional se afecta la 
raíz en L4, pero el compromiso de una raíz lumbar superior 
debe despertar sospechas de otras causas para la compresión 
radicular. El examen pélvico y rectal, radiografía simple de la 
columna y una TC o IRM ayudan a excluir otras enfermeda-
des, como tumores locales o depósitos neoplásicos metastási-
cos. A menudo los síntomas se resuelven con analgésicos sim-
ples, diacepam y descanso en cama sobre un colchón fi rme 
durante dos o tres días, seguidos de movilización gradual. El 
reposo en cama durante más de dos o tres días no proporciona 
un benefi cio adicional. Los fármacos antiinfl amatorios no es-
teroideos pueden ser útiles para el dolor agudo de la espalda, 
pero con frecuencia no son efi caces o proporcionan sólo un 
benefi cio menor o transitorio en los pacientes con síntomas o 
signos de compresión radicular. La utilidad de las inyecciones 
epidurales de esteroides es incierta. 

El dolor persistente y un aumento en défi cit neurológico, 
o cualquier evidencia de disfunción esfi nteriana, deberían con-
ducir a una IRM, TC o mielografía, y el tratamiento quirúr-
gico depende de los resultados de estos procedimientos.

La detección de anormalidades estructurales a través 
de estos procedimientos imagenológicos no implica 
obligatoriamente el tratamiento quirúrgico, a menos 
que las circunstancias sean apropiadas: las anormali-

dades degenerativas son comunes en sujetos asintomáticos, en 
especial en edades avanzadas y, por ende, es posible que no 
tengan importancia clínica. 

La persistencia de dolor radicular y en espalda baja a pe-
sar de una cirugía puede tener varias causas que incluyen des-
compresión inadecuada, herniación recurrente del material 
discal, compresión o daño radicular como consecuencia del 
procedimiento quirúrgico, cirugía a un nivel incorrecto, com-
plicaciones infecciosas o infl amatorias de la cirugía, o inestabi-
lidad de la columna. No obstante, en muchos casos no es posible 
identifi car una causa específi ca y la mayoría de los pacientes no 
requieren cirugía adicional. Sin embargo, el dolor crónico en 
estas instancias responde a estimulación de la médula espinal. 
Existe un riesgo elevado de que estos pacientes no regresen a 
sus labores.  

Osteoartropatía lumbar
Tiende a ocurrir a edades mayores y puede causar dolor en es-
palda baja que aumenta en función de las actividades. Las anor-
malidades radiológicas varían en gravedad. En los pacientes con 
síntomas leves, un corsé quirúrgico resulta útil, en tanto que en 
casos más graves quizá se requiera de tratamiento quirúrgico. 
Incluso los cambios menores pueden causar disfunción radicu-
lar o de la médula en pacientes con un canal espinal estrecho 
debido a causas congénitas (estenosis espinal), lo cual con-
duce al síndrome de claudicación intermitente de la médula 
o de la cola de caballo. Este último se caracteriza por dolor 
que a veces se acompaña de debilidad o alteraciones radicula-
res sensoriales en las piernas, que ocurren con actividad o con 
ciertas posturas y que se alivian con reposo. En tales circuns-
tancias se indica la descompresión espinal. 

Espondilitis anquilosante
El dolor y la rigidez en la espalda, seguidos de limitación pro-
gresiva del movimiento, son característicos de este trastorno, 
que ocurre principalmente en varones jóvenes. Los típicos da-
tos radiológicos iniciales son esclerosis y estrechamiento de las 
articulaciones sacroilíacas. El tratamiento consiste en agentes 
antiinfl amatorios no esteroideos, en especial indometacina o 
aspirina. También es importante la terapia física que incluya 
ejercicios posturales. 

Enfermedad neoplásica
Los tumores malignos extradurales son una causa importante 
de dolor de espalda y debe sospecharse su existencia si existe 
un dolor persistente que empeora a pesar de reposo en cama. 
Finalmente pueden conducir a compresión de la médula o al 
síndrome de la cola de caballo, según el nivel del compromiso. 
Es posible que inicialmente no haya cambios en las radiogra-
fías simples de la columna, pero a veces un rastreo óseo es re-
velador. Los tumores osteogénicos benignos también producen 
dolor de espalda y las radiografías simples muestran entonces 
una lesión lítica; el tratamiento es por extirpación.  

Infecciones
Las infecciones tuberculosas y piogénicas de las vértebras o de 
los discos intervertebrales pueden producir dolor progresivo 
en espalda baja y sensibilidad local. Aunque a veces no existen 
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signos sistémicos de infección, el recuento de leucocitos y la tasa 
de sedimentación de eritrocitos están elevados. Quizá las radio-
grafías muestren estrechamiento del espacio discal y una masa 
de tejido blando, pero con frecuencia son normales de inicio.

La osteomielitis requiere terapia antimicrobiana a largo 
plazo; es posible que también se requieran desbridamiento y 
drenaje quirúrgicos. El absceso epidural espinal (véase capítulo 
5) se presenta de manera similar con dolor y sensibilidad loca-
lizados, que a veces se asocian con osteomielitis. Puede ocurrir 
compresión medular con el inicio de una paraplejia fl ácida de 
progreso rápido. Las IRM, TC o mielografía, y el tratamiento 
quirúrgico, se practican de manera urgente si existe evidencia 
de compresión medular. En casos tempranos sin compromiso 
neurológico, es posible que baste con un tratamiento con an-
tibióticos.

Osteoporosis
El dolor en la espalda baja es una afección común en pacien-
tes con osteoporosis y las fracturas vertebrales pueden ocurrir 
en forma espontánea o después de un traumatismo sin impor-
tancia. Es posible que el dolor se alivie con inmovilización 
para apoyo de la espalda. Es importante que los pacientes se 
mantengan activos, que dejen de fumar y que tomen una 
dieta que contenga cantidades adecuadas de calorías, calcio, 
vitamina D y proteínas. La terapia con estrógenos puede ser 
útil en mujeres posmenopáusicas, pero se emplea menos am-
pliamente que con anterioridad. Los bifosfonatos alendronato 
y risedronato pueden ser útiles y, en estudios aleatorizados, 
han reducido la frecuencia de fracturas. Otras sustancias que 
impiden la reabsorción ósea incluyen el raloxifeno, un modu-
lador selectivo del receptor de estrógeno, y los bifosfonatos 
ibandronato y ácido zoledrónico también han sido efi caces 
para el tratamiento de la osteoporosis. En circunstancias espe-
ciales, la hormona paratiroidea, calcitonina, fl uoruro de socio 
o estroncio también son útiles. 

Enfermedad espinal de Paget
La enfermedad de Paget, que se caracteriza por destrucción y 
reparación excesiva de hueso, tiene una causa desconocida, 
pero es posible que su origen sea familiar. Es común que el 
primer síntoma sea dolor. El compromiso vertebral también 
conduce a evidencia de compresión medular o radicular. Los 
niveles de calcio y fósforo séricos son normales, pero la fosfa-
tasa alcalina está notablemente aumentada. La hidroxiprolina 
y el calcio en orina aumentan cuando la enfermedad está ac-
tiva. Las radiografías muestran expansión y aumento en densi-
dad en los huesos afectados y es posible que sean evidentes 
fracturas en fi sura en los huesos largos.

En la enfermedad activa, progresiva, el tratamiento con 
calcitonina y bifosfonatos reduce la actividad osteoclástica. A ve-
ces se necesita cirugía de descompresión cuando existen com-
plicaciones neurológicas.

Anomalías congénitas
Las anomalías espinales menores pueden causar dolor debido 
a alteración en la mecánica o alineación, o debido a reducción 

en el tamaño del canal espinal que provoca que la médula o 
las raíces estén en mayor propensión a compresión por cam-
bios degenerativos o de otro tipo. Los niños y jóvenes adultos 
con defectos congénitos en la fusión espinal (disrafi a espinal) 
ocasionalmente sufren dolor, un défi cit neurológico en una o 
ambas piernas y trastornos esfi nterianos. El tratamiento se di-
rige al trastorno subyacente.

La estenosis espinal congénita puede conducir al sín-
drome de claudicación neurogénica, pero en general los sínto-
mas se desarrollan en una etapa tardía de la vida, cuando los 
cambios degenerativos menores se superponen a la anomalía 
congénita, como se discute en la página 231.

Aracnoiditis
El dolor intenso en la espalda y piernas puede ser resultado de 
infl amación y fi brosis de la capa aracnoides de la meninge es-
pinal (aracnoiditis), que puede ser idiopática o relacionada 
causalmente con cirugía previa, infección, mielografía o enfer-
medad discal crónica. No existe un tratamiento adecuado, 
pero es posible una cirugía si se localiza la aracnoiditis. La es-
timulación de la médula espinal en ocasiones proporciona ali-
vio de los síntomas. Este padecimiento se trata en más detalle 
en el capítulo 5.

Dolor refl ejo
La enfermedad de las articulaciones pélvicas puede causar do-
lor en la espalda y muslos que aumenta con la actividad; el 
examen revela limitación de movimiento en la articulación 
con un signo de Patrick (dolor de cadera con su rotación ex-
terna) positivo y las radiografías muestran cambios degenerati-
vos. Los aneurismas en la aorta, isquemia cardiaca, enfermedad 
visceral y genitourinaria (en especial trastornos pélvicos en las 
mujeres) y masas retroperitoneales también causan dolor de es-
palda. A menudo existen otros síntomas y signos que sugieren 
el trastorno subyacente. Lo que es más, no existe sensibilidad 
espinal localizada o restricción de la motilidad. El tratamiento 
se dirige a la causa subyacente. 

Dolor crónico e inespecífi co de la espalda
En muchos pacientes cuyo dolor crónico de espalda representa 
un problema de difícil manejo, no existen signos clínicos ob-
jetivos o causas evidentes del dolor, a pesar de investigaciones 
detalladas. En algunos casos el dolor tiene una causa postural; 
en otros, es posible que sea una manifestación somática de un 
trastorno psiquiátrico. Con frecuencia, el dolor que inicial-
mente tiene una base orgánica aumenta o es perpetuado por 
factores no orgánicos y conduce a incapacidad que está fuera 
de proporción con respecto a los síntomas.

Los antiinfl amatorios no esteroideos proporcionan alivio 
sintomático a corto plazo. Existe cierta controversia sobre el 
uso crónico de analgésicos narcóticos en pacientes con dolor 
persistente en la espalda baja, pero en general es mejor evitar 
tales agentes. A veces el tratamiento con antidepresivos tricí-
clicos resulta útil y quizá valga la pena llevar a cabo una valo-
ración psiquiátrica. No se recomienda reposo en cama, ya que 
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no proporciona mayor benefi cio que la actividad limitada por 
los síntomas. Deben evitarse los procedimientos quirúrgicos 
innecesarios. 

2. DOLOR DE CUELLO

El dolor de cuello es un problema común en la población ge-
neral; las encuestas indican que cerca de un tercio de la pobla-
ción adulta lo ha experimentado en el último año y, en algunos 
casos, con una duración mayor a seis meses.

Las anormalidades congénitas de la columna cervical, co-
mo las hemivértebras o vértebras fusionadas, impresión basilar 
e inestabilidad de la articulación atlantoaxial, son causales de 
dolor de cuello. Los trastornos por traumatismo, infección o 
neoplasia que se mencionan antes como causas del dolor en la 
espalda baja también llegan a afectar la columna cervical y, en 
consecuencia, producir dolor en el cuello. La artritis reumatoi-
de puede comprometer a la columna, en especial en la región 
cervical, lo cual conduce a dolor, rigidez y reducción en la mo-
vilidad; la compresión de la médula quizá genere desplaza-
miento de vértebras o subluxación atlantoaxial y representa un 
riesgo para la vida si no se le trata a través de fi jación. 

Las lesiones cervicales son una importante causa de dolor 
en el cuello. Las lesiones por fl exión-extensión debidas a lati-
gazo cervical se han vuelto especialmente comunes como re-
sultado de los accidentes automovilísticos. En algunos casos, 
otras lesiones cervicales ocultas, como las grietas y fi suras dis-
cales son responsables de los síntomas, pero son difíciles de re-
conocer. El manejo de los síntomas persistentes posteriores a 
lesiones de latigazo cervical es polémico. Son apropiadas las 
medidas terapéuticas conservadoras. En ocasiones, otros abor-
dajes postulados incluyen bloqueo de articulaciones facetarias 
cervicales con bupivacaína e infi ltración de corticosteroides de 
liberación prolongada dentro de las articulaciones, pero la res-
puesta es variable y, con frecuencia, breve. Las articulaciones 
facetarias cervicales subluxadas son otra complicación bien re-
conocida de los accidentes automovilísticos. Incluso los trau-
matismos menores pueden conducir a fracturas cervicales en 
una región aparentemente anquilosada en los pacientes con 
hiperostosis esquelética idiopática difusa, pero en tales circuns-
tancias se presentan defi ciencias neurológicas importantes. 

Protrusión discal cervical aguda
Es posible que los pacientes presenten dolor en cuello y radicu-
lar en el brazo que se exacerba por el movimiento de la cabeza. 
El mecanismo responsable del dolor no está claro; es poco 
probable que la presión sobre las raíces nerviosas sea la única 
causa porque el dolor puede resolverse con el tiempo y las me-
didas conservadoras, a pesar de una compresión persistente. 
Con las hernias laterales de disco, es posible que también se 
presenten cambios segmentarios motores, sensoriales o refl e-
jos, en general al nivel de C6 o C7, en el lado afectado (véanse 
fi gura 5-6 y cuadro 5-13). Con hernias dirigidas más central-
mente, es factible que ocurran paraparesia espástica y altera-
ción sensorial en las piernas, acompañadas a veces por dete-
rioro en el funcionamiento esfi nteriano, como consecuencia 
del compromiso medular. El diagnóstico se confi rma a través 
de TC, IRM o mielografía. Sin embargo, estos estudios ima-

genológicos quizá muestren anormalidades en sujetos asinto-
máticos de edad mediana o mayores, de modo que es posible 
que cualquier protrusión discal sea incidental y no se relacione 
con los síntomas de los pacientes. La electromiografía ayuda a 
establecer que las anormalidades anatómicas tienen importan-
cia funcional. 

En casos leves, el reposo en cama o la tracción intermi-
tente en el cuello, seguidos de inmovilización del cuello con 
un collarín, a menudo son útiles, pero se desconoce la dura-
ción óptima del tratamiento. Los relajantes musculares pueden 
ser útiles para los espasmos musculares dolorosos. Si estas me-
didas fallan o si existe un défi cit neurológico progresivo e im-
portante, quizá se necesite tratamiento quirúrgico. Con fre-
cuencia se prescribe reposo en cama, pero la duración óptima 
tampoco es clara. Ahora muchos médicos recomiendan descan-
so durante sólo dos o tres días, en lugar de por periodos más 
extensos, debido a que falta evidencia del benefi cio adicional 
de periodos más largos de reposo. A veces se receta un curso 
breve de corticosteroides orales, pero tal abordaje requiere va-
lidación. 

Espondilosis cervical
Es una importante causa de dolor en el cuello y brazos que a 
veces se acompaña de défi cit segmentario motor o sensorial 
en los brazos y de paraparesia espástica. Esto se analiza en el 
capítulo 5. 

3. HERPES ZÓSTER (CULEBRILLA)
Este trastorno viral se vuelve cada vez más común según la per-
sona aumenta en edad y produce una reacción infl amatoria en 
uno o más de los ganglios de la raíz dorsal o de los nervios cra-
neales, en la raíz o nervio afectado en sí y en el SNC. Parece 
haber una reactivación espontánea del virus de varicela que 
permaneció latente en los ganglios sensoriales después de una 
infección anterior. El herpes zóster es común en pacientes con 
linfoma, en especial después de radioterapia regional. El sín-
toma inicial es de un dolor ardoroso o punzante en el derma-
toma afectado, seguido luego de 2 a 5 días por el desarrollo de 
una erupción eritematosa vesicular. El dolor puede disminuir 
de intensidad a medida que se desarrolla la erupción. La erup-
ción forma una costra y descama después de unos cuantos días 
y luego se desvanece, dejando escaras anestésicas pequeñas. Es 
común una infección secundaria. El dolor y las disestesias pue-
den permanecer durante varias semanas o, en algunos casos, 
por muchos meses (neuralgia postherpética) antes de remitir. 
La neuralgia postherpética tiene más probabilidad de presen-
tarse en ancianos, cuando la erupción es intensa, con larga du-
ración de la erupción antes de acudir a consulta con el médico 
y cuando hay compromiso de la primera división del nervio 
trigémino. El aumento en frecuencia y gravedad de la neuralgia 
postherpética con la edad puede refl ejar una reducción en la 
inmunidad celular específi ca al virus que se relaciona con el en-
vejecimiento. No está claro si el estatus inmunocomprometido 
secundario a infección por VIH o enfermedad del tejido con-
juntivo predispone a la neuralgia postherpética. El dolor se 
exacerba por el tacto del área involucrada. Con frecuencia se al-
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tera la sensación superfi cial en el dermatoma afectado y tam-
bién pueden ocurrir debilidad focal y atrofi a. Los signos gene-
ralmente se limitan a un dermatoma, pero a veces 
comprometen a un número mayor. En ocasiones ocurre pleo-
citosis leve y un aumento en la concentración de proteínas en 
el LCR. Los sitios afectados más comúnmente son los derma-
tomas torácicos, pero el compromiso de la primera división del 
quinto nervio craneal, que también es común, es en particular 
preocupante y puede conducir a excoriación y anestesia en la 
córnea, al igual que a una variedad de otras complicaciones 
oculares. La parálisis del nervio facial (VII) y que compromete 
a la oreja, paladar, laringe o cuello, se denomina síndrome de 
Ramsay Hunt. Otras raras complicaciones del herpes zóster 
incluyen otras neuropatías motoras, meningitis, encefalitis, 
mielopatía y angiopatía cerebral. 

La administración de la vacuna de virus vivos atenuados 
de varicela zóster a los pacientes mayores de 60 años es un 
abordaje importante para prevenir la ocurrencia del herpes 
zóster y, por ende, de la neuralgia postherpética. No existe un 
tratamiento específi co cuando ya se ha desarrollado el herpes. 
Los analgésicos producen alivio sintomático. Los corticoste-
roides pueden reducir la duración y gravedad de la erupción 
aguda, pero no la probabilidad de ocurrencia de neuralgia 
postherpética. La frecuencia de este tipo de neuralgia puede 
reducirse con aciclovir o fanciclovir oral, pero su efi cacia no se 
ha establecido. Dado que la neuralgia postherpética puede ser 
muy molesta, la duloxetina (60 mg una vez al día) o pregaba-
lina (150 mg, con incrementos luego de una semana a 300 
mg diarios en dosis divididas; con un máximo de 600 mg dia-
rios) pueden ser útiles para el alivio del dolor. A veces también 
responde al tratamiento con carbamacepina, hasta 1 200 mg/d; 
fentoína, 300 mg/d; gabapentina, hasta 3 600 mg/d; o ami-
triptilina, 10 a 100 mg al acostarse. Los intentos por aliviar la 
neuralgia postherpética con disección de nervio periférico por 
lo general son poco recompensantes, pero el tratamiento con 
anestésicos locales aplicados de manera tópica es útil en ocasio-
nes, como las cremas con capsaicina, quizá debido a reducción 
de los péptidos mediadores del dolor en las neuronas sensoriales 
periféricas. Un estudio reciente indicó que la metilprednisolo-
na intratecal puede ser útil para el dolor intratable.  
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7Trastornos del movimiento

La caracterización de los movimientos anormales es el 
primer paso en la identifi cación de su causa; posterior-
mente la edad y el modo de inicio, al igual que el curso 
clínico, son útiles en un sentido diagnóstico. 

La relación del temblor con las actividades puede sugerir 
su causa.

Una diversidad de medicamentos induce trastornos del 
movimiento. Las discinesias inducidas por neurolépticos 
asumen muchas formas; algunas ocurren meses o años 

después de iniciar el tratamiento o después de retirar el 
agente causal y pueden ser irreversibles.

El tratamiento farmacológico de la enfermedad de Parkin-
son debería planearse para reducir el riesgo de problemas 
posteriores en el manejo relacionados con la terapia con 
levodopa. 

CONCEPTOS CLAVE
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Los trastornos del movimiento (llamados a veces trastornos 
extrapiramidales) deterioran la regulación de la actividad 
motora voluntaria sin afectar en forma directa la fuerza, la 
sensación o la función cerebelosa. Incluyen trastornos hiperci-
néticos asociados con los movimientos involuntarios anorma-
les y trastornos hipocinéticos caracterizados por la pobreza en 
el movimiento. Los trastornos del movimiento son producto 
de la disfunción de estructuras subcorticales profundas de ma-
teria gris denominadas ganglios basales. Aunque no existe 
una defi nición anatómica universalmente aceptada de los gan-
glios basales, con propósitos clínicos puede considerarse que 
incluyen al núcleo caudado, putamen, globo pálido (GPi), nú-
cleo subtalámico y sustancia negra. El putamen y el globo pá-
lido se denominan en forma colectiva núcleo lentiforme; la 
combinación de núcleo lentiforme y del núcleo caudado se 
denomina cuerpo estriado.

Los circuitos básicos de los ganglios basales consisten en 
tres ciclos neuronales en interacción (fi gura 7-1). El primero 
es el circuito corticocortical que pasa de la corteza cerebral, a 
través del núcleo caudado y putamen, el segmento interno del 
globo pálido y el tálamo y luego regresa a la corteza cerebral. El 
segundo es el circuito negroestriado que conecta la sustancia 
negra con el núcleo caudado y putamen. El tercero, un cir-
cuito estriadopalidal, se proyecta del caudado y putamen al 
segmento externo del globo pálido, después se dirige al núcleo 
subtalámico y fi nalmente al segmento interno del globo pá-
lido. En algunos trastornos del movimiento (p. ej., enferme-
dad de Parkinson), se ha identifi cado un sitio específi co de pa-

Corteza

cerebral

Núcleo caudado

y putamen

Tálamo

Núcleo

subtalámico

Globo

pálido

Sustancia

negra

Figura 7-1. Circuitos neuronales básicos de los ganglios basales.

tología dentro de estas vías; en otros casos (p. ej., temblor 
esencial), se desconoce la anormalidad anatómica precisa.

TIPOS DE MOVIMIENTOS 
ANORMALES

Catalogar un movimiento como anormal es en ge-
neral el primer paso para llegar a un trastorno neu-
rológico. Los movimientos anormales se clasifi can 

como temblor, corea, atetosis o distonía, balismo, mioclono o 
tics. Tales movimientos pueden surgir en una variedad de con-
textos, como en los trastornos degenerativos o en lesiones es-
tructurales. En muchos trastornos, los movimientos anormales 
son la única característica clínica. 

TEMBLOR
Un temblor es un movimiento rítmico oscilatorio que 
se describe mejor por su relación con actividad mo-
tora voluntaria; es decir, según si ocurre en reposo, al 
mantener una postura específi ca o durante el movi-

miento. Las principales causas se presentan en el cuadro 7-1. 
El temblor aumenta por el estrés emocional y desaparece du-
rante el sueño. El temblor que ocurre cuando el miembro está 
en reposo se conoce como temblor estático o temblor en re-
poso. Si se presenta al sostener una postura, se denomina tem-
blor postural, aunque puede continuar durante el movimiento, 
éste no aumenta su intensidad. Cuando se halla presente du-
rante el movimiento, pero no en reposo, se denomina tem-

Cuadro 7-1. Causas del temblor.

Temblor postural
  Temblor fi siológico
  Temblor fi siológico aumentado
   Ansiedad o temor
   Actividad física excesiva o privación de sueño
   Abstinencia de fármacos sedantes o alcohol
   Toxicidad por fármacos (p. ej., litio, broncodilatadores, val-
    proato de sodio, antidepresivos tricíclicos)
   Envenenamiento por metales pesados (p. ej., mercurio, plomo, 
    arsénico)
   Envenenamiento con monóxido de carbono
   Tirotoxicosis
  Temblor familiar (autosómico dominante) o idiopático (esencial 
    benigno)
  Trastornos cerebelosos
  Enfermedad de Wilson
Temblor de intención
  Enfermedad cerebelosa o del tronco encefálico
  Toxicidad por fármacos y drogas (p. ej., alcohol, anticonvulsi-
    vantes, sedantes)
  Enfermedad de Wilson
Temblor en reposo
  Parkinsonismo
  Enfermedad de Wilson
  Envenenamiento por metales pesados (p. ej., mercurio)
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blor de intención. Tanto los temblores posturales como los 
de intención reciben el nombre de temblores de acción.

Temblor postural
A. TEMBLOR FISIOLÓGICO

Un temblor de 8 a 10 Hz de las manos estiradas es un ha-
llazgo normal. Su base fi siológica es desconocida.

B. TEMBLOR FISIOLÓGICO AUMENTADO

El temblor fi siológico puede aumentar por temor o ansiedad. 
También puede encontrarse un temblor postural más notorio 
después de realizar actividad física excesiva o por privación de 
sueño. Puede complicar el tratamiento con ciertos fármacos 
(en particular litio, antidepresivos tricíclicos, valproato de so-
dio y broncodilatadores) y a menudo es evidente en pacientes 
con alcoholismo o estados de abstinencia de alcohol o drogas. 
También es común en la tirotoxicosis y asimismo puede ser 
resultado de envenenamiento con diversas sustancias, inclu-
yendo mercurio, plomo, arsénico y monóxido de carbono.

No existe tratamiento médico específi co.

C. OTRAS CAUSAS

El tipo más común de temblor postural anormal es el temblor 
esencial benigno, que con frecuencia tiene una base familiar. 
El temblor postural también puede ser evidente en pacientes 
con enfermedad de Wilson o trastornos cerebelosos.

Asterixis
La asterixis puede asociarse con temblor postural, pero en sí 
misma es más apropiado considerarla como una forma de 
mioclono (véase más adelante) que de temblor. Se le observa 
más comúnmente en pacientes con encefalopatía metabólica 
como la que ocurre con la insufi ciencia hepática o renal.

Para detectar asterixis, el examinador pide al paciente que 
sostenga estirados los brazos con los dedos y muñecas extendi-
das. El cese episódico de la actividad muscular provoca fl exión 
repentina en las muñecas, seguida de un regreso a la exten-
sión, de modo que las manos aletean a un ritmo regular o, con 
más frecuencia, irregular. La asterixis se resuelve al tratar la en-
cefalopatía metabólica.

Temblor de intención
El temblor de intención ocurre durante la actividad. Por ejem-
plo, si al paciente se le pide que se toque la nariz con un dedo, 
el brazo exhibe temblor durante el movimiento, que a me-
nudo es más notable al llegar a su objetivo. Esta forma de 
temblor se confunde a veces con ataxia de los miembros, pero 
esta última no tiene un componente oscilatorio rítmico. 

El temblor de intención es resultado de una lesión que 
afecta al pedúnculo cerebeloso superior. Debido a que con fre-
cuencia el temblor es muy intenso, puede conducir a grave 
discapacidad funcional. No existe un tratamiento médico sa-
tisfactorio, pero la cirugía estereotáctica de los núcleos ventro-
laterales del tálamo contralateral o la estimulación talámica de 

alta frecuencia a través de un dispositivo implantado son útiles 
a veces con pacientes gravemente incapacitados. 

El temblor de intención también puede ocurrir —junto 
con otros signos de compromiso cerebeloso— como una ma-
nifestación de toxicidad de ciertos fármacos sedantes o anti-
convulsivantes (como la fenitoína) o como producto del uso de 
alcohol; se observa en pacientes con enfermedad de Wilson. 

Temblor en reposo
A. PARKINSONISMO

En general el temblor en reposo tiene una frecuencia de 4 a 6 
Hz y es característico del parkinsonismo, ya sea que el tras-
torno sea idiopático o secundario (p. ej., que su origen sea po-
sencefálico, tóxico o inducido por fármacos). La tasa del tem-
blor, su relación con la actividad y la presencia de rigidez o 
hipocinesia por lo común distinguen al temblor del parkinso-
nismo de otros tipos de temblor. El temblor en las manos 
puede asemejarse a una maniobra de “rodamiento de píldora” 
(“pill-rolling”) —movimientos rítmicos y circulares opuestos 
de los dedos pulgar e índice—. Es posible que exista fl exión y 
extensión alternadas de los dedos o mano, o pronación y supi-
nación alternadas del antebrazo; en los pies, la fl exión y exten-
sión alternadas y rítmicas son comunes. El parkinsonismo se 
analiza después con mayor detalle. 

B. OTRAS CAUSAS

Las causas menos comunes de temblor en reposo incluyen en-
fermedad de Wilson y envenenamiento con metales pesados 
como el mercurio.

COREA
La palabra corea denota espasmos musculares rápidos e irre-
gulares que ocurren de manera involuntaria e impredecible 
en diferentes partes del cuerpo. En casos con sintomatología 
abundante, es frecuente que los movimientos involuntarios 
enérgicos de los miembros y cabeza, así como la gesticulación 
facial y los movimientos de la lengua, sean inequívocos. Es 
posible que los movimientos voluntarios se distorsionen por la 
sobreimposición de los movimientos involuntarios. No obs-
tante, en casos leves, los pacientes quizá no exhiban más que 
una intranquilidad y torpeza persistentes. En general la fuerza 
es completa, pero puede haber difi cultad para mantener la 
contracción muscular, de modo que, por ejemplo, el asi-
miento con la mano se relaja en forma intermitente (prensión 
del ordeñador). La marcha se vuelve irregular e inestable y el 
paciente se inclina o sacude en forma intermitente de un lado 
al otro (marcha danzante). A menudo el discurso se vuelve 
irregular en volumen y ritmo y puede tener un carácter ex-
plosivo. En algunos pacientes, los movimientos atetoides o 
las posturas distónicas también pueden ser prominentes. La 
corea desaparece durante el sueño. 

Clasifi cación y patología
El fundamento patológico de la corea es poco claro, pero en 
algunos casos se asocia con pérdida celular en el núcleo cau-
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dado y el putamen y puede ser provocada por fármacos ago-
nistas dopaminérgicos. Las causas importantes de la corea se 
presentan en el cuadro 7-2 y se analizan más adelante en este 
capítulo. Cuando la corea se debe a un trastorno médico tra-
table, como la policitemia vera o tirotoxicosis, el tratamiento 
adecuado del trastorno primario elimina la discinesia.

HEMIBALISMO
El hemibalismo es una corea unilateral que es especialmente 
violenta debido al compromiso de los músculos proximales de 
los miembros. Se debe con más frecuencia a padecimientos 
vasculares en el núcleo subtalámico contralateral y es común 
que se resuelva de manera espontánea en las semanas siguien-
tes a su inicio. A veces se debe a otros tipos de enfermedad es-
tructural; en el pasado, era una complicación ocasional de la 

Cuadro 7-2. Causas de corea.

Hereditarias
  Enfermedad de Huntington
  Trastornos semejantes a enfermedad de Huntington 
  Atrofi a dentado-rubro-pálido-luisiana
  Corea hereditaria benigna
  Enfermedad de Wilson
  Coreoatetosis paroxística
  Corea familiar con acantocitosis asociada
Encefalopatía estática (parálisis cerebral) adquirida antenatal o 
   perinatalmente (p. ej., por anoxia, hemorragia, traumatismo,
   ictericia nuclear)
Corea de Sydenham
Corea gravídica
Toxicidad por fármacos
  Levodopa u otros fármacos dopaminérgicos
  Fármacos antipsicóticos
  Litio
  Fentoína
  Anticonceptivos orales
  Otros: p. ej., anticolinérgicos, baclofén, carbamacepina,
   digoxina, felbamato, lamotrigina, valproato, ciertas drogas
   recreativas
Trastornos médicos diversos
  Tirotoxicosis, hipoparatiroidismo o enfermedad de Addison
  Hipocalcemia, hipomagnesemia, hiponatremia o hipernatremia
  Hiperglucemia, hipoglucemia
  Policitemia vera
  Cirrosis hepática
  Lupus eritematoso sistémico, síndrome antifosfolipídico primario
  Encefalitis o meningoencefalitis (diversos virus, incluyendo el
   VIH. Mycoplasma pneumoniae, Mycobacterium tuberculosis,
   borreliosis de Lyme, Treponema pallidum, Toxoplasma gon-
   dii, otros organismos)
  Síndrome paraneoplásico
Trastornos cerebrovasculares
  Vasculitis
  Accidente cerebrovascular isquémico o hemorrágico
  Hematoma subdural
Lesiones estructurales del núcleo subtalámico

talamotomía. El tratamiento farmacológico es similar al utili-
zado en la corea (véase más adelante).

DISTONÍA Y ATETOSIS
En general, el término atetosis denota movimientos anorma-
les que tienen un carácter lento, sinuoso y crispado. Cuando 
los movimientos son tan sostenidos que es mejor considerarlos 
como posturas anormales, se emplea el término distonía y en la 
actualidad en muchos casos se utilizan ambos términos en for-
ma indistinta. Los movimientos y posturas anormales pueden 
ser generalizados o restringidos en cuanto a distribución, como 
en el cuello (tortícolis), mano y antebrazo (calambre del escri-
tor) o boca (distonía oromandibular); en consecuencia, con las 
distonías restringidas, es posible que uno o más miembros es-
tén afectados (distonía segmentaria) o la afectación puede res-
tringirse a grupos musculares localizados (distonía focal). La 
distonía generalizada puede ser idiopática o secundaria, como 
se muestra en el cuadro 7-3. 

Factores que infl uyen en la distonía
Los movimientos anormales no están presentes durante el 
sueño. En general aumentan por el estrés emocional y por la 
actividad voluntaria. En algunos casos, los movimientos o 
posturas anormales sólo ocurren durante actividad voluntaria 
y a veces sólo durante actividades específi cas, como al escribir, 
hablar o masticar.

Cuadro 7-3. Causas de distonía y atetosis.

Encefalopatía estática perinatal (parálisis cerebral)
Trastornos por almacenamiento lisosómico; p. ej., enfermedad 

de Pelizaeus-Merzbacher, enfermedad de Krabbe, leucodis-
trofi a metacromática.

Neuroacantocitosis
Enfermedad de Wilson
Enfermedad de Huntington
Enfermedad de Parkinson
Degeneraciones espinocerebelosas
Fármacos
  Levodopa y agonistas de dopamina
  Antipsicóticos
  Inhibidores de recaptación de serotonina
  Otros (véase texto)
Trastornos mitocondriales
Toxinas (p. ej., metanol, manganeso, monóxido de carbono)
Encefalitis
Anoxia isquémica
Enfermedad intracraneal focal
Parálisis supranuclear progresiva
Distonía de torsión idiopática
  Hereditaria
  Esporádica
Formas de distonía por torsión idiopática sin sintomatología
   clara 
Distonía sensible a L-dopa
Distonía mioclónica
Factores psicógenos
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Etiología
El cuadro 7-3 lista algunos de los padecimientos en los que se 
encuentran trastornos del movimiento. La anoxia perinatal, 
traumatismo al nacimiento e ictericia nuclear son las causas 
más comunes. En estas circunstancias, los movimientos anor-
males por lo general se desarrollan antes de los cinco años de 
edad. El interrogatorio cuidadoso revela en general antece-
dentes de desarrollo temprano anormal y, con frecuencia, la 
existencia de crisis convulsivas. Es posible que la exploración 
revele signos de retraso mental o de un défi cit piramidal, ade-
más del trastorno del movimiento.

La distonía de torsión puede ocurrir como manifestación 
de enfermedad de Wilson o de enfermedad de Huntington o 
como una secuela de encefalitis.

Los movimientos y posturas distónicas son características 
fundamentales del trastorno conocido como distonía de tor-
sión idiopática (que se analiza a profundidad después).

Las posturas distónicas agudas pueden ser resultado de 
fármacos antagonistas de receptores de dopamina (analizados 
en la página 262).

En ocasiones, la distonía lateralizada puede relacionarse 
con enfermedad intracraneal focal, pero el contexto clínico en 
el que ocurre suele identifi car la causa subyacente.

MIOCLONO
Los espasmos mioclónicos son contracciones musculares re-
pentinas, rápidas, parecidas a contorsiones. Se les puede clasifi car 
de acuerdo con su distribución, relación con estímulos precipi-
tantes o etiología. El mioclono generalizado tiene una distri-
bución extensa, en tanto que el mioclono focal o segmentario 
se restringe a una parte específi ca del cuerpo. El mioclono puede 
ser espontáneo o puede surgir a causa de estimulación senso-
rial, excitación o el inicio del movimiento (mioclono de ac-
ción). El mioclono puede ocurrir como un fenómeno normal 
(mioclono fi siológico) en personas sanas, como una anorma-
lidad aislada (mioclono esencial) o como una manifestación 
de epilepsia (mioclono epiléptico). También se presenta como 
una característica de diversos trastornos degenerativos, infec-
ciosos y metabólicos (mioclono sintomático).

Mioclono generalizado
Las causas del mioclono generalizado se resumen en el cuadro 
7-4. El mioclono fi siológico incluye aquel que ocurre al que-
darse dormido o al despertar (mioclono nocturno) al igual 
que el hipo. El mioclono esencial es una afección benigna que 
ocurre en ausencia de otras anormalidades neurológicas y a ve-
ces es hereditario. El mioclono epiléptico puede ser imposible 
de diferenciar en términos clínicos de las formas no epilépticas. 
No obstante, es posible distinguir ambos tipos de manera elec-
trofi siológica, por la duración de la descarga electromiográfi ca 
asociada con los movimientos espasmódicos, al demostrar un 
correlato de EEG con una relación temporal consistente con 
los espasmos o determinando si los músculos implicados en la 
misma contracción se activan en forma sincrónica.

Cuadro 7-4. Causas del mioclono generalizado.

Mioclono fi siológico
  Mioclono nocturno
  Hipo
Mioclono esencial
Mioclono epiléptico
Mioclono sintomático
 Trastornos degenerativos
  Atrofi a dentado-rubro-talámica (síndrome de Ramsay Hunt)
  Enfermedades de almacenamiento cerebral (p. ej., enferme-
   dad de cuerpos de Lafora)
  Enfermedad de Wilson
  Enfermedad de Huntington
  Distonía mioclónica
  Enfermedad de Alzheimer
Trastornos infecciosos
  Enfermedad de Creutzfeldt-Jakob
  Complejo de demencia por SIDA
  Panencefalitis esclerosante subaguda
  Encefalitis letárgica
  Encefalitis viral
Trastornos metabólicos
  Intoxicaciones por fármacos (p. ej., penicilina, antidepresivos,
   bismuto, levodopa, anticonvulsivantes)
  Abstinencia de sustancias (etanol, sedantes)
  Hipoglucemia
  Hiperglucemia hiperosmolar no cetósica
  Hiponatremia
  Encefalopatía hepática
  Uremia
  Hipoxia
Daño cerebral focal
  Traumatismo cefálico
  Accidente cerebrovascular
  Tumores

Mioclono segmentario 
El mioclono segmentario puede provenir de lesiones que afec-
tan la corteza cerebral, tronco encefálico o médula espinal. Por 
ejemplo, el compromiso de la vía dentado-rubro-olivar por un 
accidente cerebrovascular, esclerosis múltiple, tumores u otros 
trastornos puede causar mioclono palatino, que quizás esté 
asociado con un sonido audible de clic o con movimientos 
sincronizados de los músculos ocular, facial y otros músculos 
bulbares. El mioclono segmentario pude ser resultado de mu-
chas de las mismas alteraciones que provocan mioclono sinto-
mático generalizado (cuadro 7-4). Los trastornos metabólicos 
como la hiperglucemia hiperosmolar no cetósica pueden cau-
sar epilepsia parcial continua, en la que ocurren descargas 
epilépticas focales repetitivas provenientes de la corteza senso-
riomotora contralateral y que conduce a mioclono segmenta-
rio. En general, los estímulos externos no afectan a este tipo 
de mioclono, el cual persiste durante el sueño. 

Tratamiento
Aunque el mioclono puede ser difícil de tratar, a veces res-
ponde a fármacos anticonvulsivantes como el ácido valproico, 
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250 a 300 mg, tres veces al día por vía oral, o a benzodiacepi-
nas como clonacepam, 0.5 mg tres veces al día, por vía oral, 
que se aumentan en forma gradual hasta 12 mg/d. Se ha en-
contrado que el mioclono de acción postanóxico responde no-
tablemente a 5-hidroxitriptófano, el precursor metabólico del 
neurotransmisor 5-hidroxitriptamina (serotonina). La dosis de 
5-hidroxitriptófano se aumenta en forma gradual hasta un 
máximo de 1 a 1.5 mg/d, por vía oral, y se puede combinar 
con carbidopa (máximo de 400 mg/d, por vía oral) para inhi-
bir el metabolismo en los tejidos periféricos. 

TICS
Los tics son movimientos anormales repentinos, recurrentes, 
rápidos y coordinados que en general se pueden imitar sin di-
fi cultad. El mismo movimiento ocurre una y otra vez y se 
puede suprimir en forma voluntaria durante periodos cortos, 
aunque hacer esto puede causar ansiedad. Los tics tienden a 
empeorar con el estrés, disminuyen durante actividad volun-
taria o concentración mental y desaparecen durante el sueño.

Clasifi cación
Los tics se clasifi can dentro de cuatro grupos dependiendo de 
si son simples o múltiples y transitorios o crónicos.

Los tics simples transitorios son muy comunes en ni-
ños, por lo general desaparecen en forma espontánea en el 
curso de un año (con frecuencia en pocas semanas) y en ge-
neral no requieren tratamiento.

Los tics simples crónicos pueden surgir a cualquier edad, 
pero a menudo inician en la infancia y el tratamiento es inne-
cesario en la mayoría de los casos. Debe explicarse al paciente 
la naturaleza benigna del trastorno.

Los tics persistentes simples o múltiples de la infancia 
o adolescencia suelen comenzar antes de los 15 años de edad. 
Quizá sean tics motores únicos o múltiples y con frecuencia 
tics vocales, pero la remisión completa sucede al fi nal de la 
adolescencia.

El síndrome de tics motores y vocales crónicos múlti-
ples se conoce en términos generales como síndrome de Gi-
lles de la Tourette, en honor al médico francés que fue el pri-
mero en describir sus características clínicas. Este trastorno se 
examina en detalle posteriormente.

VALORACIÓN CLÍNICA
DE LOS PACIENTES

ANTECEDENTES
Edad de inicio

La edad de inicio de un trastorno del movimiento 
quizá sugiera su causa subyacente. Por ejemplo, el 
inicio en la lactancia o primera infancia sugiere 
traumatismo al nacimiento, ictericia nuclear, anoxia 

cerebral o un trastorno hereditario; es más probable que los 
movimientos faciales anormales que se desarrollan en la infan-
cia representen tics que movimientos involuntarios de otro 
tipo; y el temblor que se presenta a inicios de la vida adulta 
probablemente se relacione más con la variedad esencial be-
nigna que con la enfermedad de Parkinson.

La edad de inicio también incide en el pronóstico. Por 
ejemplo, en la distonía de torsión idiopática, el progreso a 
una grave discapacidad es mucho más común cuando los sín-
tomas se desarrollan en la infancia que cuando se presentan en 
una etapa posterior de la vida. Por el contrario, es más proba-
ble que la discinesia tardía sea permanente e irreversible cuan-
do se presenta en ancianos que cuando se presenta en los años 
de adolescencia. 

Modo de inicio
El inicio abrupto de posturas distónicas en un niño 
o joven adulto debería sugerir la posibilidad de una 
reacción inducida por fármacos; un inicio más gra-
dual de movimientos y posturas distónicas en un 

adolescente sugiere la posibilidad de un trastorno crónico como 
distonía de torsión idiopática o enfermedad de Wilson. De ma-
nera similar, el inicio abrupto de una corea o balismo graves 
sugiere una causa vascular y el inicio abrupto de parkinsonismo 
intenso sugiere una causa neurotóxica; el inicio más gradual e 
insidioso indica un proceso degenerativo. 

Curso
La manera en que el trastorno progresa desde su ini-
cio también puede ser útil en sentido diagnóstico. 
Así, la corea de Sydenham por lo regular se resuelve 
en cerca de seis meses después de su inicio y, por 

ende, no debería confundirse con otras variedades de corea que 
suceden en la infancia.

Historia clínica

A. ANTECEDENTES FARMACOLÓGICOS

Es importante obtener un informe preciso de todos 
los fármacos que ha tomado el paciente a lo largo de los 
años, dado que muchos trastornos del movimiento 
son iatrogénicos. La fenotiazina y la butirofenona son 

sustancias que pueden conducir al desarrollo de movimientos 
anormales, ya sea mientras el paciente las está tomando o des-
pués de discontinuar su uso, y las discinesias pueden ser irre-
versibles. Estos fármacos y las discinesias asociadas con su empleo 
se analizan más adelante en este capítulo. 

Los pacientes que toman ciertos fármacos, como anticon-
ceptivos orales, levodopa y fentoína, pueden desarrollar disci-
nesias reversibles. Varios medicamentos, en especial litio, an-
tidepresivos tricíclicos, ácido valproico y broncodilatadores, 
pueden causar temblor. Los inhibidores de recaptación de sero-
tonina se han asociado con varios trastornos del movimiento, 
como parkinsonismo, acatisia, corea, distonía y bruxismo. 
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B. ANTECEDENTES MÉDICOS GENERALES

1. La corea puede ser sintomática de la enfermedad en 
pacientes con historial de fi ebre reumática, enfermedad tiroi-
dea, lupus eritematoso sistémico, policitemia, hipoparatiroid-
ismo o cirrosis hepática.

2. En pacientes con síndrome de inmunodefi ciencia ad-
quirida (SIDA) se han descrito trastornos del movimiento, in-
cluyendo temblor, corea, hemibalismo, distonía y mioclono. 
En algunos casos la causa parecen ser infecciones oportunistas, 
como la toxoplasmosis cerebral, pero la infección con el virus 
de inmunodefi ciencia humana tipo 1 (VIH-1) también puede 
tener un papel patógeno directo. 

3. Los antecedentes de traumatismo al nacimiento o su-
frimiento perinatal sugieren la causa de un trastorno del movi-
miento que se desarrolla durante la infancia.

4. La encefalitis letárgica no es una enfermedad que se 
observe en la actualidad en ambientes clínicos; no obstante, 
fue epidémica durante el decenio de 1920-1929 y a menudo 

tenía por consecuencia una amplia variedad de trastornos del 
movimiento, incluyendo parkinsonismo. En consecuencia, es 
importante preguntar sobre esta enfermedad cuando se está 
valorando a pacientes ancianos. 

Antecedentes familiares
Algunos trastornos del movimiento tienen un origen heredi-
tario (cuadros 7-5 y 7-6) y es esencial que se obtenga una his-
toria familiar completa, complementada en lo posible por es-
crutinio personal de los familiares cercanos. Debe indicarse 
cualquier posibilidad de consanguinidad. 

EXPLORACIÓN
La exploración clínica indicará la naturaleza de los movimien-
tos anormales, el grado de compromiso neurológico y la pre-
sencia de afecciones coexistentes; éstos, a su vez, pueden 
sugerir el diagnóstico. 

Cuadro 7-5. Selección de trastornos hereditarios del movimiento no parkinsonianos.

      Trastorno      Gen     Locus Herencia 1

Corea hereditaria benigna BHC(TITF1) 14q13 AD

Atrofi a dentado-rubro-pálido-luisiana DRPLA 12p13 AD

Distonía sensible a L-dopa GCH1(DYT5) 14q22.1-q22.1 AD

Distonía sensible a L-dopa DYT14 14q13 AD

Distonía-parkinsonismo DYT3 Xq13.1 XR

Distonía-parkinsonismo, inicio rápido DYT12 19q13 AD

Temblor esencial 1 ETM1 3q13 AD

Temblor esencial 2 ETM2 2p22-p25 AD

Corea familiar-acantocitosis CHA 9q21 AD, AR

Síndrome de Gilles de la Tourette GTS 18q22.1 AD

Enfermedad de Huntington HD 4p16.3 AD

Distonía mioclónica, sensible al alcohol SGCE(DYT11) 7q21 AD

Distonía mioclónica, sensible al alcohol DYT15 18p11 AD

Discinesia paroxística no cinesigénica PNKD(DYT8) 2q33-q35 AD

Distonía de torsión2 DYT1 9q34 AD

Distonía de torsión, inicio en la adultez DYT6 8p21-q22 AD

Distonía de torsión, inicio focal adulto DYT17 18p AD

Coreoatetosis/espasticidad, episódica CSE(DYT9) 1p AD

Coreoatetosis paroxística cinesigénica PKC(DYT10) 16p11.2-q12.1 AD, ? AR

Distonía de torsión, inicio focal juvenil DYT13 1p36.32-p36.13 AD

Enfermedad de Wilson ATP7B 13q14.3-q21.1 AR

1 AD, autosómica dominante; AR, autosómica recesiva; XR, recesiva relacionada con el cromosoma X.
2 Se han descrito otras formas con herencia autosómica o recesiva relacionada con el cromosoma X, pero no se han identifi cado los genes responsables.
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El examen del estado mental en ocasiones sugiere enfer-
medad psiquiátrica, lo cual hace surgir la posibilidad de que 
los movimientos anormales se relacionen con el trastorno psi-
quiátrico o con su tratamiento con fármacos psicoactivos —o 
de que el paciente tenga un trastorno caracterizado tanto por 
los movimientos anormales como por los trastornos conduc-
tuales, como las enfermedades de Huntington o de Wil-
son—. 

Las defi ciencias motoras o sensoriales focales destacan la 
posibilidad de una lesión estructural ocupante de espacio, 
como el papiledema. Los anillos de Kayser-Fleischer sugieren 
enfermedad de Wilson. Los signos de enfermedad vascular, 
hepática o metabólica pueden sugerir otras causas para un 
trastorno del movimiento, como la degeneración hepatocere-
bral adquirida o la vasculitis. 

ESTUDIOS DE INVESTIGACIÓN
Varias pruebas tienen utilidad diagnóstica.

Pruebas sanguíneas y urinarias
Los niveles de cobre en suero y orina y de ceruloplasmina sé-
rica son importantes en el diagnóstico de la enfermedad de 
Wilson.

Una biometría hemática completa y la tasa de sedimen-
tación son útiles para excluir policitemia, vasculitis o lupus 
eritematoso sistémico, cualquiera de los cuales puede conducir 
en ocasiones a un trastorno del movimiento.

La química sanguínea en ocasiones revela disfunción he-
pática relacionada con la enfermedad de Wilson o con dege-
neración hepatocerebral adquirida; hipotiroidismo o hipocal-
cemia como causa de corea; o una variedad de trastornos 
metabólicos asociados con mioclono. 

Las pruebas serológicas son útiles para diagnosticar tras-
tornos del movimiento causados por lupus eritematoso sisté-
mico o con síndrome de lupus anticoagulante. La neurosífi lis 
llega a manifestarse en su aspecto clínico en una variedad de 
formas y siempre debe excluirse a través de las pruebas seroló-
gicas apropiadas en pacientes con padecimientos neurológicos 
de etiología desconocida. 

Electroencefalografía
A veces el EEG es útil en el diagnóstico de pacientes con mio-
clono; en otros casos su utilidad es limitada.

Estudios imagenológicos
Los estudios radiológicos son útiles en ocasiones para valorar 
pacientes que presenten trastornos del movimiento. En algu-
nos pacientes, es posible encontrar calcifi cación intracraneal a 
través de radiografías de cráneo o tomografías computarizadas 
(TC); no obstante, la importancia de este hallazgo no está 
clara. Las TC o imágenes por resonancia magnética (IRM) 
quizá también revelen un tumor u otra lesión asociada con 
discinesia o distonía focales, atrofi a del núcleo caudado debida 
a enfermedad de Huntington o anormalidades de los ganglios 
basales asociadas con enfermedad de Wilson. 

Cuadro 7-6.  Parkinsonismo hereditario.

Designación   Locus del gen       Gen                    Herencia 1

   PARK1 4q21 SNCA AD

   PARK3 2p13 ? AD

   PARK4 4q21 SNCA Triplicate AD

   PARK5 4p14 UCHL1 AD

   PARK8 12 cen LRRK2 AD

   PARK11 2q36-q37 ? AD

   PARK13 2p12 HTRA2 ? AD

   PARK2 6q25.2-q27 Parkin AR

   PARK6 1p36 PINK1 AR

   PARK7 1p36 DJ1 AR

   PARK9 1p36 ATP13A2 AR

   PARK10 1p32 ? ?

   PARK12 Xq21-25 ? Relacionado con el cromosoma x

Otros genes que han sido implicados incluyen NR4A2 en 2q22-q23 y SNCA1P en 5q23. Es posible que en la patogénesis del parkinsonismo también estén im-
plicados defectos o mutaciones mitocondriales. 
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Estudios genéticos
La tecnología de DNA recombinante se ha empleado para ge-
nerar sondeos genéticos que determinan ciertos trastornos he-
reditarios del movimiento. De esta manera, el gen responsable 
de la enfermedad de Huntington se ha localizado en la banda 
terminal del brazo corto del cromosoma 4 y el gen de la enfer-
medad de Wilson se ubica en el brazo largo del cromosoma 
13. En consecuencia, son marcadores genéticos de valor diag-
nóstico en estos trastornos (cuadros 7-5 y 7-6). Sin embargo, 
es posible que su uso sea limitado, debido a la heterogeneidad 
genética de algunas enfermedades, a la localización imprecisa 
de los genes a través de ciertos sondeos, a preocupaciones éti-
cas sobre las reacciones psicológicas adversas a un diagnóstico 
presintomático de trastornos mortales y por el mal uso poten-
cial de tales informaciones por parte de futuros empleados, 
empresas de seguros y agencias gubernamentales. 

ENFERMEDADES Y SÍNDROMES
QUE SE MANIFIESTAN POR 
MOVIMIENTOS ANORMALES

Las enfermedades o síndromes más comunes y bien defi nidos 
caracterizados por movimientos anormales se analizan aquí 
junto con los principios de su tratamiento.

TEMBLOR ESENCIAL FAMILIAR O BENIGNO
Es posible que un temblor postural sea prominente en sujetos 
que en otros sentidos están sanos. Aunque la base fi siopatoló-
gica de este trastorno es incierta, a menudo tiene un origen 
familiar con un modo autosómico dominante de herencia. Se 
ha informado de tres loci genéticos (ETM1 en 3q13, ETM2 
en 2p24.1 y un locus en 6p23).

Tal vez los síntomas se desarrollen durante la adolescen-
cia o primeros años de la vida adulta, pero con frecuencia no 
aparecen sino hasta más tarde. Es típico que el temblor com-
prometa una o ambas manos o la cabeza y la voz, en tanto 
que las piernas parecen no verse afectadas. En general, la ex-
ploración no revela otras anormalidades gruesas, pero algunos 
pacientes pueden tener ataxia o trastornos de personalidad. 
Aunque el temblor quizá se vuelva más conspicuo con el tiem-
po, en general conduce a poca discapacidad aparte de repre-
sentar un motivo de vergüenza por razones cosméticas o socia-
les. En casos ocasionales, el temblor interfi ere con la capacidad 
para llevar a cabo tareas fi nas o delicadas con las manos; la es-
critura se ve afectada en un grado que a veces es grave. Cuan-
do están comprometidos los músculos de la laringe, se afecta 
el discurso. Es común que los pacientes informen que una pe-
queña cantidad de alcohol proporciona un alivio notable, pero 
transitorio; el mecanismo se desconoce. 

Si se justifi ca un tratamiento, se puede recetar propra-
nolol, 40 a 120 mg por vía oral, dos veces al día, pero será 
necesario tomarlo por un periodo indefi nido. De manera al-

ternativa, si el temblor es particularmente incapacitante bajo 
ciertas circunstancias fáciles de predecir, es posible tratarlo 
con una sola dosis de 40 a 120 mg de propranolol tomado en 
anticipación de dichas circunstancias precipitantes. La primi-
dona también ha sido efi caz, pero con frecuencia los pacien-
tes con temblor esencial son muy sensibles a este fármaco, así 
que debe introducirse en forma más gradual que cuando se 
emplea para tratar la epilepsia. En consecuencia, se inicia con 
una dosis de 50 mg/d y la dosis diaria se incrementa en 50 
mg después de dos semanas hasta que ocurra un benefi cio o 
los efectos secundarios limiten los incrementos adicionales. A 
menudo una dosis de 100 o 150 mg, tres veces por día, re-
sulta efi caz. No existe evidencia de que las dosis altas (superiores 
a 750 mg diarios) proporcionen cualquier benefi cio adicio-
nal. Unos cuantos pacientes responden al alprazolam, hasta 3 
mg/d, en dosis divididas. Algunos pacientes se benefi cian del 
uso de gabapentina (1 200 mg/d), topiramato (400 mg/d) o 
inyecciones intramusculares de toxina botulínica. Existen in-
formes anecdóticos del benefi cio de la mirtazapina que no se 
han confi rmado en un estudio doble ciego, el cual no encon-
tró ningún efecto sobre el temblor en la mayoría de los pa-
cientes. 

Algunos pacientes tienen un temblor incapacitante que 
no responde a las medidas farmacológicas. La talamotomía 
puede ser útil, pero los procedimientos bilaterales tienen aso-
ciada una morbilidad signifi cativa. La estimulación talámica 
de alta frecuencia a través de un electrodo implantado resulta 
una alternativa efi caz para la talamotomía y tiene poca morbi-
lidad. Este procedimiento quizá sea de particular utilidad en el 
tratamiento del lado no operado en pacientes que se han some-
tido ya a una talamotomía unilateral. El benefi cio se mantiene 
durante años en la mayoría de los pacientes con incapacidad 
grave. 

PARKINSONISMO
El parkinsonismo ocurre en todos los grupos étnicos; en Esta-
dos Unidos y Europa occidental tiene una frecuencia de 1 a 2 
de cada 1 000 personas, con una distribución aproximadamen-
te igual en ambos sexos. El trastorno se vuelve cada vez más 
común a medida que se avanza en edad. Se caracteriza por 
temblor, hipocinesia, rigidez, y marcha y postura anormales.

Etiología
A. IDIOPÁTICO

La variedad más común de parkinsonismo ocurre sin una causa 
obvia; esta forma idiopática se denomina enfermedad de Par-
kinson o parálisis agitante.

B. ENCEFALITIS LETÁRGICA

En la primera mitad del siglo xx, a menudo el parkinsonismo 
se desarrollaba en pacientes con antecedentes de encefalitis de 
von Economo. Debido a que este tipo de infección ya no ocu-
rre, los casos de parkinsonismo posencefálico cada vez son 
más raros. 
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C. PARKINSONISMO INDUCIDO POR FÁRMACOS O TOXINAS

1. Fármacos terapéuticos. Muchos medicamentos, como 
las fenotiazinas, butirofenonas, metoclopramida, reserpina y 
tetrabenazina, pueden causar un síndrome parkinsoniano re-
versible (véase página 262). Es importante reconocer este hecho, 
ya que en general el padecimiento es reversible al retirar los 
medicamentos causantes, aunque es posible que los signos y 
síntomas requieran meses para resolverse. 

2. Sustancias tóxicas. Toxinas ambientales como el polvo 
de manganeso y el disulfuro de carbono pueden conducir a 
parkinsonismo y el trastorno quizás aparezca como secuela de 
envenenamiento por monóxido de carbono o exposición al 
humo durante procesos de soldadura. Los estudios experimen-
tales sugieren que la exposición a insecticidas también se aso-
cia con el desarrollo de parkinsonismo.

3. MFTP (1-metil-4-fenil-1,2,5,6-tetrahidropiridina). 
Una forma de parkinsonismo inducida por drogas se ha des-
crito en individuos que han sintetizado y se han autoadminis-
trado un análogo de meperidina, el MFTP. Este compuesto se 
metaboliza como una toxina que destruye en forma selectiva 
las neuronas dopaminérgicas en la sustancia negra y las neuro-
nas adrenérgicas en el locus cerúleo y que induce una forma 
grave de parkinsonismo en seres humanos y en primates sub-
humanos. La capacidad de esta droga para reproducir las ca-
racterísticas neuroquímicas, patológicas y clínicas de la enfer-
medad de Parkinson sugiere que una toxina ambiental puede 
ser responsable del trastorno idiopático. El parkinsonismo in-
ducido por MFTP se ha empleado como un modelo para asis-
tir en el desarrollo de nuevos fármacos para el tratamiento de 
esta enfermedad. La rotenona, una toxina mitocondrial, tam-
bién produce un modelo de parkinsonismo en animales.

D. PARKINSONISMO VASCULAR

Múltiples infartos subcorticales en la materia blanca pueden 
conducir a síntomas y signos que sugieren parkinsonismo, que 
por lo general se acompaña de refl ejos tendinosos enérgicos y 
respuestas plantares extensoras. Con frecuencia el temblor es 
poco notable y, en algunos pacientes, las anormalidades en la 
marcha son especialmente evidentes (“parkinsonismo de las 
extremidades inferiores”). Los datos de las IRM ayudarán a 
sugerir o sustentar el diagnóstico. 

E. PARKINSONISMO ASOCIADO A OTRAS ENFERMEDADES NEUROLÓGICAS

El parkinsonismo que ocurre en asociación con los síntomas y 
signos de otros trastornos neurológicos se considera breve-
mente dentro de Diagnóstico diferencial (p. 249).

F. PARKINSONISMO FAMILIAR

Es raro que el parkinsonismo ocurra con una base familiar. El 
parkinsonismo autosómico dominante puede ser resultado 
de mutaciones en uno de varios genes; es decir, el gen α-si-
nucleico en 4q21, el gen de cinasa con repeticiones ricas en 
leucina 2 (LRRK2) en 12cen y el gen UCHL1. Las muta-
ciones en el gen parkin (6q25.2-q27) son una de las princi-
pales causas del parkinsonismo familiar, autosómico rece-
sivo, de inicio temprano y de la enfermedad de Parkinson 

de inicio juvenil, esporádica. En tales pacientes se han en-
contrado reordenamientos diferentes de exones y distintas 
mutaciones de punto. Otros varios genes o regiones cromosó-
micas se han implicado en diversas formas familiares de la en-
fermedad (cuadro 7-6) y también se ha identifi cado un locus 
de susceptibilidad genética en pacientes con el trastorno típico, 
aparentemente esporádico, de inicio tardío. 

Patología
En el parkinsonismo idiopático, el examen de patología mues-
tra pérdida de pigmentación y de células en la sustancia ne-
gra y en otros centros del tronco encefálico, pérdida celular en 
el globo pálido y putamen, y presencia de gránulos fi lamento-
sos con inclusión eosinofílica intraneural (cuerpos de Lewy), 
que contienen la proteína α-sinucleína, en los ganglios basa-
les, tronco encefálico, médula espinal y ganglios simpáticos. 
La distribución de los cuerpos de Lewy está más extendida de 
lo que se apreció originalmente, con compromiso temprano 
del tronco encefálico inferior, subsiguiente dispersión al locus 
cerúleo, sustancia negra, corteza transentorrinal, hipocampo y 
neocorteza. Estos cuerpos con inclusión no se observan en el 
parkinsonismo posencefálico; en lugar de ello, es posible que 
exista una degeneración neurofi brilar no específi ca en varias 
estructuras del diencéfalo, al igual que cambios en la sustancia 
negra.

Patogénesis
Tanto la dopamina como la acetilcolina están presentes en el 
cuerpo estriado, donde actúan como neurotransmisores. En
el parkinsonismo idiopático, en general se cree que se ha alte-
rado el equilibrio normal entre estos dos neurotransmisores 
antagonistas debido a disminución de dopamina en el sistema 
dopaminérgico negroestriado. Otros neurotransmisores, como 
la noradrenalina, también están reducidos en los cerebros de pa-
cientes con parkinsonismo, pero la importancia clínica de esta 
defi ciencia es menos clara. 

Se ha propuesto un trastorno del equilibro de inhibición 
y excitación dentro de los ganglios basales y sus conexiones a 
través de vías directas e indirectas como explicación para las 
alteraciones en la función motora en la enfermedad de Parkin-
son. Estas vías se ilustran en la fi gura 7-2.

Hallazgos clínicos
A. TEMBLOR

El temblor de 4 a 6 Hz del parkinsonismo es, en forma caracte-
rística, más notable en reposo; aumenta en ocasiones de estrés 
emocional y con frecuencia mejora durante la actividad volun-
taria. Es común que comience en la mano o pie, donde asume 
la forma de una fl exión-extensión rítmica de los dedos o de la 
mano o pie, o la pronación-supinación rítmica del antebrazo. 
Con frecuencia también compromete al rostro en el área de la 
boca. Aunque en última instancia puede presentarse en todos 
los miembros, no es poco común que el temblor se confi ne a 
un miembro —o a los dos miembros de un lado— por meses o 
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años antes de volverse más generalizado. En algunos pacientes 
el temblor nunca se vuelve prominente. 

B. RIGIDEZ

La rigidez o aumento en el tono, es decir, aumento en la resis-
tencia al movimiento pasivo, es un rasgo clínico característico 
del parkinsonismo. La alteración en el tono es responsable de 
la postura arqueada de muchos pacientes con esta enferme-
dad. La resistencia es típicamente uniforme en todo el rango 
de movimiento en una articulación específi ca y afecta a múscu-
los agonistas y antagonistas por igual; en contraste con los ha-
llazgos en la espasticidad, donde el aumento en tono a me-
nudo es mayor al inicio del movimiento pasivo (fenómeno de 
navaja de muelle) y más marcado en algunos músculos que en 
otros. En algunos casos, la rigidez en el parkinsonismo se des-
cribe como rigidez en rueda dentada debido a las interrupcio-
nes del movimiento pasivo parecidas a un engrane que pueden 
deberse, en parte, a la presencia de temblor. 

A.  Normal B.  Parkinsonismo

SNcDI

Tronco encefálico
Médula espinal

Putamen

D
2

D
1

SNc

NST

GPe

GPi/SNr

VL

Corteza

VL

Putamen

GPe

Corteza

GPi/SNr

NST

Figura 7-2. Un modelo de los ganglios basales y de sus conexio-
nes en condiciones normales (A) y en casos de parkinsonismo (B). 
I se refi ere a la vía indirecta y D a la vía directa. Las fl echas en color 
indican conexiones inhibitorias; las fl echas en blanco indican 
conexiones excitatorias. El grosor de las fl echas indica la cantidad 
de actividad en las diversas proyecciones. GPe, segmento externo 
del globo pálido; GPi, segmento interno del globo pálido; SNr, 
sustancia negra pars reticulata; SNc, sustancia negra pars compac-
ta; NST, núcleo subtalámico; VL, tálamo ventrolateral. (Reproduci-
do con autorización de Wichmann T et al., Neuroscientist. 
1995;1:236.)

C. HIPOCINESIA

La característica más incapacitante de este trastorno es la hi-
pocinesia (llamada a veces bradicinesia o acinesia), una lenti-
tud en los movimientos voluntarios y una reducción en movi-
mientos automáticos, como balancear los brazos al caminar. 
El rostro del paciente está relativamente inmóvil (cara de 
máscara), con fi suras palpebrales ampliadas, parpadeo poco 
frecuente, cierta fi jeza de la expresión facial y una sonrisa que 
se desarrolla y desvanece lentamente. La voz es de bajo volu-
men (hipotonía) y tiende a estar modulada en forma defi -
ciente. Existe deterioro en movimientos fi nos o que alternan 
con rapidez, pero la potencia no disminuye si se permite el 
tiempo sufi ciente para que se desarrollen. La escritura es pe-
queña, trémula y difícil de leer. 

D. MARCHA Y POSTURA ANORMALES

En general, al paciente le resulta difícil levantarse de la cama o 
de un sillón y tiende a adoptar una postura inclinada al estar de 
pie (fi gura 7-3). Con frecuencia resulta difícil empezar a cami-
nar, así que es posible que se incline cada vez más hacia ade-

Figura 7-3. Postura fl exionada típica de un paciente con parkin-
sonismo.
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lante mientras camina en el mismo sitio antes de poder avan-
zar. La marcha en sí se caracteriza por pasos pequeños 
arrastrando los pies y ausencia del balanceo de los brazos que 
normalmente acompaña a la locomoción. En general el pa-
ciente tiene cierta inestabilidad al girar y es posible que le sea 
difícil detenerse. La falta de oscilación de los brazos, marcha 
amplia o desequilibrio notable en una etapa temprana sugie-
ren que éste no es un trastorno parkinsoniano. En casos avan-
zados, el paciente tiende a caminar con mayor velocidad para 
prevenir una caída (marcha festinante) debido a la alteración 
en el centro de gravedad que es producto de la postura anormal. 

E. OTRAS CARACTERÍSTICAS CLÍNICAS

La anosmia es un síntoma temprano (pero ésta puede prove-
nir de muchas otras causas). Con frecuencia se presenta un 
leve blefaroclono (aleteo de los párpados cerrados) y en oca-
siones blefaroespasmo (cierre involuntario de los párpados). 
Es posible que el paciente babee, quizá debido a alteración en 
la deglución. Es típico que no haya alteración en los refl ejos 
tendinosos (aunque es posible que ocurra leve hiperrefl exia en 
el lado afectado en el parkinsonismo asimétrico) y las respues-
tas plantares son fl exoras. El golpeteo repetitivo (cerca de dos 
veces por segundo) sobre el puente de la nariz produce una 
respuesta sostenida de parpadeo (signo de Myerson); la res-
puesta no es sostenida en sujetos normales. A veces ocurre de-
terioro cognitivo, pero por lo general es en etapas tardías. La 
depresión y alucinaciones visuales son frecuentes. Los sínto-
mas disautonómicos son habituales, en especial con urgencia 
urinaria e incontinencia por urgencia y estreñimiento; la hipo-
tensión postural se relaciona más comúnmente con la terapia 
dopaminérgica o con la inactividad, pero en ocasiones tam-
bién refl eja insufi ciencia barorrefl eja o denervación del múscu-
lo cardiaco. 

Diagnóstico diferencial
El diagnóstico quizá sea difícil en casos leves.

La depresión puede estar acompañada de un rostro un 
tanto inexpresivo, voz pobremente modulada y reducción en 
la actividad voluntaria; por ende, puede simular el parkinso-
nismo. Lo que es más, es frecuente que ambos padecimientos 
coexistan en el mismo paciente. Un curso de tratamiento con 
fármacos antidepresivos puede ser útil si la incertidumbre diag-
nóstica no puede resolverse por la presencia de signos neuro-
lógicos más extendidos que indiquen parkinsonismo.

El temblor esencial (benigno, familiar) se ha tratado 
por separado (véase antes). Una edad temprana de inicio, ante-
cedentes familiares de temblor, la relación del temblor con ac-
tividad, un efecto benéfi co del alcohol sobre el temblor y una 
falta de otros signos neurológicos distinguen a este trastorno 
del parkinsonismo. Lo que es más, el temblor esencial afecta 
comúnmente a la cabeza (provocando un movimiento de asen-
timiento o de sacudir la cabeza); el parkinsonismo afecta en 
forma típica al rostro y a la mandíbula más que a la cabeza. 

La enfermedad de cuerpos de Lewy difusos es un tras-
torno que se ha defi nido recientemente. Tiene lugar sobre todo 
en pacientes entre 60 y 80 años y está marcada en un sentido 

clínico por la combinación de un síndrome neuroconductual, 
que incluye demencia y alucinaciones y que progresa con rapi-
dez, junto con los rasgos motores extrapiramidales caracterís-
ticos de la enfermedad de Parkinson. También se ha observado 
mioclono. La respuesta a la levodopa es incompleta, pero los 
pacientes son en extremo sensibles a las complicaciones par-
kinsonianas de los neurolépticos, al igual que a los efectos se-
cundarios de los fármacos antiparkinsonianos. Esto se discute 
con mayor profundidad en la página 254.

La enfermedad de Wilson también puede conducir a un 
síndrome parkinsoniano, pero en general también están pre-
sentes otras variedades de movimientos anormales. Además, la 
edad temprana de inicio y la presencia de anillos de Kayser-
Fleischer debería distinguir a la enfermedad de Wilson de la 
enfermedad de Parkinson, al igual que las anormalidades en 
cobre sérico y urinario y en la ceruloplasmina sérica que ocu-
rren en la enfermedad de Wilson. 

En ocasiones, la enfermedad de Huntington puede con-
fundirse con parkinsonismo cuando se presenta con rigidez y 
acinesia, pero los antecedentes familiares de enfermedad de 
Huntington o la presencia de demencia acompañante, debe-
rían sugerir el diagnóstico correcto, el cual se confi rma a través 
de estudios genéticos. 

La degeneración estriadonigral es un trastorno poco co-
mún que se asocia con pérdida neuronal en el putamen, globo 
pálido y núcleo caudado y que presenta bradicinesia y rigidez. 
Es típico que los fármacos antiparkinsonianos sean inefi caces. 
La degeneración estriadonigral puede asociarse con degenera-
ción olivopontocerebelosa (véase capítulo 3), en cuyo caso se 
aplica el término de atrofi a multisistémica. Cuando la insufi -
ciencia autónoma es evidente, en ocasiones se emplea la desig-
nación epónima de síndrome de Shy-Drager (atrofi a multisis-
témica). Este síndrome presenta características parkinsonianas, 
insufi ciencia autónoma (que conduce a hipotensión postural, 
anhidrosis, deterioro del control de esfínteres, impotencia, etc.) 
y signos de un compromiso neurológico más extenso (signos pi-
ramidales y de neurona motora inferior y, con frecuencia, un 
défi cit cerebeloso). Las IRM revelan un putamen con una señal 
hipointensa junto con un borde hiperintenso. No existe trata-
miento para el défi cit motor (aunque se puede obtener una 
respuesta modesta a los agentes antiparkinsonianos), pero la 
hipotensión postural quizá responda a una dieta liberal en sal; 
fl udrocortisona, 0.1 a 1 mg/d; midodrina (un agonista de los 
receptores α), 10 mg tres veces al día; utilizar medias elásticas 
a la cintura, y dormir con la cabeza levantada. 

La parálisis supranuclear progresiva es un trastorno en 
el que puede haber bradicinesia y rigidez, pero sus rasgos ca-
racterísticos son inestabilidad postural y caídas en una etapa 
inicial, pérdida del control voluntario de los movimientos ocu-
lares (en especial mirada vertical), demencia frontotemporal, 
parálisis pseudobulbar, disartria y distonía axial. El trastorno 
responde poco o nada a los fármacos antiparkinsonianos. Se le 
analiza en la página 254.

La degeneración corticobasal se caracteriza en términos 
clínicos por disfunción tanto cortical como de los ganglios ba-
sales. La rigidez, bradicinesia, temblor, alteraciones posturales 
y distonía se acompañan por défi cit adicionales como pérdida 
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sensorial cortical, apraxia, mioclono focal refl ejo, demencia o 
afasia. A menudo los síntomas son notablemente asimétricos. 
En general, el tratamiento con antiparkinsonianos resulta poco 
efi caz, aunque algunos pacientes sí responden al Sinemet (pá-
gina 255). 

La enfermedad de Creutzfeldt-Jakob puede acompa-
ñarse de rasgos parkinsonianos, pero en general existe la pre-
sencia de demencia, los espasmos mioclónicos son comunes y 
la ataxia es a veces prominente; es posible que haya signos pira-
midales o cerebelosos y alteraciones visuales, y por lo general 
los datos del EEG sobre descargas periódicas son característicos.

La hidrocefalia a presión normal conduce a alteraciones 
en la marcha (que con frecuencia se atribuyen en forma erró-
nea a parkinsonismo), incontinencia urinaria y demencia. La 
TC revela dilatación del sistema ventricular del cerebro sin 
atrofi a cortical. El trastorno puede ser consecuencia de trau-
matismo cefálico, hemorragia intracraneal o meningoencefali-
tis, pero con frecuencia la causa es oscura. Los procedimientos 
de derivación quirúrgica para rodear cualquier obstrucción en 
el fl ujo del líquido cefalorraquídeo (LCR) con frecuencia son 
benéfi cos. 

Tratamiento
El parkinsonismo inicial no requiere tratamiento farmacoló-
gico, pero es importante discutir con el paciente la naturaleza 
del trastorno y la disponibilidad de tratamiento médico si los 
síntomas se vuelven más graves y para alentar la actividad. El 
tratamiento, cuando está indicado, se dirige a la restauración 
del equilibro dopaminérgico-colinérgico en el cuerpo estriado 
mediante el bloqueo del efecto de la acetilcolina con fármacos 
anticolinérgicos o aumentando la transmisión dopaminérgica. 

A. FÁRMACOS ANTICOLINÉRGICOS

Las sustancias anticolinérgicas muscarínicas son más útiles 
para aliviar el temblor y la rigidez que la hipocinesia, pero en 
general son menos efi caces que los fármacos dopaminérgicos 
(véase más adelante). Existen varias preparaciones y los pa-
cientes individuales tienden a favorecer medicamentos dife-
rentes. Entre las sustancias que se recetan en forma más co-
mún se encuentran el trihexifenidilo y la benzotropina (cuadro 
7-7). Es mejor evitar los fármacos anticolinérgicos en ancianos 
debido a sus efectos secundarios, que incluyen sequedad de 
boca, estreñimiento, retención urinaria y acomodación pupilar 
defectuosa, producida por el bloqueo de los receptores musca-
rínicos en los órganos terminales parasimpáticos, al igual que 
confusión (sobre todo en ancianos) debido a los efectos mus-
carínicos en el cerebro. El tratamiento se inicia con una pe-
queña dosis de uno de los anticolinérgicos; después la dosis se 
aumenta en forma gradual hasta lograr un benefi cio o hasta 
que los efectos secundarios limiten los incrementos adiciona-
les. Si el tratamiento no es útil, debe discontinuarse el fármaco 
e intentar con otra preparación anticolinérgica. 

B. AMANTADINA

La amantadina puede administrarse en parkinsonismo leve, ya 
sea sola o en combinación con un agente anticolinérgico. Su 

     Fármaco Dosis total diaria (mg)1

Anticolinérgicos
  Benzotropina (Cogentin)
  Trihexifenidilo (Artane)
Amantadina (Symmetrel)
Levodopa (Sinemet; Stalevo; 
   Parco pa)
Agonistas de dopamina
  Ergolinas
   Bromocriptina (Parlodel)

1-6
6-20
100-200
300-1 0002

15-30

No ergolinas
  Pramipexol (Mirapex)
  Ropinirol (Requip)
  Apomorfi na (Apokyn)3

1.5-4.5
8-24
26

Inhibidor de la MAO-B
  Selegilina (Eldepryl)
  Rasagilina

10
0.5-1

Inhibidor de la COMT
  Entacapona (Comtan)
  Tolcapona (Tasmar)

600-1 000
300-600

1 Las dosis representan el total diario de mantenimiento; todos los fármacos 
se administran en dosis divididas. La introducción es a una dosis mayor, que 
se incrementa en forma gradual. Las interacciones medicamentosas son co-
munes; la adición de una sustancia puede obligar a la reducción de otra. Los 
efectos secundarios psicoactivos son comunes con todos estos agentes.
2 Se refi ere al componente de levodopa de la combinación carbidopa/le-
vodopa conocida como Sinemet (p. ej., 25/250 representa 250 mg de 
levodopa).
3 Administrado por inyección subcutánea.

Cuadro 7-7.  Fármacos utilizados en el tratamiento de la 
enfermedad de Parkinson.

modo preciso de acción no está claro. Sus ventajas son que 
mejora todos los rasgos clínicos del parkinsonismo, sus efectos 
secundarios (intranquilidad, confusión, erupciones cutáneas, 
edema, alteraciones del ritmo cardiaco) son relativamente poco 
comunes, sus efectos se presentan con rapidez y se administra 
en una dosis estándar de 100 mg por vía oral, dos veces al día. 
Sin embargo, por desgracia muchos pacientes no responden a 
este fármaco o sus benefi cios tienen una duración limitada. La 
amantadina también puede ser útil para reducir las discinesias 
iatrogénicas en pacientes con enfermedad avanzada (100 mg, 
2 o 3 veces al día). 

C. LEVODOPA

La levodopa, que se convierte en el cuerpo en dopa-
mina (fi gura 7-4), mejora todas las principales carac-
terísticas clínicas del parkinsonismo y, a diferencia de 
los anticolinérgicos, a menudo es particularmente 

útil en la hipocinesia. Sigue habiendo desacuerdo en cuanto al 
mejor momento para introducir la terapia con levodopa. Las 
preocupaciones de que esta sustancia pueda perder su efi cacia 
con el tiempo (más que con el avance de la enfermedad) son 
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equívocas, pero a veces ocurren fl uctuaciones en la respuesta 
después de que se ha utilizado por varios años y éstas pueden 
ser particularmente incapacitantes y difíciles de manejar. Por 
ende, sería prudente diferir lo más posible su introducción y 
después utilizar agonistas de la dopamina (que se discuten 
después) en conjunto con ella para mantener la dosis de le-
vodopa lo más baja posible. Es mejor ingerir el medicamento 
cerca de 30 a 40 minutos antes de los alimentos o dos horas 
después de éstos para maximizar la absorción y la captación en 
el cerebro. 

Los efectos secundarios más comunes de la levodopa son 
náuseas, vómito, hipotensión, movimientos anormales (disci-
nesias), intranquilidad y confusión. En ocasiones ocurren arrit-
mias cardiacas. Las discinesias tardías y los efectos secundarios 
conductuales ocurren como fenómenos relacionados con la 
dosis, pero la reducción en ésta puede disminuir cualquier 
efecto terapéutico. El tratamiento con olanzapina, quetiapina 
o risperidona puede aliviar la confusión y trastornos mentales 
psicóticos sin bloquear los efectos de la levodopa o exacerbar 
el parkinsonismo. La clozapina, un derivado de la dibenzo-
diacepina que no bloquea los efectos terapéuticos de la medi-
cación dopaminérgica, también puede aliviar la confusión y 
los trastornos mentales psicóticos y, en algunos casos, las disci-
nesias, pero requiere vigilancia regular en el conteo de leucocitos. 
Otra complicación posterior de la terapia con levodopa es la 
fl uctuación en la respuesta, debido a que se presenta el efecto 
de desgaste, en el que ocurre un deterioro poco antes de que 
se tome la siguiente dosis, o el fenómeno de encendido-apa-
gado (“on-off ”), en que ocurren fl uctuaciones abruptas, aun-
que transitorias, en la intensidad de parkinsonismo a interva-
los frecuentes durante el día, aparentemente sin relación 
alguna con la última dosis de levodopa. Este problema, que a 
veces es incapacitante, puede controlarse sólo en forma parcial 
al variar los intervalos de dosifi cación, restringiendo la inges-
tión de proteínas o proporcionado tratamiento con agonistas 
de la dopamina. 
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Figura 7-4.  Metabolismo de la levodopa a dopamina.

La carbidopa es un fármaco que inhibe la dopa decar-
boxilasa, que es la enzima responsable de la degradación de la 
levodopa en su metabolito activo, dopamina (fi gura 7-4), pero 
que no cruza la barrera hematoencefálica. En consecuencia, si 
se administra levodopa en combinación con carbidopa, la des-
composición de la levodopa se limita al exterior del cerebro. 
La dosis diaria de levodopa que se requiere para obtener un 
benefi cio, y la frecuencia de náuseas, vómito, hipotensión e 
irregularidades cardiacas, se reducen si la levodopa se toma en 
combinación con carbidopa. En general, la carbidopa se com-
bina con levodopa en una proporción fi ja (1:10 o 1:4) como 
Sinemet (carbidopa/levodopa). El tratamiento se inicia con 
una dosis pequeña; por ejemplo, Sinemet 10/100 (mg) o Si-
nemet 25/100 (mg) orales, tres veces al día, que se aumenta 
en forma gradual dependiendo de la respuesta. En última ins-
tancia, la mayoría de los pacientes requieren Sinemet 25/250 
(mg), 3 a 4 veces a diario. El total de carbidopa debería ser, 
cuando menos, de 75 mg/d.

La terapia con levodopa (ya sea sola o combinada con 
carbidopa) está contraindicada en pacientes con glaucoma de 
ángulo estrecho o padecimientos psicóticos y debe evitarse en 
personas que reciben inhibidores de monoaminooxidasa tipo 
A (MAO-A). También debe utilizarse con precaución en pa-
cientes con úlcera péptica activa o con sospecha de melanoma 
maligno.

Una formulación de Sinemet de liberación controlada 
puede reducir las fl uctuaciones en respuesta y la frecuencia de 
dosis. Ahora está disponible una tableta de carbidopa-le-
vodopa (25/100, 10/100, 25/250) que se desintegra en la boca 
y luego se traga con la saliva (Parcopa). Es mejor tomarla una 
hora antes de los alimentos.

D. AGONISTAS DE DOPAMINA

Los agonistas más antiguos son los derivados del ergot (corne-
zuelo del centeno). La bromocriptina estimula los receptores 
D2 de dopamina. Quizás es un poco menos efi caz que la le-
vodopa para aliviar los síntomas de parkinsonismo, pero tiene 
menos probabilidad de provocar discinesias o el fenómeno de 
encendido-apagado. En la actualidad la bromocriptina se em-
plea muy pocas veces en el mundo desarrollado, ya que se han 
desarrollado agonistas de dopamina más efi caces. La dosis se 
aumenta en forma gradual dependiendo de la respuesta y tole-
rancia; en general las dosis de mantenimiento se encuentran 
entre 2.5 y 10 mg por vía oral, tres veces al día. Los efectos se-
cundarios son similares a los de la levodopa, pero los efectos 
psiquiátricos como los delirios o alucinaciones son especial-
mente comunes y, por ende, la bromocriptina está contraindi-
cada en pacientes con antecedentes de padecimientos psicóti-
cos. Contraindicaciones relativas a su uso son un reciente 
infarto al miocardio, enfermedad vascular periférica grave y 
úlcera péptica activa. La fi brosis de pericardio, pleural y retro-
peritoneal son efectos secundarios raros asociados con las er-
gotaminas. 

La pergolida es otro derivado del ergot y agonista del re-
ceptor de dopamina; a diferencia de la bromocriptina, activa 
tanto los receptores D1 como los D2. Sus indicaciones, efectos 
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secundarios y contraindicaciones son similares a los descritos 
antes para la bromocriptina y no está claro si cualquiera de es-
tos compuestos es superior en sentido clínico en comparación 
con el otro. La pergolida se ha empleado por muchos años, 
pero se ha asociado con el desarrollo de cardiopatía valvular 
en cerca de un tercio de los pacientes. En consecuencia, ha 
sido retirada del mercado por el fabricante. 

Los agonistas más nuevos de dopamina, pramipexol y ro-
pinirol, no son derivados del ergot. Parecen ser tan efi caces 
como los agonistas más antiguos, pero carecen de los efectos 
adversos potenciales relacionados con ergotaminas y se pueden 
utilizar en casos tempranos o avanzados de enfermedad de 
Parkinson. La dosis inicial de pramipexol es de 0.125 mg, tres 
veces al día; la dosis diaria se duplica luego de una semana y, 
de nuevo, después de otra semana; después aumenta en 0.75 
mg cada semana según la respuesta y tolerancia. Una dosis co-
mún de mantenimiento está entre 0.5 y 1.5 mg, tres veces dia-
rias. Ropinirol se administra con una dosis inicial de 0.25 mg, 
tres veces al día, y la dosis inicial total aumenta a intervalos se-
manales en 0.75 mg hasta la cuarta semana, con incrementos 
posteriores de 1.5 mg. La mayoría de los pacientes necesitan 
entre 2 y 8 mg, tres veces al día, para obtener un benefi cio. Los 
efectos adversos de estos medicamentos incluyen fatiga, som-
nolencia, náuseas, edema periférico, discinesias, confusión, alu-
cinaciones e hipotensión ortostática. A veces ocurre una nece-
sidad irresistible de dormir en momentos inapropiados, lo cual 
puede conducir a accidentes. Las alteraciones en el control de 
impulsos pueden conducir a comportamientos tales como jue-
go compulsivo o actividad sexual anormal. 

El clorhidrato de apomorfi na administrado por inyec-
ción subcutánea puede ayudar a rescatar a los pacientes con 
parkinsonismo avanzado y graves episodios de acinesia en pe-
riodos de “apagado”, a pesar de terapia oral optimizada. Los 
efectos secundarios incluyen náuseas y vómito intensos, som-
nolencia, alucinaciones, dolores en el pecho e hiperhidrosis; es 
posible que aumente la discinesia. No deberían recetarlo mé-
dicos que no estén familiarizados con sus complicaciones e in-
teracciones.

E. INHIBIDORES DE CATECOL-O-METILTRANSFERASA 
Estos inhibidores pueden emplearse para reducir los requeri-
mientos de dosis y cualesquiera fl uctuaciones en respuesta del 
Sinemet. Su uso conduce a niveles plasmáticos más sostenidos 
de levodopa, con mejoría en el transporte sanguíneo y a través de 
la barrera hematoencefálica. Los efectos secundarios incluyen 
diarrea, confusión, discinesias y anormalidades en pruebas de 
función hepática. Dos de estos inhibidores se emplean amplia-
mente. La tolcapona se toma a una dosis diaria de 100 a 200 
mg, tres veces al día. En raros casos ha ocurrido necrosis hepá-
tica aguda en pacientes que reciben este fármaco y, en conse-
cuencia, se prefi ere el uso de entacapona (200 mg), junto con 
Sinemet, hasta cinco veces diarias. 

En la actualidad existe una preparación comercial lla-
mada Stalevo, que combina levodopa con carbidopa y entaca-
pona. Además de la conveniencia de simplifi car el régimen 
farmacológico y requerir el consumo de un número menor de 

pastillas de las que se requerirían de otro modo, su precio es 
igual o menor al de sus componentes individuales. Está dispo-
nible en tres combinaciones: Stalevo 50 (50 mg de levodopa 
más 12.5 mg de carbidopa y 200 mg de entacapona), Stale-
vo 100 (100 mg, 25 mg y 200 mg, respectivamente) y Stalevo 
150 (150 mg, 37.5 mg y 200 mg).

F. SELEGILINA Y RASAGILINA

La selegilina (también llamada Eldepryl o Deprenyl), un inhi-
bidor de la monoamino oxidasa tipo B (MAO-B), inhibe la 
degradación de la dopamina (fi gura 7-5). Por ende, aumenta 
el efecto antiparkinsoniano de la levodopa y puede reducir las 
fl uctuaciones leves de encendido-apagado en la respuesta. Al-
gunos estudios clínicos sugieren que la selegilina también 
puede demorar el progreso de la enfermedad de Parkinson, 
aunque la evidencia al respecto es incompleta; cuando se uti-
liza para neuroprotección, es mejor usar la selegilina en pa-
cientes con un padecimiento leve. La dosis es de 5 mg por vía 
oral, dos veces diarias, por lo general temprano por la mañana 
para evitar el insomnio. 

La rasagilina (Azilect) es un inhibidor selectivo más po-
tente y de segunda generación de la MAO-B que se toma a 
una dosis de 0.5 o 1 mg, una vez al día. Es efi caz en el tra-
tamiento inicial del parkinsonismo temprano y también resulta 
efi caz como terapia complementaria en pacientes con un pa-
decimiento más avanzado y fl uctuaciones de respuesta a la levo-
dopa. También puede reducir el progreso de la enfermedad, 
aunque la evidencia para esto es incompleta; se están reali-
zando estudios adicionales. 
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Figura 7-5.  Degradación metabólica de la dopamina. La selegili-
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G. CIRUGÍA

Es frecuente que el tratamiento quirúrgico del parkinsonismo 
a través de talamotomía o palidotomía resulte útil cuando los 
pacientes dejan de responder a las medidas farmacológicas o 
desarrollan reacciones adversas intolerables a los medicamen-
tos antiparkinsonianos. Por ejemplo, las lesiones al segmento 
interno del globo pálido atenuarán su transmisión inhibitoria 
desequilibrada (fi gura 7-2). El tratamiento con cirugía a veces 
es útil en pacientes relativamente jóvenes que presentan tem-
blor y rigidez que de manera predominante es unilateral y que 
no responden a los medicamentos. La talamotomía es más útil 
para el temblor, en tanto que la palidotomía lo es para la hi-
pocinesia. La enfermedad o demencia vascular difusa es una 
contraindicación para este abordaje. La tasa de complicaciones 
importantes es menor a 5% en la palidotomía o talamotomía 
unilateral, pero es de cerca de 20% o mayor en los procedi-
mientos bilaterales que, por ende, deberían evitarse. De este 
modo, en general se prefi ere la estimulación cerebral profunda. 
Los candidatos para cirugía deberían tener enfermedad clásica 
de Parkinson, funciones cognitivas intactas, haber respondido 
bien en forma previa a los tratamientos farmacológicos y ha-
ber desarrollado fl uctuaciones de respuesta con una cantidad 
signifi cativa de tiempo en “apagado”. Los pacientes con par-
kinsonismo atípico, respuesta previa defi ciente a los fármacos 
antiparkinsonianos, alteraciones cognitivas, trastornos psiquiá-
tricos y expectativas poco realistas acerca de la cirugía no de-
berían considerarse para el procedimiento. 

H. ESTIMULACIÓN CEREBRAL PROFUNDA

La estimulación de alta frecuencia en el globo pálido o en el nú-
cleo subtalámico puede ayudar en todos los aspectos cardinales 
del parkinsonismo y reduce el tiempo que el paciente presenta 
un estado de “apagado” con fl uctuaciones de respuesta. Las alte-
raciones en la marcha y la acinesia pueden tratarse estimulando 
el núcleo pedunculopontino. La estimulación cerebral profunda 
tiene la ventaja de ser reversible, de tener una morbilidad mu-
cho más baja que los procedimientos de ablación quirúrgica 
(en especial cuando se contemplan procedimientos bilaterales) 
y de causar un daño mínimo al cerebro. En general se evita en 
pacientes con parkinsonismo atípico o demencia. 

I. TERAPIAS CELULARES

Se han realizado transplantes autólogos o de tejido fetal de la 
médula suprarrenal o de sustancia negra fetal en el putamen o 
en el núcleo caudado, con la creencia de que el tejido trasplan-
tado puede continuar sintetizando y liberando dopamina. Los 
resultados de estudios preliminares han sido contradictorios y 
este abordaje es sumamente polémico. En un estudio contro-
lado que implicó el trasplante intracerebral de tejido mesence-
fálico embrionario humano que contiene neuronas dopami-
nérgicas, se obtuvo un benefi cio en pacientes jóvenes (menores 
a 60 años), pero no en sujetos mayores; de aquellos que inicial-
mente respondieron de manera favorable, en algunos pacientes 
se desarrollaron discinesias y distonías intensas e incontrolables 
más de un año después, a pesar de reducción o discontinua-
ción de los medicamentos antiparkinsonianos, lo cual se atri-

buyó a un exceso relativo de dopamina producido por la excre-
cencia de fi bras del trasplante. En un segundo estudio de este 
tipo, el benefi cio fue inconsecuente pero, de nuevo, ocurrieron 
complicaciones discinésicas que, a veces, fueron incapacitantes. 
Es claro que se requieren estudios más fundamentales antes de 
que se hagan otros intentos de terapias celulares para esta enfer-
medad. Así, estos abordajes permanecen al nivel de investiga-
ción, no carecen de peligros e implican mecanismos inciertos. 

J. TERAPIA DE PROTECCIÓN

Se han hecho intentos por reducir el progreso de la enferme-
dad infl uyendo en los mecanismos involucrados en la muerte 
cerebral. Además del tratamiento con inhibidores de mono-
aminooxidasa como selegilina o rasagilina, que se mencionan 
antes, existen razones para examinar si se puede obtener un 
benefi cio a través de un tratamiento que mejore la función 
mitocondrial o la energética celular (como con creatinina o 
coenzima Q10), que limite la toxicidad del glutamato, inhiba 
las respuestas infl amatorias (p. ej., minociclina) o que tenga 
efecto antiapoptosis. Ciertos inhibidores de monoaminooxi-
dasa como la selegilina y la rasagilina tienen propiedades an-
tiapoptosis, al igual que ciertos agonistas de dopamina (que 
también pueden tener efectos antioxidantes directos). Actual-
mente existen varias pruebas clínicas que examinan estas po-
sibilidades terapéuticas y también el papel regenerativo del 
reemplazo de factores del crecimiento.

K.  MEDIDAS GENERALES, TERAPIA FÍSICA Y ASISTENCIA
PARA LA VIDA DIARIA

Las anormalidades cognitivas y los síntomas psiquiátricos pue-
den tratarse con rivastigmina (3 a 12 mg diarios), donepecilo 
(5 a 10 mg diarios) o memantina (5 a 10 mg diarios); la exce-
siva somnolencia diurna con modafi nilo (100 a 400 mg dia-
rios); los trastornos conductuales asociados con sueño MOR 
(movimientos oculares rápidos) con clonacepam (0.5 a 2 mg 
por la noche); y una vejiga hiperactiva con oxibutinina (5 a 15 
mg diarios) o tolterodina (2 a 4 mg diarios). La terapia física y 
la terapia de habla y lenguaje (técnica de Lee Silverman) son 
benéfi cas para muchos pacientes con parkinsonismo y, a me-
nudo, la calidad de vida puede mejorarse al proporcionar asis-
tencias simples para la vida diaria. Tal asistencia puede incluir 
barandillas o pasamanos adicionales colocados de manera es-
tratégica en toda la casa para obtener un apoyo adicional, cu-
bertería con mangos largos, individuales de hule antiderrapante 
para la mesa, artefactos para amplifi car la voz y sillas que expul-
san ligeramente al ocupante al presionar un botón.

ENFERMEDAD DE CUERPOS DE LEWY 
DIFUSOS
Hasta 15% de todos los pacientes con demencia tienen enfer-
medad de cuerpos de Lewy difusos, que de manera típica tiene 
su edad de inicio entre los 50 y 85 años. Los cambios cogniti-
vos que conducen a demencia son evidentes y en general ante-
ceden al desarrollo de parkinsonismo u ocurren poco después 
de la aparición de défi cit parkinsonianos. Es posible que la 
función cognitiva fl uctúe notablemente en el curso de un pe-
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riodo de 24 horas. Las alucinaciones visuales son comunes, 
pero tal vez no angustien al paciente. Muchos pacientes tienen 
periodos inexplicables de confusión-delirio intensos. Los défi -
cit parkinsonianos se vuelven cada vez más graves con el 
tiempo, pero con frecuencia el temblor es relativamente in-
conspicuo en comparación con la bradicinesia y rigidez. La 
hipotensión y el síncope posturales son comunes. El trastorno 
se caracteriza en términos patológicos por la ocurrencia difusa 
de cuerpos de Lewy en las estructuras corticales y subcortica-
les. En algunos casos se ha descrito la mutación en los genes 
de α-sinucleína y β-sinucleína. 

Diagnóstico diferencial
La enfermedad de Parkinson difi ere en que se conserva la fun-
ción cognitiva al menos hasta la última etapa del trastorno y 
en que el trastorno somático tiene mayor probabilidad de ser 
asimétrico al inicio, con un temblor más conspicuo. La varia-
bilidad notable durante cortos periodos y el défi cit motor acom-
pañante diferencian a este trastorno de la enfermedad de Alz-
heimer. Las técnicas imagenológicas revelan atrofi a cortical ge-
neralizada. 

Tratamiento
El manejo del parkinsonismo es difícil dado que la levodopa 
induce alucinaciones y exacerba los trastornos cognitivos y 
conductuales al tiempo que sólo proporciona un benefi cio li-
mitado de las alteraciones motoras. Es mejor evitar el uso de 
fármacos anticolinérgicos, ya que éstos también exacerban la 
disfunción cognitiva. La demencia y las anormalidades con-
ductuales a menudo responden favorablemente a los inhibido-
res de colinesterasa. En general, los medicamentos antipsicóti-
cos son mal tolerados; no obstante, si es necesario, pueden 
recetarse dosis bajas de antipsicóticos atípicos, como la quetia-
pina (hasta 50 mg diarios). La educación y apoyo a los cuida-
dores son importantes. 

PARÁLISIS SUPRANUCLEAR PROGRESIVA
La parálisis supranuclear progresiva es un trastorno degenera-
tivo idiopático, una tauopatía, que afecta principalmente a las 
regiones subcorticales de materia gris en el cerebro. Existe mu-
cha superposición en términos clínicos y patológicos con la de-
generación corticobasal. El principal dato neuropatológico es 
la degeneración neuronal con la presencia de ovillos neurofi bri-
lares en el mesencéfalo, protuberancia anular, ganglios basales y 
núcleos dentados del cerebelo. Las anormalidades neuroquími-
cas asociadas incluyen reducción en las concentraciones de do-
pamina y de su metabolito el ácido homovanílico en el núcleo 
caudado y putamen. Las características clínicas clásicas son al-
teración en la marcha con caídas en una etapa temprana, of-
talmoplejia supranuclear, parálisis pseudobulbar, distonía axial 
con o sin rigidez extrapiramidal de los miembros, y demencia. 
Los hombres se ven afectados dos veces más que las mujeres y 
el trastorno tiene un inicio entre los 45 y 75 años de edad. 

Hallazgos clínicos
La oftalmoplejia supranuclear se caracteriza por incapacidad 
prominente para mantener la mirada vertical en forma volun-
taria, con posterior parálisis en la mirada horizontal; se con-
servan los refl ejos oculocefálico y oculovestibular. Es posible 
que las sacadas verticales sean inicialmente más lentas. Tam-
bién ocurren inestabilidad postural, acinesia notable y caídas 
sin explicación al principio de la enfermedad, lo cual puede 
preceder a la parálisis en la mirada vertical. Además, es fre-
cuente que el cuello asuma una postura extendida (distonía 
axial en extensión), con resistencia a la fl exión pasiva. La rigi-
dez de los miembros y la bradicinesia pueden semejar la enfer-
medad de Parkinson, pero el temblor es raro. Una parálisis 
pseudobulbar coexistente produce debilidad facial, disartria, 
disfagia y, con frecuencia, espasmo mandibular exagerado, así 
como refl ejos nauseosos; también es posible que existan res-
puestas emocionales exageradas e inapropiadas (efecto pseu-
dobulbar). A veces se observan hiperrefl exia, respuestas plan-
tares extensoras y signos cerebelosos. La demencia producida 
por la parálisis supranuclear progresiva se caracteriza por olvi-
dos, procesos de pensamiento más lentos, alteraciones del es-
tado de ánimo y personalidad, y deterioro en cálculo y abs-
tracción. La disfunción cortical focal es muy poco común.

Diagnóstico diferencial
La enfermedad de Parkinson difi ere en que las miradas volun-
tarias hacia abajo y horizontal por lo general no se pierden, la 
postura axial tiende a caracterizarse por fl exión más que por 
extensión, el temblor es común, el curso es menos fulminante 
y los medicamentos antiparkinsonianos son efi caces con más 
frecuencia. En la parálisis supranuclear progresiva las IRM quizá 
muestren atrofi a en el mesencéfalo (signo del colibrí). 

Tratamiento
En ocasiones las preparaciones dopaminérgicas son benéfi cas 
para la rigidez y bradicinesia. Se ha informado que los antico-
linérgicos como la amitriptilina, 50 a 75 mg orales al dormir, 
o la benzotropina, 6 a 10 mg/d por vía oral, mejoran el habla, 
marcha y la risa y llanto patológicos, en tanto que la metiser-
gida, 8 a 12 mg/d por vía oral, pueden mejorar la disfagia. No 
existe tratamiento para la demencia y éste se limita a medidas 
de apoyo. 

Pronóstico
El trastorno sigue de manera típica un curso progresivo y la 
muerte se presenta por aspiración o inanición después de 2 a 
12 (por lo general 4 a 7) años. 

DEGENERACIÓN CORTICOBASAL
La degeneración corticobasal es una tauopatía, un trastorno 
degenerativo y no hereditario muy poco común que ocurre en 
personas de mediana edad o ancianas de ambos sexos. Se ca-
racteriza en términos patológicos por la presencia intracelular 
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de depósitos fi lamentosos anormales que contienen proteína 
tau. A veces simula la enfermedad de Parkinson cuando la 
bradicinesia y rigidez son aspectos importantes. Es posible que 
también ocurra temblor postural-de acción, pero la causa co-
mún de incapacidad profunda es la apraxia y torpeza, más que 
los défi cit extrapiramidales. Otras características del trastorno 
establecido incluyen alteraciones del habla (afasia, apraxia o di-
sartria), acalculia, défi cit sensoriales corticales (como síndromes 
de negligencia), mioclono sensible al estímulo, fenómeno del 
miembro ajeno (la tendencia de uno de los miembros a mo-
verse en forma semipropositiva e involuntaria y sin conoci-
miento de su dueño), disfagia, trastornos posturales, rasgos 
distónicos y, fi nalmente, deterioro cognitivo y cambios con-
ductuales. También es posible encontrar signos de liberación 
frontal, refl ejos tendinosos enérgicos y respuestas plantares ex-
tensoras. Hay un aumento en la latencia sacádica, pero las sa-
cadas son de velocidad normal. 

Diagnóstico diferencial
El trastorno se distingue de la enfermedad de Parkinson por la 
apraxia notable que a menudo conduce a que un miembro sea 
inútil, difi cultad para abrir o cerrar los ojos y alteraciones del 
discurso. La presencia de défi cit piramidales y corticales, ade-
más de cualquier disfunción extrapiramidal, también es útil 
en este sentido, pero el diagnóstico defi nitivo sólo se puede 
hacer a través de la autopsia. Las IRM quizá muestren atrofi a 
cortical, callosa y mesencefálica, y aumento en el tamaño del 
tercer ventrículo. 

Tratamiento
En general los medicamentos antiparkinsonianos no son úti-
les, pero con toda seguridad vale la pena intentar su uso. No 
existe terapia específi ca. El tratamiento se limita a medidas de 
apoyo.

Pronóstico
El trastorno sigue un curso progresivo, conduciendo a una in-
capacidad y dependencia cada vez mayores. Típicamente la 
muerte ocurre en el curso de 10 años, a menudo antes, debido 
a neumonía por aspiración.

ENFERMEDAD DE HUNTINGTON
Epidemiología
La enfermedad de Huntington es un trastorno hereditario del 
sistema nervioso que se caracteriza por el inicio gradual y pro-
greso subsiguiente de corea y demencia. Ocurre en todo el mun-
do y en todos los grupos étnicos. Su tasa de frecuencia es de 
cerca de cinco personas por cada 100 000 habitantes. En general 
los síntomas no aparecen sino hasta la adultez (de manera típica 
entre los 30 y 50 años de edad), para cuyo momento es fre-
cuente que los pacientes hayan iniciado una familia propia; en 
consecuencia, la enfermedad continúa de una generación a otra. 

Genética
La enfermedad de Huntington es un trastorno autosómico 
dominante debido a la mutación del gen de la huntingtina o 
cromosoma 4p16.3. La enfermedad muestra una completa 
penetrancia, de modo que los hijos de un individuo afectado 
tienen 50% de probabilidad de desarrollarla. Características 
adicionales de la heredabilidad de la enfermedad de Hunting-
ton incluyen la anticipación, que signifi ca que existe una ten-
dencia a un inicio más temprano en generaciones sucesivas, y 
una transmisión paterna, que se refi ere a la tendencia de la 
anticipación a ser más pronunciada en individuos que heredan 
la enfermedad de su padre. Ambos fenómenos se relacionan 
con la naturaleza inestable de la mutación responsable de la 
enfermedad de Huntington, expansión de repeticiones de tri-
nucléotidos CAG en la región que codifi ca los tractos de poli-
glutamina. La repetición puede expandirse durante la gameto-
génesis, sobre todo en la línea germinal masculina. Esto conduce 
a una proteína anormal con tractos de poliglutamina cada vez 
más largos. Los sujetos normales tienen entre 9 y 37 repeticio-
nes CAG, en tanto que casi todos los pacientes con enferme-
dad de Huntington tienen más de 40. La edad de inicio de la 
enfermedad depende de la longitud de las repeticiones CAG, 
pero los polimorfi smos genéticos también se asocian con la 
edad de inicio.

Patología
El examen post mortem de pacientes con esta enfermedad re-
vela pérdida celular, en particular en la corteza cerebral y cuerpo 
estriado (fi gura 7-6). En esta última región, las neuronas espi-

ACh

DA    (-)

GABA

(+)

Núcleo caudado y putamen

Sustancia negra

Figura 7-6.  Patología neuroquímica de los ganglios basales en 
la enfermedad de Huntington. Las neuronas GABAérgicas con 
cuerpos celulares en el cuerpo estriado se degeneran (cuadrado 
negro con línea punteada), disminuyendo la producción GABAér-
gica del cuerpo estriado. ACh, acetilcolina; DA, dopamina.
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nosas de mediano tamaño que contienen ácido γ-aminobutí-
rico (GABA) y encefalina, y que tienen proyecciones al seg-
mento externo del globo pálido, son las que se ven afectadas 
más pronto, pero otras clases de neuronas también se dañan 
fi nalmente. Los estudios bioquímicos han mostrado que en 
los ganglios basales de los pacientes con enfermedad de Hun-
tington se reducen las concentraciones del neurotransmisor 
inhibitorio GABA y de su enzima biosintética decarboxilasa 
del ácido glutámico (GAD), al igual que de la acetilcolina y su 
enzima biosintética colina acetiltransferasa. La concentración 
de dopamina es normal o ligeramente más alta. También se 
han encontrado cambios en las concentraciones de ciertos 
neuropéptidos en los ganglios basales. Las tomografías por 
emisión de positrones (TEP) muestran reducción en la utili-
zación de glucosa en un núcleo caudado anatómicamente 
normal. 

Hallazgos clínicos
Los síntomas comienzan por lo general en la cuarta o quinta 
década de vida de la persona y la enfermedad es progresiva, 
con un promedio de supervivencia después del inicio de 
aproximadamente 15 años.

A. SÍNTOMAS INICIALES

Los síntomas iniciales pueden ser ya sea movimientos anor-
males o cambios intelectuales, pero en última instancia ambos 
se presentan.

1. Demencia. Los primeros cambios mentales consisten 
a menudo en irritabilidad, hosquedad y comportamiento an-
tisocial, pero de manera subsiguiente se desarrolla una demen-
cia más obvia. Ésta se caracteriza en una primera etapa por 
deterioro selectivo y progresivo de la atención y la función eje-
cutiva, consistente con patología frontoestriada. 

2. Corea. El trastorno del movimiento quizá se caracte-
rice inicialmente tan sólo por un aparente nerviosismo o in-
quietud, pero por último se observan movimientos coreifor-
mes abiertamente anormales. 

3. Formas atípicas. En especial en casos que se desarro-
llan en la infancia —pero en ocasiones también en casos que 
inician en la adultez— la imagen clínica está dominada por 
una rigidez y acinesia progresivas, con poca o ninguna corea. 
Esto se conoce como variante de Westphal y el diagnóstico 
correcto lo sugieren la demencia acompañante y los antece-
dentes familiares positivos. 

La epilepsia y la ataxia cerebelosa son características fre-
cuentes de la forma juvenil, pero no en los casos adultos. 

B. ANTECEDENTES FAMILIARES

En casos en los que no se pueden obtener antecedentes fami-
liares positivos, debe recordarse que la muerte temprana de 
uno de los padres puede hacer que los antecedentes estén in-
completos y que los familiares a menudo ocultan la naturaleza 
del trastorno. Además, los legos y el personal médico que des-
conocen el trastorno quizá consideren como normal cierto grado 
de conducta excéntrica, torpeza o intranquilidad. Por ende, los 
antecedentes familiares quizá parezcan negativos hasta que los 

familiares cercanos del paciente han sido examinados en forma 
personal por el médico. No obstante, en ocasiones se han en-
contrado casos aparentemente esporádicos.

C. PRUEBAS GENÉTICAS

Ahora, las pruebas genéticas proporcionan un medio preciso y 
defi nitivo de establecer el diagnóstico y también permiten la 
detección presintomática del padecimiento. Éstas deberían es-
tar antecedidas y seguidas por orientación genética. 

D. IMAGENOLOGÍA

Con frecuencia, las TC o las IRM demuestran atrofi a en la cor-
teza cerebral y el núcleo caudado en los casos establecidos. La 
reducción en la tasa metabólica del estriado puede demostrarse 
a través de una tomografía por emisión de positrones (TEP).

Diagnóstico diferencial
Los padecimientos que deberían considerarse en el diagnós-
tico diferencial de la enfermedad de Huntington se listan en el 
cuadro 7-2. La discinesia tardía, que es la más común, suele 
identifi carse a partir de la historia clínica. Los estudios de la-
boratorio pueden excluir la mayoría de los trastornos médicos 
asociados con corea. A continuación se analizan otros trastor-
nos hereditarios en los que la corea es un rasgo conspicuo.

Los trastornos semejantes a enfermedad de Hunting-
ton (HDL) son trastornos parecidos a la corea de Huntington 
pero que no se asocian con la repetición anormal en el nú-
mero de trinucléotidos CAG en el gen de la huntingtina. Se han 
descrito formas autosómicas dominantes (HDL1, 20pter-p12; 
HDL2, 16q24.3) y recesivas (HDL3, 4p15.3).

La corea hereditaria benigna es hereditaria de una ma-
nera autosómica dominante u ocurre como mutación de novo 
y se caracteriza por movimientos coreiformes que se desarrollan 
en la infancia temprana, no progresan durante la vida adulta y 
no se asocian con demencia. También es posible que exista una 
forma autosómica recesiva. En pacientes con mutaciones en el 
gen TITF-1, quizá también existan hipotiroidismo y anormali-
dades pulmonares (síndrome cerebro-tiroideo-pulmonar).

A veces, la corea familiar ocurre en asociación con acanto-
citos circulantes (eritrocitos espinosos), pero el examen de una 
película de sangre húmeda distinguirá con claridad este tras-
torno. Otras características clínicas de la corea-acantocitosis 
incluyen discinesias orolinguales similares a tics, vocalizaciones, 
deterioro intelectual leve, crisis convulsivas, neuropatía perifé-
rica y atrofi a muscular. A veces están presentes rasgos parkin-
sonianos. A diferencia de otros trastornos asociados con acan-
tocitos circulantes, no existe alteración en la concentración de 
β-lipoproteínas en la sangre periférica. 

La coreoatetosis paroxística puede ocurrir por un origen 
hereditario, pero la naturaleza intermitente de los síntomas
y su relación con el movimiento o con el estrés emocional ge-
neralmente distinguen a este trastorno de la enfermedad de 
Huntington.

En general, la edad de inicio de los síntomas distingue a 
la corea de Huntington de ciertos trastornos hereditarios raros 
de la infancia que se caracterizan por coreoatetosis. 
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La enfermedad de Wilson se puede diferenciar de la en-
fermedad de Huntington por el modo de herencia, la presen-
cia de anillos de Kaysen-Fleischer y los niveles séricos anormales 
de cobre y ceruloplasmina. 

La atrofi a dentado-rubro-pálido-luisiana, que es otro 
trastorno hereditario por repetición CAG y que es clínica-
mente similar a la corea de Huntington, se distingue a través 
de pruebas genéticas.

Cuando los primeros síntomas constituyen un deterioro 
intelectual progresivo, quizá no sea posible distinguir a la en-
fermedad de Huntington de otras variedades de demencia, a 
menos que los antecedentes familiares sean característicos o el 
trastorno del movimiento se vuelva evidente.

Tratamiento y pronóstico
No existe cura para la enfermedad de Huntington, la cual, 
como norma, concluye fatalmente 10 a 20 años después del 
inicio clínico. No está disponible un tratamiento para la de-
mencia, pero el trastorno de movimiento puede responder a 
los fármacos que interfi eren con la inhibición dopaminérgica 
de las neuronas excretoras del estriado. Éstos incluyen sustancias 
que reducen la dopamina de las terminales nerviosas, como la 
reserpina oral, 0.5 a 5 mg/d, o la tetrabenazina, 12.5 a 50 mg 
orales, tres veces diarias; y fármacos bloqueadores del receptor 
D2 de dopamina, como haloperidol, 0.5 a 4 mg orales, cuatro 
veces al día, o antipsicóticos atípicos como quetiapina (que se 
aumenta de 25 mg diarios hasta 100 mg, dos veces al día, se-
gún tolerancia). Con algunos pacientes puede intentarse el 
uso de clozapina, pero se requieren biometrías hemáticas se-
manales. Los agentes que potencian la neurotransmisión GA-
BAérgica o colinérgica generalmente no son efi caces. Los inhi-
bidores selectivos de recaptación de serotonina pueden ayudar 
a reducir la depresión, agresividad y agitación.

Prevención
Se debe advertir a los pacientes sobre el riesgo de transmitir la 
enfermedad y sus hijos deberían recibir orientación genética. 
El uso de marcadores genéticos para la detección de la enfer-
medad de Huntington en etapa presintomática y los proble-
mas asociados con este abordaje se analizan en la página 246.

ATROFIA DENTADO-RUBRO-PÁLIDO-
LUISIANA
Este trastorno, que se hereda de manera autosómica dominan-
te, es poco común excepto en Japón. Se caracteriza por demen-
cia, coreoatetosis, ataxia y epilepsia mioclónica. La mutación 
del gen es distinta de la que ocurre en la corea de Huntington, 
a pesar de la semejanza en fenotipo clínico. El gen se localiza 
en 12p13.31, donde existe una expansión de repeticiones de 
trinucleótidos. La magnitud de la expansión de las repeticio-
nes (CAG)n se correlaciona con la edad de inicio y la grave-
dad de la enfermedad. Como en el caso de la enfermedad de 
Huntington, el tratamiento es sintomático. 

COREA DE SYDENHAM Y PANDAS
PANDAS (del inglés pediatric autoimmune disorders associated 
infections, trastornos pediátricos autoinmunitarios asociados 
con infección por estreptococo) es un acrónimo empleado 
para referirse a la asociación entre los trastornos obsesivo-com-
pulsivos o de tic con infecciones por estreptococo en niños. 
Además, es posible que existan distonía, corea, encefalopatía y 
coreoatetosis distónica como secuela de dicha infección. La 
etiología es poco clara, pero puede ser similar a la de la corea 
de Sydenham, relacionada con autoinmunidad posterior a in-
fección por estreptococo.

La corea de Sydenham ocurre principalmente en niños y 
adolescentes como una complicación de una infección previa 
por estreptococo beta-hemolítico grupo A. La característica pa-
tológica subyacente probablemente sea una arteritis. En cerca 
de 30% de los casos, aparece dos o tres meses después de un 
episodio de fi ebre reumática o poliarteritis, pero en otros pa-
cientes no pueden encontrarse tales antecedentes. En general 
no existe historial reciente de infección en la garganta y tam-
poco de fi ebre. Es posible que el trastorno tenga un inicio 
agudo o insidioso, que por lo común disminuye en el curso de 
los siguientes 4 a 6 meses. No obstante, puede reaparecer du-
rante el embarazo o en pacientes que toman anticonceptivos 
orales. 

La corea de Sydenham se caracteriza por movimientos 
anormales coreiformes que a veces son unilaterales y que, cuan-
do son leves, pueden confundirse con intranquilidad o nervio-
sismo. Es posible que se acompañe de cambios conductuales y 
que el niño se vuelva irritable o desobediente. También ocu-
rren síntomas obsesivo-compulsivos y labilidad emocional. En 
30% de los casos existe evidencia de compromiso cardiaco, 
pero la tasa de sedimentación y las titulaciones de antiestrep-
tolisina O son, por lo general, normales. 

El tratamiento tradicional es con reposo en cama, seda-
ción y terapia antibiótica como profi laxis, aunque no existan 
otros signos de reumatismo agudo. En general se recomienda 
un curso de penicilina intramuscular y con frecuencia se acon-
seja la administración continua de penicilina oral diaria hasta 
cerca de los 20 años de edad como profi laxis para prevenir in-
fecciones por estreptococo. 

El pronóstico es esencialmente aquel relacionado con las 
complicaciones cardiacas. 

DISTONÍA DE TORSIÓN PRIMARIA 
GENERALIZADA
Este trastorno se caracteriza por movimientos y posturas dis-
tónicos y por ausencia de otros signos neurológicos. Los ante-
cedentes de nacimiento y desarrollo son normales. Antes de 
que se pueda hacer un diagnóstico, deben excluirse con fun-
damentos clínicos y pruebas de laboratorio otras posibles cau-
sas de distonía.

La distonía de torsión primaria generalizada puede ser 
hereditaria como trastorno autosómico dominante (con pene-
trancia variable de 30 a 40%), autosómico recesivo o vinculado 
con el cromosoma X, y en algunos casos se han localizado los 
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genes defectuosos (cuadro 7-5). Las técnicas genéticas molecu-
lares permiten la identifi cación de los portadores de la dele-
ción del trinucléotido (GAG) responsable en el gen para el 
trastorno hereditario de manera dominante, el cual se ha iden-
tifi cado y denominado como DYT1; este gen codifi ca torsina 
A, una proteína que se enlaza con ATP y cuya función es in-
cierta. Otros casos parecen ocurrir de manera esporádica. Se han 
demostrado cambios en las concentraciones de noradrenalina, 
serotonina y dopamina en una variedad de regiones del cere-
bro, pero su función en la patogénesis de la distonía es 
desconocida. El inicio puede ocurrir en la infancia o poste-
riormente y este trastorno continúa durante toda la vida. El 
diagnóstico se hace con bases clínicas.

Hallazgos clínicos
A. ANTECEDENTES

Cuando el inicio ocurre en la infancia, en general es posible 
obtener los antecedentes familiares. Por lo común los sínto-
mas comienzan en las piernas. Es probable que progrese y que 
conduzca a una incapacidad grave debida a una distonía gene-
ralizada.

Cuando el inicio ocurre en la adultez, no es probable ob-
tener antecedentes familiares positivos. En general los sínto-
mas inician en los brazos o en estructuras axiales. En cerca de 
20% de los pacientes con inicio del padecimiento en la adul-
tez, fi nalmente se desarrolla una distonía generalizada que, por 
lo común, no progresa a una incapacidad grave. 

B. EXPLORACIÓN

El trastorno se caracteriza por movimientos y posturas anor-
males que típicamente se exacerban por la actividad volunta-
ria. Por ejemplo, es posible que el cuello se tuerza hacia un 
lado (tortícolis); que el brazo se sostenga en posición hiper-
pronada, con la muñeca doblada y los dedos extendidos; que 
la pierna se coloque con el pie en fl exión plantar e invertido; o 
que el tórax se coloque en posición fl exionada o extendida. A 
menudo existe gesticulación facial y también es posible que se 
encuentren otras anormalidades faciales características, inclu-
yendo blefaroespasmo (caracterizado por cierre espontáneo e 
involuntario y forzado de los párpados durante un periodo va-
riable; difi cultad para abrir los ojos; parpadeo repetitivo) y 
distonía oromandibular (cierre, abertura o desviación invo-
luntaria de la mandíbula). Esto consiste en espasmos en los 
músculos que rodean la boca y que provocan, por ejemplo, que 
se abra y cierre la boca; que se frunzan, entrecierren o retraigan 
los labios; retracción del músculo del platisma; y movimientos 
laterales o de protrusión de la lengua.

Diagnóstico diferencial
Es importante excluir otras causas de distonía (cuadro 7-3) 
antes de realizar un diagnóstico de distonía de torsión prima-
ria. En este sentido son importantes los antecedentes normales 
del desarrollo anteriores al inicio de los movimientos anormales, 
junto con ausencia de otros signos neurológicos y resultados 
normales en pruebas de laboratorio. En general, la distonía 

provocada por fármacos puede excluirse mediante la historia 
clínica. Las lesiones cerebrales adquiridas pueden revelarse a 
través de estudios imagenológicos. En pacientes con distonía 
de torsión primaria que comienza antes de los 30 años de edad, 
las pruebas genéticas, en especial para el gen DYT1, junto con 
orientación genética, resultan útiles para eliminar la necesidad 
de otros estudios diagnósticos y facilitar la orientación y ma-
nejo subsiguientes. Es posible que también se justifi quen estas 
pruebas en pacientes cuyo trastorno comenzó a mayor edad, 
pero que tienen antecedentes familiares de inicio temprano. 

Tratamiento
Los movimientos anormales se pueden tratar, cuando menos 
en parte, a través de fármacos. Una respuesta notable a levodo-
pa sugiere una variante de la distonía de torsión clásica, que se 
analiza por separado más adelante. Los anticolinérgicos admi-
nistrados en las dosis más altas que se pueden tolerar (de ma-
nera típica trihexifenidil, 40 a 50 mg/d por vía oral, en dosis di-
vididas) pueden ser muy efi caces. En ocasiones el diacepam es 
útil. Es posible que valga la pena intentar el uso de fenotiazinas, 
haloperidol y tetrabenazina; no obstante, a dosis efectivas, estas 
sustancias generalmente conducen a un síndrome parkinso-
niano leve. Otros medicamentos que han resultado útiles en 
ocasiones son el baclofén y la carbamacepina. La talamotomía 
estereotáctica puede ayudar a los pacientes con una distonía 
que predominantemente es unilateral y que compromete en 
particular a los miembros. La estimulación cerebral profunda 
del globo pálido ha mostrado benefi cio en algunos pacientes y 
debería considerarse en casos refractarios al tratamiento medi-
camentoso como un medio para reducir la alteración del mo-
vimiento y la incapacidad asociada. Los eventos adversos po-
tenciales incluyen infección en el sitio de estimulación, rotura 
de los electrodos, hemorragia, cambios en afecto y disartria. 

Curso y pronóstico
Si se toman en consideración todos los casos, cerca de un ter-
cio de los pacientes quedan tan gravemente incapacitados que 
están confi nados a silla de ruedas o a su cama y otro tercio 
sólo sufren una afectación leve. En general, la discapacidad 
grave tiene más probabilidades de ocurrir cuando el trastorno 
comienza en la niñez. 

DISTONÍA SENSIBLE A L-DOPA
Heredado de manera autosómica dominante con penetrancia 
incompleta, el gen que causa este trastorno se ubica en el cro-
mosoma 14q. La herencia autosómica recesiva ocurre en raros 
casos y se ha asociado con mutaciones en el gen de tirosina hi-
droxilasa en 11p15.5. De manera típica, el inicio de los síntomas 
ocurre en la niñez, pero también puede presentarse a mayor 
edad. Afecta más comúnmente a las niñas que a los varones. 
La distonía incapacitante puede estar acompañada de bradi-
cinesia y rigidez que en ocasiones conducen a un diagnóstico 
erróneo de enfermedad de Parkinson juvenil; es común que 
los síntomas empeoren durante el día. Puede presentarse una 
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respuesta plantar extensora u otras evidencias de compromiso 
de las neuronas motoras superiores. Algunos pacientes presen-
tan distonías focales o defi ciencias funcionales menores, en 
tanto que otros quedan confi nados a silla de ruedas si no reci-
ben tratamiento. Con dosis bajas de levodopa, a la cual son 
particularmente sensibles los pacientes, ocurre una recupera-
ción notable. Debido a la amplia variación en edad y modo de 
presentación, todos los niños con un trastorno motor extrapi-
ramidal no explicado y todos los pacientes con síntomas que 
pudiesen relacionarse con este tipo de distonía ameritan que se 
intente la terapia con levodopa. 

DISTONÍA-PARKINSONISMO
Se ha identifi cado una forma recesiva de distonía-parkinso-
nismo (llamada en ocasiones Lubag) relacionada con el cromo-
soma X en hombres originarios de Filipinas y el gen responsable 
está localizado en Xq13. Se ha informado que los heterocigo-
tos femeninos tienen distonía o corea leves. La respuesta a la 
farmacoterapia es, a menudo, decepcionante. 

Otra variedad con herencia autosómica dominante se ha 
descrito en Estados Unidos, con evolución rápida de síntomas 
y signos en el curso de horas, días o semanas, pero progresión 
lenta más tarde. Es posible que se manifi este de inicio en la 
niñez o adultez, con frecuencia luego de un periodo de estrés. 
La terapia con levodopa no surte efecto. Se ha descrito liga-
miento genético con marcadores en el cromosoma 19q13.

DISTONÍA MIOCLÓNICA
Es un trastorno autosómico dominante (cuadro 7-5) con pe-
netrancia incompleta y expresión variable en el que los pacien-
tes exhiben espasmos rápidos, además de posturas anormales 
más sostenidas. Las piernas no se ven afectadas. Los espasmos 
pueden responder al alcohol. El EEG es normal. El trastorno 
parece ser diferente de la distonía de torsión clásica. Su inicio 
ocurre en general antes de los 20 años de edad y por lo común 
tiene un curso progresivo benigno y lento a lo largo de muchos 
años. Los estudios genéticos sugieren que la distonía miocló-
nica y el mioclono esencial son trastornos alélicos. 

DISTONÍA DE TORSIÓN FOCAL
Varias de las características distónicas de la distonía de torsión 
idiopática también pueden ocurrir como fenómenos aislados. 
Es probable que sea mejor considerarlas como distonías foca-
les que ocurren como formas de distonía de torsión idiopática 
sin sintomatología clara en pacientes con antecedentes fami-
liares positivos o como manifestaciones focales de su forma con 
inicio en la adultez cuando no existen antecedentes heredita-
rios. Además, la distonía con inicio adulto quizá tenga un 
origen familiar relacionado con una anormalidad genética 
(DY-T7) en 18p31, con herencia autosómica dominante. 

Pueden ocurrir tanto blefaroespasmo como distonía 
oromandibular como distonías focales aisladas. El blefaroes-
pasmo familiar que se hereda como rasgo autosómico domi-
nante ya ha sido descrito, pero aún no se ha mapeado el gen. 

La tortícolis espasmódica por lo general comienza en la 
cuarta o quinta década de vida y se caracteriza por una ten-
dencia del cuello a torcerse hacia un lado. Con frecuencia esto 
ocurre de manera episódica en las primeras etapas, pero fi nal-
mente el cuello permanece en forma continua hacia un lado. 
Algunas estratagemas sensoriales (p. ej., tacto ligero del rostro) 
pueden ayudar a reducir la intensidad de los síntomas. Es co-
mún que se presente dolor en cuello y hombros y es posible 
que exista temblor de la cabeza. Aunque en general el tras-
torno es vitalicio una vez que se desarrolla, sí han llegado a su-
ceder remisiones espontáneas ocasionales, sobre todo en los 
primeros 18 meses posteriores a su aparición. Por lo común el 
tratamiento médico es insatisfactorio, pero vale la pena probar 
con los medicamentos utilizados para el tratamiento de la dis-
tonía de torsión idiopática, ya que algunos pacientes obtienen 
un benefi cio indudable. La inyección local de toxina botulí-
nica en los músculos hiperactivos puede producir un benefi cio 
hasta por varios meses; este tratamiento se puede repetir tantas 
veces como sea necesario. Es el método más efi caz disponible 
para este trastorno. La sección selectiva del nervio accesorio 
espinal (XI par craneal) y de las raíces superiores del nervio 
cervical a veces resulta útil en pacientes en los que el cuello 
está notablemente desviado hacia el lado, pero es frecuente 
que recurra la postura anormal. 

El calambre del escritor se caracteriza por una postura 
distónica de la mano y antebrazo cuando se utiliza la mano 
para escribir y, a veces, en otras tareas como tocar el piano o 
utilizar un destornillador o cubertería. El tratamiento farma-
cológico por lo general no produce resultados y a menudo es 
necesario que los pacientes aprendan a utilizar la otra mano 
para estas tareas. Las inyecciones de toxina botulínica en los 
músculos afectados resultan útiles en algunas ocasiones.

DISTONÍA HEREDODEGENERATIVA
Un grupo grande de trastornos se caracteriza por distonía y 
otros elementos neurológicos, como demencia, ataxia, discine-
sias o parkinsonismo. Incluyen a la enfermedad de Wilson, que 
se analiza por separado. La enfermedad de Fahr consiste en 
calcifi cación idiopática de los ganglios basales asociada con 
distonía, parkinsonismo y trastornos del comportamiento; en 
algunas familias ocurre una herencia autosómica dominante. 

La enfermedad de Hallervorden-Spatz, que ahora se 
denomina neurodegeneración asociada con pantotenato ci-
nasa, se caracteriza por anormalidades extrapiramidales y cog-
nitivas, disartria, disfagia y anormalidades oculares (p. ej., pa-
rálisis de la mirada, atrofi a óptica). Los depósitos de hierro y 
otros pigmentos en el globo pálido conducen a la aparición 
característica del llamado signo del “ojo de tigre” en IRM po-
tenciadas en T2 (fi gura 7-7). El trastorno se hereda de manera 
autosómica recesiva, a través del gen (PANK2) localizado en 
20p12.3-p13.

La corea-acantocitosis se caracteriza por cierta combi-
nación de distonía, corea, discinesias orofaciales, hiporrefl exia, 
amiotrofi a y anormalidades cognitivas. La sangre periférica con-
tiene acantocitos (eritrocitos espinosos) circulantes, pero un 
perfi l de lípidos normal. El trastorno tiene una herencia au-
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tosómica recesiva y el gen responsable se localiza en 9q21. Es 
posible que ciertas mitocondriopatías también se asocien con 
distonía, como la atrofi a óptica hereditaria de Leber.

DISTONÍA PSICÓGENA 
La distonía puede ocurrir como un trastorno somatoforme o 
conversivo. Quizás estén presentes ansiedad, depresión, un 
trastorno de personalidad o alguna combinación de éstos y 
otros trastornos psiquiátricos. No obstante, la ansiedad o la 
depresión son consecuencias comunes de la distonía que tiene 
una base orgánica. Las características que ayudan a sustentar 
un diagnóstico de distonía psicógena incluyen datos variables e 
inconsistentes, datos que son incongruentes con los hallazgos 
en una distonía orgánica, un factor psicológico precipitante co-
nocido, dolor excesivo, antecedentes previos de trastorno so-
matoforme, otros signos psicógenos (p. ej., pérdida sensorial 
no anatómica), somatizaciones múltiples, posturas anormales 
que desaparecen con distracción, falta de estratagemas senso-
riales (para aliviar la distonía) y un fenómeno de difusión, ini-
cio en miembros inferiores en adultos y deterioro de la fun-
ción que está fuera de proporción con la distonía y que es 

Figura 7-7. Enfermedad de Hallervorden-Spatz que muestra el 
signo del “ojo de tigre”. Las imágenes potenciadas en T2 muestran 
cambios bilaterales, simétricos e hiperintensos de la señal en el 
globo pálido medial anterior que representan gliosis, desmieliniza-
ción, pérdida neuronal e infl amación axonal. La hipointensidad cir-
cundante en el globo pálido es secundaria a los depósitos de hierro. 
(Cortesía de A Dibernardo.)

selectivo de un modo que es difícil de explicar (p. ej., limita la 
capacidad para trabajar, pero no para vestirse o atender a otras 
actividades de la vida diaria). Los síntomas pueden aliviarse 
con psicoterapia, sugestión o tratamiento con placebo. La vi-
gilancia a través de video quizá revele una discrepancia entre 
la incapacidad informada y el estado clínico real del paciente. 
El tratamiento se dirige al trastorno psiquiátrico subyacente.

DISCINESIAS PAROXÍSTICAS
En este grupo de trastornos, la distonía y las discinesias ocurren 
en forma episódica, a menudo dentro de una misma familia.

Coreoatetosis distónica paroxística
(discinesia no cinesigénica)
La distonía, corea y atetosis que duran desde unos cuantos 
minutos hasta varias horas caracterizan a este trastorno, que es 
hereditario como rasgo autosómico dominante con penetran-
cia incompleta. Este gen ha sido localizado en 2q. Los ataques 
pueden ocurrir varias veces al día y los precipitan la cafeína, el 
alcohol, la fatiga o el estrés emocional, pero no el movimiento. 
El inicio quizás ocurra en la infancia o adultez temprana. La 
exploración entre episodios es normal. 

Coreoatetosis cinesigénica paroxística
Este trastorno sucede de manera esporádica o como rasgo au-
tosómico dominante. El gen ha sido localizado en el cromo-
soma 16. Los ataques comienzan en la primera o segunda dé-
cada de vida, duran desde unos segundos hasta minutos y los 
precipita el movimiento repentino. Con frecuencia responden a 
los fármacos anticonvulsivos. 

Discinesias paroxísticas inducidas por ejercicio
En este trastorno poco común, que puede ser esporádico o he-
reditario, la distonía en una pierna ocurre a causa del ejercicio 
(por el contrario de iniciada por el movimiento). En general 
su inicio ocurre antes de los 30 años de edad, los ataques tie-
nen una duración de varios minutos hasta horas y responden 
en forma defi ciente a los medicamentos.

ENFERMEDAD DE WILSON
La enfermedad de Wilson es un trastorno autosómico recesivo 
del metabolismo del cobre que produce disfunción neuroló-
gica y hepática. El gen se ubica en la región del cromosoma 
13q14-21, pero el trastorno es causado por varias mutaciones 
diferentes, dos de las cuales se encuentran con bastante fre-
cuencia en los pacientes afectados. Aunque se desconoce la 
naturaleza precisa de la anormalidad bioquímica en la enfer-
medad de Wilson, su patogénesis parece implicar la reducción 
en el enlace del cobre con la proteína transportadora cerulo-
plasmina. Como resultado, grandes cantidades de cobre libre 
entran en la circulación y de manera subsiguiente se depositan 
en los tejidos, incluyendo cerebro, hígado, riñón y córnea. Los 
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estudios sobre función mitocondrial y actividad de la aconi-
tasa sugieren que la formación de radicales libres y el daño 
oxidativo, quizás a través de acumulación de cobre en la mito-
condria, son importantes en la patogénesis de la enfermedad.

Hallazgos clínicos
A. MODO DE PRESENTACIÓN

En general, la enfermedad de Wilson se presenta en la niñez o 
primeros años de la vida adulta. La edad promedio de inicio es 
cercana a los 11 años en pacientes que presentan disfunción 
hepática y de 19 años para aquellos con manifestaciones neu-
rológicas iniciales, pero es posible que el padecimiento co-
mience incluso en la sexta década de vida. Las presentaciones 
hepática y neurológica son casi igualmente comunes y, si no 
reciben tratamiento, la mayoría de los pacientes fi nalmente 
desarrollan ambos tipos de compromiso. Presentaciones muy 
poco comunes incluyen enfermedad articular, fi ebre, anemia 
hemolítica y trastornos conductuales. 

B. HALLAZGOS NO NEUROLÓGICOS

Las anormalidades oculares y hepáticas son las manifestaciones 
no neurológicas más prominentes de la enfermedad de Wilson. 
El hallazgo ocular más común es el de anillos de Keiser-Fleis-
cher (fi gura 7-8), que son anillos bilaterales de color marrón 
en la córnea que son resultado de los depósitos de cobre en la 
membrana de Descemet. Los anillos están presentes en casi 
todos los pacientes con un compromiso neurológico, pero 
quizá sean detectables sólo mediante exploración con lámpara 
de hendidura. El compromiso hepático conduce a cirrosis cró-
nica, que puede complicarse por esplenomegalia, várices esofá-
gicas con hematemesis o insufi ciencia hepática fulminante. La 
esplenomegalia puede causar anemia hemolítica y trombocito-
penia. 

Figura 7-8.  Anillo de Kayser-Fleischer en la enfermedad de Wil-
son. Este anillo corneal (entre las fl echas) era de color marrón 
dorado y contrastaba claramente contra el gris azulado del iris. 
Note que la oscuridad del anillo aumenta a medida que se acerca 
al borde externo (limbo) de la córnea (fl echa derecha). (Fotogra-
fía cortesía de WF Hoyt.)

C. HALLAZGOS NEUROLÓGICOS

Los datos neurológicos en la enfermedad de Wilson refl ejan el 
compromiso desproporcionado del núcleo caudado, putamen, 
corteza cerebral y cerebelo. Los signos neurológicos incluyen 
temblor en reposo o postural, movimientos coreiformes de 
los miembros, gesticulación facial, rigidez, hipocinesia, disar-
tria, disfagia, posturas anormales (fl exionadas) y ataxia. Es 
posible que se presenten convulsiones. Los trastornos psico-
lógicos en la enfermedad de Wilson incluyen demencia, ca-
racterizada por lentitud mental, concentración defi ciente y 
alteraciones de memoria; trastornos afectivos, de comporta-
miento y de personalidad; y (raras veces) psicosis con aluci-
naciones. Cuando la enfermedad inicia antes de los 20 años 
de edad, existe una tendencia a que se presente distonía o 
parkinsonismo, con hiperrefl exia y respuestas plantares exten-
soras, en tanto que con pacientes mayores la tendencia es a ex-
hibir temblor intenso, corea y balismo. Los síntomas pueden 
progresar con rapidez, sobre todo en pacientes más jóvenes, 
pero con más frecuencia su desarrollo es gradual, con periodos 
de remisión y exacerbación.

Diagnóstico diferencial
Cuando la enfermedad de Wilson se presenta como un tras-
torno neurológico, otros padecimientos que deben conside-
rarse para el diagnóstico diferencial incluyen esclerosis múlti-
ple o enfermedad de Huntington con inicio juvenil. 

Estudios de investigación
La investigación puede revelar pruebas de función hepática 
anormales y aminoaciduria como resultado de daño tubular 
renal. Los niveles séricos de cobre y ceruloplasmina (una glo-
bulina α2 que se enlaza con 90% del cobre circulante) son ba-
jos y la excreción de cobre en orina de 24 horas generalmente 
es alta. La biopsia hepática revela un enorme exceso de cobre; 
en general también revela cirrosis. Ninguna prueba única de 
laboratorio es confi able por sí misma. Las TC o IRM cerebra-
les (fi gura 7-9) pueden mostrar atrofi a cerebrocortical y anor-
malidades en los ganglios basales. Las anormalidades en las 
IRM incluyen el signo de “la cara del panda gigante” en el 
mesencéfalo y, a veces, una “cara del panda en miniatura” en 
el tegmento pontino.

Tratamiento
Los medios óptimos para eliminar el cobre del cerebro y del 
resto del organismo son debatibles. La mayoría de los médicos 
usan penicilamina, un agente quelante que promueve la ex-
tracción del cobre de los sitios de depósito en los tejidos, aun-
que se han descrito casos en los que la penicilamina ha indu-
cido un empeoramiento. El tratamiento debería comenzarse 
en cuanto sea posible y por costumbre se emplean 1.5 a 2 g/d 
de penicilamina administrada en forma oral. La respuesta al 
tratamiento podría tomar varios meses y puede vigilarse a tra-
vés de exploraciones seriales con lámpara de hendidura y quí-
micas sanguíneas. Los efectos secundarios de la penicilamina 
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incluyen náuseas, síndrome nefrótico, miastenia grave, artropa-
tía, pénfi go, discrasias sanguíneas diversas y síndrome similar a 
lupus; lo que es más, la penicilamina puede causar un empeo-
ramiento adicional de los síntomas neurológicos. El tratamiento 
con tetratiomolibdato a veces es útil. La restricción de cobre 
en la dieta y la administración de sulfato de zinc (200 mg/d 
por vía oral) pueden reducir la absorción de cobre. El trata-
miento debe continuar durante toda la vida del paciente y la 
mayoría de las personas tratadas de manera temprana pueden 
esperar una recuperación completa o casi completa. Es posible 
que se requiera trasplante de hígado en casos donde existe una 
insufi ciencia hepática fulminante. 

Debe examinarse a los hermanos de los pacientes afecta-
dos, en busca de enfermedad de Wilson asintomática, a través 
de exploraciones neurológicas y con lámpara de hendidura, al 
igual que con una determinación de niveles séricos de cerulo-
plasmina. Si no se encuentran anormalidades, debe examinarse 
los niveles séricos de cobre y la excreción urinaria del mismo y 
realizar una biopsia de hígado si es necesario. En caso de que 
tales indagaciones revelen enfermedad de Wilson preclínica, 
debería instituirse la terapia descrita antes para la enfermedad 
sintomática. 

TRASTORNOS DEL MOVIMIENTO 
INDUCIDOS POR FÁRMACOS
Parkinsonismo

Con frecuencia el parkinsonismo complica el trata-
miento con agentes que reducen los niveles de dopa-
mina, como la reserpina, y con antagonistas de los 

Figura 7-9.  IRM de una mujer de 31 años de edad con enferme-
dad de Wilson. Se muestra hiperintensidad en T2 que compromete 
a los ganglios basales y al tálamo de manera bilateral. Otras imáge-
nes mostraron hiperintensidad en T2 del mesencéfalo dorsal y pro-
tuberancia anular central, acortamiento en T1 que involucra a los 
ganglios basales bilateralmente y atrofi a cerebral difusa. (Imagen 
cortesía de A Gean.)

receptores de dopamina, como las fenotiacinas o butirofeno-
nas. En casos donde se emplean medicamentos antipsicóticos, 
el riesgo de esta complicación es más alto cuando los agentes 
utilizados son potentes antagonistas de los receptores D2 con 
poco efecto anticolinérgico, como las fenotiacinas, butirofeno-
nas y tioxantenos (cuadro 7-8). Además, las mujeres y los pa-
cientes ancianos parecen estar en un riesgo un tanto mayor. El 
temblor es relativamente poco común, en tanto que la hipocine-
sia tiende a ser simétrica y a representar la característica neuro-
lógica más notable del parkinsonismo. Estos elementos, junto 
con los antecedentes de ingestión del fármaco, a menudo se-
ñalan a la naturaleza iatrogénica del trastorno. En general los 
signos se desarrollan en el curso de los tres meses posteriores al 
inicio del tratamiento con el fármaco causante y desaparecen 
semanas o meses después de discontinuarlo. 

Dependiendo de la gravedad de los síntomas y de la ne-
cesidad de continuar con el tratamiento antipsicótico, existen 
varias estrategias para tratar el parkinsonismo inducido por 
fármacos, las cuales incluyen reducción gradual de la dosis y 
eliminación fi nal del medicamento antipsicótico, sustituir con 
otro agente antipsicótico que tenga menos probabilidad de 
causar reacciones extrapiramidales (cuadro 7-8) o sumar una 
sustancia anticolinérgica como trihexifenidil o benzotropina 
(fi gura 7-10). La levodopa no es útil si se continúa el tratamiento 
con neurolépticos; puede servir si dichos fármacos se disconti-
núan, pero puede agravar el trastorno psicótico para el que di-
chos medicamentos se recetaron originalmente. 

Fármaco Riesgo relativo
de SEP1

Antipsicóticos convencionales
  Flufenazina (Prolixin) Alto

  Haloperidol (Haldol) Alto

  Perfenazina (Trilafon) Alto

  Tiotixeno (Navane) Alto

  Trifl uoperazina (Stelazine) Alto

  Cloropromazina (Thorazine) Intermedio

  Tioridazina (Mellaril) Intermedio

Otros antipsicóticos 
  Risperidona (Risperdal) Intermedio

  Aripiprazol (Abilify) Bajo

  Clozapina (Clozaril) Bajo

  Olanzapina (Zyprexa) Bajo

  Quetiapina (Seroquel) Bajo

  Ziprasidona (Geodeon) Bajo

1 Síntomas extrapiramidales (distonía, parkinsonismo, acatisia, discinesia 
tardía).

Cuadro 7-8.  Efectos secundarios extrapiramidales
inducidos por fármacos antipsicóticos.
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Distonía o discinesia aguda
La distonía o discinesia aguda (como blefaroespasmo, tortícolis 
o gesticulación facial) es una complicación ocasional del trata-
miento con antagonistas de dopamina que ocurre por lo gene-
ral dentro de la primera semana luego de la introducción de 
tales medicamentos y, con frecuencia, en el curso de 48 horas. 
Los varones y los pacientes jóvenes muestran un aumento en 
susceptibilidad a esta complicación. El fundamento fi siopato-
lógico de la alteración es incierto, pero el tratamiento intrave-
noso con un fármaco anticolinérgico (p. ej., benzotropina, 2 
mg, o difenhidramina, 50 mg) por lo general lo resuelve. 

Acatisia 
La acatisia es un estado de intranquilidad motora que se ca-
racteriza por una incapacidad para permanecer sentado o 
quieto y que se alivia con el movimiento continuo. Es un tras-
torno muy común del movimiento inducido por el trata-
miento crónico con antipsicóticos y ocurre con más frecuencia 
en mujeres que en hombres. Puede considerarse como un fenó-
meno tardío después de la discontinuación de los neurolépticos. 
La acatisia se trata del mismo modo que el parkinsonismo in-
ducido por fármacos. 

Discinesia tardía
La discinesia tardía puede desarrollarse después del trata-
miento a largo plazo con antipsicóticos (antagonistas de dopa-

ACh

DA    (−)

GABA

(+)

Núcleo caudado y putamen

Sustancia negra

1

2

Figura 7-10.  Mecanismos y tratamiento del parkinsonismo indu-
cido por fármacos. Los síntomas son producto de bloqueo farma-
cológico de los receptores de dopamina a través de medicamentos 
antipsicóticos (1), lo cual reproduce la degeneración de las neuro-
nas dopaminérgicas (DA) negroestriadas que se ve en el parkinso-
nismo idiopático. Los síntomas pueden resolverse mediante admi-
nistrar fármacos anticolinérgicos muscarínicos (2) o sustituir el 
primer antipsicótico con otro que tenga propiedades anticolinérgi-
cas. Estas medidas restauran el equilibrio normal entre la transmi-
sión dopaminérgica y colinérgica (ACh) en el cuerpo estriado. 

mina) o con metoclopramida. Se observa comúnmente en pa-
cientes psiquiátricos institucionalizados de manera crónica y
el riesgo de desarrollar discinesia tardía parece aumentar con el 
avance en edad. Se desconoce la forma en que el tratamiento 
farmacológico crónico promueve un trastorno de movimiento.

Se ha propuesto una supersensibilidad inducida por fár-
macos en los receptores dopaminérgicos del cuerpo estriado, 
pero es poco probable que eso sea la causa debido a varias ra-
zones. La supersensibilidad siempre acompaña al tratamiento 
crónico con antipsicóticos, en tanto que no ocurre lo mismo con 
la discinesia tardía. La supersensibilidad puede ocurrir pronto 
en el curso del tratamiento, mientras que la discinesia tardía no 
se desarrolla hasta que han transcurrido por lo menos tres meses. 
Además, la supersensibilidad es invariablemente reversible al 
discontinuar los fármacos, lo cual no ocurre con la discinesia 
tardía. Las características clínicas de la discinesia tardía, en 
particular su naturaleza persistente, sugieren más bien una 
anormalidad estructural subyacente. Tal anormalidad podría 
implicar a las neuronas de GABA, en vista de que los niveles 
de GABA y de su enzima de síntesis, la decarboxilasa del ácido 
glutámico, se reducen en los ganglios basales de animales des-
pués de la administración crónica de fármacos antipsicóticos, 
y los niveles de GABA en el líquido cefalorraquídeo (LCR) de 
pacientes con discinesia tardía están reducidos. No se han en-
contrado características patológicas consistentes en los cerebros 
de los pacientes con discinesia tardía, aunque en algunos casos 
se han descrito atrofi a de la oliva inferior, degeneración de la 
sustancia negra e infl amación de las neuronas grandes en el 
núcleo caudado. El trastorno clínico se caracteriza por movi-
mientos coreoatetoides anormales que a menudo son particu-
larmente evidentes alrededor del rostro y boca en los adultos
y que tienden a ser más obvios en los miembros cuando se 
trata de niños. En general, el inicio de la discinesia no ocurre 
sino hasta meses o años después de comenzar el tratamiento con 
el agente responsable. La discinesia tardía quizá sea imposible 
de distinguir de trastornos como enfermedad de Huntington o 
distonía de torsión idiopática, a menos que se obtengan los 
antecedentes de exposición a sustancias. 

La discinesia tardía es más fácil de prevenir que de curar. 
Los fármacos antipsicóticos sólo deberían recetarse por indica-
ción clara y su uso a largo plazo debería vigilarse, con periodos 
de descanso para determinar si continúa habiendo la necesidad 
del tratamiento. Los descansos del fármaco también pueden 
ayudar a desenmascarar una discinesia incipiente que, curiosa-
mente, tiende a empeorar cuando se retira el fármaco. De ser 
posible, los medicamentos antipsicóticos deberían retirarse en 
forma gradual cuando aparece una discinesia durante un pe-
riodo de descanso, ya que esto podría permitir que ocurra una 
remisión.

El tratamiento del trastorno establecido es, en general, 
insatisfactorio, aunque a veces se resuelve en forma espontá-
nea, en especial en niños o adultos jóvenes. Los agentes anti-
dopaminérgicos, como haloperidol o fenotiazinas, suprimen 
los movimientos anormales, pero no se recomienda su uso 
para ese propósito, ya que pueden agravar el trastorno subya-
cente. También puede ser útil el tratamiento con reserpina, 
0.25 mg con incrementos graduales hasta 2 a 4 mg/d por vía 
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oral, o tetrabenazina, 12.5 mg con incrementos graduales hasta 
200 mg/d por vía oral. Ambos fármacos reducen el nivel de los 
neurotransmisores de monoamina, incluyendo dopamina. Se 
han sugerido varios otros abordajes farmacológicos que pueden 
ser útiles en casos individuales; éstos incluyen el tratamiento 
con carbamacepina, baclofén, litio, clonacepam y alprazolam. 
También se ha propuesto el empleo de bloqueadores de cana-
les de calcio, pero no existe evidencia de su utilidad. Se deben 
evitar los anticolinérgicos, ya que pueden exacerbar la discine-
sia. En pacientes que requieren la continuación del tratamiento 
debido a psicosis, deberían utilizarse clozapina, risperidona, 
olanzapina o quetiapina en lugar de los antipsicóticos típicos.

Durante el curso del tratamiento con fármacos antipsicó-
ticos puede aparecer de manera tardía y con frecuencia per-
sistente una variedad de otros trastornos de movimiento. La 
distonía tardía suele ser segmentaria (afecta a dos o más partes 
contiguas del cuerpo, como rostro y cuello o brazo y tórax). 
Con menos frecuencia es focal; cuando así ocurre, la cabeza y 
cuello están en particular probabilidad de verse afectados, pro-
duciendo blefaroespasmo, tortícolis o distonía oromandibular. 
La distonía generalizada es menos común y tiende a ocurrir en 
pacientes más jóvenes. El tratamiento es el mismo que para la 
discinesia tardía, excepto que los fármacos anticolinérgicos 
también pueden ser útiles; asimismo, es posible que las disto-
nías focales respondan a la inyección local de toxina botulínica 
A. También puede presentarse acatisia tardía (caracterizada 
por una sensación de intranquilidad y la necesidad de estar en 
constante movimiento, con una incapacidad para permane-
cer sentado o de pie de manera sosegada); se trata del mismo 
modo que el parkinsonismo inducido por fármacos. El tic tar-
dío, un trastorno inducido por los medicamentos y que se 
asemeja al síndrome de Guilles de la Tourette (véase después), 
se caracteriza por tics motores y vocales multifocales y puede 
tratarse en forma similar con clonidina (como se describirá 
posteriormente) si los síntomas no remiten de modo espontá-
neo. También llegan a ocurrir temblor tardío y mioclono 
tardío. El síndrome del conejo es un trastorno inducido por 
los neurolépticos que se caracteriza por movimientos verticales 
rítmicos en el área de la boca que se asemejan a los movimien-
tos de masticación de un conejo; la lengua no se ve afectada. 
Los fármacos anticolinérgicos en ocasiones son útiles para su 
tratamiento. 

Síndrome neuroléptico maligno
Esta rara complicación del tratamiento con fármacos antipsi-
cóticos (neurolépticos) se manifi esta a través de rigidez, fi ebre, 
estado mental alterado y disfunción autónoma. Con más fre-
cuencia ocurre cuando se emplea haloperidol, pero el síndrome 
puede complicar el tratamiento con cualquier antipsicótico; no 
se sabe con seguridad si el tratamiento concomitante con litio 
o con anticolinérgicos aumenta el riesgo. De manera típica los 
síntomas se desarrollan en el curso de 1 a 3 días y pueden ocu-
rrir en cualquier momento durante el tratamiento con estos 
medicamentos. El diagnóstico diferencial incluye infección, que 
debe excluirse en cualquier paciente febril. El síndrome neuro-
léptico maligno se asemeja a la hipertermia maligna (véase capí-

tulo 5), pero este último trastorno se desarrolla dentro de un 
lapso de minutos a horas en lugar de días y se asocia con la ad-
ministración de anestésicos inhalados o agentes bloqueadores 
neuromusculares en lugar de con antipsicóticos. El tratamiento 
del síndrome neuroléptico maligno incluye discontinuación de 
fármacos antipsicóticos, litio y anticolinérgicos; reducción de la 
temperatura corporal con antipiréticos y enfriamiento artifi -
cial; y rehidratación. El dantroleno (véase capítulo 5) puede 
ser benéfi co, al igual que la bromocriptina, preparaciones de 
levodopa o amantidina. La tasa de mortalidad llega hasta 20%. 

Otros trastornos del movimiento inducidos 
por fármacos
La levodopa produce una amplia variedad de movimientos 
anormales como fenómeno relacionado con la dosis en pacien-
tes con parkinsonismo. Se les puede eliminar retirando el me-
dicamento o reduciendo la dosis. En pacientes que reciben 
agonistas de dopamina, anticolinérgicos, fenitoína, carbamace-
pina, anfetaminas, litio y anticonceptivos orales también se 
puede desarrollar corea; ésta se resuelve con la discontinuación 
del fármaco responsable. La administración de agonistas de do-
pamina, litio, inhibidores de la recaptación de serotonina, car-
bamacepina y metoclopramida ha producido distonía; en tanto 
que administración de teofi lina, cafeína, litio, hormona tiroi-
dea, antidepresivos tricíclicos, ácido valproico e isoproterenol 
se ha asociado con temblor postural. 

SÍNDROME DE GILLES DE LA TOURETTE
El síndrome de Gilles de la Tourette, que se caracteriza por 
múltiples tics motores y verbales que ocurren de manera cró-
nica —típicamente de por vida— es de causa desconocida y 
no se relaciona con la clase social, grupo étnico, anormalidades 
perinatales, traumatismo al nacimiento u orden de nacimiento. 
Los síntomas comienzan antes de los 21 años de edad y el 
curso se presenta con episodios de remisión y recaída. La ma-
yoría de los casos son esporádicos, aunque en ocasiones exis-
ten antecedentes familiares, y la expresión parcial del rasgo 
puede ocurrir en hermanos o hijos de los pacientes. La herencia 
se ha atribuido a un gen autosómico dominante con penetran-
cia variable. Este síndrome afecta con más frecuencia a varones 
que a mujeres. La frecuencia en Estados Unidos se ha estima-
do en 0.5%. 

La fi siopatología no es clara, pero parecen estar implica-
das las vías corticoestriado-tálamo-corticales. Se ha postulado 
un exceso de dopamina en los cerebros de los pacientes con 
síndrome de Gilles de la Tourette, principalmente en función 
a los efectos benéfi cos que pueden tener los fármacos bloquea-
dores de dopamina sobre los tics. No obstante, la administra-
ción de agonistas de los receptores de dopamina no produce 
con frecuencia la exacerbación de síntomas que podría antici-
parse con base en tal hipótesis. 

No se ha reconocido ninguna base estructural para el 
trastorno clínico. Sólo unos cuantos casos han sido sometidos 
a autopsia y los hallazgos son contradictorios. 
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Hallazgos clínicos
En general los síntomas comienzan entre los 2 y 21 años de 
edad. Los primeros signos consisten en tics motores en 80%
de los casos y de tics vocales en 20%; es posible que exista un 
solo tic o tics múltiples. Cuando el primer signo es un tic mo-
tor, más comúnmente involucra al rostro, asumiendo la forma 
de sorbidos, parpadeos, cierre forzado de los ojos, etc. En ge-
neral no es posible hacer el diagnóstico en esta etapa.

Todos los pacientes desarrollan varios tics motores dife-
rentes y tics vocales involuntarios; estos últimos consisten de 
manera más común en gruñidos, ladridos, silbidos, toses o 
carraspeos y cosas similares, y a veces asumen la forma de ex-
presiones verbales que incluyen coprolalia (discurso vulgar u 
obsceno). También puede haber ecolalia (imitación del dis-
curso de otros), ecopraxia (imitación de los movimientos de 
otros) y palilalia (repetición de palabras o frases). Los tics varían 
con el tiempo en intensidad, carácter y en los grupos muscula-
res implicados. En 40 a 50% de los casos, algunos de los tics 
implican automutilación, con actividades como morderse las 
uñas o tirarse del pelo de manera intensa, hurgarse la nariz o 
morderse los labios o lengua. También se han observado tics 
sensoriales, que consisten en sensaciones de presión, cosquilleo 
y calor o frío. Los trastornos de comportamiento, que inclu-
yen el trastorno obsesivo-compulsivo y el trastorno por 
défi cit de atención con hiperactividad, son comunes en los 
pacientes con este síndrome, pero su relación precisa con el 
trastorno de tic es incierta. 

La exploración física por lo general no revela otras anor-
malidades, pero existe una frecuencia mayor a la esperada de 
lateralidad zurda o ambilateralidad. En cerca de 50% de los 
casos, el EEG muestra anormalidades no específi cas menores 
que carecen de importancia diagnóstica. 

Diagnóstico diferencial
El diagnóstico diferencial incluye los diversos trastornos del 
movimiento que se pueden presentar en la infancia. Otros 
trastornos caracterizados por tics (véase Tics, página 243) se 
distinguen por la resolución de los mismos al llegar a la adul-
tez temprana o por el número restringido de tics.

La enfermedad de Wilson puede simular el síndrome de 
Gilles de la Tourette; debe excluirse esta enfermedad porque 
responde bien al tratamiento médico. Además de un trastorno 
del movimiento, la enfermedad de Wilson produce un com-
promiso hepático, anillos corneales de Kayser-Fleischer y anor-
malidades en cobre sérico y ceruloplasmina, que están ausentes 
en el síndrome de Tourette. 

La corea de Sydenham puede ser difícil de reconocer si 
no existen antecedentes recientes de fi ebre reumática o poliar-
teritis y no hay evidencia clínica de compromiso cardiaco, 
pero este trastorno es autolimitante y en general se resuelve en 
tres a seis meses.

El bobble-head syndrome (síndrome de movimientos 
oscilatorios de la cabeza), que puede ser difícil de distinguir 
del síndrome de Gilles de la Tourette, se caracteriza por mo-
vimientos oscilatorios rítmicos de la cabeza con hidrocefalia 
progresiva.

Complicaciones
Con frecuencia el síndrome de Gilles de la Tourette pasa des-
apercibido durante años y los tics se atribuyen a enfermedad 
psiquiátrica o se confunden con alguna otra forma de movi-
miento anormal. De hecho, en muchos casos es la familia más 
que el médico quien hace el diagnóstico correcto. En conse-
cuencia, a menudo los pacientes se ven sometidos a tratamien-
tos innecesarios y costosos antes de que se reconozca la verda-
dera naturaleza de su enfermedad. Pueden ocurrir alteraciones 
psiquiátricas que, a veces, culminan con el suicidio, debido a la 
vergüenza cosmética y social producida por los tics.

La terapia farmacológica puede conducir a varios efectos 
secundarios, como se discute a continuación.

Tratamiento
El tratamiento es sintomático y, si es efi caz, debe continuar de 
manera indefi nida. La educación del paciente, miembros de la 
familia y maestros es importante. A menudo es útil proporcio-
nar periodos adicionales de recreo en la escuela y tiempo adi-
cional para presentar exámenes.

Se ha informado que la clonidina alivia los tics motores o 
vocales en alrededor de 50% de los niños tratados. Es posible 
que actúe reduciendo la actividad en las neuronas noradrenér-
gicas que surgen en el locus cerúleo. Se inicia con una dosis de 
2 a 3 μg/kg/d, aumentando después de dos semanas a 4 μg/
kg/d y después, si es necesario, a 5 μg/kg/d. Puede provocar 
inicialmente una caída transitoria en la presión arterial. El 
efecto secundario más frecuente es la sedación. Otras reaccio-
nes adversas incluyen salivación reducida o excesiva y diarrea.

Con frecuencia el haloperidol es efi caz. Se inicia con una 
dosis diaria baja (0.25 mg), que se aumenta en forma gradual 
en 0.25 mg cada 4 o 5 días hasta que se obtiene un benefi cio 
máximo con un mínimo de efectos secundarios o hasta que 
estos últimos limitan mayores incrementos. En general una 
dosis total diaria de 2 a 8 mg resulta óptima, pero a veces se 
necesitan dosis más altas. Los efectos secundarios incluyen 
trastornos extrapiramidales, sedación, sequedad de boca, vi-
sión borrosa y alteraciones gastrointestinales. La pimozida, 
otro antagonista de receptores de dopamina, puede ser útil en 
pacientes que no responden o que no pueden tolerar el halo-
peridol. El tratamiento se inicia con 1 mg/d y la dosis se au-
menta en 1 mg cada cinco días; la mayoría de los pacientes
requieren de 7 a 16 mg por día. 

Las fenotiazinas como la fl uofenazina a veces son útiles 
para el manejo de los tics, al igual que los agonistas de dopa-
mina. Informes recientes sugieren que puede valer la pena uti-
lizar inyecciones de toxina botulínica A en el sitio de los tics 
más problemáticos. El tratamiento de cualquier trastorno por 
défi cit de atención asociado puede incluir el uso de un parche 
de clonidina, guanfacina, pemolina, metilfenidato o dextroan-
fetamina, en tanto que el trastorno obsesivo-compulsivo puede 
requerir inhibidores selectivos de la recaptación de serotonina 
o clomipramina. 

En ocasiones los pacientes han respondido de manera fa-
vorable a clonacepam, risperidona, desipramina o carbamace-
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pina, pero el diacepam, los barbitúricos, fenitoína y agonistas 
colinérgicos (como deanol), casi nunca son útiles. El trata-
miento neuroquirúrgico, por ejemplo a través de leucotomía 
prefrontal, cingulotomía anterior o talamotomía, no ha resul-
tado provechoso, pero la estimulación talámica bilateral puede 
valer la pena en casos intratables por otros métodos. 

DEGENERACIÓN HEPATOCEREBRAL 
ADQUIRIDA
La degeneración hepatocerebral adquirida produce un trastorno 
neurológico que se asocia con signos extrapiramidales, cerebelo-
sos y piramidales, al igual que con demencia. Los signos extra-
piramidales incluyen rigidez, temblor en reposo, corea, atetosis 
y distonía. Este padecimiento se analizó en el capítulo 1. 

SÍNDROME DE PIERNAS INQUIETAS
El síndrome de piernas inquietas se caracteriza por una inco-
modidad desagradable y progresiva que se percibe desde el
interior de las piernas y, en ocasiones, también en los brazos. 
Tales síntomas tienden a ocurrir cuando los pacientes están re-
lajados, en especial al estar acostados o sentados, y conducen a 
la necesidad de moverse. Con frecuencia es particularmente 
incómoda por las noches y puede demorar el inicio del sueño. 
También puede ocurrir un trastorno del sueño asociado con 
los movimientos periódicos durante la noche, el cual puede 
documentarse a través de registros polisomnográfi cos. La causa 
es desconocida, aunque el trastorno puede tener una predis-
posición genética; varios loci genéticos se han asociado con el 
síndrome (12q12-q21, 14q13-q31, 9p24-p22, 2q33 y 20p13). 
El trastorno parece ser especialmente común en mujeres em-
barazadas y también es frecuente en pacientes urémicos o dia-
béticos con neuropatía. No obstante, la mayoría de los pacientes 
no tienen una causa predisponente obvia. A veces los síntomas 
se resuelven después de corregir una anemia coexistente por 
defi ciencia de hierro y también es posible que respondan al 
tratamiento con fármacos como los agonistas de dopamina, 
levodopa, gabapentina u opiáceos. Las benzodiacepinas tam-
bién han resultado útiles en algunas ocasiones. 

La terapia dopaminérgica es el tratamiento a elegir. La le-
vodopa-carbidopa (100/25 o 200/50), tomada cerca de una 
hora antes de dormir, resulta útil; algunos prefi eren un agonista 
de la dopamina, el cual se puede emplear en lugar de la le-
vodopa-carbidopa si ocurre aceleración. La aceleración se re-
fi ere al inicio temprano o mayor intensidad de los síntomas; 
una latencia reducida al inicio de los síntomas cuando se está 
en reposo; y una respuesta más breve a los medicamentos. La 
aceleración parece ocurrir especialmente en relación con la te-
rapia con levodopa, lo cual estimula el uso inicial de un agonista 
de dopamina en lugar de levodopa cuando se requiere terapia 
dopaminérgica. Cuando ocurre aceleración con la levodopa, la 
dosis diaria debería reducirse o dividirse, en especial cuando se 
están tomando dosis más altas, y debería sustituirse la levodopa 
con un agonista de dopamina (pramipexol, 0.125 a 0.75 mg o 
ropinirol, 0.25 a 4.0 mg, una vez al día). Cuando ocurre en 

pacientes que están tomando un agonista, la dosis diaria debe-
ría reducirse o dividirse, o cambiar al paciente a opioides. Si se 
requieren opiáceos, deberían emplearse aquellos con vida me-
dia larga o bajo potencial adictivo. A menudo la oxicodona es 
efi caz; la dosis debe individualizarse. Se puede utilizar gaba-
pentina como alternativa para los opioides, con tomas una o 
dos veces al día (en la tarde y antes de dormir), comenzando 
con 300 mg diarios y aumentos dependientes de la respuesta y 
tolerancia (hasta aproximadamente 1 800 mg diarios). 
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8Convulsiones y síncope

Obtener una historia clínica completa —en especial acer-
ca de la presencia o ausencia de síntomas prodrómicos, 
la posición del paciente al ocurrir el episodio y si dichos 
episodios están seguidos de periodos de confusión— es 
esencial para valorar la pérdida episódica de la concien-
cia; por ende, es importante no descuidar la historia clíni-
ca y proceder con demasiada rapidez a la exploración 
física y los análisis de laboratorio.

Los desvanecimientos prodrómicos antes de perder la 
conciencia sugieren un síncope por hipoperfusión cere-
bral, lo cual generalmente se debe al refl ejo vasovagal, 
hipotensión ortostática o disfunción cardiaca. 

El síncope que ocurre en posición recostada elimina como 
causas a la hipotensión ortostática y al refl ejo vasovagal y 
hace más probable una alteración cardiaca o una con-
vulsión.

El síncope inducido por ejercicio sugiere una causa car-
diaca.

La confusión posterior al episodio es una fuerte sugeren-
cia de convulsión.

Los movimientos corporales espasmódicos y la inconti-
nencia urinaria no necesariamente son indicativos de 
convulsión y pueden ocurrir durante un síncope vasova-
gal y también por otras causas de síncope. 

Las convulsiones prolongadas (>30 minutos) pueden 
causar daño cerebral y, en consecuencia, representan una 
urgencia médica.

Cuando se traten los trastornos convulsivos, enfoque su 
atención en la respuesta clínica y el control de las convul-
siones, más que en lograr niveles particulares de anticon-
vulsivos en sangre. 

CONCEPTOS CLAVE
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PÉRDIDA EPISÓDICA
DE LA CONCIENCIA

Se pierde la conciencia cuando queda comprometida la fun-
ción de ambos hemisferios cerebrales o del sistema activador 
reticular en el tronco encefálico. La disfunción episódica de 
estas regiones anatómicas produce una pérdida de conciencia 
transitoria y, a menudo, recurrente. Existen dos causas princi-
pales para ello. 

Convulsiones
Las convulsiones son trastornos caracterizados por signos o 
síntomas neurológicos temporales que son producidos por ac-
tividad eléctrica neuronal anormal, paroxística e hipersincró-
nica en la corteza cerebral. 

Síncope
El síncope es la pérdida de conciencia debida a la reducción en 
el suministro de sangre a los hemisferios cerebrales o al tronco 
encefálico. Las causas incluyen hipoperfusión pancerebral cau-
sada por refl ejos vasovagales, hipotensión ortostática o gasto 
cardiaco disminuido o por hipoperfusión selectiva del tronco 
encefálico producto de isquemia vertebrobasilar. Es importante 
distinguir las convulsiones del síncope debido a que tienen 
causas, métodos de diagnóstico y tratamientos diferentes. 

MÉTODOS DE DIAGNÓSTICO
El paso inicial al valorar al paciente que ha sufrido pérdida de 
conciencia es determinar si el entorno en el que ocurrió el 
hecho, o los síntomas o signos asociados, sugieren que fue re-
sultado directo de una enfermedad que requiere atención in-
mediata, como hipoglucemia, meningitis, traumatismo craneal, 
arritmia cardiaca o embolia pulmonar aguda. Debe estable-
cerse el número de episodios y su semejanza o diferencia. Si 
todos los episodios son idénticos, entonces cabe suponer la 
existencia de un solo proceso fi siopatológico, y deben evaluarse 
las siguientes características diferenciales principales. 

Fenómenos al inicio del episodio
Siempre debe hacerse un interrogatorio detallado so-
bre los síntomas prodrómicos e iniciales. Un testigo 
resulta esencial. Los síntomas premonitorios estereo-

tipados y con frecuencia breves (auras) al inicio de algunas 
convulsiones pueden ayudar a localizar la anormalidad en el 
sistema nervioso central (SNC) que es responsable de la con-
vulsión (en un paciente específi co puede ocurrir más de un 
tipo de aura). 

1. Los fenómenos sensoriales o motores focales (p. ej., es-
pasmos involuntarios de una mano, parestesias hemifaciales, 
rotación forzada de la cabeza) sugieren una convulsión que se 
origina en la corteza frontoparietal contralateral. 

2. Una sensación de temor, alucinaciones olfativas o gus-
tativas, o sensaciones viscerales o de déjà vu se asocian de forma 
común con convulsiones cuyo origen se encuentra en el lóbulo 
temporal. 

3. El desvanecimiento progresivo, el oscurecimiento 
de la visión y los mareos, que indican disfunción di-
fusa del SNC, se asocian con una disminución en el 
fl ujo sanguíneo al cerebro debida a cualquier causa 

(desmayo simple, arritmias cardiacas, hipotensión ortostática).

Sucesos durante el episodio
1. Las convulsiones tónico-clónicas (gran mal o motoras 

mayores) se caracterizan por pérdida de la conciencia que se 
acompaña de inicio de rigidez tónica y, de manera subsiguiente, 
de movimientos clónicos (espasmódicos) de las extremidades.  

2. La hipoperfusión cerebral por lo general produce laxi-
tud y falta de respuesta.

3. La hipoperfusión cerebral también llega a provocar ri-
gidez o movimientos espasmódicos, en especial si ésta aumenta 
debido a que se impide la caída del paciente o se asume por 
otras razones una postura recostada. Tales convulsiones están 
autolimitadas y no requieren tratamiento con anticonvulsivos. 
La pérdida de conciencia que se debe a hipoperfusión rara vez 
dura más de 15 segundos y no está seguida de confusión po-
sictal, a menos que haya ocurrido una isquemia cerebral pro-
longada. 

Postura cuando ocurre la pérdida
de conciencia

La hipotensión ortostática y los desmayos simples 
ocurren en posición erguida o sentada. Los episo-
dios que ocurren también (y sólo) en posición acos-

tada sugieren convulsión o arritmia cardiaca como la causa 
probable, aunque el síncope inducido por un fuerte estímulo 
emocional también puede ser responsable (p. ej., fl ebotomía).

Relación con agotamiento físico

 

El síncope inducido por agotamiento generalmente 
se debe a obstrucción en el fl ujo cardiaco (p. ej., es-
tenosis aórtica, miocardiopatía hipertrófi ca obstruc-
tiva, mixoma auricular) o arritmias. 

Fenómenos posteriores al episodio
1. Un estado de confusión, desorientación y agitación (es-

tado posictal) que sigue a una convulsión tónico-clónica. En 
general, el periodo de confusión es breve, ya que sólo dura unos 
minutos. Aunque a menudo tal lapso de confusión es bastante 
evidente para los testigos, quizás el paciente no lo recuerde. 

2. La mordedura del aspecto lateral de la lengua es muy 
específi ca de las convulsiones de gran mal.

3. En ocasiones ocurre micción debida a relajación del 
esfínter.

4. Se puede presentar una alteración prolongada de la 
conciencia (estado posictal prolongado) después de estado 
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epiléptico. También llega a ocurrir después de una sola con-
vulsión en pacientes con enfermedad cerebral difusa de índole 
estructural (p. ej., demencia, retraso mental o encefalitis) o con 
encefalopatía metabólica.

5. La recuperación de un simple desmayo se caracteriza 
por el pronto regreso a la conciencia con plena lucidez. 

CONVULSIONES
Una convulsión es una alteración transitoria de la función ce-
rebral provocada por una descarga neuronal anormal. La epi-
lepsia, un grupo de trastornos caracterizados por múltiples con-
vulsiones, es una causa común de la pérdida episódica de la 
conciencia; la incidencia de epilepsia en la población general es 
de 45/100 000 habitantes; su frecuencia es de 0.5% y la pro-
babilidad de sufrir una convulsión durante el curso de la vida 
es de cerca de 3%. 

Un paciente que tiene un estado convulsivo activo o el 
informe de una convulsión en una persona con epilepsia por 
lo general no representan ninguna difi cultad diagnóstica. De-
bido a que la mayoría de las convulsiones ocurren fuera del 
hospital, lejos de la observación del personal médico, a menu-
do el diagnóstico debe establecerse de manera retrospectiva. 

Las dos características históricas más indicativas de 
una convulsión son el aura asociada con las convul-
siones de inicio focal y el estado confusional posictal 

que sigue a las convulsiones tónico-clínicas generalizadas (véase 
más adelante). 

Ni la incontinencia urinaria ni la ocurrencia de unos 
cuantos movimientos tónicos o espasmódicos son 
sufi cientes para distinguir las convulsiones de otras 

causas de pérdida transitoria de la conciencia, en vista de que 
ambas pueden ocurrir con la pérdida de conciencia debida a 
hipoperfusión cerebral. 

ETIOLOGÍA
Las convulsiones pueden ser resultado ya sea de disfunción 
primaria del SNC o de un trastorno metabólico o enfermedad 
sistémica subyacentes. Tal distinción es esencial, dado que el 
tratamiento debe dirigirse al trastorno subyacente al igual que 
al control de la convulsión. El cuadro 8-1 presenta una lista 
de trastornos neurológicos y sistémicos comunes que inducen 
convulsiones. La edad del paciente en ocasiones ayuda a esta-
blecer la causa de las crisis (fi gura 8-1). La contribución gené-
tica a la epilepsia y la respuesta de la epilepsia al tratamiento 
son complejas. Un síndrome epiléptico homogéneo (epilepsia 
mioclónica juvenil) quizá sea producto de diversas causas ge-
néticas y una sola mutación de un gen puede causar diversos 
fenotipos de epilepsia. Se ha mostrado que el gen SCN1A, que 
codifi ca una subunidad α de los canales de sodio, tiene diver-
sas mutaciones que producen múltiples síndromes clínicos.

Trastornos neurológicos primarios
1. Las convulsiones febriles benignas en los niños son crisis 
que ocurren en 2 a 4% de los niños entre tres meses y cinco 

años de edad, por lo general ocurren en el primer día de una 
enfermedad febril y en ausencia de una infección del SNC 
(meningitis o encefalitis). Es posible que existan antecedentes 
familiares de convulsiones febriles benignas o de otros tipos de 
crisis convulsivas. Las convulsiones febriles benignas duran en 
general menos de 10 a 15 minutos y carecen de aspectos foca-
les. Cerca de dos tercios de los pacientes experimentan una 
sola convulsión y menos de un tercio tienen más de tres. Las 

Cuadro 8-1. Causas comunes de las convulsiones de inicio 
reciente.

Trastornos neurológicos primarios
Convulsiones benignas febriles de la infancia
Convulsiones idiopáticas/criptógenas
Disgenesia cerebral
Epilepsia sintomática
Traumatismo craneal
Accidente cerebrovascular o malformaciones vasculares
Lesiones tumorales
Infecciones del SNC
Encefalitis
Meningitis
Cisticercosis
Encefalopatía por VIH

Trastornos sistémicos
Hipoglucemia
Hiponatremia
Estados hiperosmolares
Hipocalcemia
Uremia
Encefalopatía hepática
Porfi ria
Toxicidad por fármacos o drogas
Abstinencia de fármacos o drogas
Isquemia cerebral global
Encefalopatía hipertensiva
Eclampsia
Hipertermia

Idiopática

Febril

Lesión neonatal

Metabólica

Infección

Traumatismo

Tumor

Accidente 

cerebrovascular

0 10 20 30

Edad (en años)

40 50 60

Figura 8-1. Causas de las convulsiones en función de la edad al 
inicio. Las barras muestran el rango de edades al que es típico 
que comiencen las convulsiones debidas a una causa específi ca; 
el sombreado más oscuro indica el pico de incidencia. 
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convulsiones que ocurren durante la primera hora de fi ebre en 
niños menores a 18 meses o en niños con antecedentes fami-
liares de crisis convulsivas febriles se asocian con un riesgo sig-
nifi cativo de recurrencia; 90% de recurrencias ocurren dentro 
de los dos años posteriores al episodio inicial. El diagnóstico 
diferencial incluye meningitis y encefalitis (capítulo 1) y absceso 
cerebral (capítulo 10); si están presentes, estos problemas de-
ben tratase como se describe en otros capítulos de este libro. 
Debido a que las convulsiones febriles benignas en general son 
autolimitadas, con frecuencia el tratamiento es innecesario; las 
convulsiones prolongadas (15 minutos) pueden tratarse con 
diacepam, 0.3 mg/kg por vía oral, intramuscular o intrave-
nosa, o 0.6 mg/kg por vía rectal. Este tratamiento ofrece la 
posibilidad de reducir el riesgo de recidiva. La probabilidad de 
desarrollar un trastorno convulsivo crónico es de 2 a 6% y es 
más alta en pacientes con anormalidades neurológicas persis-
tentes; convulsiones prolongadas, focales o múltiples; o con an-
tecedentes familiares de convulsiones no febriles. Rara vez está 
indicada la administración a largo plazo de fenobarbital para 
reducir el riesgo de convulsiones no febriles subsiguientes, ya que 
no se altera el riesgo de este tipo de convulsiones. 

2. Las convulsiones idiopáticas/criptógenas explican dos 
terceras partes de las convulsiones de reciente aparición en la 
población general. El rango de edades es amplio y abarca 
desde la segunda a la séptima décadas (fi gura 8-1). El riesgo de 
recurrencia en los siguientes cinco años es de 35% después de la 
primera convulsión no provocada; una segunda convulsión 
incrementa el riesgo de recurrencia a 73%. La mayoría de las 
recurrencias ocurren en el primer año.

3. El traumatismo craneal es una causa común de epi-
lepsia, en particular cuando ocurre de manera perinatal o se 
asocia con una fractura de cráneo deprimida o hematoma in-
tracerebral o subdural. Sin embargo, las convulsiones que ocu-
rren en el curso de la primera semana después de una lesión 
no penetrante a la cabeza no pronostican un trastorno convul-
sivo crónico. Aunque los pacientes con traumatismo craneal 
grave a menudo reciben tratamiento profi láctico con fármacos 
anticonvulsivos, esta práctica ha sido puesta en duda, debido a 
que no se ha observado en forma consistente una reducción 
en la incidencia de convulsiones postraumáticas. 

4. Los accidentes cerebrovasculares que afectan la cor-
teza cerebral producen convulsiones en 5 a 15% de los pa-
cientes y pueden ocurrir después de un infarto trombótico o 
embólico o hemorragia intracerebral (véase capítulo 9). Como 
ocurre con el traumatismo craneal, las convulsiones tempra-
nas no necesariamente indican epilepsia crónica y es posible 
que no se requiera terapia anticonvulsiva a largo plazo. Incluso 
sin que exista un rompimiento, las malformaciones vascula-
res quizás estén asociadas con convulsiones, se cree que como 
resultado de sus efectos irritantes sobre el tejido cerebral adya-
cente. 

5. Las lesiones tumorales, como las debidas a tumores ce-
rebrales (capítulo 2) o abscesos cerebrales (capítulo 10), pueden 
presentarse con convulsiones. Los glioblastomas, astrocitomas 
y meningiomas son los tumores más comunes asociados con 
convulsiones, lo cual refl eja su alta frecuencia entre los tumo-
res que afectan los hemisferios cerebrales.

6. La meningitis o encefalitis causada por infecciones 
bacterianas (p. ej., infl uenza hemofílica o tuberculosis), virales 
(p. ej., herpes simple), por hongos o por parásitos (p. ej., cisti-
cercosis) también pueden causar convulsiones (véase capítulo 
1). Las convulsiones en pacientes con síndrome de inmunode-
fi ciencia adquirida (SIDA) se asocian más comúnmente con el 
complejo demencial por SIDA, pero también con la toxoplas-
mosis y con la meningitis por criptococo. 

7. Los trastornos de disgenesia cortical y migración 
neuronal predisponen a la epilepsia.

Trastornos sistémicos
Los trastornos metabólicos y sistémicos de otro tipo, inclu-
yendo la sobredosis de drogas y los síndromes de abstinencia, 
pueden estar asociados con convulsiones que ceden al corregir 
la anormalidad subyacente. En estos casos no se considera que 
el paciente tenga epilepsia.

1. La hipoglucemia puede causar convulsiones, en espe-
cial con niveles séricos de glucosa de 20 a 30 mg/dL, pero las 
manifestaciones neurológicas de la hipoglucemia también se 
relacionan con la tasa a la que caen los niveles séricos de glu-
cosa. La hipoglucemia se analiza con detalle en el capítulo 1. 

2. La hiponatremia puede estar asociada con convulsio-
nes si los niveles séricos de sodio están por debajo de 120 
mEq/L o a niveles más altos después de un rápido descenso. 
La hiponatremia se trata adicionalmente en el capítulo 1. 

3. Los estados hiperosmolares, incluyendo la hiperglu-
cemia hiperosmolar no cetósica (véase capítulo 1) y la hiperna-
tremia, pueden conducir a convulsiones cuando la osmolaridad 
sérica aumenta por arriba de aproximadamente 330 mOsm/L.

4. La hipocalcemia con niveles séricos de calcio en el 
rango de 4.3 a 9.2 mg/dL puede causar convulsiones con o 
sin tetania (véase capítulo 1).

5. La uremia puede causar convulsiones, en especial si se 
desarrolla con rapidez, pero esta tendencia tiene una correla-
ción muy baja con los niveles séricos absolutos de nitrógeno 
ureico (capítulo 1). 

6. La encefalopatía hepática se acompaña a veces de 
convulsiones generalizadas o multifocales (véase capítulo 1).

7. La porfi ria es un trastorno de la biosíntesis del grupo 
hemo que produce tanto neuropatía (analizado en el capítulo 
5) como convulsiones. Es posible que estas últimas sean difíci-
les de tratar debido a que la mayoría de los anticonvulsivos 
pueden exacerbar las anormalidades metabólicas. Los infor-
mes clínicos atestiguan la seguridad y efi cacia de la gabapen-
tina, oxcarbacepina y levetiracetam en la porfi ria.  

8. Las sobredosis de fármacos o drogas pueden exacer-
bar la epilepsia o causar convulsiones en pacientes no epilépti-
cos. Las convulsiones tónico-clónicas generalizadas son las 
más comunes, pero también llegan a ocurrir convulsiones fo-
cales o multifocales parciales. Los fármacos y drogas que con 
más frecuencia se asocian con convulsiones son los antidepre-
sivos, antipsicóticos, cocaína, insulina, isoniazida, lidocaína y 
metilxantinas (cuadro 8-2).

9. La abstinencia de fármacos y drogas, en especial eta-
nol o sedantes, puede acompañarse de una o más convulsiones 
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tónico-clónicas generalizadas que suelen resolverse de manera 
espontánea. Las convulsiones por abstinencia de alcohol ocu-
rren en 90% de los casos dentro de las 48 posteriores al cese o 
reducción en la ingesta de etanol y se caracterizan por breves 
ráfagas de 1 a 6 crisis que se resuelven en el curso de 12 horas. 
La abstinencia aguda de sedantes también puede provocar 
convulsiones en pacientes habituados a más de 600 a 800 mg/d 
de secobarbital o dosis equivalentes de sedantes de acción corta. 
Las convulsiones debidas a abstinencia de sedantes ocurren tí-
picamente 2 a 4 días después de dejar de ingerirlos, aunque en 
ocasiones demoran hasta una semana. Las convulsiones foca-
les rara vez se deben sólo a la abstinencia de alcohol o sedan-
tes; su ocurrencia sugiere una lesión cerebral focal adicional 
que requiere valoración. 

10. La isquemia cerebral global debida a un paro car-
diaco, arritmias cardiacas o hipotensión puede producir, al ini-
cio, unos cuantos movimientos tónicos o tónico-clínicos que 
se asemejan a convulsiones, pero más bien es probable que re-
fl ejen actividad anormal en el tronco encefálico. La isquemia 
global también se puede asociar con mioclono espontáneo 
(véase capítulo 7) o, después de recobrar la conciencia, con mio-
clono precipitado por el movimiento (mioclono de acción). 
También ocurren convulsiones tónico-clónicas parciales o ge-
neralizadas; éstas quizá sólo se manifi esten por movimientos 
menores en el rostro u ojos y deben recibir tratamiento. No 
obstante, las convulsiones aisladas posteriores a isquemia cere-
bral global no necesariamente indican un pobre resultado. La 
isquemia cerebral global se analiza con más detalle dentro del 
capítulo 9. 

11. La encefalopatía hipertensiva, que quizá se acom-
pañe de convulsiones tónico-clónicas generalizadas o de con-
vulsiones parciales, se trata en el capítulo 1.

12. Eclampsia se refi ere a la ocurrencia de convulsiones o 
coma en una mujer embarazada que presenta hipertensión, 
proteinuria y edema (preeclampsia). Como en la encefalopatía 

hipertensiva en pacientes sin embarazo, el edema cerebral, la 
isquemia y las hemorragias pueden contribuir a complicacio-
nes neurológicas. El sulfato de magnesio se ha usado amplia-
mente para tratar las convulsiones por eclampsia y quizá sea 
superior para este propósito a los anticonvulsivos como la feni-
toína. 

13. La hipertermia puede ser resultado de infecciones, 
exposición (golpe de calor), lesiones hipotalámicas o fármacos 
como la fenciclidina, también es provocada por anticolinérgi-
cos o neurolépticos (síndrome neuroléptico maligno; véase ca-
pítulo 7) y por anestésicos inhalados o agentes bloqueadores 
neuromusculares (hipertermia maligna; véase capítulo 5). Las 
características clínicas de la hipertermia grave (42 C o 107 
F) incluyen convulsiones, estados confusionales o coma, cho-

que e insufi ciencia renal. El tratamiento es con antipiréticos y 
enfriamiento artifi cial para reducir de inmediato la tempera-
tura corporal a 39 C (102 F), al igual que anticonvulsivos y 
tratamiento más específi co (p. ej., antibióticos para la infec-
ción, dantroleno para la hipertermia maligna) cuando estén 
indicados. Los pacientes que sobreviven quizá presenten ataxia 
posterior como resultado de la vulnerabilidad especial de las 
neuronas cerebelosas a la hipertermia. 

CLASIFICACIÓN Y HALLAZGOS CLÍNICOS
Las convulsiones se clasifi can de la siguiente manera:

Convulsiones generalizadas
Tónico-clónicas (gran mal).
Ausencias (pequeño mal).
Otros tipos (tónicas, clínicas, mioclónicas por epilepsia 

mioclónica juvenil y otras.)

Convulsiones parciales
Parciales simples.
Parciales complejas (del lóbulo temporal, psicomotoras).
Convulsiones parciales con generalización secundaria.

Convulsiones generalizadas
A. CONVULSIONES TÓNICO-CLÓNICAS GENERALIZADAS

Las convulsiones tónico-clónicas son ataques en los que se 
pierde la conciencia, por lo común sin un aura u otra adver-
tencia. Cuando llega a ocurrir una advertencia, en general 
consiste en síntomas inespecífi cos. 

1. Fase tónica. Las manifestaciones iniciales son pérdida 
de conciencia y contracciones tónicas de los músculos de los 
miembros durante 10 a 30 segundos, que producen primero 
fl exión y después extensión, en particular de la espalda y cue-
llo (fi gura 8-2). La contracción tónica de los músculos de la 
respiración puede causar vocalización inducida por espiración 
(grito o gemido) y cianosis, y la contracción de los músculos 
de la masticación puede causar una lesión en la lengua. El pa-
ciente cae al piso y es posible que se lesione. 

Cuadro 8-2. Principales categorías de fármacos y drogas 
que causan convulsiones.

Antibióticos (quinolonas, penicilinas, isoniazida)
Anticolinesterasas (organofosforados, fi sostigmina)
Antidepresivos (tricíclicos, monocíclicos, heterocíclicos; inhibi-

dores selectivos de la recaptación de serotonina)
Antihistamínicos
Antipsicóticos (fenotiazinas, butirofenonas, clozapina)
Quimioterapéuticos (etopósido, ifosfamida, cisplatino)
Ciclosporina, FK 506
Agentes hipoglucemiantes (incluyendo insulina)
Soluciones parenterales hipoosmolares
Litio
Anestésicos locales (bupivacaína, lidocaína, procaína, etidocaína)
Metilxantinas (teofi lina, aminofi lina)
Analgésicos narcóticos (fentanilo, meperidina, pentazocina, 

propoxifeno)
Fenciclidina
Simpaticomiméticos (anfetaminas, cocaína, efedrina, MDMA1 

“éxtasis”, fenilpropanolamina, terbutalina)

1 Metilendioximetanfetamina. 
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2. Fase clónica. A la fase tónica le sigue una fase clónica 
(contracción y relajación alternada de los músculos) con es-
pasmos simétricos de los miembros que persiste durante 30 a 
60 segundos adicionales o más. Los esfuerzos para respirar ini-
cian de inmediato después de concluir la fase clónica y la cia-
nosis desaparece. Es posible que la saliva forme una espuma 
en la boca. Con el tiempo, los espasmos se vuelven menos fre-
cuentes hasta que fi nalmente cesan todos los movimientos y 
los músculos se afl ojan. La relajación de esfínteres o la con-
tracción del músculo detrusor pueden causar incontinencia 
urinaria. 

3. Recuperación. A medida que el paciente recupera la 
conciencia, existe confusión posictal y a menudo cefalea. Por 
lo común, la orientación completa requiere 10 a 30 minutos o 
incluso más tiempo en pacientes con estado epiléptico (véase 
más adelante) o trastornos estructurales o metabólicos pre-
existentes en el cerebro. La exploración física durante el es-
tado posictal es en otros sentidos normal en la epilepsia 
idiopática o en las convulsiones de origen metabólico, ex-
cepto que las respuestas plantares quizá sean transitoria-
mente extensoras (signo de Babinski). Las pupilas siempre 
reaccionan a la luz, aun cuando el paciente está inconsciente. 

4. Estado epiléptico. El estado epiléptico se describe 
de manera arbitraria como convulsiones que conti-
núan por más de 30 minutos sin cesar en forma es-

pontánea o que se repiten con tanta frecuencia que no se res-
taura una plena conciencia entre episodios sucesivos. El estado 
epiléptico es una urgencia médica porque, si no se trata, puede 
conducir a daño cerebral permanente debido a hiperpirexia, 
colapso circulatorio o daño neuronal excitotóxico.

B. CONVULSIONES DE AUSENCIA (PEQUEÑO MAL)
Las convulsiones de ausencia (pequeño mal) son convulsio-
nes transmitidas en forma genética que siempre comienzan 
en la infancia y que rara vez persisten hasta la adolescencia. 
Los episodios se caracterizan por breve pérdida de la concien-
cia (por 5 a 10 segundos) sin pérdida del tono postural. Ma-
nifestaciones motoras sutiles, como parpadeo o ligero giro de 
la cabeza, son comunes. Los automatismos son poco comunes. 
De inmediato después de la convulsión se recupera la orien-
tación plena. Es posible que ocurran varios cientos de episo-
dios por día, lo cual conduce a trastornos en el desempeño 
escolar y en la interacción social, de modo que tal vez se con-
sidere de manera errónea que los niños tienen retraso mental 
antes de que se haga el diagnóstico de epilepsia de pequeño 
mal. Es factible inducir los episodios a través de hiperventi-
lación. El electroencefalograma (EEG) muestra un patrón ca-
racterístico de espigas y ondas a un ritmo de tres por segundo 
durante las crisis (fi gura 8-3). En la mayoría de los pacientes 
con inteligencia normal y actividad antecedente normal en el 
EEG, los episodios de ausencia sólo ocurren en la infancia; 
sin embargo, en otros casos, las crisis continúan hasta la vida 
adulta, ya sea solas o en asociación con otros tipos de convul-
siones. 

C.  OTROS TIPOS DE CONVULSIONES
GENERALIZADAS

Incluyen convulsiones tónicas (no seguidas de una fase cló-
nica), convulsiones clónicas (no precedidas de fase tónica) y 
convulsiones mioclónicas. 

Fase tónica

Fase clónica

Figura 8-2. Convulsión tónico-clónica generalizada, que ilustra la apariencia de un paciente en las fases tónica (rigidez) y clónica 
(espasmo).
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1. Las convulsiones tónicas se caracterizan por contrac-
ción muscular continua que puede conducir a fi jación de los 
miembros y de la musculatura axial en fl exión o extensión y 
son causa de crisis de caída; el paro acompañante en los movi-
mientos respiratorios conduce a cianosis. Se pierde conciencia 
y estas convulsiones no tienen una fase clónica.

2. Las convulsiones clónicas se caracterizan por espas-
mos clónicos repetitivos acompañados de pérdida de concien-
cia. No existe un componente clónico inicial.

3. Las convulsiones mioclónicas son contracciones re-
pentinas, breves, similares a choque que pueden localizarse en 
unos cuantos músculos o una o más extremidades o que pue-
den tener una distribución más generalizada. La epilepsia mio-
clónica juvenil es la más común, con un inicio que casi siempre 
ocurre en la adolescencia. Existen antecedentes familiares de 
crisis convulsivas en un tercio de los casos. Las convulsiones 
mioclónicas pueden ser idiopáticas o asociarse con una varie-
dad de trastornos neurodegenerativos hereditarios poco comu-
nes, incluyendo la enfermedad de Unverricht-Lundborg, en-
fermedad de cuerpos de Lafora, lipofuscinosis ceroide neuronal 
(formas infantil tardía, juvenil y adulta), sialidosis y encefalo-
miopatía mitocondrial (epilepsia mioclónica con fi bras rojas 
rasgadas en la biopsia de músculos esqueléticos). Sin embargo, 
no todos los espasmos mioclónicos tienen un origen epiléptico, 
como se discute en el capítulo 7.

4. Las convulsiones atónicas son resultado de la pérdida 
del tono postural, a veces después de un espasmo mioclónico, 
que conduce a un ataque de caída. Son más comunes en los 
trastornos del desarrollo como el síndrome de Lennox-Gas-
taut.

Convulsiones parciales
1. Las convulsiones parciales simples comienzan con fe-

nómenos motores, sensoriales o autónomos, en función de la 
región cortical afectada. Por ejemplo, quizás ocurran movimien-
tos clónicos de un solo grupo muscular en la cara, un miembro 
o la faringe o pueden ser autolimitados; es posible que sean re-
currentes o continuos o que se extiendan hasta comprometer 
regiones contiguas de la corteza motora (marcha jacksniana).

Los síntomas autónomos incluyen palidez, enrojecimiento, 
sudoración, piloerección, dilatación pupilar, vómito, borborig-
mo e hipersalivación. Los síntomas psíquicos comprenden 
distorsiones de memoria (p. ej., déjà vu, sensación de que una 
nueva experiencia se repite), pensamiento forzado o procesos 
de pensamiento laboriosos, défi cit cognitivos, trastornos del 
afecto (p. ej., temor, depresión y sensación inapropiada de pla-
cer), alucinaciones o ilusiones. Durante las convulsiones parcia-
les simples, se conserva la conciencia, a menos que una descarga 
convulsiva se difunda a otras áreas del cerebro, produciendo 
convulsiones tónico-clónicas (generalización secundaria). El 
aura es la parte de la crisis que antecede a la pérdida de con-
ciencia y de la cual se conserva cierto recuerdo. A veces, el aura 
es la única manifestación de la crisis epiléptica. 

En el estado posictal, un défi cit neurológico focal, como 
una hemiparesia (parálisis de Todd) que se resuelve en un pe-
riodo de 30 minutos a 36 horas, es una manifestación de una 
lesión cerebral focal subyacente. 

2. Las convulsiones parciales complejas —conocidas 
antes como convulsiones psicomotoras— son crisis convulsi-
vas parciales en las que se altera la conciencia, respuesta o me-
moria. La descarga convulsiva por lo común proviene del 
lóbulo temporal o del lóbulo frontal medial, pero quizá se ori-
gine en otro sitio. Los síntomas asumen muchas formas, pero 
en general son estereotipados para el paciente específi co. Los 
episodios pueden comenzar con un aura. Las sensaciones epi-
gástricas son las más comunes, pero también ocurren síntomas 
afectivos (temor), psíquicos (déjà vu) y sensoriales (alucinacio-
nes olfatorias). Más tarde se altera la conciencia. En general las 
crisis persisten menos de 30 minutos (1 a 3 minutos en prome-
dio). Las manifestaciones motoras de las convulsiones parciales 
complejas se caracterizan por actividad motora involuntaria 
coordinada, denominada automatismo, que toma la forma de 
movimientos orobucolinguales en alrededor de 75% de los pa-
cientes, y de otros movimientos faciales, de cuello o de manos 
en cerca de 50% de las personas afectadas. Sentarse o ponerse 
en pie, juguetear con objetos y realizar movimientos bilatera-
les de los miembros son presentaciones menos comunes. Es 
posible que ocurra generalización secundaria. 

DIAGNÓSTICO
El diagnóstico de las convulsiones se basa en el reconocimiento 
clínico de uno de los tipos de convulsiones descritos antes. El 
EEG puede ser útil como prueba de confi rmación para distin-
guir las crisis de otras causas de pérdida de conciencia (fi gura 
8-4). No obstante, un EEG normal o anormal de manera no 
específi ca nunca excluye el diagnóstico de convulsión. Las ca-
racterísticas específi cas del EEG que sugieren epilepsia incluyen 
espigas anormales, descargas con múltiples espigas y comple-
jos espiga-onda. 

El cuadro 8-3 presenta una valoración diagnóstica están-
dar de los pacientes con inicio reciente de convulsiones. Deben 
excluirse los trastornos metabólicos y tóxicos (cuadro 8-1), 
porque no requieren medicamentos anticonvulsivos. 

Las convulsiones con un inicio claramente focal o aque-
llas que comienzan después de los 25 años de edad requieren 
pronta valoración para excluir la presencia de una lesión es-
tructural cerebral. Las imágenes por resonancia magnética 
(IRM) son esenciales para tal propósito (la tomografía com-
putarizada [TC] no es adecuada). Si no se encuentra una 
causa, la decisión de comenzar con una terapia anticonvulsiva 
crónica debe basarse en la probabilidad de recurrencia. Des-
pués de una sola convulsión tónico-clónica generalizada, cabe 
esperar que el episodio se repita en el curso de tres a cuatro 
años en 30 a 70% de los pacientes adultos no tratados. 

SELECCIÓN DEL TRATAMIENTO
El tratamiento debe dirigirse a la causa de las convulsiones, si 
se conoce. Las convulsiones asociadas con trastornos metabó-
licos y sistémicos suelen responder en forma defi ciente a los 
anticonvulsivos, pero dejan de ocurrir al corregirse la anorma-
lidad subyacente. La abstinencia aguda del alcohol y otras sus-
tancias sedantes produce convulsiones autolimitadas que, en 
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general, no requieren terapia con anticonvulsivos. El trauma-
tismo craneal agudo y otras lesiones estructurales del cerebro que 
provocan convulsiones deben diagnosticarse y tratarse con pron-
titud, y las convulsiones asociadas deben controlarse con tera-
pia farmacológica anticonvulsiva. La epilepsia idiopática se 
trata con medicamentos anticonvulsivos. 

Tratamiento con fármacos anticonvulsivos
Los medicamentos anticonvulsivos de uso común y sus dosis 
y métodos de administración se listan en el cuadro 8-4. Exis-
ten cuatro principios clave para el manejo:

Establezca el diagnóstico de epilepsia antes de comen-
zar la terapia farmacológica. Las pruebas terapéuticas con 
fármacos anticonvulsivos cuya intención es establecer o recha-
zar un diagnóstico de epilepsia pueden producir diagnósticos 
incorrectos.

Elija el medicamento correcto para el tipo de convul-
sión. Por ejemplo, las convulsiones de ausencia no responden 
a la mayoría de los fármacos utilizados para las convulsiones 
tónico-clónicas generalizadas o parciales complejas.

Ocúpese de las convulsiones, más que de los nive-
les séricos del fármaco. El control de las convulsio-
nes se logra a diferentes niveles del fármaco en di-

versos pacientes. 
Evalúe un fármaco a la vez. En la mayoría de los casos, 

las convulsiones se controlan con un solo medicamento. En 
consecuencia, comenzar la terapia con múltiples sustancias ex-
pone a los pacientes a un aumento en la toxicidad de los fár-
macos sin un benefi cio terapéutico adicional.

La mayoría de los pacientes con epilepsia se colocan den-
tro de una de las siguientes categorías de tratamiento. 

A. CONVULSIONES DE RECIENTE APARICIÓN

La mayoría de los expertos en epilepsia no recomiendan el tra-
tamiento crónico con anticonvulsivos después de una sola cri-
sis, a menos que se encuentre una causa subyacente imposible 
de corregir y que tenga la probabilidad de producir convulsio-
nes recurrentes (p. ej., tumor cerebral). No obstante, las con-
vulsiones recurrentes sí requieren tratamiento con fármacos 
anticonvulsivos y, si se administra esa terapia, cabe utilizar el 
plan de dosis de impregnación por vía oral que se presenta en 

Fp1-F3

F3-C3

C3-P3

P3-O1

Fp2-F4

F4-C4

C4-P4

P4-O2

300 μV 1 s

Figura 8-4. EEG de un paciente con epilepsia idiopática (primaria generalizada). Se observa una ráfaga de actividad epileptiforme 
(centro) sobre un fondo relativamente normal. Estos hallazgos, obtenidos en un momento en que el paciente no experimentaba convul-
siones, apoyan el diagnóstico clínico de epilepsia. Las derivaciones nones indican colocación de electrodos sobre el lado izquierdo de la 
cabeza, en tanto que las derivaciones pares indican los electrodos del lado derecho.

Cuadro 8-3. Valoración de un trastorno convulsivo nuevo 
en un paciente estable.

Antecedentes (incluyendo medicamentos o exposición a drogas)
Exploración física general
Exploración neurológica completa
Estudios de sangre

Glucosa en ayunas
Calcio sérico
FTA-ABS en suero
Electrólitos séricos
Biometría hemática completa
Estudios de funcionamiento renal
Estudios de funcionamiento hepático

EEG (positivo en 20 a 59% de los primeros EEG; 59 a 92% con EEG 
repetidos)

IRM cerebrales (en especial con hallazgos anormales en explo-
ración, trastorno progresivo e inicio de las convulsiones 
después de los 25 años de edad)
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Cuadro 8-4. Resumen de terapia con fármacos anticonvulsivos.

Fármaco
Presentación 

común

Dosis de 
impregnación 

o inicial
Dosis de 

mantenimiento

Vida media en 
sangre (función 
hepática y renal 

normal) 

Niveles 
terapéuticos 

en sangre Indicaciones1

Fenitoína (Dilan-
tin)

Cápsula de 100 
mg. También cáp-
sula de 30 mg, 
tableta de 50 mg

Impregnación oral: 
1 000 mg divididos 
en 2 o 4 dosis en 
12-24 horas. Impreg-
nación intravenosa: 
1 000-1 500 mg (15-
18 mg/kg), sin 
superar 50 mg/min. 
La fosfenitoína es 
un profármaco que 
sólo se utiliza por 
vía intramuscular o 
intravenosa

300-400 mg/día 
en una sola dosis 
o en dosis dividi-
das

Oral: 18-24 horas.  
Intravenoso: 12 
horas (la cinética 
es dependiente 
de la dosis y 
puede variar 
ampliamente)

10-20 g/ml P, G, S

Carbamacepina 
(Tegretol)

200, 300 mg LP: 
100, 200, 400 mg

100 mg dos veces al 
día; aumento de 
200 mg/día como 
dosis de manteni-
miento

400-1 600 mg/día 
en 3 o 4 dosis o 
en 2 dosis si es la 
forma LP

12-18 horas como 
monoterapia

4-12 g/mL P, S 

Oxcarbacepina 
(Trileptal)

150, 300, 600 mg 300 mg dos veces al 
día

600-2 400 mg/día 
en dos dosis 
divididas

8-10 horas 12-30 ug/mL* P, S

Fenobarbital 
(Luminal)

15, 30, 60, 100 mg Impregnación oral: 
180 mg dos veces al 
día, durante 3 días, 
o igual que la dosis 
de mantenimiento

90-180 mg/día en 
una sola dosis

3-5 días 20-40 g/mL P, G, S

Ácido valproico 
(Depakote, 
Depakene)

250 mg Igual que la dosis de 
mantenimiento

750-3 000 mg/día 
en 2 o 3 dosis

6-18 horas 50-50 g/mL G, M, A, P, S

Etosuximida 
(Zarontin)

250-mg cápsulas 15 mg/kg/día, des-
pués aumento de 
25 mg/día a interva-
los semanales hasta 
alcanzar la dosis de 
mantenimiento

15-40 mg/kg/día 
en 2 o 3  dosis

24-36 horas 
(niños); 60 horas 
(adultos)

40-100 g/mL A

Conacepam 
(Klonopin)

0.5, 1, 2 mg Niños: 0.01-0.03 
mg/kg/día en 2 o 3 
dosis divididas. 
Adultos: 0.5 mg/día

Niños: 0.01-0.02 
mg/kg/día. Adul-
tos: 1.5-2.0 mg/
día en 2 o 3 dosis 
divididas

20-40 horas 0.02-0.10 g/mL P, G

Gabapentina 
(Neurontin)

100, 300, 400 mg 300 mg tres veces al 
día

900-4 800 mg/en 
tres dosis dividi-
das

5-7 horas No establecido P, S

(continúa)
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el cuadro 8-4. Note que iniciar un fármaco con sus dosis dia-
rias de mantenimiento produce niveles séricos estables del me-
dicamento sólo después de que han transcurrido aproximada-
mente cinco vidas medias. En consecuencia, en pacientes que 
tienen convulsiones frecuentes deben administrarse con pron-
titud las dosis de impregnación. La fenitoína y la carbamace-
pina o lamotrigina son sustancias apropiadas como primera 
opción para el tratamiento de las convulsiones tónico-clónicas 
parciales o con generalización secundaria. El ácido valproico 
se prefi ere para todos los tipos de convulsiones generalizadas 
primarias. El fenobarbital también es muy efi caz en el trata-
miento de convulsiones tónico-clónicas generalizadas en adul-
tos, pero es menos útil en el tratamiento de las convulsiones 
parciales complejas. 

Las crisis de ausencia de la variedad pequeño mal se tra-
tan con ácido valproico o etosuximida (cuadro 8-4). El pri-
mero tiene la ventaja de proporcionar también una protección 
contra las convulsiones tónico-clínicas, pero ha causado muer-
tes debido a daño hepático en niños menores de 10 (casi siem-
pre menores de dos) años de edad. 

Las convulsiones mioclónicas se tratan con ácido val-
proico, levetiracetam, zonisamida o clonacepam (cuadro 
8-4).

A medida que el médico adquiere experiencia con los an-
ticonvulsivos más nuevos (gabapentina, levetiracetam, prega-
balina, vigabatrina, topiramato, tiagabina, zonisamida), algu-
nos encontrarán indicaciones como monoterapia efi caz para la 
epilepsia. Levetiracetam, topiramato y zonisamida tienen am-
plio espectro contra las epilepsias tanto parciales como genera-
lizadas. La oxcarbacepina se puede emplear en la monoterapia 
para las convulsiones tónico-clónicas parciales y con generali-
zación secundaria. La gabapentina, tiagabina y pregabalina de-
ben ser evitadas en pacientes con convulsiones generalizadas. 

B.  CONVULSIONES RECURRENTES MIENTRAS SE ESTÁ BAJO 
TRATAMIENTO FARMACOLÓGICO

1. Determinación de niveles séricos de los fármacos. Los 
niveles en sangre de los anticonvulsivos que ha estado tomando 
el paciente deben ser medidos en muestras tomadas justo antes 
de la dosis programada. Para una sola convulsión no es obli-

Cuadro 8-4. Resumen de terapia con fármacos anticonvulsivos (continuación).

Fármaco
Presentación 

común

Dosis de 
impregnación 

o inicial
Dosis de 

mantenimiento

Vida media en 
sangre (función 
hepática y renal 

normal) 

Niveles
terapéuticos

en sangre Indicaciones1

Lamotrigina 
(Lamictal)

50, 100, 200 mg 25 mg dos veces al 
día y después con 
incremento lento1

200-500 mg/día  
100-700 mg en 
dos dosis1

24 horas 12-60 
horas1

5-15 ug/mL* G, P, S, A

Levetiracetam 
(Keppra)

250, 500, 750 mg 250-500 mg dos 
veces al día

1 000-3 000 mg/
día en dos dosis 
divididas

8-10 horas 10-40 ug/mL* G, P, M

Vigabatrina2 
(Sabril)

500 mg 500 mg dos veces 
al día; incremento 
de 500 mg cada 
semana

2-4 g/día en dos 
dosis divididas

5-8 horas No establecido P

Topiramato 
(Topamax)

25, 100, 200 mg 25 mg/día; 
incremento de 
25-50 mg cada 
2 semanas

100-400 mg/día 
en dos dosis 
divididas

16-30 horas 4-12 mg/mL* G, P, S

Tiagabina 
(Gabatril)

4, 12, 16, 20 mg 4 mg/día; 
incremento de 
4-8 mg cada 
semana

12-56 mg/día 
en tres dosis 
divididas

5-13 horas No establecido P, S

Zonisamida 
(Zonegran)

100 mg 100 mg/día 300-600 mg/día 
en 1 a 2 dosis

52-69 horas 10-40 mg/mL* G, P, S, M

Pregabalina 
(Lyrica)

25, 50, 75, 100, 
150, 200, 225 y 
300 mg

100-150 mg/día en 
dos dosis divididas

150-600 mg/día 6 horas No establecido

*, provisional; A, ausencia; G, tónica-clónica generalizada; LP, liberación prolongada; M, mioclónica; P, parcial; S, tónico-clónica con generalización secundaria.
1 Varía dependiendo de la interacción con anticonvulsivos coadministrados; 25 mg cada tercer día durante 2 semanas cuando se toma ácido valproico; cuadro 
8-8.
2 No aprobado en Estados Unidos.
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gatorio ningún cambio agudo en el medicamento, incluso si 
no ha habido interrupción de la terapia farmacológica y los 
niveles de la sustancia anticonvulsiva están dentro del rango 
terapéutico, pero es posible considerar un ligero incremento 
en la dosis prescrita. Si los antecedentes o los niveles del fár-
maco en sangre sugieren que el tratamiento se ha interrum-
pido, debe comenzarse de nuevo a tomar el fármaco recetado 
como si fuera para convulsiones nuevas. 

2. Cambio a un segundo fármaco. Sólo debe introducirse 
un segundo anticonvulsivo si las crisis continúan ocurriendo 
después de alcanzar el máximo benefi cio terapéutico con el 
medicamento inicial. Esto signifi ca que los niveles del fármaco 
en sangre están dentro del rango terapéutico o que la toxicidad 
de la sustancia impide mayores incrementos en dosifi cación. 
Un anticonvulsivo que ha sido incapaz de alterar la frecuencia 
de las convulsiones debería discontinuarse en forma gradual 
una vez que se hayan logrado los niveles terapéuticos del segundo 
medicamento. Se recomienda la transición a un segundo fár-
maco utilizado como monoterapia antes de intentar una tera-
pia combinada con dos sustancias. 

3. Tratamiento de las convulsiones refractarias. En al-
gunos pacientes, las convulsiones incapacitantes persisten a 
pesar de intentos con todos los principales anticonvulsivos, ya 
sea solos o en combinación, y con las mayores dosis que puede 
tolerar el paciente. Cuando es imposible encontrar una causa 
tratable, las convulsiones no se deben a una enfermedad neu-
rodegenerativa progresiva y el tratamiento médico no ha sido 
exitoso durante cuando menos dos años, debe considerarse la 
valoración para un posible tratamiento quirúrgico. La valora-
ción prequirúrgica comienza con una historia clínica detallada 
y un examen neurológico con la intención de explorar la causa 
de las convulsiones y su sitio de origen dentro del cerebro, así 
como documentar la idoneidad de los intentos previos de tra-
tamiento médico. Deben practicarse IRM y estudios electrofi -
siológicos con el fi n de identifi car la zona epileptógena dentro 
del cerebro. Hay diversas técnicas electrofi siológicas: EEG, en 
el que se registra la actividad eléctrica cerebral de manera 
no invasiva a través del cuero cabelludo; EEG intracraneal 
o invasivo, en el que se registra la actividad a través de elec-
trodos insertados (electrodos profundos) en el cerebro o co-
locados sobre la superfi cie cerebral (electrodos subdurales); y 
electrocorticografía, que implica el registro intraquirúrgico 
de la superfi cie del cerebro. Si de este modo se identifi ca una 
zona epileptógena y no se espera que su remoción produzca 
daño neurológico indebido, es posible que la escisión quirúr-
gica esté indicada. Los pacientes con convulsiones parciales 
complejas que provienen de uno de los lóbulos temporales son 
los candidatos más frecuentes a cirugía; la lobectomía tempo-
ral anterior unilateral elimina las convulsiones y auras en cerca 
de 50% de los pacientes y reduce en forma signifi cativa su fre-
cuencia en otro 25%. En ocasiones se emplea la hemisferecto-
mía y la sección del cuerpo calloso para resolver la epilepsia 
intratable. Se ha demostrado que la estimulación del nervio 
vago izquierdo reduce la frecuencia de las convulsiones hasta 
en 50% de los niños y adultos con epilepsia refractaria. El me-
canismo de acción es desconocido. Las respuestas aferentes del 
nervio vago se reciben en el núcleo del tracto solitario en el 

bulbo raquídeo y se proyectan ampliamente. La estimulación 
magnética transcraneal y la estimulación cerebral profunda 
son tratamientos experimentales en progreso.

C.  CONVULSIONES MÚLTIPLES
O ESTADO EPILÉPTICO

1. Manejo temprano
a. Debe darse atención inmediata para garantizar que las 

vías aéreas estén despejadas y es preciso acomodar al paciente en 
una posición que evite la aspiración del contenido estomacal.

b. Deben ordenarse sin demora los estudios de laborato-
rio enunciados en el cuadro 8-5.

c. Administración intravenosa de dextrosa, 50 mL de so-
lución al 50%.

d. Si se presentan fi ebre o signos meníngeos, es obligato-
rio practicar una punción lumbar inmediata, también es nece-
sario examinar una muestra de líquido cefalorraquídeo (LCR) 
con tinción de Gram para excluir meningitis bacteriana. Los 
pacientes sin estos signos deben someterse también a punción 
lumbar si no se ha determinado la causa de las convulsiones 
(p. ej., al cesar luego de la administración de dextrosa), a me-
nos que estén presentes signos de aumento en la presión intra-
craneal o de disfunción cerebral focal. Es importante señalar 
que la pleocitosis posictal se puede detectar en el LCR en al-
rededor de 2% de los pacientes con convulsiones tónico-cló-

Cuadro 8-5. Valoración de urgencia en casos
de convulsiones en serie o estado epiléptico.

Se debe instituir de inmediato el tratamiento con anticonvulsi-
vos (cuadro 8-6) mientras se toman las siguientes medidas.

Signos vitales:
Presión arterial: excluir encefalopatía hipertensiva y choque
Temperatura: excluir hipertermia
Pulso: excluir arritmia cardiaca peligrosa

Obtención de sangre venosa para análisis de glucosa, calcio, 
electrólitos, estudios sanguíneos de funcionamiento hepático 
y renal, biometría hemática completa, tasa de sedimentación 
de eritrocitos y examen toxicológico.  

Inserción de cánula intravenosa
Administración intravenosa de glucosa (50 mL de dextrosa al 

50%)
Obtención de cualquier antecedente disponible
Exploración física rápida, en especial en busca de:

Signos de traumatismo
Signos de irritación meníngea o infección sistémica
Papiledema
Signos neurológicos focales
Evidencia de enfermedad metastásica, hepática o renal

Gases arteriales
Punción lumbar, a menos que se haya determinado la causa de 

las convulsiones o estén presentes signos de aumento en 
presión intracraneal o signos neurológicos focales

ECG
Cálculo de osmolalidad sérica: 2 (concentración de sodio en san-

gre) + glucosa en sangre/20 + nitrógeno sérico ureico/3 (rango 
normal: 270-290)

Muestra de orina para toxicología, si está indicado
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nicas generalizadas únicas (y en cerca de 15% de aquellos con 
estado epiléptico), en ausencia de infección. El recuento de 
leucocitos puede llegar hasta 80/mm3, con predominio ya sea 
de polimorfonucleares o de mononucleares. El contenido de 
proteína sérica puede estar un poco elevado, pero la concen-
tración de glucosa es normal y la tinción de Gram es negativa. 
La pleocitosis posictal se resuelve en 2 a 5 días. 

2. Terapia farmacológica para controlar las convulsiones. 
Deben hacerse todos los esfuerzos para establecer un diagnós-
tico etiológico preciso de modo que inicie el tratamiento del 
trastorno subyacente. Debido a que la actividad convulsiva 
generalizada daña por sí misma al cerebro si persiste durante 
más de 30 minutos, es importante instituir de inmediato una 
terapia farmacológica para terminar con las convulsiones. El 
cuadro 8-6 presenta una esquema para el control farmacoló-
gico rápido de las convulsiones agudas múltiples. 

3. Manejo de la hipertermia. Las consecuencias meta-
bólicas del estado epiléptico se relacionan con aumento en la 
actividad motora y altos niveles de catecolaminas circulantes; 
éstas incluyen hipertermia (elevación de la temperatura a 42 a 
43 C [108 a 109 F]), acidosis láctica (elevación de tempera-
tura a pH < 7.00) y leucocitosis periférica (elevación de tem-
peratura a 60 000 células/mm3). Estos trastornos se resuelven 
en forma típica en unas cuantas horas después de cesar las 

convulsiones. Sólo la hipertermia, que según se sabe incre-
menta el riesgo de daño cerebral debido al estado epiléptico, 
requiere atención específi ca.  

La hipertermia grave debe tratarse con una sábana enfria-
dora y, en caso necesario, por la inducción de parálisis motora 
con agentes bloqueadores neuromusculares. La hipertermia 
leve o moderada (38.3 a 38.9 C o 101 a 102 F) no requiere 
intervención específi ca; puede persistir por 24 a 48 horas. La 
acidosis láctica se resuelve de manera espontánea en una hora 
y no debería tratarse. Por supuesto, debería excluirse la presen-
cia de infección.

Discontinuación de los anticonvulsivos
Los pacientes (por lo general niños) con epilepsia que dejan 
de presentar convulsiones con medicamentos durante 2 a 5 
años quizá quieran discontinuar los fármacos anticonvulsivos. 
En pacientes con inteligencia normal y un examen neuroló-
gico normal, el riesgo de recurrencia de las convulsiones puede 
ser tan bajo como 25%. Los factores de riesgo de recurrencia 
incluyen ondas lentas o espigas (el riesgo es máximo si ambos 
están presentes) en el EEG. Cuando se retiran los anticonvul-
sivos, se elimina un fármaco a la vez reduciendo lentamente la 
dosis durante seis semanas. Se ha informado que la recurren-

Cuadro 8-6. Tratamiento farmacológico del estado epiléptico en adultos.

 Fármaco Dosis/Vía de administración Ventajas/Desventajas/Complicaciones

Loracepam o 
diacepam o 
diacepam gel

0-1 mg/kg IV1 a una tasa no mayor de 2 mg/
min. 10 mg IV por 2 minutos. 0.2 mg/kg rectal

Acción rápida. Media vida efectiva de 15 minutos para el diace-
pam y de 14 horas para el loracepam. Depresión respiratoria 
abrupta o hipotensión en 5%, en especial cuando se administra 
en combinación con otros sedantes. Recurrencia de convul-
siones en 50% de los pacientes; en consecuencia, debe 
añadirse fármaco de mantenimiento (fenitoína o fenobarbital)

Proceder de inmediato a fosfenitoína o fenitoína

Fosfenitoína o

     fenitoína

1 000-1 500 mg (20 mg/kg) IV a 150 mg/
 minuto en solución salina o de dextrosa
1 000-1 500 mg (20 mg/kg) lenta a una tasa 
 no mayor de 50 mg/minuto (no se puede 
 dar solución de dextrosa)

Concentración pico en sangre 10-20 minutos después de la 
infusión IV. Poca o ninguna depresión respiratoria. Los niveles 
del fármaco en el cerebro son terapéuticos al terminar la 
infusión. Efi caz como fármaco de mantenimiento. Pueden 
ocurrir hipotensión y arritmias cardiacas.

Si las convulsiones persisten, se pueden administrar otros 10 mg/kg de fosfenitoína o fenitoína; si continúan las convulsiones, 
prosiga de inmediato a fenobarbital, propofol, pentobarbital o midazolam

Fenobarbital 1 000-1 500 mg (20 mg/kg) IV lenta (50 mg/
 minuto)

Niveles cerebrales pico en 30 minutos. Efi caz como fármaco de 
mantenimiento. Depresión respiratoria e hipotensión comunes 
a dosis más altas. (La intubación y el apoyo respiratorio 
deberían estar disponibles de inmediato.)

Si lo anterior es inefi caz, proceda de inmediato a anestesia general

Propofol o

     pentobarbital o

     midazolam

1-2 mg/kg bolo IV y 2-4 mg/kg/hora a través 
 de infusión; ajustar la dosis de la infusión 
 entre 1 y 15 mg/kg/hora
15 mg/kg IV lenta, seguido de 0.5-4 mg/kg/
 hora
0.2 mg/kg IV lenta, seguido de 0.75-10 μg/
 kg/minuto

Se requieren intubación y apoyo respiratorio. La hipotensión es 
un factor limitado. Es posible que se requieran vasopresores 
para mantener la presión arterial (dopamina hasta 10 

g/kg/minuto).

1 IV, intravenosa.
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cia de las convulsiones ocurre aproximadamente en 20% de 
los niños y 40% de los adultos después de retirar los fármacos, 
en cuyo caso debería reinstituirse el régimen previo de medi-
camentos a los niveles que fueron efi caces con anterioridad. 

COMPLICACIONES DE LA EPILEPSIA Y DE 
LA TERAPIA CON ANTICONVULSIVOS

Complicaciones de la epilepsia
Cuando se hace un diagnóstico de epilepsia, debe advertirse 
al paciente que no debe trabajar cerca de maquinaria en mo-
vimiento o en sitios altos y recordarle los riesgos de nadar 
solo. El tema de la conducción de vehículos también debe 
tratarse. Muchos gobiernos estatales en Estados Unidos tienen 
requisitos de notifi cación cuando se realiza un diagnóstico de 
epilepsia. 

Efectos secundarios de los fármacos 
anticonvulsivos
Los efectos secundarios de la terapia farmacológica con anti-
convulsivos se resumen en el cuadro 8-7. Todos estos medica-
mentos pueden conducir a discrasias sanguíneas, pero la carba-
macepina y el ácido valproico se han asociado con la mayor 
incidencia de toxicidad hematológica —y hepática—. Por esta 
razón, deben obtenerse una biometría hemática completa y 
pruebas de funcionamiento hepático antes de iniciar la admi-
nistración de estas sustancias y a intervalos durante el curso 
del tratamiento. Los autores de esta obra recomendamos realizar 
esas pruebas dos veces en las primeras semanas/meses y cada 6 a 12 
meses posteriormente. La carbamacepina debe discontinuarse si 
el recuento de neutrófi los totales es menor a 1 500/mL o si sos-
pecha anemia aplástica. Es preciso eliminar el ácido valproico 
si se presentan síntomas de hepatotoxicidad, como náuseas, vó-
mito, anorexia o ictericia. La lamotrigina tiene una incidencia 

Cuadro 8-7. Efectos secundarios de los fármacos anticonvulsivos.

Fármaco
Relacionados con 

la dosis Idiosincrásicos

Fenitoína Diplopía 
Ataxia 
Hirsutismo 
Engrosamiento en 
rasgos faciales 
Polineuropatía 
Osteoporosis
Anemia megalo-
 blástica 
Sedación

Erupción cutánea
Fiebre
Hiperplasia linfoide
Disfunción hepática 
Discrasia sanguínea 
Síndrome de Ste-
   vens-Johnson 
Hiperplasia gingival

Carbamacepina Diplopía
Ataxia
Osteoporosis
Hiponatremia

Erupción cutánea
Discrasia sanguínea 
Disfunción hepática
Síndrome de Ste-
   vens-Johnson

Oxcarbacepina Hiponatremia Erupción cutánea

Fenobarbital Sedación
Insomnio
Trastornos conduc-
   tuales 
Diplopía 
Ataxia

Erupción cutánea
Síndrome de Ste-
   vens-Johnson

Ácido valproico Problemas gastroin-
 testinales
Temblor
Sedación
Aumento de peso
Pérdida del cabello
Trombocitopenia

Disfunción hepática 
Edema periférico
Pancreatitis

Etosuximida Problemas gastroin-
   testinales 
Sedación
Ataxia
Cefalea

Erupción cutánea
Discrasia sanguínea

Fármaco
Relacionados con 

la dosis Idiosincrásicos

Clonacepam Sedación
Diplopía
Ataxia
Alteración 
conductual
Hipersalivación

Gabapentina y 
pregabalina

Somnolencia
Fatiga
Sensación de estar
   drogado 
Aumento de peso

Lamotrigina Mareo 
Ataxia
Insomnio 
Diplopía

Erupción cutánea 
en 1-2% (la frecuen-
cia aumenta por 
tratamiento con-
comitante con ácido 
valproico y reduce 
con la acumulación 
gradual de la dosis), 
Síndrome de Ste-
vens-Johnson

Vigabatrina Sedación
Vértigo
Psicosis

Constricción visual 
periférica (irreversi-
ble)

Topiramato Anorexia 
Lentitud mental
Parestesia
Ansiedad

Cálculos renales
Glaucoma

Tiagabina Mareo 
Sedación
Náuseas

Erupción

Zonisamida Somnolencia
Anorexia

Nefrolitiasis
Erupción cutánea
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de 1:1 000 de síndrome de Stevens-Johnson en las primeras 
ocho semanas.

La mayoría de los medicamentos anticonvulsivos (en es-
pecial los barbitúricos) afectan hasta cierto grado el funciona-
miento cognitivo, incluso en dosis terapéuticas.

Interacciones farmacológicas
Diversas sustancias alteran la absorción o metabolismo de los 
anticonvulsivos cuando se administran en forma concomi-
tante. Los cambios en los niveles de los anticonvulsivos se 
resumen en el cuadro 8-8. Algunos anticonvulsivos (carba-
macepina, primidona, fenitoína, fenobarbital, topiramato, fel-
bamato y oxcarbacepina) inducen el sistema del citocromo 
P450, que puede conducir a reducción en la efi cacia de los 
anticonceptivos orales. 

Epilepsia y terapia con anticonvulsivos
en el embarazo
La incidencia de mortinatos, microcefalia, retraso mental y 
trastornos convulsivos es mayor en los hijos de madres epilép-
ticas. Asimismo, la terapia con anticonvulsivos también se 
asocia con una frecuencia mayor a la normal de malformacio-
nes congénitas, en especial paladar hendido, labio leporino y 
anomalías cardiacas. Tales malformaciones ocurren casi dos 
veces más en hijos de madres medicadas que entre madres epi-
lépticas que no reciben medicamentos, pero debido a que las 
pacientes con epilepsia más grave están en mayor probabilidad 
de recibir tratamiento, es difícil saber si la epilepsia o el trata-
miento es el factor de riesgo más importante. Es importante 
proporcionar suplementos de ácido fólico (1 mg/d) a todas las 
mujeres en edad reproductiva que estén tomando fármacos 
antiepilépticos. 

Entre los anticonvulsivos de uso más común, el ácido val-
proico y, hasta cierto grado, la carbamacepina, se asocian con 
un aumento en la incidencia de defectos del tubo neural (2 y 
0.5%, respectivamente). El fenobarbital y la fenitoína tienen 
cierto riesgo teratogénico, pero el grado de ese riesgo es cues-
tión de polémica. Se desconocen los riesgos para el feto de los 
anticonvulsivos más nuevos. 

Cuando una paciente epiléptica que no ha tenido con-
vulsiones durante varios años está contemplando embarazarse, 
deben hacerse intentos para evaluar si es factible retirar con 
seguridad cualquier fármaco anticonvulsivo antes de la con-
cepción. En contraste con las convulsiones tónico-clónicas ge-
neralizadas, las crisis parciales y de ausencia presentan poco 
riesgo para el feto y es posible que se tolere un control imper-
fecto de estas convulsiones durante el embarazo para evitar la 
exposición fetal a los fármacos. En general, es mejor mantener 
el tratamiento con un solo medicamento que haya demos-
trado efi cacia para las convulsiones de la paciente, utilizando 
una dosis que evite la toxicidad clínica. El estado epiléptico se 
trata como ya se describió para los pacientes sin embarazo. 

Los niveles plasmáticos de los fármacos anticonvulsivos 
pueden disminuir durante el embarazo debido al aumento en 
el metabolismo del fármaco y quizá se requieran dosis mayo-
res para mantener el control de las convulsiones. En conse-

cuencia, es importante vigilar estrechamente los niveles de las 
sustancias en estos casos. 

PRONÓSTICO
Después de una sola convulsión no provocada, sólo de un tercio 
a la mitad de los pacientes tendrán una recurrencia (desarro-
llarán epilepsia). No obstante, si ocurre una segunda convul-
sión, la tasa de recurrencia se acerca a 75% y, por ende, debe-

Cuadro 8-8. Algunas interacciones importantes de los 
anticonvulsivos.

Fármaco
Aumento en 
niveles por 

Descenso en 
niveles por

Fentoína Benzodiacepinas
Cloranfenicol
Disulfi ram
Etanol
Fenilbutazona
Isoniazida
Sulfonamidas
Topiramato
Trimetoprim
Warfarina
Zonisamida

Carbamacepina
Fenobarbital
Piridoxina
Vigabatrina

Carbamacepina Ácido valproico 
Eritromicina,
Felbamato1

Isoniazida
Propoxifeno

Fenobarbital
Fenitoína
Oxcarbacepina
Zonisamida

Fenobarbital Ácido valproico 
Primidona 

—

Ácido valproico — Topiramato
Tiagabina
Lamotrigina
Fenitoína
Carbamacepina

Etosuximida Ácido valproico —

Clonacepam — —

Gabapentina — —

Lamotrigina Ácido valproico Carbamacepina 
Fenobarbital
Fenitoína

Vigabatrina — —

Topiramato — Carbamacepina,
Fenitoína 
Ácido valproico

Tiagabina — Carbamacepina
Fenitoína 
Fenobarbital

Zonisamida Lamotrigina Carbamacepina 
Fenitoína

1 Disminuyen los niveles del compuesto original, pero aumentan los niveles 
del metabolito activo.
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ría comenzarse el tratamiento con anticonvulsivos. Con el 
tratamiento farmacológico apropiado, es posible tener un 
buen control de las convulsiones, aunque no siempre se eli-
minen, en la mayoría de los pacientes con epilepsia. Al inicio 
del tratamiento es necesario ver a los pacientes cada cierto 
número de meses para vigilar la frecuencia de las convulsio-
nes y hacer los ajustes en las dosis. 

PSEUDOCONVULSIONES
Los ataques que se asemejan a convulsiones (crisis psicógenas 
o pseudoconvulsiones) quizá sean manifestaciones de un tras-
torno psiquiátrico, como el trastorno de conversión, trastorno 
de somatización, trastorno facticio con síntomas físicos o simu-
lación. En los trastornos de conversión o de somatización, el 
paciente no está consciente de la naturaleza psicógena de los 
síntomas y la motivación para su producción. En el trastorno 
facticio, el paciente reconoce que los episodios son autoindu-
cidos, pero no la razón por la que los presenta. En la simulación, 
existe concienciación tanto de la producción de los síntomas 
como de la motivación subyacente.

En general, es factible distinguir las pseudoconvulsiones 
tanto al nivel clínico como a través de los datos del EEG. En 
los pacientes con pseudoconvulsiones parecidas a crisis tónico-
clónicas, es posible que haya advertencia y preparación antes 
del ataque; por lo común no existe fase tónica, y la fase cló-
nica consiste en movimientos agitados y sin control durante los 
cuales es poco común que el paciente sufra daño o que tenga 
incontinencia. Es común el cierre ictal de los ojos. En algunos 
casos se presentan movimientos anormales de todas las extre-
midades sin pérdida de la conciencia; en otros hay gritos o ex-
presiones soeces durante la pérdida aparente de conciencia o 
comportamiento dirigido a metas. No existe confusión posictal 
o signos clínicos anormales después del ataque. El EEG to-
mado durante el episodio no muestra actividad convulsiva or-
ganizada y no se presenta lentitud posictal. El diagnóstico 
diferencial debe incluir las convulsiones del lóbulo frontal, 
que pueden estar marcadas por movimientos inusuales en lí-
nea media (propulsión de la pelvis, movimientos de bicicleta) 
y estados posictales muy breves. Las anormalidades ictales en el 
EEG también pueden escapar a la detección. 

Es importante percatarse de que algunos pacientes con 
pseudoconvulsiones también tienen ataques epilépticos genui-
nos que requieren tratamiento medicamentoso anticonvulsivo, 
pero éste debe prescribirse a una dosis apropiada en términos 
empíricos. Es posible que resulte útil la canalización con un 
psiquiatra. 

SÍNCOPE
El síncope es la pérdida episódica de la conciencia que se aso-
cia con pérdida del tono postural. La fi siopatología es distinta 
de la relacionada con las convulsiones e implica hipoperfu-
sión del cerebro o del tronco encefálico. Las causas más co-
munes de síncope se presentan en el cuadro 8-9.

SÍNCOPE VASOVAGAL (DESMAYO SIMPLE)
El síncope vasovagal ocurre en todos los grupos etarios. Los 
factores precipitantes incluyen la estimulación emocional, do-
lor, la vista de sangre, fatiga, instrumentos médicos, pérdida 
de sangre o permanecer de pie sin moverse durante un tiempo 
prolongado. Las reducciones en la presión arterial y en la fre-
cuencia cardiaca mediadas por el nervio vago se combinan 
para producir hipoperfusión en el SNC y un síncope como 
consecuencia. Quizás ocurra isquemia cerebral que provoque 
movimientos tónico-clónicos.

En general, los episodios vasovagales comienzan mien-
tras el paciente está parado o sentado y sólo raramente ocu-
rren en posición horizontal (p. ej., durante una fl ebotomía o 
inserción de un dispositivo intrauterino). Un pródromo que 
dura desde 10 segundos hasta unos cuantos minutos precede 
por lo común al síncope y puede incluir desfallecimiento, ma-
reo, náuseas, palidez, diaforesis, salivación, visión borrosa y 
taquicardia. El paciente, que entonces pierde la conciencia y cae 
al piso, está pálido y diaforético y tiene las pupilas dilatadas. 
A medida que se pierde conciencia, la bradicardia reemplaza 
a la taquicardia. Durante el periodo de inconsciencia es posi-
ble que ocurran movimientos anormales, en particular si el 
paciente permanece relativamente vertical; dichos movimien-
tos son tónicos u opistotónicos de manera principal, pero en 
ocasiones se llega a observar actividad tónico-clónica similar 
a una convulsión, lo cual puede conducir en forma errónea a 
un diagnóstico de epilepsia. Es posible que también ocurra 
incontinencia urinaria.   

El paciente recupera la conciencia con mucha rapidez 
(desde segundos hasta unos cuantos minutos) después de asu-

Cuadro 8-9. Causas comunes de síncope y su frecuencia 
en diversas series.

Porcentaje de pacientes

Causas con mediación neural
Vasovagal
Situacional

Micción
Defecación
Deglución
Tos

Síncope del seno carotídeo

8-41
1-8

0.45

Hipotensión ortostática 4-10

Gasto cardiaco disminuido
Obstrucción del fl ujo

1-8

Arritmias 4-38

Enfermedades neurológicas y 
psiquiátricas

3-32

Desconocidas 13-41

De Simon RP. Syncope. En: Goldman y Ausiello, eds. Cecil Textbook of Medicine, 
23a. ed. Saunders; 2008:2687-2691. Adaptado originalmente de Kapoor W. Ap-
proach to the patient with syncope. En: Braunwald E, Goldman L, eds. Primary 
Cardiology, 2a. ed. Saunders; 2003.
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mir la posición horizontal, pero es posible que se presenten 
nerviosismo, mareo, cefalea, náuseas, palidez, diaforesis y una 
urgencia por defecar como efecto residual. Un estado de con-
fusión posictal con desorientación y agitación no ocurre o es 
muy breve (< 30 segundos). El síncope puede repetirse, en es-
pecial si el paciente se pone de pie durante los siguientes 30 
minutos. 

En general el único tratamiento necesario consiste en 
tranquilizar al paciente y recomendarle que evite los factores 
precipitantes.

El síncope vasovagal recurrente (que en la actualidad se 
denomina síncope neuralmente mediado o neurocardiogé-
nico) puede diagnosticarse induciendo el síncope a través de 
la prueba de inclinación. La bradicardia y la hipotensión se 
pueden mejorar por medios farmacológicos a través de la ex-
pansión de volumen (fl udrocortisona 0.1 a 1 mg/d), bloqueo 
β-adrenérgico o con paroxetina, un inhibidor de recaptación 
de serotonina (10 a 40 mg/d); el uso de marcapasos es inefi caz. 

SÍNCOPE CARDIOVASCULAR
Cuando el síncope ocurre cuando el paciente está en 
decúbito, durante o después de ejercicio físico o si 
tiene una cardiopatía conocida, es posible que la 

causa sea cardiovascular. La pérdida de conciencia relacionada 
con cardiopatía se debe con más frecuencia a un descenso 
abrupto en el gasto cardiaco con una hipoperfusión cerebral 
resultante. Tal disfunción cardiaca puede ser resultado de un 
paro cardiaco, alteraciones en el ritmo (ya sea bradiarritmias o 
taquiarritmias), obstrucción en el fl ujo cardiaco entrante o sa-
liente, derivación intracardiaca derecha a izquierda, aneurismas 
con fi ltración o disecantes de la aorta o embolia pulmonar 
aguda (cuadro 8-10).

1. PARO CARDIACO

El paro cardiaco (fi brilación ventricular o asístole) debido a 
cualquier causa provocará pérdida de la conciencia en 3 a 5 
segundos si el paciente está de pie o dentro de 15 segundos, si 
está recostado. Es posible que se observe actividad de tipo 
convulsivo e incontinencia urinaria y fecal a medida que au-
menta la duración de la hipoperfusión cerebral. 

2. TAQUIARRITMIAS 

Taquiarritmia supraventicular
Las taquiarritmias supraventriculares (taquicardia auricular o 
nodal, aleteo auricular o fi brilación auricular) pueden ser pa-
roxísticas o crónicas.

Las frecuencias cardiacas superiores a 160 a 200/min re-
ducen el gasto cardiaco al disminuir el periodo de llenado 
ventricular o al inducir isquemia del miocardio. La taquicar-
dia prolongada de 180 a 200 latidos o más por minuto pro-
ducirá síncope en 50% de las personas normales en posición 
erecta; en pacientes con cardiopatía subyacente, una frecuen-
cia cardiaca de 135/min quizás altere lo sufi ciente el gasto car-
diaco como para inducir pérdida de la conciencia. Los pacientes 
con disfunción en el nodo sinusal (síndrome del seno en-

fermo) quizá desarrollen una bradicardia profunda o incluso 
asístole al terminar su taquiarritmia. El diagnóstico se esta-
blece cuando se demuestran las arritmias durante un episodio 
sintomático. Es posible que se requiera un electrocardiograma 
(ECG) continuo o un monitor cardiaco portátil Holter para 
pacientes ambulatorios; los monitores de eventos cardiacos 
que los pacientes accionan al iniciar los síntomas pueden ser 
particularmente útiles. 

Taquiarritmias ventriculares
Las taquiarritmias ventriculares (taquicardia ventricular o con-
tracciones ventriculares prematuras multiformes, frecuentes o 
apareadas) se encuentran en el monitoreo prolongado de ECG 
en algunos pacientes con síncope. El síncope asociado con la 
taquicardia ventricular se caracteriza por un pródromo muy 
breve (menos de cinco segundos). Las contracciones ventricu-
lares prematuras frecuentes o repetitivas por sí solas no coinci-

Cuadro 8-10. Causas de síncope por enfermedad
cardiovascular.

Paro cardiaco
Disrritmias cardiacas

Taquiarritmias
Supraventriculares

Taquicardia auricular paroxística
Aleteo auricular 
Fibrilación auricular
Taquicardia nodal acelerada 

Ventriculares
Taquicardia ventricular
Fibrilación ventricular

Bradiarritmias
Bradicardia sinusal
Paro sinusal
Bloqueo cardiaco de segundo o tercer grado
Falla o mal funcionamiento de marcapasos implantado

Prolapso de la válvula mitral (síndrome de chasquido y soplo)
Síndromes de prolongación del intervalo QT
Síndrome del seno enfermo (síndrome de taquicardia-bradi-

cardia)
Toxicidad por fármacos (en especial digital, quinidina, pro-

cainamida, propranolol, fenotiazinas, antidepresivos tricí-
clicos, potasio)

Obstrucción del fl ujo cardiaco entrante
Mixoma o trombo auricular izquierdo
Estenosis mitral
Pericarditis constrictiva o taponamiento cardiaco
Miocardiopatías restrictivas
Neumotórax por tensión

Obstrucción del fl ujo cardiaco saliente
Estenosis de la aorta
Estenosis pulmonar
Miocardiopatía hipertrófi ca (hipertrofi a septal asimétrica, 

estenosis subaórtica hipertrófi ca idiopática)
Aneurismas disecantes de la aorta
Enfermedad pulmonar vascular grave

Hipertensión pulmonar
Embolia pulmonar aguda
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den con frecuencia con síntomas de síncope, pero pronostican 
muerte súbita. 

Prolapso de la válvula mitral
El prolapso de la válvula mitral (síndrome de chasquido y 
soplo) es un trastorno común que se asocia con arritmias su-
praventriculares y ventriculares y con síncope en un pequeño 
porcentaje de pacientes. Otros síntomas incluyen dolor en el 
pecho no debido a ejercicio, disnea y fatiga. Es posible que 
ocurran arritmias ventriculares graves y bradicardia profunda. 
El ECG quizá sea normal o tal vez aparezcan cambios no es-
pecífi cos en ondas ST-T o contracciones ventriculares prema-
turas frecuentes. El diagnóstico se logra a través de ecocardio-
grafía.

Síndrome de prolongación del intervalo QT
El síndrome congénito de prolongación del intervalo QT con-
siste en arritmias ventriculares paroxísticas (a menudo torsade 
des pointes), síncope y muerte súbita que se hereda como pa-
decimiento autosómico recesivo asociado con sordera o como 
forma autosómica dominante sin sordera. También llegan a 
ocurrir casos esporádicos. La quinidina, la hipocalcemia y la 
hipopotasemia también pueden causar prolongación en el in-
tervalo QT. Los casos hereditarios quizá respondan a los β-blo-
queadores. 

3. BRADIARRITMIAS

Enfermedad del nodo sinoauricular
La enfermedad del nodo sinoauricular puede causar síncope 
con bradicardia sinusal profunda, pausas sinusales prolongadas 
o paro sinusal con ritmo de escape auricular, nodal o idioven-
tricular lento. Los pacientes deberían someterse de inmediato 
a valoración con un cardiólogo, dado que en muchos casos es 
necesario el uso de un marcapasos permanente. 

Bloqueo cardiaco completo
El bloqueo cardiaco completo (bloqueo auriculoventricular 
de tercer grado) es una bradiarritmia común que produce 
síncope. Las anormalidades permanentes en la conducción 
auriculoventricular se detectan fácilmente en un ECG de ru-
tina, pero las anormalidades intermitentes en la conducción 
quizá no estén presentes en un ECG hecho de manera aleato-
ria. Un intervalo PR normal en un ECG obtenido después 
del episodio no excluye el diagnóstico de bloqueo cardiaco 
completo transitorio. 

Los pacientes con síncope y confi rmación o sospecha de 
bloqueo cardiaco completo deberían ser hospitalizados con 
prontitud. Los pacientes con infarto inferior agudo del mio-
cardio están en mayor riesgo de bloqueo auriculoventricular. 

4. OBSTRUCCIÓN EN EL FLUJO CARDIACO ENTRANTE

Los mixomas auriculares o ventriculares y los trombos auricu-
lares generalmente se presentan junto con eventos embólicos, 
pero es posible que produzcan una obstrucción en el fl ujo en-
trante o saliente del ventrículo izquierdo que produce un des-

censo repentino en el gasto cardiaco, seguido de síncope. Los 
antecedentes de síncope que ocurren con el cambio en postura 
son clásicos, pero poco comunes. La ecocardiografía confi rma 
el diagnóstico. Lo indicado es extraer el mixoma por medios 
quirúrgicos.

Con la pericarditis constrictiva o taponamiento peri-
cárdico, cualquier maniobra o fármaco que disminuya la fre-
cuencia cardiaca o el retorno venoso es capaz de provocar en 
forma repentina un gasto cardiaco inadecuado y síncope.

5. OBSTRUCCIÓN EN EL FLUJO CARDIACO SALIENTE

Estenosis aórtica
La pérdida de conciencia debida a estenosis aórtica grave, ya 
sea congénita o adquirida, casi siempre ocurre después de ejer-
cicio y con frecuencia se asocia con disnea, angina y diaforesis. 
La fi siopatología quizáz implique una insufi ciencia ventricular 
izquierda aguda que provoca hipoperfusión coronaria y fi bri-
lación ventricular subsiguiente o aumentos abruptos en la pre-
sión ventricular izquierda que estimulan los barorreceptores, lo 
cual conduce a vasodilatación periférica. La electrocardiografía 
puede ayudar a confi rmar el diagnóstico.

La estenosis de la aorta que provoca síntomas requiere 
reemplazo de la válvula; sin tratamiento, la supervivencia des-
pués de un síncope debido a estenosis de la aorta es de 18 me-
ses a tres años.  

Estenosis pulmonar
La estenosis pulmonar grave llega a producir síncope, en es-
pecial después de agotamiento físico. El responsable es un 
proceso hemodinámico similar al que ocurre con la estenosis 
aórtica. 

6. MIOCARDIOPATÍA HIPERTRÓFICA

La miocardiopatía hipertrófi ca comprende un grupo de mio-
cardiopatías congénitas que se heredan como trastornos auto-
sómicos dominantes de diversa gravedad. En general, los sín-
tomas inician en la segunda y cuarta décadas de vida. La 
disnea es el síntoma inicial más común, pero en 30% de los 
pacientes ocurre síncope y es la queja inicial en 10% de los pa-
cientes. De manera característica, el síncope se presenta du-
rante o después de ejercicio, pero también ocurren episodios 
ortostáticos o como consecuencia de un episodio de tos. El 
síncope puede deberse a obstrucción en el fl ujo saliente del 
ventrículo izquierdo, obstrucción en el fl ujo entrante o arritmia 
transitoria. El diagnóstico se puede confi rmar a través de eco-
cardiografía. Los síntomas se pueden controlar con propranolol. 

7. ANEURISMA DISECANTE DE LA AORTA 
Aproximadamente 5 a 10% de los pacientes con disecciones 
aórticas agudas presentan síncope aislado; es posible que exis-
tan o no otras anormalidades neurológicas. En 15% de los pa-
cientes, la disección es indolora. 

8. HIPOTENSIÓN PULMONAR Y EMBOLIA PULMONAR

El síncope, que a menudo ocurre a consecuencia del ejercicio, 
puede ser el síntoma inicial de hipertensión pulmonar. Los 
antecedentes de disnea por ejercicio son comunes y el análisis 
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de gases sanguíneos muestra hipoxemia, incluso en reposo. El 
síncope es el primer síntoma en cerca de 20% de los pacientes 
que experimentan una embolia pulmonar aguda. Al recupe-
rarse, tales pacientes con frecuencia se quejan de dolor pleurí-
tico en el pecho, disnea y aprensión. A menudo la hipotensión, 
taquicardia, taquipnea e hipoxemia arterial acompañan a estos 
émbolos grandes. 

SÍNCOPE CEREBROVASCULAR
A menudo la pérdida episódica de conciencia se adjudica a 
enfermedad cerebrovascular, aunque en realidad ésta es una 
causa poco común.
1. INSUFICIENCIA DE LA ARTERIA BASILAR

Los ataques isquémicos transitorios de la arteria basilar por lo 
general ocurren después de los 60 años. El complejo de sínto-
mas de diplopía, vértigo, disfagia, disartria, diversos síntomas 
motores o sensoriales, crisis atónica (drop attacks) y cefaleas 
occipitales sugiere isquemia difusa del tronco encefálico. Es tí-
pico que las crisis tengan un inicio repentino y duración breve 
(segundos a minutos), pero cuando se pierde la conciencia, a 
menudo la recuperación es prolongada (30 a 60 minutos o 
más). La pérdida aislada de conciencia sin otros síntomas de 
isquemia del tronco encefálico raras veces se debe a insufi ciencia 
de la arteria basilar. Dos tercios de los pacientes tienen crisis 
recurrentes y por último ocurren accidentes cerebrovasculares 
en cerca de una quinta parte de todos los casos. El tratamiento 
se discute en el capítulo 9.
2. SÍNDROME DE ROBO DE LA SUBCLAVIA

Es producto de estenosis de la arteria subclavia o de la arteria 
innominada que causa fl ujo sanguíneo retrógrado en la ar-
teria vertebral, con subsiguiente hipoperfusión en el tronco 
encefálico. El grado de estenosis de la arteria subclavia que 
producirá síntomas es variable, y una estenosis menor (aproxi-
madamente de 40%) quizá produzca el síndrome en algunos 
pacientes. Casi siempre se encuentra una diferencia entre las 
presiones arteriales medidas en ambos brazos y la diferencia 
promedio es de un descenso de 45 mm Hg en la presión sistó-
lica en el brazo irrigado por el vaso estenosado. Rara vez ocu-
rre un accidente cerebrovascular. Si se sospecha este diagnós-
tico, es posible que estén indicadas una arteriografía y una 
corrección quirúrgica. 
3. MIGRAÑA

En 10% de los pacientes con migraña ocurre síncope durante 
la cefalea, por lo general al levantarse con rapidez y ponerse de 
pie, lo cual sugiere que la pérdida de conciencia ocurre por hi-
potensión ortostática. En algunas personas, la migraña basi-
lar produce síntomas similares a los de los ataques isquémicos 
transitorios de la arteria basilar. La terapia con fármacos con-
tra la migraña (véase capítulo 2) a menudo es efi caz para pre-
venir estos ataques. 
4. ENFERMEDAD DE TAKAYASU

La enfermedad de Takayasu es una panarteritis de los grandes 
vasos que es más común en mujeres asiáticas. Los síntomas de 

hipoperfusión cerebral, como deterioro en la visión, confusión 
y síncope, con frecuencia son prominentes. Los factores preci-
pitantes incluyen ejercicio, ponerse de pie o los movimientos 
de la cabeza. La exploración revela descenso o ausencia de pul-
sos braquiales con presión arterial baja en ambos brazos. La 
tasa de sedimentación de eritrocitos está moderadamente ele-
vada en la etapa aguda. El tratamiento indicado es con corti-
costeroides. 

5. SÍNCOPE DEL SENO CAROTÍDEO

El síncope del seno carotídeo es poco común. Los varones lo 
sufren dos veces más que las mujeres y la mayoría de los indi-
viduos afectados son mayores de 60 años. Los fármacos que, 
según se sabe, predisponen al síncope del seno carotídeo in-
cluyen propranolol, digital y metildopa. La presión en el seno 
carotídeo por un cuello apretado, una masa en el cuello, agran-
damiento de los nódulos linfáticos cervicales o un tumor que 
causa estimulación vagal que inhibe los nódulos sinoauricula-
res y auriculoventriculares y reduce el tono vascular simpático. 
Entonces, la bradicardia o hipotensión sistémica resultantes 
pueden causar un síncope; también ocurre síncope cardioinhi-
bitorio o vasodepresor simple.

El síncope del seno carotídeo quizá sea mal diagnosti-
cado cuando los síntomas son producto de compresión de una 
arteria carótida normal contralateral a una arteria carótida in-
terna ocluida. En tales circunstancias, la compresión unilateral 
interrumpe en forma transitoria la totalidad de la circulación 
cerebral anterior. Realizar un masaje del seno carotídeo en un in-
tento por diagnosticar este tipo de síncope en pacientes con 
enfermedad ateroesclerótica de la carótida implica un riesgo 
de embolia distal del material ateromatoso. 

HIPOTENSIÓN ORTOSTÁTICA
La hipotensión ortostática ocurre con más frecuencia en hombres 
que en mujeres y es más común en la sexta y séptima décadas 
de vida. Sin embargo, llega a presentarse incluso en adolescen-
tes. En general, la pérdida de conciencia ocurre al levantarse 
en forma rápida para asumir la posición erguida, permanecer 
de pie y sin moverse durante un periodo prolongado (en espe-
cial después de hacer ejercicio), y ponerse de pie después de 
estar recostado largo tiempo (en especial en ancianos). 

Diversos padecimientos llegan a producir hipotensión or-
tostática (cuadro 8-11), que en general es causada ya sea por 
una reducción en el volumen de sangre o por disfunción del 
sistema nervioso autónomo. Esto último quizá se deba a fár-
macos simpáticos, neuropatía autónoma o trastornos del SNC 
que afectan las vías simpáticas en el hipotálamo, tronco ence-
fálico o médula espinal. Dos causas neurogénicas de la hipoten-
sión postural merecen consideración especial. La hipotensión 
ortostática idiopática se asocia principalmente con degenera-
ción de las neuronas simpáticas posganglionares sin otros 
cambios neuropatológicos. En el síndrome de Shy-Drager, la 
hipotensión ortostática parece relacionarse con degeneración 
de las neuronas simpáticas preganglionares; esto ocurre en com-
binación con signos parkinsonianos, piramidales, cerebelosos 
o de las neuronas motoras inferiores. 
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El diagnóstico de hipotensión ortostática se establece al 
demostrar un descenso abrupto en la presión arterial de, cuando 
menos, 30 mm Hg en la presión sistólica o 10 mm Hg en la 
presión diastólica cuando el paciente cambia de estar acostado 
a ponerse de pie, durante tres minutos. En casos ambiguos 
quizá se necesita la prueba de mesa basculante. La exploración 
física general detallada y los exámenes neurológicos y de labo-
ratorio (hematocrito, sangre oculta en heces, glucosa sérica y 
electrólitos, FTA-ABS, estudios de conducción nerviosa) de-
ben dirigirse a establecer la causa del trastorno. 

Cualquier medicamento que pudiese ser responsable debe 
discontinuarse si es posible y ha de instruirse al paciente para 
que se levante en forma gradual, que eleve la cabecera de la 
cama sobre ladrillos y que utilice medias de compresión elás-
tica hasta la cintura. Otros tratamientos dependerán de la 
causa específi ca de la hipotensión. El potente mineralocorti-
coide fl udrocortisona ha sido efi caz en los casos idiopáticos y 
en pacientes diabéticos a dosis que comienzan con 0.1 mg/d 
por vía oral y que se incrementan de forma gradual, según se 
necesite, hasta 1 mg/d oral. Su modo de acción no está claro, 
pero es posible que sus benefi cios se relacionen con aumento 
en la respuesta a la noradrenalina circulante, al igual que con 
un aumento en volumen plasmático. Los efectos secundarios 
incluyen hipotensión en decúbito, pero el tratamiento de esto 
complica el problema principal de ortostasis. 

CAUSAS DIVERSAS DE SÍNCOPE

1. SÍNCOPE POR HIPERVENTILACIÓN

La hiperventilación es causa frecuente de desfallecimientos o 
mareo, pero rara vez culmina en síncope. Los síntomas comu-
nes incluyen desvanecimiento, apnea, adormecimiento y hor-
migueo peribucal, y contracciones musculares. En términos 
fi siopatológicos, la hipocapnia produce vasoconstricción ce-
rebral y provoca hipoperfusión del SNC. En general, los pa-
cientes tienen entre 20 y 40 años de edad y las mujeres lo pre-
sentan con más frecuencia que los varones. En general el 
trastorno es benigno, con la ansiedad como el precipitante 
principal, pero deben excluirse los casos cardiopulmonares 
graves o hiperventilación o la disnea subjetiva. Es común que 
los síntomas ocurran mientras se está acostado, lo cual puede ser 
útil en sentido diagnóstico. A menudo los pacientes informan 
pérdida prolongada de la conciencia, pero al interrogarlos de 
manera profunda esto rara vez es cierto. La hiperventilación a 
petición del examinador con frecuencia reproduce los sínto-
mas. 

2. SÍNCOPE POR TOS

El síncope por tos (tusígeno) ocurre sobre todo en hombres de 
mediana edad con enfermedad pulmonar obstructiva crónica 
(EPOC), pero también se ha informado en niños. La tos, que 
no necesariamente es prolongada, precede en forma inmediata 
a la pérdida de la conciencia. El síncope por tos puede ocurrir 
mientras que el paciente está en posición supina. No existen 
síntomas prodrómicos y la duración del estado inconsciente
es breve, a menudo unos cuantos segundos. La recuperación 
plena de la conciencia ocurre de modo inmediato. Los ante-
cedentes de episodios similares son comunes y los síntomas
se pueden reproducir si se pide al paciente que tosa. La causa 
puede ser un descenso en el fl ujo sanguíneo cerebral debido a 
aumento en presión intracraneal, que es producto de la trans-
misión del aumento en la presión intratorácica al comparti-
miento intracraneal a través del líquido espinal o conexiones 
venosas. 

En general el padecimiento es benigno y no existe trata-
miento específi co, excepto por los fármacos antitusígenos como 
dextrometorfano.

3. SÍNCOPE MICCIONAL 
El síncope miccional ocurre casi de manera exclusiva en varo-
nes, probablemente debido a que asumen la posición de pie al 
orinar. Los episodios pueden ocurrir de inmediato antes, du-
rante o después de la micción. Es más probable que ocurran 
por la noche después de un periodo prolongado de sueño en 
decúbito y se deben a acumulación periférica de sangre, ade-
más de bradicardia inducida por el nervio vago. La micción 
en posición sentada generalmente elimina los síntomas. 

4. NEURALGIA GLOSOFARÍNGEA 
La neuralgia glosofaríngea es un síndrome poco común de in-
tenso dolor intermitente y paroxístico localizado en el pilar 
amigdalino u, ocasionalmente, en el meato auditivo externo. 

Cuadro 8-11. Causas de hipotensión ortostática.

Hipovolemia o hemorragia
Insufi ciencia suprarrenal
Hipotensión inducida por fármacos

Antidepresivos (tricíclicos)
Antihipertensivos
Bromocriptina
Diuréticos
Fenotiazinas
Inhibidores de monoaminooxidasa
Levodopa
Nitroglicerina
Sildenafi l (Viagra)

Polineuropatías
Neuropatía amiloide
Neuropatía diabética
Neuropatía porfírica
Síndrome de Guillain-Barré

Otros trastornos neurológicos
Encefalopatía de Wernicke
Esclerosis múltiple
Hipotensión ortostática idiopática
Lesión de la médula espinal con paraplejia
Parkinsonismo
Simpatectomía quirúrgica
Síndrome de Shy-Drager
Siringomielia/siringobulbia
Tabes dorsal
Tumor de la fosa posterior

Insufi ciencia de la bomba cardiaca
Reposo prolongado en cama
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El dolor se acciona por el contacto o movimiento de los pilla-
res amigdalinos, en especial al tragar o hablar. El síncope ocu-
rre como consecuencia de la activación del arco refl ejo gloso-
faríngeo-vagal que produce una bradiarritmia transitoria con 
hipoperfusión cerebral como resultado. 

La carbamacepina, 400 a 1 000 mg/d por vía oral, previe-
ne el dolor y la bradicardia en la mayoría de los pacientes.

5. SÍNCOPE PSICÓGENO

El diagnóstico de síncope psicógeno es por exclusión y en ge-
neral se hace en forma errónea. Las características que lo su-
gieren son la falta de cualquier pródromo, la posible ganancia 
secundaria, posturas y movimientos extraños, falta de palidez 
y un periodo prolongado de aparente falta de respuesta. Los 
episodios psicógenos rara vez ocurren cuando el paciente está 
solo y es muy poco común que se asocien con incontinencia o 
que provoquen lesiones. La mayoría de los pacientes son jóve-
nes o tienen antecedentes bien documentados de trastorno con-
versivo. Sin tales antecedentes, el diagnóstico después de la 
tercera década de vida es dudoso. 

El EEG durante la pérdida psicógena de la conciencia es 
normal, sin la lentitud que ocurre típicamente con la hipoper-
fusión cerebral y que sigue a la pérdida de conciencia provo-
cada por una convulsión. La prueba calórica (véase capítulo 
10) —que produce nistagmo en los pacientes conscientes y 
desviación ocular tónica en pacientes inconscientes— es útil 
para distinguir a la falta de respuesta por motivos psicógenos 
del coma causado por lesión metabólica o estructural.  
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9Accidente cerebrovascular

El accidente cerebrovascular (ACV) es un síndrome carac-
terizado por el inicio agudo de un défi cit neurológico que 
persiste cuando menos por 24 horas, que refl eja compro-
miso focal del sistema nervioso central (SNC) y que es 
resultado de un trastorno de la circulación cerebral. 

El ACV es resultado de uno de dos tipos de trastorno 
vascular cerebral: isquemia o hemorragia.

La isquemia, que es la causa más común de ACV, puede 
ser causada ya sea por una trombosis local o por embolia 
de un sitio distante, como el corazón.

Los accidentes isquémicos transitorios (AIT) y el accidente 
cerebrovascular (ACV) agudo representan urgencias médi-
cas que requieren diagnóstico expedito, debido a que es 
posible tratarlos con fármacos antiplaquetarios, anti-
coagulantes, agentes trombolíticos o cirugía.

CONCEPTOS CLAVE

Los factores genéticos también parecen ser importantes 
en la patogénesis del ACV, pero la causa de la mayoría de estos 
casos probablemente sea multifactorial, implicando infl uencias 
tanto poligénicas como ambientales. El ACV también es con-
secuencia de diversos trastornos mendelianos que afectan so-
bre todo a los vasos sanguíneos, el corazón y la sangre, como 
las miocardiopatías o arritmias de origen genético, homocisti-
nuria, dislipidemias, hemoglobinopatías, coagulopatías pro-
trombóticas, encefalopatías mitocondriales, trastornos del 
tejido conjuntivo y migraña. Además, se ha identifi cado un 
puñado de síndromes monogénicos cuya principal manifesta-
ción es el ACV, al igual que genes que modifi can el riesgo de 
ocurrencia (cuadro 9-1).

El accidente cerebrovascular (ACV; también conocido como 
apoplejía, infarto cerebral, del inglés stroke) es la tercera causa 
más común de muerte en Estados Unidos y es el trastorno 
neurológico más frecuente e incapacitante. Cada año ocurren 
cerca de 750 000 nuevos ACV y alrededor de 150 000 perso-
nas mueren por esa causa en Estados Unidos. La incidencia 
aumenta con la edad, ya que cerca de dos tercios de todos los 
ACV ocurren en personas mayores de 65 años, y es un tanto 
mayor en varones que en mujeres y en afroestadounidenses en 
comparación con blancos. Los factores de riesgo para este pa-
decimiento incluyen hipertensión sistólica o diastólica, hiper-
colesterolemia, tabaquismo, diabetes, consumo elevado de 
alcohol y uso de anticonceptivos orales. El índice de ACV se 
ha reducido en decenios recientes debido en gran medida a la 
mejoría en el tratamiento de la hipertensión.
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MÉTODOS DE DIAGNÓSTICO

El accidente cerebrovascular (ACV) es un sín-
drome caracterizado por el inicio agudo de un défi -
cit neurológico que persiste durante al menos 24 

horas, que refl eja compromiso focal del SNC y que es resul-
tado de un trastorno de la circulación cerebral. El inicio agudo 
y la subsiguiente duración de los síntomas se documentan a 
través de la historia clínica. El sitio de compromiso del SNC 
se sugiere por la naturaleza de los síntomas. Se delimita con 
más precisión a través de exploración neurológica y se confi rma 
mediante estudios imagenológicos (tomografía computarizada 
[TC] o imágenes por resonancia magnética [IRM]). Es posible 
inferir una etiología vascular a partir del inicio agudo de los 
síntomas y, a menudo, por la edad del paciente, la presencia 
de factores de riesgo de ACV y la ocurrencia de síntomas y 
signos que se pueden referir al territorio de un vaso sanguíneo 
cerebral específi co. Cuando los estudios de imagen confi rman 
el diagnóstico, se pueden emprender investigaciones adiciona-
les para identifi car una causa específi ca. 

INICIO AGUDO
Los ACV comienzan de manera abrupta. Los défi cit neuroló-
gicos quizá estén a su nivel máximo al principio, como es 
frecuente en el ACV embólico, o pueden progresar desde 
segundos hasta horas (u ocasionalmente días), lo cual es carac-

terístico de la trombosis arterial progresiva o de émbolos recu-
rrentes. Un ACV que progresa en forma activa como conse-
cuencia directa de un trastorno vascular subyacente (pero no 
debido a un edema cerebral asociado) o que lo ha hecho así en 
minutos recientes se denomina ACV en evolución o ACV 
progresivo (fi gura 9-1). Es poco probable que las defi ciencias 
cerebrales focales que se desarrollan con lentitud (de semanas a 
meses) se deban a un ACV y sugieren más la presencia de un 
tumor o de una enfermedad infl amatoria o degenerativa. 

DURACIÓN DE LAS DEFICIENCIAS
Por defi nición, los ACV producen defi ciencias neurológicas 
que persisten cuando menos durante 24 horas. Cuando los 
síntomas y signos se resuelven por completo después de perio-
dos más breves (por lo general en el curso de 30 minutos), se 
emplea el término “ataque isquémico transitorio” (AIT) (fi -
gura 9-1). Los AIT recurrentes con características clínicas 
idénticas son causados en general por trombosis o embolia 
que surge dentro de la circulación cerebral. Los AIT que difi e-
ren en carácter de un evento a otro sugieren émbolos recu-
rrentes que provienen de un origen cardiaco. Aunque los AIT 
no producen por sí mismos una disfunción neurológica per-
durable, es importante reconocerlos debido a que un tercio de 
los pacientes con AIT tendrán un ACV en el curso de los si-
guientes cinco años y porque es posible reducir el riesgo con 
tratamiento.  

En algunos casos, los défi cit duran más de 24 horas, pero 
se resuelven por completo o casi del todo en unos cuantos días; 

Cuadro 9-1. Algunas causas monogénicas de ACV.

Vasos implicados    Trastorno Herencia  Gen Proteína

Vasos pequeños CADASIL1

CARASIL3

HERNS5

AD2

AR4

AD

NOTCH3

Desconocido
TREX1

Notch-3 (homólogo de la mutación dunce de 
 la drosófi la)
Desconocida
Exonucleasa 1 de 3’-5’ del DNA 

Arterias pequeñas y 
grandes

Enfermedad de Fabry
Pseudoxantoma elástico 

Neurofi bromatosis tipo I

RVX6

AR, AD

AD

GLA
ABCC6

NF1

α-galactosidasa A
Proteínas transportadoras con casete fi jadoras 
 de ATP (ATPasas de tipo ABC), subfamilia C, 
 miembro 6
Neurofi bromina

Arterias grandes Enfermedad de moyamoya Incierta MYMY1-3 Desconocido

Disección arterial Síndrome de Ehlers-
Danlos, tipo IV
Síndrome de Marfan

AD

AD

COL3A1

FBN1

Colágeno tipo III

Fibrilina 1
1 Arteriopatía cerebral autosómica dominante con infartos subcorticales y leucoencefalopatía.
2 Autosómico dominante.
3 Arteriopatía cerebral autosómica recesiva con infartos subcorticales y leucoencefalopatía.
4 Autosómico recesivo.
5 Endoteliopatía hereditaria con retinopatía, nefropatía y ACV.
6 Recesivo vinculado con el cromosoma X.
Adaptado de Ballabio E et al. Monogenic vessel diseases related to ischemic stroke: a clinical approach. J Cereb Blood Flow Metab. 2007;27:1649-1662.
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el término défi cit neurológico isquémico reversible o ACV 
menor se emplea en ocasiones para describir estos eventos. 

Como indican sus nombres, AIT y défi cit neurológico 
isquémico reversible se asocian sólo con isquemia cerebral, por 
el contrario de hemorragia. 

COMPROMISO FOCAL
El ACV produce síntomas y signos focales que se correlacio-
nan con el área cerebral irrigada por el vaso sanguíneo com-
prometido. En el ACV isquémico, la oclusión de un vaso 
sanguíneo interrumpe el fl ujo de sangre a una región especí-

fi ca del cerebro, interfi riendo con funciones neurológicas que 
dependen de esa región y produciendo un patrón más o me-
nos estereotipado de defi ciencias. La hemorragia produce un 
patrón menos impredecible de compromiso focal debido a 
complicaciones como el aumento en la presión intracraneal, 
edema cerebral, compresión del tejido cerebral y de los vasos 
sanguíneos, o porque la dispersión de la sangre a través del es-
pacio subaracnoideo o ventrículos cerebrales puede alterar el 
funcionamiento cerebral en sitios alejados de la hemorragia. 

Los trastornos cerebrovasculares también pueden afectar 
al cerebro de modo más difuso y producir una disfunción ce-
rebral global, pero en estos casos no aplica el término ACV. 
Estos trastornos incluyen la isquemia cerebral global (debida 
en general a paro cardiaco) y la hemorragia subaracnoidea 
(que se trata en el capítulo 2). En la mayoría de los casos de 
ACV, los antecedentes y el examen neurológico proporcionan 
sufi ciente información para localizar la lesión en un lado del 
cerebro (p. ej., el lado opuesto en una hemiparesia o défi cit 
hemisensorial o el lado izquierdo si se presenta afasia) y en la 
circulación cerebral anterior o posterior. 

A. CIRCULACIÓN ANTERIOR

La circulación cerebral anterior, que irriga la mayor parte de la 
corteza cerebral y de la materia blanca subcortical, ganglios 
basales y cápsula interna, consiste en la arteria carótida interna 
y sus ramifi caciones: arterias coroidea anterior, cerebral ante-
rior y cerebral media. A su vez, la arteria cerebral media da 
lugar a las ramas lenticuloestriadas profundas y penetrantes 
(fi gura 9-2). El territorio específi co de estos vasos se muestra 
en el cuadro 9-2. Los ACV en la circulación anterior por lo 
común se asocian con síntomas y signos que indican disfun-
ción hemisférica (cuadro 9-3), como afasia, apraxia o agnosia. 
También producen hemiparesia, trastornos hemisensoriales y 
defectos en el campo visual, que también pueden ocurrir en 
los ACV de la circulación posterior. 

B. CIRCULACIÓN POSTERIOR

La circulación cerebral posterior irriga el tronco encefálico, ce-
rebelo y tálamo, al igual que porciones de los lóbulos occipital 
y temporal. Consiste en los pares de arterias vertebrales, de la 
arteria basilar y de sus ramas: las arterias cerebelosa inferopos-
terior, cerebelosa inferoanterior, cerebelosa superior y cerebral 
posterior (fi gura 9-2). La arteria cerebral posterior se ramifi ca 
a su vez en las arterias talamoperforadas o paramedianas y ta-
lamogeniculadas. Las áreas irrigadas por estas arterias se listan 
en el cuadro 9-2. Los ACV de la circulación posterior produ-
cen síntomas y signos de disfunción del tronco encefálico 
(cuadro 9-3), incluyendo coma, crisis atónica (drop attacks; 
colapso repentino sin pérdida de la conciencia), vértigo, náu-
seas y vómito, parálisis de nervios craneales, ataxia y défi cit 
sensoriomotores cruzados que afectan al rostro en un lado del 
cuerpo y a los miembros en el otro lado. También ocurren he-
miparesia, trastornos hemisensoriales y defi ciencias del campo 
visual, pero éstos no son específi cos de los ACV de la circula-
ción posterior. 
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Figura 9-1. Curso temporal de los eventos cerebrales isquémi-
cos. Un accidente isquémico transitorio (AIT) produce defi cien-
cias neurológicas que se resuelven por completo en el curso de 
24 horas y, en general, dentro de un lapso de 30 minutos. El ACV 
en evolución, o ACV progresivo, causa défi cit que continúan 
empeorando, incluso mientras se observa al paciente. Un ACV 
completo se defi ne por la presencia de défi cit residuales (que 
quizá se estabilicen o mejoren) en 24 horas; no necesariamente 
implica que esté afectado el territorio completo del vaso compro-
metido o que no haya ocurrido mejoría desde el inicio. 
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ORIGEN VASCULAR
Aunque la hipoglucemia, otros trastornos metabólicos, trau-
matismo y convulsiones pueden causar défi cit neurológicos 
focales y centrales que comienzan de manera abrupta y duran 
cuando menos 24 horas, el término ACV se emplea sólo 
cuando tales eventos son producidos por enfermedad cerebro-
vascular.

El proceso patológico subyacente en el ACV puede 
ser isquemia o hemorragia, por lo general debida a 
lesión arterial. En series recientes, la isquemia ex-

plica cerca de dos terceras partes de los casos de ACV, en 
tanto que la hemorragia es la causa de aproximadamente un 
tercio de ellos. Quizá no sea posible distinguir entre isquemia 
y hemorragia con base en los antecedentes y el examen neu-

Comunicante anterior

Cerebral anterior

Carótida interna

Cerebral media (tronco)

Lenticuloestriada

Cerebral media (división superior)

Cerebral media (división inferior)

Comunicante posterior

Cerebral posterior

Cerebelosa superior

Cerebelosa anteroinferior

Basilar

Cerebelosa posteroinferior

Vertebral

Círculo

de Willis

Figura 9-2. Arterias de la circulación cerebral anterior (blanco) y posterior (color) en relación con el círculo de Willis. 

Cuadro 9-2. Territorios de las arterias cerebrales principales.

Arteria Territorio

Circulación anterior
Carótida interna

Coroidea anterior
Cerebral anterior

Cerebral media
Ramas lenticuloestriadas

Hipocampo, globo pálido, zona inferior de la cápsula interna
Zona medial de la corteza frontal y parietal, y materia blanca subyacente, zona anterior del cuerpo 
 calloso
Zona lateral de corteza frontal, parietal, occipital y temporal, y materia blanca subyacente
Núcleo caudado, putamen, zona superior de la cápsula interna

Circulación posterior
Vertebral

Cerebelosa posteroinferior
Basilar

Cerebelosa anteroinferior
Cerebelosa superior
Cerebral posterior

Ramas talamoperforadas
Ramas talamogeniculadas

Bulbo raquídeo, zona inferior del cerebelo

Zonas inferior y media de la protuberancia anular, zona media del cerebelo
Zona superior de la protuberancia anular, zona inferior del mesencéfalo, zona superior del cerebelo
Zona medial de la corteza occipital y temporal, y materia blanca subyacente, zona posterior del 

cuerpo calloso, zona superior del mesencéfalo
Tálamo
Tálamo
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rológico, pero la TC o las IRM permiten un diagnóstico defi -
nitivo.  

A. ISQUEMIA

La interrupción en el fl ujo sanguíneo al cerebro priva a las 
neuronas y a otras células del sustrato de glucosa y oxígeno y, 
a menos que se restaure con rapidez el fl ujo sanguíneo, esto 
conduce en última instancia a la muerte celular. El patrón de 
muerte celular depende de la intensidad de la isquemia. Con 
una isquemia leve, como la que puede ocurrir en un paro car-
diaco con reperfusión, la vulnerabilidad selectiva de ciertas 
poblaciones neuronales da por resultado su pérdida preferen-
cial. La isquemia más grave produce necrosis neuronal selec-
tiva, en la que las neuronas mueren, pero se preservan la glía y 
las células endoteliales. La isquemia completa y permanente 
causa necrosis generalizada, la cual afecta todos los tipos de 
células y da por resultado las lesiones cavitarias crónicas en 
el cerebro que se observan después de un ACV clínico. 

La lesión neuronal isquémica es un proceso bioquímico 
activo que evoluciona con el tiempo (fi gura 9-3). La falta de 
glucosa y oxígeno reduce el almacén de energía de las células 
que se requiere para mantener los potenciales de membrana y 
los gradientes iónicos transmembranosos. El potasio sale de 
las células provocando ingreso de calcio inducido por la des-
polarización y también estimula la liberación de glutamato a 
través de los transportadores de glutamato de la glía. El gluta-
mato sináptico activa los receptores de aminoácidos excitato-
rios que están acoplados a los canales de iones de calcio y 
sodio. El infl ujo resultante de sodio en los cuerpos y dendritas 
de las neuronas postsinápticas causa despolarización e infl a-
mación aguda. La acidosis contribuye a la sobrecarga de calcio 
intracelular al activar los canales iónicos sensibles al ácido. El 

Cuadro 9-3. Síntomas y signos de isquemia en la 
circulación anterior y posterior.

Síntomas y signos

Incidencia (%)1

Anterior Posterior

Cefalea 25 3

Alteración de conciencia 5 16

Afasia2 20 0

Defecto en el campo visual 14 22

Diplopía2 0 7

Vértigo2 0 48

Disartria 3 11

Ataques de caída2 0 16

Hemiparesia o monoparesia 38 12

Défi cit hemisensorial 33 9
1 La mayoría de los pacientes tienen múltiples síntomas y signos.
2 Características distintivas más útiles.
Modifi cado de Hutchinson EC, Acheson EJ: Strokes: Natural History, Pathology 
and Surgical Treatment. Saunders, 1975.
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Figura 9-3. Patogénesis de la muerte neuronal isquémica. 
La isquemia priva al cerebro de los sustratos metabólicos, en 
especial del oxígeno y glucosa, imposibilitando que las células 
lleven a cabo sus funciones dependientes de energía como el 
mantenimiento de los gradientes iónicos transmembranosos. La 
pérdida de estos gradientes despolariza las membranas celulares, 
conduciendo al infl ujo del calcio a través de los canales de calcio 
dependientes de voltaje y accionando la liberación de neuro-
transmisores como el glutamato de las terminales nerviosas 
presinápticas. El glutamato se enlaza con los receptores en la 
membrana neuronal postsináptica para activar el fl ujo de entrada 
de sodio y calcio. Esto pone en movimiento una cascada de 
eventos bioquímicos que producen infl amación celular, lesionan 
las mitocondrias, generan radicales libres tóxicos y activan las 
proteasas, nucleasas y otras enzimas. En función de la gravedad y 
duración de la isquemia, las neuronas pueden morir con rapidez 
por necrosis o de modo más gradual por muerte celular 
programada (MCP) o apoptosis. La muerte celular por necrosis 
se caracteriza por retracción del núcleo (picnosis), pérdida 
temprana de la integridad de la membrana, cambios estruc-
turales mitocondriales y, fi nalmente, lisis celular. La MCP depende 
de la síntesis de nuevas proteínas. La apoptosis, una forma de 
MCP, se asocia con marginación de la cromatina nuclear, preser-
vación relativa de la membrana celular e integridad mitocontrial, 
al igual que por la formación de vesículas (blebs) extracelulares 
adheridas a la membrana (cuerpos apoptóticos). La necrosis y la 
MCP pueden coexistir en diferentes regiones de una lesión 
isquémica.
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infl ujo de calcio que supera la capacidad de la célula para ex-
pulsar, capturar o amortiguar el calcio activa las enzimas 
dependientes de calcio (proteasas, lipasas y nucleasas). Estas 
enzimas, y sus productos metabólicos como los eicosanoides y 
los radicales de oxígeno y nitrógeno reactivos, causan la des-
composición de las membranas plasmáticas y de los elementos 
citoesqueléticos, lo cual conduce a muerte celular.

En los sitios donde la isquemia es incompleta y, por 
ende, permite una supervivencia celular más prolongada 
—como en la zona limítrofe o penumbra que rodea el nú-
cleo de una región cerebral isquémica—, es posible que se 
pongan en movimiento otros procesos bioquímicos que regu-
lan la muerte celular. Éstos incluyen la expresión de proteínas 
implicadas en la muerte celular programada, como las pro-
teínas de la familia de Bcl-2 (linfoma de células B) y caspasas 
(proenzimas para las cisteína proteasas que se rompen al nivel 
de los residuos de aspartato). La acción de estas proteínas 
puede conducir a apoptosis, una forma de muerte celular 
programada que es diferente de la necrosis y que se caracte-
riza por marginación de la cromatina nuclear, separación del 
DNA en fragmentos de longitud defi nida (nucleosomas), 
preservación relativa de la integridad de la membrana celular, 
vesiculación (blebbing) de la membrana plasmática para formar 
cuerpos apoptóticos y fagocitosis sin infl amación. También 
existen formas no apoptóticas de muerte celular programada 
que, de la misma manera, pueden tener una función en la 
muerte celular isquémica demorada. 

Si se restaura el fl ujo sanguíneo al tejido cerebral isqué-
mico antes de que las neuronas se dañen de manera irreversi-
ble, los síntomas y signos clínicos son transitorios. No obs-
tante, la interrupción prolongada del fl ujo de sangre conduce 
a una lesión isquémica irreversible (infarto) y a defi ciencias 
neurológicas persistentes.

Dos mecanismos patógenos pueden causar un ACV 
isquémico: trombosis y embolia. Aunque cerca de 
dos tercios de los ACV isquémicos se atribuyen a 

trombosis y cerca de un tercio se adjudican a embolia, a me-
nudo la distinción es difícil o imposible con una base clínica. 

1. La trombosis provoca un ACV al ocluir las arterias ce-
rebrales grandes (en especial las arterias carótida interna, cere-
bral media o basilar), pequeñas arterias penetrantes (como en 
el ACV lacunar), venas cerebrales o senos venosos. Los sínto-
mas evolucionan en forma típica desde minutos hasta horas. 
Es frecuente que los ACV trombóticos sean antecedidos por 
AIT que tienden a producir síntomas similares debido a que 
afectan de manera recurrente el mismo territorio. 

2. La embolia produce un ACV cuando se ocluyen las 
arterias cerebrales por el paso distal de un trombo que pro-
viene del corazón, arco de la aorta o arterias cerebrales gran-
des. Los émbolos de la circulación cerebral anterior ocluyen 
con más frecuencia la arteria cerebral media y sus ramas, dado 
que aproximadamente 85% del fl ujo sanguíneo hemisférico se 
transporta por esta vía. Los émbolos en la circulación cerebral 
posterior generalmente se alojan en el ápice de la arteria basi-
lar o en las arterias cerebrales posteriores. Los ACV embólicos 
producen en forma característica defi ciencias neurológicas que 
están a su nivel máximo al inicio. Cuando los ACV embólicos 

han sido precedidos por AIT, en especial aquellos que provie-
nen de un origen cardiaco, es típico que los síntomas varíen 
entre los ataques dado que se afectan territorios vasculares di-
ferentes. 

B. HEMORRAGIA

La hemorragia puede interferir con el funcionamiento cere-
bral a través de una diversidad de mecanismos, incluyendo 
destrucción o compresión del tejido cerebral y compresión de 
las estructuras vasculares, lo cual conduce a isquemia y edema 
secundarios. La hemorragia intracraneal se clasifi ca por su lo-
calización como intracerebral, subaracnoidea, subdural o epi-
dural, todas las cuales, excepto la subdural, son en general el 
producto de sangrado arterial. 

1. La hemorragia intracerebral causa síntomas al com-
primir el tejido adyacente y, a menor grado, por la destrucción 
del tejido. A diferencia del ACV isquémico, la hemorragia in-
tracerebral tiende a causar una cefalea más intensa y depresión 
de la conciencia, al igual que défi cit neurológicos que no co-
rresponden a la distribución de ningún vaso sanguíneo único. 

2. La hemorragia subaracnoidea conduce a disfunción 
cerebral al elevar la presión intracraneal, al igual que por los 
efectos tóxicos, aún desconocidos en gran medida, de la san-
gre subaracnoidea sobre el tejido cerebral. Además, es posible 
que la hemorragia subaracnoidea se complique por el vasoes-
pasmo (que conduce a isquemia), reanudación del sangrado, 
diseminación de la sangre al tejido cerebral (que produce un 
hematoma intracerebral) o hidrocefalia. Es típico que la he-
morragia subaracnoidea se presente con cefalea más que con 
defi ciencias neurológicas focales, como se analizó en el capí-
tulo 2.  

3. La hemorragia subdural o epidural produce una lesión 
de masa que puede comprimir al cerebro debajo de ella. Es fre-
cuente que estas hemorragias tengan un origen traumático y 
que se presenten en general con cefalea o alteraciones de la 
conciencia. Debido a que su reconocimiento es esencial con 
relación al estado de coma, la hemorragia subdural y epidural 
se analizan en el capítulo 10.

ISQUEMIA CEREBRAL FOCAL

ETIOLOGÍA
Una variedad de trastornos de la sangre, de los vasos sanguí-
neos y cardiacos pueden conducir a una isquemia cerebral fo-
cal (cuadro 9-4).

A. TRASTORNOS VASCULARES

1. Ateroesclerosis. La ateroesclerosis de las grandes arte-
rias intracraneales en el cuello y en la base del cerebro es la 
causa subyacente de la isquemia cerebral focal en la gran ma-
yoría de los casos. La ateroesclerosis afecta las arterias elásticas 
y musculares grandes y de mediano tamaño. Dentro de la circu-
lación cerebral, los sitios predilectos (fi gura 9-4) son el origen 
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de la arteria carótida común, la arteria carótida interna justo 
por arriba de la bifurcación carótida común y dentro del seno 
cavernoso, el origen de la arteria cerebral media, la arteria ver-
tebral en su inicio o justo por arriba del sitio de ingreso al crá-
neo, y la arteria basilar. 

La patogénesis de la ateroesclerosis no se ha entendido 
por completo, pero se piensa que un paso inicial lo constitu-
yen las lesiones y disfunción resultante de las células del endo-
telio vascular. Las células endoteliales pueden sufrir daño a 
causa de las lipoproteínas de baja densidad, radicales libres, 
hipertensión, diabetes, homocisteína o agentes infecciosos. 
Los monocitos y linfocitos T de la sangre se adhieren a los si-
tios de daño endotelial y migran de manera subsiguiente al 
área subendotelial, donde los monocitos y los macrófagos de-
rivados de éstos se transforman en células espumosas cargadas 
de lípidos. La lesión resultante se denomina estría grasa. La 
liberación de factores de crecimiento y quimiotácticos de las 
células endoteliales y macrófagos estimula la proliferación y 
migración de células de músculo liso de la íntima y conduce a 
la formación de una placa fi brosa. Las plaquetas se adhieren 
a los sitios de lesión endotelial y liberan factores de creci-
miento y quimiotácticos. La lesión ateromatosa resultante (fi -
gura 9-5) puede agrandarse o romperse hasta ocluir la luz del 

vaso, o proporcionar una fuente para émbolos ateromatosos o 
plaquetarios. Los ateromas ulcerados quizá sean fuentes espe-
cialmente probables de émbolos. 

El factor de riesgo más importante de la ateroesclerosis 
que conduce a ACV es la hipertensión sistólica o diastólica. 
En un estudio con más de 5 000 varones y mujeres sin sinto-
matología, con edades entre los 30 y 60 años, a quienes se dio 
seguimiento en forma prospectiva durante 18 años, la proba-
bilidad de que los sujetos con hipertensión desarrollaran ACV 
fue siete veces mayor que la de los individuos sin hiperten-
sión. Lo que es más, la incidencia de todas las principales 
secuelas cardiacas y cerebrovasculares de la hipertensión au-
mentó en proporción directa con la presión arterial, incluso 
en el rango no hipertensivo, sin ningún valor crítico o seguro 
identifi cable. Una presión arterial sistólica de 160 mm Hg y 
diastólica de 95 mm Hg observada durante la visita médica 
triplicó el riesgo de ACV, lo cual sugiere que tales pacientes 
deberían recibir tratamiento contra la hipertensión. 

La ateroesclerosis también puede ocurrir en ausencia de 
hipertensión. En tales casos, es posible que estén implicados 
otros factores como la diabetes, los niveles elevados de colesterol 
y triglicéridos en sangre, la hiperhomocisteinemia, el tabaquis-
mo, la predisposición hereditaria y el uso de anticonceptivos 
orales. Los trastornos genéticos asociados con aceleración en la 
ateroesclerosis incluyen la homocistinuria y las dislipoproteine-
mias. 

2. Otros trastornos infl amatorios
a. La arteritis de células gigantes (véase capítulo 2), 

también llamada arteritis temporal, produce cambios infl ama-
torios que afectan las ramas de las arterias carótida externa, ca-
rótida cervical interna, ciliar posterior, vertebral extracraneal e 
intracraneal. Los cambios infl amatorios en la pared arterial 
pueden estimular la adhesión y agregación plaquetaria sobre 
las superfi cies dañadas, lo cual conduce a trombosis o embolia 

Cuadro 9-4. Padecimientos asociados con isquemia 
cerebral focal.

Trastornos vasculares
Ateroesclerosis
Displasia fi bromuscular
Trastornos infl amatorios

Arteritis de células gigantes
Lupus eritematoso sistémico
Poliarteritis nodosa
Angitis granulomatosa
Arteritis sifi lítica
SIDA

Disección de la arteria carótida o de la arteria vertebral
Infarto lacunar
Abuso de drogas
Migraña
Oclusiones intracraneales progresivas múltiples (síndrome de 

moyamoya)
Trombosis venosa o sinusal

Trastornos cardiacos
Trombo mural
Cardiopatía reumática
Arritmias
Endocarditis
Prolapso de la válvula mitral
Embolia paradójica
Mixoma auricular
Válvulas cardiacas protésicas 

Trastornos hematológicos
Trombocitosis
Policitemia
Enfermedad de células falciformes (drepanocitosis)
Leucocitosis
Estados hipercoagulables

Arteria cerebelosa 

superior

Arteria cerebelosa 

anteroinferior

Arteria cerebelosa 

posteroinferior

Arteria cerebral

anterior

Arteria cerebral

media

Arteria carótida 

interna

Arteria 

cerebral 

posterior

Arteria

comunicante

posterior

Arteria basilar

Arteria vertebral

Arteria comunicante anterior

Figura 9-4. Sitios predilectos (áreas en color) para la ateroes-
clerosis en la circulación arterial intracraneal.
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Figura 9-5. Lesión arterial en la ateroesclerosis. El daño al endo-
telio permite que las células mononucleares circulantes se adhie-
ran a la pared arterial y que después migren por debajo de la 
capa del endotelio, donde forman una estría grasa. La adhesión 
subsiguiente de plaquetas y la proliferación de las células de 
músculo liso dentro de esta lesión producen una placa fi brosa 
que surge de la superfi cie de la íntima. Esto invade la luz arterial y 
puede ocluir el vaso o proporcionar la fuente de un émbolo.
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distal. La exploración física quizá muestre sensibilidad, nódu-
los o falta de pulso en la arteria temporal. Los datos de labora-
torio incluyen un aumento en la tasa de sedimentación 
eritrocitaria y evidencia de estenosis u oclusión vascular en la 
angiografía o en la ultrasonografía dúplex color. El diagnós-
tico defi nitivo se logra a través de una biopsia de la arteria 
temporal. Aunque es una causa poco común de síntomas de 
isquemia cerebral, debe considerarse la posibilidad de arteritis 
de células gigantes en pacientes con ceguera monocular transi-
toria o accidentes isquémicos cerebrales transitorios —en es-
pecial en ancianos— debido a que el trastorno responde a la 
terapia con corticosteroides y, en consecuencia, es posible evi-
tar sus complicaciones (en especial la ceguera permanente). 

b. El lupus eritematoso sistémico se asocia con vascu-
lopatía que compromete a los vasos cerebrales pequeños y 
conduce a múltiples microinfartos. Los cambios infl amato-
rios característicos de la verdadera vasculitis están ausentes. La 
endocarditis de Libman-Sacks puede ser la fuente de los ém-
bolos cardiógenos.

c. La poliarteritis nodosa es una vasculitis segmenta-
ria de las arterias pequeñas y de mediano tamaño que afecta 
múltiples órganos. Pueden ocurrir síntomas transitorios de 
isquemia cerebral, incluyendo episodios típicos de ceguera 
monocular transitoria. 

d. La angitis granulomatosa (también llamada angitis 
primaria del SNC) es una enfermedad infl amatoria idiopática 
que afecta las arterias y venas pequeñas en el SNC y que 
puede causar lesiones multifocales transitorias o progresivas. 
Sus características clínicas incluyen cefalea, hemiparesia y otras 
anormalidades neurológicas focales, así como trastornos cog-
nitivos. En general, el líquido cefalorraquídeo (LCR) muestra 
pleocitosis y proteínas elevadas, pero debido a que no se afecta 
la vasculatura sistémica, por lo común la tasa de sedimenta-
ción de eritrocitos es normal. Debería sospecharse este diag-
nóstico en cualquier paciente con disfunción multifocal del 
SNC y pleocitosis en el LCR. La angiografía muestra estre-
chamiento focal y segmentario de las arterias y venas peque-
ñas; la biopsia de las meninges es diagnóstica. El tratamiento 
con corticosteroides, solos o en combinación con ciclofosfa-
mida, puede ser benéfi co. 

e. La arteritis sifi lítica ocurre después de cinco años de 
iniciar la infección sifi lítica primaria y refl eja el proceso infl a-
matorio meníngeo subyacente. Es importante reconocer y 
tratar este trastorno en su etapa temprana para prevenir el de-
sarrollo de neurosífi lis parenquimatosa terciaria (en general 
paresia o tabes dorsal). Es típico que se comprometan los va-
sos penetrantes de mediano tamaño (fi gura 9-6), produciendo 
áreas de infarto punteadas en la materia blanca profunda del he-
misferio cerebral que se pueden observar a través de TC o IRM.

f. El síndrome de inmunodefi ciencia adquirida (SIDA) 
se asocia con aumento en el índice de AIT y ACV isquémico. 
En algunos casos, las complicaciones neurológicas isquémicas 
del SIDA se asocian con endocarditis o con infecciones opor-
tunistas del SNC, como toxoplasmosis o meningitis por crip-
tococo.

3. Displasia fi bromuscular. Afecta las grandes arterias 
en niños y jóvenes adultos, produciendo adelgazamiento seg-

mentario de la túnica media y fragmentación de la lámina 
elástica que alterna con anillos de hiperplasia fi brosa y muscu-
lar dentro de la media. Es más frecuente que se comprometan 
los vasos extracraneales que los intracraneales, al igual que la 
porción cervical de la arteria carótida interna más que la arte-
ria vertebral. A menudo las lesiones son bilaterales. Es posible 
que la displasia fi bromuscular sea hereditaria como trastorno 
autosómico dominante y es más común en mujeres que en va-
rones. Los síntomas pueden deberse a la embolización de 
trombos vasculares. En la angiografía se observa el caracte-
rístico “collar de cuentas”. En casos sintomáticos puede ser 
benéfi co el uso de fármacos antiplaquetarios o dilatación 
intraluminal.

4. Disección de las arterias carótida o vertebral. La di-
sección de las arterias carótida o vertebral se asocia con hemo-
rragia dentro de la pared arterial que puede ocluir la arteria o 
predisponer a la formación de trombos y embolización. Las 
disecciones postraumáticas de la carótida presentan poca difi -
cultad diagnóstica. No obstante, ciertos pacientes, en general 
los varones jóvenes, sufren un infarto cerebral después de la 
disección aparentemente espontánea de la carótida. Las disec-
ciones de la arteria carótida interna se originan en general 
cerca de la bifurcación de la carótida y pueden extenderse 
hasta la base del cráneo. Es común que el proceso patológico 
subyacente sea la necrosis quística de la media. En ocasiones 
ocurre como pródromo una isquemia hemisférica transitoria o 
ceguera monocular que precede a un ACV devastador. La di-
sección de la carótida puede estar acompañada de dolor en la 
mandíbula o el cuello, anormalidades visuales similares a las 
que ocurren en la migraña o síndrome de Horner. 

La disección de las arterias vertebral o basilar es menos 
común. Las características clínicas de este trastorno incluyen 
cefalea, dolor en la parte posterior del cuello e inicio repen-
tino de signos de disfunción del tronco encefálico. 

El tratamiento de la disección de las arterias carótida o 
vertebral es polémico. Los abordajes de tratamiento incluyen 
no dar ningún tratamiento, retirar el hematoma intramural y 
medidas para prevenir la embolización del sitio de disección 
(aspirina, anticoagulantes u oclusión del vaso distal a la disec-
ción). Es poco común que la disección sea recurrente y en ge-
neral sucede después de un mes del evento inicial.   

5. Infarto lacunar. El infarto lacunar del cerebro es pro-
ducto de la oclusión de las pequeñas ramas penetrantes de las 
principales arterias cerebrales, en especial aquellas que irrigan 
los ganglios basales, tálamo, cápsula interna y protuberancia 
anular. Se cree que los infartos lacunares son causados ya sea 
por ateroesclerosis o por cambios degenerativos en las paredes 
arteriales (incluyendo lipohialinosis y necrosis fi brinoide) que 
se relacionan con una hipertensión de larga duración. Tanto la 
hipertensión como la diabetes parecen predisponer a este tipo 
de ACV. 

6. Abuso de drogas. El uso de clorhidrato de cocaína, 
alcaloide de cocaína (crack o piedra), anfetaminas o heroína es 
un factor de riesgo de ACV en pacientes menores de 35 años. 
Las personas que utilizan estos agentes por vía intravenosa 
pueden desarrollar endocarditis infecciosa (véase más ade-
lante), que conduce a ACV embólico. No obstante, el ACV 
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también ocurre en usuarios de drogas que no presentan endo-
carditis, incluyendo a aquellos que utilizan las drogas sólo por 
vía intranasal, fumada o por inhalación de vapor, y a menudo 
el trastorno tiene su inicio en el curso de horas después de uti-
lizar la droga. Los mecanismos que se han propuesto para ex-
plicar estos eventos incluyen vasoespasmo inducido por la sus-
tancia, vasculitis y ruptura de aneurismas o malformaciones 
vasculares preexistentes. El clorhidrato de cocaína se asocia 
con más frecuencia a hemorragia intracerebral, pero también 
puede causar hemorragia subaracnoidea o ACV isquémico. Es 
más común que el ACV asociado con la cocaína en piedra 
tenga un origen isquémico, pero también se presentan hemo-
rragia intracerebral o subaracnoidea. Las anfetaminas pueden 
producir vasculitis, con necrosis de la pared de los vasos que 
conduce a hemorragia intracerebral; el ACV isquémico y la 

hemorragia subaracnoidea son menos frecuentes. Otras ami-
nas simpaticomiméticas, incluyendo fenilpropanolamina y 
efedrina, también se asocian con un aumento en el riesgo de 
ACV. La heroína se asocia principalmente con ACV embó-
lico debido a endocarditis. 

7. Oclusiones arteriales intracraneales múltiples progre-
sivas (moyamoya). Este síndrome tiene dos características 
principales: estrechamiento u oclusión bilateral de las arte-
rias carótidas internas distales y de los troncos adyacentes an-
terior y medio de la arteria cerebral; y la presencia de una fi na 
red de canales colaterales en la base del cerebro. El término 
moyamoya se deriva de una palabra japonesa que signifi ca 
humo o neblina, que caracteriza a la apariencia angiográfi ca de 
estos fi nos colaterales (fi gura 9-7). Moyamoya es más común 
en niñas japonesas y a veces se hereda como trastorno autosó-

Figura 9-6. Angiografía de la carótida izquierda (proyección AP) en arteritis sifi lítica que muestra notable estrechamiento de la arteria 
cerebral media proximal (fl echas a la derecha) y arteria cerebral anterior (fl echa a la izquierda). (Reproducido con autorización de 
Lowenstein DH et al. Acute syphilitic transverse myelitis: unusual presentation of meningovascular syphilis. Genitourin Med. 1987;63:333-338.)
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A: Vista AP

B: Vista lateral

Figura 9-7. Angiografía de la carótida derecha en enfermedad de moyamoya. La arteria cerebral media y sus ramas son reemplazadas 
por un patrón capilar difuso que tiene la apariencia de una voluta de humo.
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mico recesivo, pero ocurre en todos los grupos étnicos y en 
pacientes con ateroesclerosis, anemia de células falciformes 
(drepanocítica) o con antecedentes de meningitis basilar. Por 
ende, el término denota un patrón angiográfi co de vasos cola-
terales más que un síndrome clínico o patológico. Los niños 
tienden a presentar ACV isquémicos; los adultos presentan 
hemorragia intracerebral, subdural y subaracnoidea. Los epi-
sodios transitorios de isquemia cerebral son raros.

8. Migraña. La migraña con auras se ha propuesto como 
una causa de ACV, pero en muchos casos es posible que 
coexistan otros factores de riesgo (p. ej., uso de anticoncepti-
vos orales). El ACV en personas con migraña puede ocurrir 
durante un ataque de migraña clásica y en el mismo territorio 
vascular afectado por crisis migrañosas previas. Se afectan 
aproximadamente con la misma frecuencia las circulaciones 
cerebrales anterior (en especial la arteria cerebral media) y pos-
terior (sobre todo la arteria cerebral posterior). Los estudios de 
investigación no muestran otras causas de ACV (p. ej., oclu-
sión de arterias cerebrales grandes).

9. Trombosis venosa o sinusal. Esta causa poco común 
de ACV se asocia en forma típica con un padecimiento pre-
disponente, como otitis o sinusitis, estado posparto, deshidra-
tación o coagulopatía. Las características clínicas incluyen 
cefalea, papiledema, alteraciones de la conciencia, convulsio-
nes y defi ciencias neurológicas focales. Es típico que aumente 
la presión del LCR y, en casos de trombosis séptica, puede 
ocurrir pleocitosis. La TC puede demostrar hemorragia aso-
ciada con infarto venoso y, en la trombosis del seno sagital 
superior, la TC con contraste muestra a veces un defecto de 
llenado que corresponde a un coágulo (signo delta). No obs-
tante, las IRM con contraste son el procedimiento diagnós-
tico a elegir en la mayoría de los casos. El diagnóstico puede 
confi rmarse a través de angiografía por resonancia magnética 
(ARM), pero en la actualidad la angiografía intraarterial con 
rayos X rara vez está indicada. En pacientes que presentan cefa-
lea y papiledema, la trombosis venosa o sinusal debería diferen-
ciarse de las lesiones de masa intracraneales y del pseudotumor 
cerebral idiopático. Los estudios radiológicos mencionados an-
tes son útiles en estos casos. Las trombosis sépticas se tratan 
con antibióticos. En este tipo de trombosis aséptica se ha utili-
zado anticoagulación, pero su efi cacia no está probada y puede 
precipitar hemorragia intracraneal. 

B. TRASTORNOS CARDIACOS

1. Trombo mural. El trombo mural que se complica con 
infarto al miocardio o miocardiopatía es una fuente recono-
cida de embolia cerebral. El riesgo de ACV en las primeras se-
manas posteriores a un infarto se relaciona con la magnitud 
de la lesión cardiaca. El daño más extenso al miocardio puede 
aumentar la tendencia a la formación de trombos murales, 
puede exacerbar el estado hipercoagulable generalizado que 
acompaña al infarto, o ambas cosas. De conformidad con 
esto, los pacientes con infartos transmurales grandes requieren 
tratamiento con anticoagulantes para reducir en forma sustan-
cial el índice de eventos tromboembólicos, incluyendo ACV. 

2. Cardiopatía reumática. La incidencia de isquemia ce-
rebral focal aumenta en pacientes con cardiopatía reumática 

—en particular en aquellos con estenosis mitral y fi brilación 
auricular— presumiblemente como resultado de embolia. En 
otros casos, los síntomas se relacionan en forma temporal 
con esfuerzo, lo cual sugiere la hipoperfusión como causa. 

3. Arritmias. La fi brilación auricular (en especial cuando 
se asocia con cardiopatía reumática) y el síndrome de bradi-
cardia-taquicardia (enfermedad del seno enfermo) son causas 
más que reconocidas del ACV embólico. Otras arritmias 
cardiacas tienen más probabilidad de causar hipoperfusión 
pancerebral con síntomas difusos más que focales (p. ej., sín-
cope, oscurecimiento de la visión, desvanecimiento inespecí-
fi co, convulsiones generalizadas), a menos que también esté 
presente una grave estenosis de la carótida.

4. Endocarditis
a. La endocarditis infecciosa (bacteriana o micótica) es 

una causa de isquemia cerebral transitoria y de infarto cerebral 
embólico durante la fase activa de la infección y durante los 
primeros meses posteriores a la curación con antibióticos. En 
autopsias, se han identifi cado émbolos cerebrales en 30% de 
los pacientes y émbolos sistémicos en 60% de ellos. La 
arteria cerebral media es el sitio más común de embolia cere-
bral. También puede ocurrir hemorragia intracerebral o sub-
aracnoidea como resultado de sangrado dentro de un infarto o 
ruptura de un aneurisma micótico. La endocarditis infecciosa 
se observa con más frecuencia en usuarios de drogas intrave-
nosas y en pacientes con cardiopatía valvular o válvulas proté-
sicas. Los estreptococos y los estafi lococos son las causas más 
comunes, pero los bacilos gramnegativos (p. ej., Pseudomo-
nas) y hongos (en especial Candida y Aspergillus) también son 
patógenos frecuentes en usuarios de drogas intravenosas y re-
ceptores de válvulas protésicas.

Los signos de endocarditis infecciosa incluyen soplos car-
diacos, petequias, hemorragias subungulares en astilla, man-
chas de Roth en la retina (manchas rojas con centro blanco), 
nódulos de Osler (nódulos digitales dolorosos de color rojo o 
morado), lesiones de Janeway (máculas rojas en las palmas 
o plantas) e hipocratismo digital (dedos en palillo de tambor) 
en manos o pies. En general el diagnóstico se logra a través de 
cultivo del organismo responsable en sangre. El tratamiento es 
con antibióticos; a veces se necesita reemplazo de válvula. Es 
preciso evitar el uso de anticoagulantes debido al riesgo de he-
morragia intracraneal. 

b. La endocarditis no bacteriana (marántica) es más 
frecuente en pacientes con cáncer y es responsable de la gran 
mayoría de los ACV isquémicos en esta población. Los tumo-
res que se asocian con más frecuencia a este tipo de ACV son 
los adrenocarcinomas de pulmón o del tracto gastrointestinal. 
Se presentan vegetaciones en las válvulas mitral o aorta; los so-
plos asociados son poco comunes. La identifi cación de las ve-
getaciones valvulares a través de ecocardiografía bidimensional 
puede tener valor diagnóstico, pero la imposibilidad para 
demostrar la presencia de vegetaciones no excluye este diag-
nóstico. La anticoagulación con heparina puede ser útil en 
pacientes con tumores tratables o con otras causas de endocar-
ditis marántica tratable, como septicemia. 

5. Prolapso de la válvula mitral. La deformación de la 
válvula mitral debida a distensión del anillo mitral (prolapso 
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de la válvula mitral) es común, ya que ocurre en 4 a 8% de los 
adultos jóvenes y en general no produce síntomas. En algunos 
casos, parece estar asociado con la isquemia cerebral, pero el 
grado al que el trastorno aumenta el riesgo de ACV es aparen-
temente pequeño y los ACV relacionados con prolapso de la 
válvula mitral son raros.

6. Embolia paradójica. Las anomalías cardiacas congéni-
tas asociadas con una comunicación patológica entre los 
lados derecho e izquierdo del corazón, como el defecto del ta-
bique auricular o el foramen oval permeable, permiten el paso 
de material embólico de la circulación venosa sistémica al ce-
rebro. En tales circunstancias, los trombos venosos pueden dar 
lugar a un ACV embólico.

7. Mixoma auricular. Este raro trastorno puede conducir 
ya sea a embolia (que produce un ACV) u obstrucción del 
fl ujo cardiaco saliente (que produce síncope). Los eventos em-
bólicos ocurren en una cuarta parte a la mitad de los pacientes 
con mixoma ventricular izquierdo no hereditario; no obstante, 
algunos casos son de origen hereditario. Pueden ocurrir ACV 
hemorrágicos. El diagnóstico se establece a través de ecocar-
diografía.

8. Válvulas cardiacas protésicas. Los pacientes con válvu-
las cardiacas protésicas están en particular riesgo de sufrir ém-
bolos cerebrales y en general se les trata con anticoagulantes a 
largo plazo. 

C. TRASTORNOS HEMATOLÓGICOS

1. Trombocitosis. La trombocitosis ocurre en los trastor-
nos mieloproliferativos, otras enfermedades neoplásicas o in-
fecciosas y después de esplenectomía. La trombocitosis puede 
predisponer a isquemia cerebral focal cuando el recuento 
de plaquetas supera 1 000 000/μL.

2. Policitemia. Los pacientes con policitemia pueden te-
ner síntomas neurológicos focales que responden a disección 
venosa. Los hematocritos con valores superiores a 46% están 
asociados con reducción en el fl ujo sanguíneo cerebral y au-
mento en el riesgo de ACV. El riesgo aumenta con hematocri-
tos superiores a 50% y se eleva de manera notable cuando su 
nivel está por arriba de 60 por ciento.  

3. Enfermedad de células falciformes (drepanocitosis). 
La enfermedad de células falciformes (hemoglobina S) se debe 
a la sustitución de un solo aminoácido (Glu-6-Val) en el locus 
de hemoglobina beta en el cromosoma 11 (11p15.5) que pro-
voca una cadena anormal de hemoglobina beta. Es más fre-
cuente en personas de origen africano y, en especial, de África 
Occidental. La mutación causa la deformación en forma de 
hoz de los eritrocitos cuando se reduce la presión parcial 
de oxígeno en sangre y produce anemia hemolítica y oclusio-
nes vasculares, que pueden ser extremadamente dolorosas (cri-
sis drepanocítica). La afectación es más grave en homocigotos 
que en heterocigotos. La complicación neurológica más fre-
cuente es el ACV, que de manera característica afecta la caró-
tida interna intracraneal o el segmento proximal de la arteria 
cerebral media o anterior. La detección del aumento en la 
velocidad del fl ujo sanguíneo cerebral a través de estudios Dop-
pler transcraneales puede ayudar a identifi car a los individuos 

que están en mayor riesgo de ACV. Las terapias en uso clínico 
o experimental emplean hidratación y analgesia para las crisis 
dolorosas, transfusión sanguínea, hidroxiurea (que aumenta 
los niveles de hemoglobina fetal) y trasplante de médula ósea 
o de células madre hematopoyéticas. En pacientes con enfer-
medad de células falciformes que deben someterse a angiogra-
fía, debería reducirse el nivel de hemoglobina S a menos de 
20% por medio de transfusión de intercambio, dado que los 
medios de contraste radiológicos pueden inducir cambios dre-
panocíticos. 

4. Leucocitosis. La isquemia cerebral transitoria se ha in-
formado en asociación con leucocitosis, por lo general en pa-
cientes con leucemia y recuento de glóbulos blancos superior 
a 150 000/μL. 

5. Estados hipercoagulables. La hiperviscosidad del suero 
debida a paraproteinemia (en especial macroglubolinemia) es 
una causa infrecuente de isquemia cerebral focal. La terapia 
con estrógenos, uso de anticonceptivos orales, posparto y esta-
dos posoperatorios, y cáncer puede acompañarse de coagulo-
patías que conducen a trombosis o embolia cerebral. 

Los anticuerpos antifosfolípidos, incluyendo anticoagu-
lantes lupídicos y anticuerpos anticardiolipina, pueden aso-
ciarse con aumento en el índice de ACV isquémico. También 
se ha informado ACV en pacientes con coagulopatías heredi-
tarias, incluyendo defi ciencia del cofactor II de la heparina, 
defi ciencia de proteína C, liberación defectuosa del activador 
del plasminógeno y defi ciencia del factor XII.

PATOLOGÍA
A.  INFARTO EN LA DISTRIBUCIÓN PRINCIPAL DE 

LAS ARTERIAS CEREBRALES 
En una inspección general durante autopsia, un infarto re-
ciente es un área infl amada y ablandada del cerebro que afecta 
en general tanto la materia gris como la materia blanca. El 
análisis microscópico muestra cambios isquémicos agudos en 
las neuronas (encogimiento, microvacuolización, manchas os-
curas), destrucción de las células de la glía, necrosis de vasos 
pequeños, alteración de los axones y mielina de los nervios y 
acumulación de líquido intersticial por edema vasogénico. En 
algunos casos se observan hemorragias perivasculares en el área 
infartada.

Los infartos cerebrales se asocian en forma típica con 
edema cerebral, que alcanza un máximo durante los primeros 
4 o 5 días después de iniciar. La mayoría de las muertes que 
ocurren en el curso de una semana después de un infarto ce-
rebral masivo se pueden atribuir a edema cerebral, donde la 
infl amación del hemisferio afectado causa herniación del giro 
cingulado ipsolateral a lo largo de la línea media, por debajo 
del borde libre de la hoz del cerebro, seguido de despla-
zamiento del cerebro a través de la incisura tentorial (capí-
tulo 10). 

B. INFARTO LACUNAR

En contraste con los infartos asociados con los principales va-
sos sanguíneos cerebrales, los infartos lacunares más pequeños 
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son resultado de lipohialinosis de los vasos con poca resisten-
cia, en general en pacientes con hipertensión crónica. Los in-
fartos lacunares, que con frecuencia son múltiples, se encuen-
tran en aproximadamente 10% de los cerebros durante la 
autopsia. La apariencia patológica es de pequeñas cavidades 
cuyo tamaño va desde 0.5 hasta los 15 mm de diámetro. 

CORRELACIÓN CLÍNICO-ANATÓMICA
Un abordaje clínico racional para la isquemia cerebral de-
pende de la capacidad para identifi car la base neuroanatómica 
de los défi cit clínicos.

A. ARTERIA CEREBRAL ANTERIOR

1. Anatomía. La arteria cerebral anterior irriga la corteza 
cerebral parasagital (fi guras 9-8 y 9-9), que incluye porciones 
de la corteza motora y sensorial relacionadas con la pierna con-
tralateral y el llamado centro de la micción o de inhibición de 
la vejiga.

2. Síndrome clínico de oclusión de la arteria cerebral 
anterior. Los ACV de la arteria cerebral anterior son poco co-
munes, quizá debido a que los émbolos de los vasos extracra-
neales o del corazón tienen mayor propensión a entrar en la 
arteria cerebral media, que tiene un calibre más amplio y que 
recibe la mayor cantidad de fl ujo sanguíneo cerebral. Se pre-
senta parálisis contralateral y pérdida sensorial que afecta la 
pierna. Es posible que se altere el control de la micción debido 
a la incapacidad para inhibir las contracciones refl ejas de la ve-
jiga, lo cual provoca que se precipite la micción. 

B. ARTERIA CEREBRAL MEDIA

1. Anatomía. La arteria cerebral media irriga la mayoría 
del área restante del hemisferio cerebral y las estructuras sub-
corticales profundas (fi guras 9-8 y 9-9). Las ramas corticales 
de la arteria cerebral media incluyen la división superior, que 
irriga la representación cortical sensorial y motora completa 
del rostro, mano y brazo, al igual que el área del lenguaje ex-
presivo (de Broca) en el hemisferio dominante (fi gura 9-10). 
La división inferior cubre las radiaciones visuales, la región 
de la corteza visual relacionada con la visión macular y el 
área del lenguaje receptivo (de Wernicke) del hemisferio do-
minante. Las ramas lenticuloestriadas de la porción más 
proximal (tronco) de la arteria cerebral media irrigan los gan-
glios basales, al igual que las fi bras motoras relacionadas con el 
rostro, mano, brazo y pierna, a medida que descienden en la 
rodilla y el brazo posterior de la cápsula interna.

2. Síndrome clínico de la oclusión de la arteria cerebral 
media. La arteria cerebral media es el vaso que está comprome-
tido con más frecuencia en los ACV isquémicos. Dependiendo 
del tipo de compromiso, pueden ocurrir varios síndromes clíni-
cos (fi gura 9-10).

a. El ACV de la división superior provoca hemiparesia 
contralateral que afecta rostro, mano y brazo, pero que no in-
volucra a la pierna; défi cit hemisensorial contralateral en la 
misma distribución; pero sin hemianopsia homónima. Si está 
comprometido el hemisferio dominante, estas características 
se combinan con afasia de Broca (expresiva), que se caracteriza 
por deterioro en la expresión del lenguaje con comprensión 
intacta. 

Sensorial
(circunvolución postcentral)

Motora
(circunvolución precentral)

Tórax

Brazo

Mano

Rostro

Lengua

Tórax

Brazo

Mano

Rostro

Lengua

Pierna
Pie

Arteria cerebral anterior Arteria cerebral media Arteria cerebral posterior

Pierna
Pie

Figura 9-8. Irrigación arterial de la corteza motora y sensorial primaria (vista lateral).



306  /  CAPÍTULO 9

b. El ACV de la división inferior es menos común en 
forma aislada y provoca una hemianopsia homónima contra-
lateral que puede ser más densa al nivel inferior; deterioro no-
table en las funciones sensoriales corticales, como grafestesia y 
estereognosia del lado contralateral del cuerpo; y trastornos en 
razonamiento espacial, incluyendo falta de concienciación de 
la existencia de un défi cit (anosognosia), negligencia e incapa-

cidad para reconocer los miembros contralaterales, negligencia 
del lado contralateral del espacio externo, apraxia del vestido y 
apraxia constructiva. Si está comprometido el hemisferio do-
minante, ocurre afasia de Wernicke (receptiva) que se mani-
fi esta por alteración en la comprensión y discurso fl uido, pero 
frecuentemente absurdo. Con el compromiso del hemisferio 
no dominante puede ocurrir un estado de confusión aguda.  

Motor

(circunvolución precentral)

Sensorial

(circunvolución postcentral)

Tórax

Brazo

Mano
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Lengua

Lengua

Rostro
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Brazo

Pie

Genitales

Arteria cerebral anterior Arteria cerebral media Arteria cerebral posterior

Pierna

Tórax

Figura 9-9. Irrigación arterial de la corteza motora y sensorial primaria (vista coronal).

Figura 9-10. Base anatómica de los síndromes de la arteria cerebral media.
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c. La oclusión de la bifurcación o trifurcación de la 
arteria cerebral media implica una lesión situada en el punto 
donde la arteria se separa en dos (superior e inferior) o tres 
(superior media e inferior) divisiones principales. Este grave 
síndrome de ACV combina los aspectos de un ACV superior 
e inferior. Sus características clínicas incluyen hemiparesia 
contralateral y défi cit hemisensorial que compromete al rostro 
y al brazo más que a la pierna, hemianopsia homónima y, si 
está afectado el hemisferio dominante, afasia global (compren-
siva y receptiva combinadas).  

d. La oclusión del tronco de la arteria cerebral media 
ocurre proximal al origen de las ramas lenticuloestriadas. De-
bido a que se afecta todo el territorio de la arteria, éste es el 
más devastador de los ACV de la arteria cerebral media. El 
síndrome clínico resultante es similar al que se observa des-
pués de la oclusión en la trifurcación excepto que, además, el 
infarto de las fi bras motoras en la cápsula interna causa paráli-
sis de la pierna contralateral. El resultado es una hemiplejia 
contralateral y pérdida sensorial que afecta el rostro, mano, 
brazo y pierna. 

C. ARTERIA CARÓTIDA INTERNA

1. Anatomía. La arteria carótida interna surge donde la 
arteria carótida común se divide en las ramas interna y externa 
al nivel del cuello. Además de sus ramas cerebrales anterior y 
media (que se analizaron antes), la arteria carótida interna 
también es origen de la arteria oftálmica, que irriga la retina. 
La gravedad de los ACV en la arteria carótida interna es muy 
variable, dependiendo de la idoneidad de la circulación co-
lateral, que tiende a desarrollarse como compensación para 
una oclusión que evoluciona lentamente. 

2. Síndrome clínico de la oclusión de la arteria carótida 
interna. La oclusión de intracraneal o extracraneal de la arte-
ria carótida interna es responsable de cerca de una quinta 
parte de todos los ACV. En aproximadamente 15% de los ca-
sos, la oclusión ateroesclerótica progresiva de esta arteria está 
precedida por AIT premonitorios o de ceguera monocular 
transitoria causada por isquemia ipsolateral de la arteria reti-
niana. 

La oclusión de la arteria carótida puede ser asintomática. 
La oclusión sintomática provoca un síndrome cerebral al del 
ACV de la arteria cerebral media (hemiplejia contralateral, dé-
fi cit hemisensorial y hemianopsia homónima; también se pre-
senta afasia si existe compromiso del hemisferio dominante).

D. ARTERIA CEREBRAL POSTERIOR

1. Anatomía. El par de arterias cerebrales posteriores 
surge de la punta de la arteria basilar (fi gura 9-11) e irriga la 
corteza occipital, los lóbulos temporales mediales, el tálamo y 
el mesencéfalo rostral. Los émbolos que corren por la arteria 
basilar tienden a alojarse en su vértice (fi gura 9-11C), donde 
pueden ocluir una o ambas arterias cerebrales posteriores. De 
manera subsiguiente, estos émbolos pueden romperse y pro-
ducir signos de infarto asimétrico o incompleto de la arteria 
cerebral posterior. 

2. Síndrome clínico de oclusión de la arteria cerebral 
posterior. La oclusión de la arteria cerebral posterior provoca 
hemianopsia homónima que afecta el campo visual contrala-
teral. No obstante, es posible que la visión macular no se vea 
afectada debido a la irrigación dual (arteria cerebral media y 
posterior) en la porción de la corteza visual que representa a la 
mácula (véase capítulo 4). En contraste con los defectos en el 
campo visual debidos a infarto en el territorio de la arteria ce-
rebral media, los causados por oclusión de la arteria cerebral 
posterior pueden ser más densos al nivel superior. Con oclu-
siones cercanas al origen de la arteria cerebral posterior al nivel 
del mesencéfalo, las anormalidades oculares pueden incluir 
parálisis de la mirada vertical, parálisis del nervio motor ocular 
común (III), oftalmoplejia internuclear y desviación oblicua 
de los ojos en el plano vertical. Cuando la oclusión de la arte-
ria cerebral posterior afecta el lóbulo occipital del hemisferio 
dominante (por lo general el izquierdo), es posible que los pa-
cientes exhiban afasia anómica (difi cultad para nombrar obje-

Arteria cerebral posterior

Arteria basilar

Arteria cerebelosa 

superior

Arteria cerebelosa 

anteroinferior

Arteria cerebelosa 

posteroinferior

Arteria vertebral

A B

C D

Figura 9-11. Sitios de oclusión trombótica o embólica en la 
circulación vertebrobasilar. A: Oclusión trombótica de la arteria 
basilar. B: Oclusión trombótica de ambas arterias vertebrales. 
C: Oclusión embólica en el vértice de la arteria basilar. 
D: Oclusión embólica de ambas arterias cerebrales posteriores.
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tos), alexia sin agrafi a (incapacidad para leer, sin alteración en 
la escritura) o agnosia visual. Esta última es una incapacidad 
para identifi car objetos que se presentan en el lado izquierdo 
del campo visual que es provocada por una lesión al cuerpo 
calloso que desconecta la corteza visual derecha de las áreas 
del lenguaje en el hemisferio izquierdo. El infarto bilateral de 
la arteria cerebral posterior puede causar ceguera cortical, que 
es una alteración de la memoria (por compromiso del lóbulo 
temporal) o una incapacidad para reconocer rostros familiares 
(prosopagnosia), al igual que una variedad de síndromes vi-
suales y conductuales exóticos. 

E. ARTERIA BASILAR

1. Anatomía. La arteria basilar surge en general de la 
unión del par de arterias vertebrales (fi gura 9-11), aunque en 
algunos casos sólo está presente una arteria vertebral. La arte-
ria basilar cursa sobre la superfi cie ventral del tronco encefá-
lico para concluir al nivel del mesencéfalo, donde se bifurca 
para formar las arterias cerebrales posteriores (véase antes). Las 
ramas de la arteria basilar irrigan los lóbulos occipital y tem-
poral medial, el tálamo medial, el brazo posterior de la cápsula 
interna y todo el tronco encefálico y el cerebelo. 

2. Síndromes clínicos de la oclusión de 
la arteria basilar

a. Trombosis. La oclusión trombótica de la arteria basilar 
(fi gura 9-11A) es un evento grave que a menudo es incompati-
ble con la supervivencia y que produce signos neurológicos 
bilaterales que se relacionan con compromiso de múltiples ra-
mas arteriales (fi gura 9-12). La oclusión de ambas arterias 
vertebrales (fi gura 9-11B) o de una sola de ellas produce un 
síndrome similar. También puede ocurrir la oclusión temporal 
en una o ambas arterias vertebrales en relación con la rotación 
de la cabeza en pacientes con espondilosis cervical, lo que con-
duce a síntomas y signos transitorios de disfunción del tronco 
encefálico. 

La estenosis u oclusión mayor de la arteria subclavia an-
tes de que se convierta en la arteria vertebral puede conducir 
al síndrome del robo de la subclavia, en el que la sangre pasa 
de la arteria vertebral a la arteria subclavia distal con la activi-
dad física del brazo ipsolateral. El síndrome es una manifesta-
ción de ateroesclerosis generalizada y no pronostica ACV en el 
sistema vertebrobasilar. En general los pacientes no presentan 
síntomas y el ACV, cuando llega a ocurrir, en forma típica se 
debe a lesiones coexistentes en la carótida.

La trombosis basilar por lo general afecta la porción 
proximal de la arteria basilar (fi gura 9-11A), que irriga a la 
protuberancia anular. El compromiso de la porción dorsal 
(tegmento) de la protuberancia anular produce parálisis unila-
teral o bilateral del nervio motor ocular externo (VI); existe 
alteración en los movimientos oculares horizontales, pero 
puede haber presencia de nistagmo vertical y balanceo ocular. 
Las pupilas se contraen como resultado del compromiso de las 
fi bras simpáticas descendentes de dilatación pupilar en la pro-
tuberancia anular, pero éstas pueden continuar reactivas. En 
general existe hemiplejia o tetraplejia y es común el estado de 
coma. Aunque el síndrome de oclusión basilar en pacientes 

inconscientes puede confundirse con hemorragia pontina, una 
TC o IRM diferenciarán entre ambos. 

En algunos pacientes con oclusión basilar, la porción ven-
tral de la protuberancia anular (base pontina [BP]) se infarta 
sin afectación del tegmento. Tales pacientes permanecen cons-
cientes pero tetrapléjicos. A este estado se le ha dado el nombre 
de síndrome de cautiverio. Es posible que los pacientes con 
este síndrome puedan demostrar que están conscientes al abrir 
los ojos o moverlos verticalmente cuando se les indica. En 
otros casos, quizá se necesite un electroencefalograma (EEG) 
convencional con estimulación para distinguir el estado de 
cautiverio (en el que el EEG es normal) del estado de coma 
(véase capítulo 10).  

b. Embolia. Los émbolos sufi cientemente pequeños para 
pasar por la arteria vertebral hacia la arteria basilar más grande 
de ordinario se detienen en la parte superior de la arteria basi-
lar, donde se bifurca en las arterias cerebrales posteriores (fi -
gura 9-11C). La reducción resultante en el fl ujo sanguíneo a 
la formación reticular ascendente en el mesencéfalo y el tála-
mo produce la pérdida o alteración inmediata de la concien-
cia. Las parálisis unilaterales o bilaterales del nervio motor 
ocular común (III) son una característica. Ocurre hemiplejia o 
tetraplejia con posturas descerebradas o decorticadas debido a 
compromiso de los pedúnculos cerebrales en el mesencéfalo. 
En consecuencia, el síndrome de la punta de la basilar 
puede confundirse con insufi ciencia mesencefálica causada 
por hernia uncal transtentorial. En forma menos común, un 
émbolo puede alojarse de manera más proximal en la porción 
ateromatosa más estrecha de la arteria basilar, produciendo 
un síndrome indistinguible de la trombosis basilar.

Émbolos más pequeños pueden ocluir de forma transito-
ria la arteria basilar rostral antes de fragmentarse y pasar a una 
o ambas arterias cerebrales posteriores (fi gura 9-11D). En tales 
casos, llegan a infartarse porciones del mesencéfalo, tálamo y 
lóbulos temporal y occipital. Si están conscientes, estos pa-
cientes presentan diversas anormalidades visuales (hemianop-
sia homónima, ceguera cortical), visomotoras (alteraciones de 
convergencia, parálisis de la mirada hacia arriba o hacia abajo, 
diplopía) y conductuales (en especial confusión) sin disfun-
ción motora prominente. Las respuestas pupilares lentas son 
un signo útil de compromiso mesencefálico. 
F. RAMAS VERTEBROBASILARES CIRCUNFERENCIALES LARGAS 

1. Anatomía. Las ramas circunferenciales largas que sur-
gen de las arterias vertebrales y basilares son las arterias cere-
belosa posteroinferior, cerebelosa anterioinferior y cerebelosa 
superior (fi gura 9-12). Estas arterias irrigan al tronco encefá-
lico dorsolateral, incluyendo los núcleos de los nervios cra-
neales situados dorsolateralmente (V, VII, VIII) y las vías que 
entran y salen del cerebelo en los pedúnculos cerebelosos. 

2. Síndrome clínico de oclusión de la arteria circunfe-
rencial larga. La oclusión de una de las ramas circunferencia-
les produce infarto en el área dorsolateral del bulbo raquídeo 
o de la protuberancia anular. 

a. La oclusión de la arteria cerebelosa posteroinferior 
provoca el síndrome medular lateral (de Wallenberg) (véase 
capítulo 3). Este síndrome varía en su presentación depen-
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Figura 9-12. Irrigación arterial del tronco encefálico. A: Mesencéfalo. La arteria vertebral produce ramas paramedianas que irrigan el 
núcleo del nervio motor ocular común (III) y el núcleo rojo (NR). Una rama más grande, la arteria cerebral posterior, cursa de forma lateral 
alrededor del tronco encefálico, produciendo dos ramas basales que irrigan el pedúnculo cerebral (PC) y una rama dorsolateral que irriga 
el tracto espinotalámico (TE) y el lemnisco medial (LM). La arteria cerebral posterior continúa (fl echas ascendentes) para irrigar el tála-
mo, lóbulo occipital y lóbulo temporal medial. B: Protuberancia anular. Las ramas paramedianas de la arteria basilar irrigan el núcleo del 
nervio motor ocular externo (VI) y el lemnisco medial (LM). La arteria cerebelosa anteroinferior produce una rama basal a las vías motoras 
descendentes en la base pontina (BP) y una rama dorsolateral al núcleo del trigémino (V), núcleo auditivo (VIII) y tracto espinotalámico 
(TE), antes de pasar al cerebelo (fl echas ascendentes). C: Bulbo raquídeo. Las ramas paramedianas de las arterias vertebrales irrigan las 
vías motoras descendentes en la pirámide (P), el lemnisco medial (LM) y el núcleo del hipogloso (XII). Otra rama vertebral, la arteria cere-
belosa posteroinferior, produce una rama basal a los núcleos olivares (NO) y una rama dorsolateral que irriga el núcleo del trigémino (V), 
núcleo del auditivo (VIII) y tracto espinotalámico (TE) de camino al cerebelo (fl echas ascendentes).
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diendo de la extensión del infarto, pero puede incluir ataxia 
cerebelosa ipsolateral, síndrome de Horner y défi cit sensorial 
facial; sensación alterada de dolor y de temperatura contralate-
ral; así como nistagmo, vértigo, náuseas, vómito, disfagia, di-
sartria e hipo. De manera característica no se afecta el sistema 
motor debido a su ubicación ventral en el tronco encefálico.

b. La oclusión de la arteria cerebelosa anteroinferior 
conduce a infarto de la porción lateral de la protuberancia 
anular caudal y produce un síndrome con muchas de las mis-
mas características. Sin embargo, no se presentan síndrome de 
Horner, disfagia, disartria e hipo, pero la debilidad facial ipso-
lateral, parálisis de la mirada, sordera y tinnitus son hallazgos 
comunes. 

c. El síndrome de infarto pontino lateral rostral debido a 
oclusión de la arteria cerebelosa superior se asemeja al aso-
ciado con las lesiones de la arteria cerebelosa anteroinferior, 
pero puede presentarse nistagmo optocinético o desviación 
oblicua de los ojos. No se afecta la función auditiva, y la alte-
ración sensorial contralateral puede involucrar los sentidos de 
tacto, vibración y posición, al igual que la sensación de dolor 
y temperatura.  

G.  RAMAS VERTEBROBASILARES PARAMEDIANAS 
PENETRANTES LARGAS

1. Anatomía. Las arterias paramedianas penetrantes lar-
gas irrigan el tronco encefálico medial desde su superfi cie 
ventral hasta el piso del cuarto ventrículo. Las estructuras lo-
calizadas en esta región incluyen la porción medial del pe-
dúnculo cerebral, vías sensoriales, el núcleo rojo, la formación 
reticular y los núcleos de los nervios craneales localizados en 
la línea media (III, IV, VI, XII).

2. Síndrome clínico de la oclusión de la arteria parame-
diana penetrante larga. La oclusión de esta arteria causa in-
farto paramediano del tronco encefálico y provoca hemipare-
sia contralateral si se afecta el pedúnculo cerebral. El compromiso 
asociado de los nervios craneales depende del nivel del tronco 
encefálico al que ocurre la oclusión. Una oclusión en mesen-
céfalo produce parálisis ipsolateral del tercer nervio, que 
puede estar asociada con temblor o ataxia contralateral por 
compromiso de las vías que conectan el núcleo rojo con el ce-
rebelo. Las parálisis ipsolaterales del 6o. y 7o. nervios se obser-
van en la protuberancia anular y el compromiso del 12o. 
nervio puede ocurrir si la oclusión se localiza en el bulbo ra-
quídeo. 

Si la lesión parece incompleta o compromete ambos lados 
del tronco encefálico (según se manifi este en un estado de 
coma o tetraparesia), el diagnóstico diferencial incluye oclusión 
de un vaso troncal principal (de las arterias vertebrales o de la 
arteria basilar); lesiones intramedulares, como en el caso de he-
morragia, glioma pontino o esclerosis múltiple; y compresión 
del tronco encefálico por una masa cerebelosa (hemorragia, in-
farto o tumor).

H. RAMAS VERTEBROBASILARES BASALES CORTAS

1. Anatomía. Las ramas cortas que surgen de las arterias 
circunferenciales largas (ya consideradas) penetran en el tronco 
encefálico ventral para irrigar las vías motoras en ese sitio. 

2. Síndrome clínico del infarto del tronco encefálico 
basal. El hallazgo más notable es la hemiparesia contralateral 
causada por compromiso del tracto corticoespinal en el pe-
dúnculo cerebral o en la base pontina. También pueden verse 
afectados los nervios craneales (p. ej., III, VI, VII) que surgen 
de la superfi cie ventral del tronco encefálico, lo que da lugar a 
parálisis ipsolaterales de los nervios craneales. 

I. INFARTO LACUNAR

Las pequeñas arterias penetrantes localizadas al nivel profundo 
en el cerebro pueden ocluirse como resultado de cambios en 
la pared vascular inducidos por la hipertensión crónica. 
Los infartos lacunares resultantes son más comunes en los nú-
cleos profundos del cerebro (putamen, 37%; tálamo, 14%; 
núcleo caudado, 10%), la protuberancia anular (16%) y el 
brazo posterior de la cápsula interna (10%) (fi gura 9-13). 
Ocurren en menor número en la materia blanca cerebral pro-
funda, el brazo anterior de la cápsula interna y el cerebelo. 
Debido a su pequeño tamaño y a su ubicación frecuente en 
áreas silenciosas del cerebro, muchos infartos lacunares pasan 
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Figura 9-13. Irrigación arterial de las estructuras cerebrales 
profundas implicada con frecuencia en los infartos lacunares. 
Se muestran las fi bras motoras descendentes al rostro (R), brazo 
(B) y pierna (P) y las fi bras sensoriales ascendentes que provienen 
del rostro (r), brazo (b) y pierna (p) en el brazo posterior de la 
cápsula interna.
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desapercibidos en términos clínicos. Hasta en 75% de los ca-
sos probados por autopsia no existe antecedente de ACV o 
evidencia clara de défi cit neurológico en valoraciones ante 
mortem. 

En muchos casos, la naturaleza aislada de la defi ciencia 
neurológica hace que la imagen clínica del infarto lacunar sea 
distintiva. El inicio de un ACV lacunar puede ser gradual, con 
un desarrollo a lo largo de varias horas o días. La cefalea está 
ausente o es menor y el nivel de conciencia permanece sin 
cambio.

El reconocimiento de los síndromes asociados con ACV 
lacunar es importante debido a que el pronóstico de una com-
pleta o casi completa recuperación es bueno. Además, la pro-
babilidad futura de ACV lacunares se puede reducir al dar 
tratamiento contra la hipertensión, la cual se asocia en general 
y está causalmente relacionada con ellos. Debido a que las ar-
terias comprometidas son pequeñas, la angiografía es normal 
(por tal razón, no se requiere). El LCR también es normal y es 
posible que una TC o IRM no revele la lesión. No obstante, 
deberían realizarse TC o IRM para excluir otras causas de 
ACV. No está indicada la administración de anticoagulantes, 
dado que no existe evidencia de que confi eran ningún benefi -
cio en estos casos. La aspirina también tiene un benefi cio 
incierto, pero a menudo se receta debido al bajo riesgo de 
complicaciones graves. Aunque es factible que haya una am-
plia variedad de defi ciencias, existen cuatro síndromes lacuna-
res claros y distintivos.  

1. Hemiparesia motora pura. Consiste en hemiparesia 
que afecta el rostro, brazo y pierna a un grado aproximada-
mente igual, sin alteración asociada en la sensación, visión o 
lenguaje. Cuando el origen es lacunar, en general se debe a 
una lesión contralateral en la cápsula interna o en la protube-
rancia anular. La hemiparesia motora pura puede ser causada 
por oclusión de la arteria carótida interna o de la arteria cerebral 
media, hematoma subdural o lesiones de masa intracerebrales. 

2. ACV sensorial puro. Se caracteriza por pérdida hemi-
sensorial, que puede estar asociada con parestesia, y que pro-
viene de un infarto lacunar en el tálamo contralateral. Puede 
semejar la oclusión de la arteria cerebral posterior o por una 
pequeña hemorragia en el tálamo o mesencéfalo.  

3. Hemiparesia atáxica. En este síndrome, llamado a ve-
ces ataxia ipsolateral y paresia crural (de la pierna), la 
hemiparesia motora pura se combina con ataxia del lado he-
miparético y en general afecta de manera predominante a la 
pierna. Los síntomas son resultado de una lesión contralateral 
en la protuberancia anular, cápsula interna o materia blanca 
subcortical.

4. Síndrome de disartria-mano torpe. Consiste en disar-
tria, debilidad facial, disfagia y debilidad leve y torpeza de la 
mano en el lado del compromiso facial. Cuando el síndrome 
es producido por un infarto lacunar, la lesión se encuentra en 
la protuberancia anular o cápsula interna contralateral. Sin 
embargo, los infartos o pequeñas hemorragias intracerebrales 
en una variedad de lugares pueden producir un síndrome si-
milar. En contraste con los síndromes lacunares descritos an-
tes, los AIT premonitorios son poco comunes. 

HALLAZGOS CLÍNICOS

A. ANTECEDENTES

1. Factores predisponentes. En pacientes con trastornos 
cerebrovasculares deberían buscarse los posibles factores de 
riesgo, como AIT, hipertensión y diabetes. En mujeres, el uso 
de anticonceptivos orales se ha asociado con enfermedad oclu-
siva de las arterias y venas cerebrales, en especial en presencia 
de hipertensión y tabaquismo. Debe evaluarse la presencia de 
padecimientos médicos como enfermedad isquémica, cardio-
patía valvular o arritmia cardiaca. Una variedad de trastornos 
sistémicos que comprometen a la sangre o a los vasos sanguí-
neos (cuadro 9-4) también incrementa el riesgo de ACV. Los 
antihipertensivos pueden precipitar síntomas cerebrovascu-
lares si se baja excesivamente la presión arterial en pacientes 
con oclusión cerebrovascular casi total y circulación colateral 
defi ciente. 

2. Inicio y curso. Los antecedentes deben tomar en 
cuenta si la imagen clínica es la de un AIT, ACV en evolu-
ción o ACV completo. En algunos casos, también cabe valo-
rar con base en la historia clínica si es probable que el ACV 
tenga un origen trombótico o embólico. 

a. Características que sugieren ACV trombótico. Los 
pacientes con una oclusión vascular por trombo a menudo ex-
hiben défi cit neurológicos que incrementan de manera suce-
siva; es posible que la oclusión esté precedida por una serie de 
AIT. Por ejemplo, los AIT preceden al infarto en 25 a 50% 
de los pacientes con enfermedad oclusiva ateroesclerótica de 
las arterias carótidas internas extracraneales. No obstante, en 
aproximadamente un tercio de tales pacientes el inicio del in-
farto es abrupto, lo cual sugiere que la causa del ACV puede 
ser embolia de la arteria extracraneal distal a la arteria intra-
craneal. 

b. Características que sugieren ACV embólico. Es tí-
pico que la embolia cerebral cause defi ciencias neurológicas 
que ocurren de manera abrupta, sin advertencia y que inician 
al nivel máximo. En muchos pacientes, el origen cardiaco de 
los émbolos está sugerido por signos de infarto cerebral multi-
focal, cardiopatía valvular, cardiomegalia, arritmias o endocar-
ditis. 

3. Síntomas asociados
a. Las convulsiones acompañan el inicio del ACV en un 

pequeño número de casos; en otras instancias, ocurren desde 
semanas a años después del ACV.  La presencia de convulsio-
nes no distingue en defi nitiva los ACV embólicos de los trom-
bóticos, pero la convulsión al inicio puede ser más común en 
caso de embolia. Si no se considera a los pacientes con ACV 
vertebrobasilar o con un padecimiento adicional que predis-
pone a las convulsiones, el índice de epilepsia posterior a un 
ACV es de cerca de 10%. El riesgo de epilepsia aumenta a 
cerca de 25% en el caso de ACV corticales y a 50% cuando 
éstos se asocian con un défi cit motor persistente. 

b. La cefalea ocurre en cerca de 25% de los pacientes 
con ACV isquémico, posiblemente debido a dilatación aguda 
de los vasos colaterales. 
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B. EXPLORACIÓN FÍSICA

1. Exploración física general. La exploración física de un 
paciente con trastorno cerebrovascular debería enfocarse en la 
búsqueda de una causa sistémica subyacente, en especial una 
causa tratable.

a. Debería medirse la presión arterial para estimar si existe 
hipertensión, que es un factor conocido de riesgo de ACV.

b. La comparación de la presión sanguínea y del pulso en 
ambos lados puede revelar diferencias relacionadas con enfer-
medad ateroesclerótica del cayado de la aorta o coartación de 
la misma. 

c. El examen oftalmológico de la retina puede dar evi-
dencia de embolia en la circulación anterior en la forma de 
material embólico visible en los vasos sanguíneos retinianos.

d. El examen del cuello puede revelar la ausencia de pulso 
en la carótida o la presencia de soplos carotídeos. No obstante, 
la reducción en el pulso carotídeo tomado en el cuello es un 
indicador defi ciente de la enfermedad de la arteria carótida in-
terna. Aunque los soplos carotídeos se han asociado con enfer-
medad cerebrovascular, puede ocurrir una estenosis carotídea 
importante sin un soplo audible; por el contrario, se puede en-
contrar un soplo muy sonoro sin estenosis. 

e. Es esencial realizar un examen cardiaco cuidadoso para 
detectar arritmias o soplos relacionados con enfermedad val-
vular, cualquiera de los cuales puede predisponer a embolias 
del corazón al cerebro.

f. La palpación de las arterias temporales es útil en el 
diagnóstico de la arteritis de células gigantes, en la que estas 
arterias pueden estar sensibles y presentar nódulos y falta de 
pulso. 

2. Exploración neurológica. Los pacientes con trastor-
nos cerebrovasculares pueden presentar o no hallazgos neuro-
lógicos anormales durante una exploración. Por ejemplo, es de 
esperarse un examen normal después de que un AIT se ha re-
suelto. Cuando se encuentra défi cit, la meta de la exploración 
neurológica es defi nir el sitio anatómico de la lesión, el cual 
puede sugerir la causa o manejo óptimo del ACV. De este 
modo, la evidencia clara de un compromiso de la circulación 
anterior puede conducir a evaluación angiográfi ca en bús-
queda de una posible corrección quirúrgica de una lesión a la 
carótida interna. Es probable que dicte un curso de acción di-
ferente el establecimiento de una de dos circunstancias: o bien 
que los síntomas se localizan en la circulación vertebrobasilar 
o bien que se deben a infarto lacunar. 

a. Deberían buscarse los défi cit cognitivos que indican 
lesiones corticales en la circulación anterior. Por ejemplo, si 
existe afasia, el trastorno subyacente no puede estar en la 
circulación posterior y es poco probable que represente un 
infarto lacunar. Lo mismo ocurre con las lesiones en el he-
misferio no dominante que producen síndromes del lóbulo 
parietal, como negligencia unilateral o apraxia constructiva 
(véase el análisis anterior sobre los ACV en la división infe-
rior de la arteria cerebral media).

b. La presencia de anormalidades en el campo visual ex-
cluye de manera similar un infarto lacunar. No obstante, con 
el compromiso de las arterias cerebrales anterior o posterior 

puede ocurrir hemianopsia. La hemianopsia aislada sugiere in-
farto de la arteria cerebral posterior. 

c. Las parálisis oculares, nistagmo o la oftalmoplejia in-
ternuclear asignan la lesión subyacente al tronco encefálico y, 
por ende, a la circulación posterior.

d. La hemiparesia quizá se deba a lesiones en las regiones 
corticales cerebrales irrigadas por la circulación anterior, vías 
motoras descendentes en el tronco encefálico irrigadas por el 
sistema vertebrobasilar, o lagunas en sitios subcorticales (co-
rona radiada, cápsula interna) o del tronco encefálico. No obs-
tante, la hemiparesia que afecta el rostro, mano y brazo más 
que la pierna es característica de las lesiones dentro de la dis-
tribución de la arteria cerebral media. La hemiparesia que no 
es selectiva con respecto a rostro, brazo y pierna es consistente 
con oclusión de la arteria carótida interna o el tronco de la ar-
teria cerebral media, infarto lacunar en la cápsula interna o los 
ganglios basales, o enfermedad del tronco encefálico. Una he-
miparesia cruzada; es decir, aquella que compromete al rostro 
en un lado y al resto del cuerpo en el otro, signifi ca que la 
anormalidad debe residir entre el nivel del núcleo del nervio 
facial en la protuberancia anular y la decusación de las pirámi-
des en el bulbo raquídeo. 

e. Las defi ciencias sensoriales corticales como la astereog-
nosia y la agrafestesia con preservación de las modalidades sen-
soriales primarias implican un défi cit cortical cerebral dentro 
del territorio de la arteria cerebral media. Los défi cit hemisen-
soriales aislados sin compromiso motor asociado generalmente 
tienen un origen lacunar. Los défi cit sensoriales cruzados son 
resultado de lesiones del tronco encefálico en el bulbo raquí-
deo, como aquellos que se observan en el síndrome medular 
lateral (síndrome de Wallenberg).

f. La hemiataxia por lo común señala a una lesión en el 
tronco encefálico o cerebelo ipsolateral, pero también puede 
ser producida por lagunas en la cápsula interna.

ESTUDIOS DE INVESTIGACIÓN
A. PRUEBAS DE SANGRE

Deben obtenerse de manera rutinaria para detectar las causas 
tratables de ACV y excluir padecimientos que pueden simu-
larlo. Los estudios recomendados se listan a continuación: 

1. Biometría hemática completa para investigar causas 
posibles de ACV como trombocitosis, trombocitopenia, poli-
citemia, anemia (incluyendo enfermedad drepanocítica) y leu-
cocitosis (p. ej., leucemia).

2. Tasa de sedimentación eritrocitaria a fi n de detectar 
elevaciones indicativas de arteritis de células gigantes y otras 
vasculitis. 

3. Serología para sífi lis, análisis de treponema en sangre, 
como FTA-ABS o MHA-TP o la prueba VDRL (del inglés 
Venereal Disease Research Laboratory, prueba serológica con 
sensibilidad y especifi cidad para complementar el diagnóstico 
de sífi lis) en LCR. 

4. Glucosa en sangre en busca de hipoglucemia e hiper-
glucemia hiperosmolar no cetósica, que pueden presentarse 
con signos neurológicos focales y, por ende, simular un ACV.
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5. Colesterol y lípidos en sangre para detectar elevacio-
nes que puedan representar factores de riesgo de ACV. 

B. ELECTROCARDIOGRAMA

Se debe obtener un electrocardiograma (EEG) de rutina para 
detectar un infarto al miocardio que ha pasado inadvertido o 
arritmias cardiacas, como fi brilación auricular, que predispo-
nen al ACV.

C.  TOMOGRAFÍA COMPUTARIZADA O IMÁGENES 
POR RESONANCIA MAGNÉTICA

Se deberían obtener una TC o IRM de rutina (fi gura 9-14) 
para distinguir entre infarto y hemorragia como causa del 
ACV, para excluir otras lesiones (p. ej., tumor, absceso) que 
pueden simular un ACV y para localizar la lesión. En general 
es preferible la CT para el diagnóstico inicial debido a que 
está ampliamente disponible y es rápida, y porque facilita la 
distinción esencial entre isquemia y hemorragia. Las IRM 
quizá sean superiores a la TC para demostrar infartos isquémi-
cos iniciales, para mostrar ACV isquémicos en el tronco ence-
fálico o cerebelo, y para detectar oclusiones trombóticas de los 
senos venosos. 

D. PUNCIÓN LUMBAR

Debe realizarse en casos especiales para excluir hemorragia 
subaracnoidea (manifestada por xantocromía y eritrocitos en 
el LCR) o para documentar sífi lis meningovascular (VDRL 
reactivo en el LCR) como causa del ACV. 

E. ANGIOGRAFÍA CEREBRAL

La angiografía intraarterial se emplea para identifi car las le-
siones carotídeas extracraneales operables en pacientes con 
AIT de la circulación anterior que son buenos candidatos para 
cirugía. También es útil en el diagnóstico de ciertos trastornos 
vasculares asociados con ACV, incluyendo vasculitis, displasia 
fi bromuscular y disección de la arteria carotídea o de la arteria 
vertebral. La aortografía transfemoral con cateterización selec-
tiva de la carótida (y, si está indicado, de la arteria vertebral) es 
el procedimiento a elegir. La angiografía por resonancia 
magnética puede detectar estenosis de las grandes arterias cere-
brales, aneurismas y otras lesiones vasculares, pero en general 
su sensibilidad es inferior a la de la angiografía convencional. 

F. ULTRASONOGRAFÍA

La ultrasonografía Doppler puede detectar estenosis u oclu-
sión de la arteria carótida interna, pero carece de la sensibili-
dad de la angiografía. En casos en los que la probabilidad de 
encontrar una estenosis sintomática y operable de la carótida 
es insufi ciente para justifi car el riesgo de la angiografía o en los 
que el riesgo es especialmente elevado debido a enfermedad 
coexistente o falta de experiencia angiográfi ca, el hallazgo de 
fl ujo sanguíneo normal o de oclusión completa de la arteria 
carótida a través de estudios Doppler puede eliminar la nece-
sidad de una angiografía. A veces se emplea la ultrasonografía 
Doppler transcraneal para evaluar la sospecha de estenosis en 
la arteria carótida interna intracraneal, arteria cerebral media 
o arteria basilar, y para detectar y seguir el curso de un vasoes-

pasmo cerebral después de una hemorragia subaracnoidea por 
un aneurisma. 

G. ECOCARDIOGRAFÍA

La ecocardiografía puede ser útil para demostrar las lesiones 
cardiacas responsables de un ACV embólico en pacientes 
con cardiopatía clínicamente evidente, como en la fi brilación 
auricular. 

H. ELECTROENCEFALOGRAMA

Es poco común que el EEG sea útil en la evaluación de un 
ACV. No obstante, puede ayudar a diferenciar entre un tras-
torno convulsivo o un AIT o entre infartos lacunares y corti-
cales en aquellos pacientes ocasionales en los que no se pueden 
distinguir de otro modo estas posibilidades. 

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL
En pacientes que presentan disfunción focal del SNC con ini-
cio repentino, el ACV isquémico debe distinguirse de los pro-
cesos estructurales y metabólicos que se le asemejan. Debería 
sospecharse un proceso subyacente diferente de la isquemia 
cerebral focal cuando el défi cit neurológico no se restringe a la 
distribución de una sola arteria cerebral. Además, los ACV no 
alteran de manera típica la conciencia en ausencia de défi cit 
focales profundos, en tanto que en otros trastornos cerebrales 
sí puede ocurrir esto. 

Los trastornos vasculares que se confunden con ACV is-
quémico incluyen la hemorragia intracerebral, hematomas 
subdurales o epidurales y hemorragia subaracnoidea por 
ruptura de un aneurisma o malformaciones vasculares. Es fre-
cuente que estos padecimientos se distingan por existir an-
tecedentes de traumatismo (hematoma subdural o epidural) 
o de cefalea insoportable  al inicio (hemorragia intracerebral o 
subaracnoidea), por una depresión más notable de la concien-
cia o la presencia de rigidez del cuello durante la exploración 
(hemorragia subaracnoidea). Estos problemas se pueden ex-
cluir a través de TC o IRM. 

Otras lesiones estructurales del cerebro, como un tumor 
o absceso, también pueden causar síntomas cerebrales foca-
les con un inicio agudo. El absceso cerebral se sugiere por fi e-
bre concurrente y tanto los abscesos como los tumores se 
pueden diagnosticar en general a través de TC o IRM. Los 
trastornos metabólicos, en particular la hipoglucemia y la hi-
perglucemia hiperosmolar no cetósica, pueden presentarse a 
manera de un ACV. Por ende, debería determinarse el nivel 
de glucosa en sangre en todos los pacientes con un aparente 
ACV. 

TRATAMIENTO
Las opciones de tratamiento más comunes para la enfermedad 
cerebrovascular se resumen en el cuadro 9-5.

A. SOPLO O ESTENOSIS ASINTOMÁTICOS EN LA CARÓTIDA

Los soplos en la carótida se detectan por lo común durante 
exámenes de rutina de pacientes asintomáticos, con una fre-
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C

A

B

Figura 9-14. Estudios imagenológicos en el ACV isquémico en el territorio de la arteria cerebral media derecha. A: TC que muestra baja 
densidad y borramiento de los surcos corticales (entre cabezas de fl echa) y compresión del asta anterior del ventrículo lateral 
(fl echa). B: IRM potenciadas en T1 que muestran pérdida de los surcos (entre cabezas de fl echa) y compresión del asta anterior del 
ventrículo lateral (fl echa). C: IRM potenciadas en T2 que muestran incremento en la intensidad de la señal (entre cabezas de fl echa) y 
compresión ventricular (fl echa).



ACCIDENTE CEREBROVASCULAR  /  315

cuencia que alcanza 7% en personas mayores a 65 años. La es-
tenosis de la arteria carótida también es común y se puede de-
mostrar a través de ultrasonografía en hasta 30% de los 
varones mayores de 75 años. Debido a que la historia natural 
de la estenosis de la arteria carótida es variable, es difícil eva-
luar la relación del soplo o estenosis asintomáticos con el 
riesgo de ACV en un individuo. En estudios grandes, la este-
nosis grave se asocia con aumento en el riesgo de ACV (2.5% 
por año para ACV ipsolateral con estenosis de 75%), pero el 
riesgo de ACV contralateral también aumenta, en tanto que 
el riesgo de isquemia miocárdica en estos pacientes es incluso 
mayor. Lo que es más, la endarterectomía carotídea, que se ha 
propuesto en estas situaciones, conlleva importantes riesgos 
perioperatorios de ACV o muerte y el riesgo varía en gran me-
dida entre instituciones. Aunque en algunos estudios los pa-
cientes asintomáticos con estenosis carotídea de grado elevado 
han parecido benefi ciarse de la endarterectomía, este efecto 
tuvo una fuerte dependencia de una tasa en extremo baja de 
morbilidad y mortalidad quirúrgica. Por estas razones, la tera-
pia antiplaquetaria y con inhibidor de la HMG-CoA reduc-
tasa (estatinas; véase más adelante) es un abordaje razonable 
para los pacientes asintomáticos que presentan menores gra-
dos de estenosis o que tienen un mayor riesgo quirúrgico. 

B. ACCIDENTE ISQUÉMICO TRANSITORIO

Debido a que el AIT puede indicar un ACV inmi-
nente y en vista de que es posible prevenir tal suceso 
a través del tratamiento apropiado, los AIT deben 

diagnosticarse con precisión y prontitud e instituir el trata-
miento (cuadro 9-5).

1. Terapia antiplaquetaria. De los diversos tratamientos 
médicos propuestos para la profi laxis del ACV en pacientes 
con AIT no cardiogénico, los agentes antiplaquetarios parecen 
tener la mejor relación riesgo-benefi cio. La fundamentación 
para este abordaje es que las embolias debidas a trombos de 
plaquetas-fi brina en las superfi cies arteriales quizá sean res-
ponsables de muchos casos de AIT y ACV. El ácido acetilsali-
cílico (aspirina) interfi ere con la función de las plaquetas al in-
hibir de manera irreversible la enzima ciclooxigenasa-1, que 
cataliza la síntesis de tromboxano A2, un eicosanoide con pro-
piedades procoagulantes y de agregación plaquetaria. El clopi-
dogrel y la ticlopidina inhiben de manera irreversible el enlace 
del difosfato de adenosina (ADP) con su receptor plaquetario 
y bloquean la activación del complejo de glucoproteína 
GPIIb/IIIa mediada por ADP. El dipiridamol aumenta las 
concentraciones de adenosina y del monofosfato cíclico de 
adenosina (cAMP), que disminuye la activación de las plaque-

Cuadro 9-5. Tratamiento recomendado para la enfermedad cerebrovascular.1

Padecimiento
Agentes 

antiplaquetarios2
Anti-

coagulantes3 Trombolíticos4 Revascularización5 

Soplo o estenosis asintomáticos de la 
carótida

+ – – ±

Accidente isquémico transitorio
Fuente cardiaca
Fuente carotídea extracraneal
Fuente intracraneal o vertebrobasilar

±
+
+

+
±
±

–
–
–

–
+
–

ACV en evolución + ± – –

ACV completo6

Fuente cardiaca
Fuente carotídea extracraneal
Fuente intracraneal o vertebrobasilar

±
+
+

+
±
±

+
+
+

–
+
–

1 +, probablemente efi caz; ± menos evidencia de efi cacia o efi cacia similar, pero asociado con mayor riesgo; – inefi caz o sin prueba de efi cacia.
2 Ácido acetilsalicílico (aspirina), 30-1 300 (típicamente 81) mg orales diarios (pero la dosis óptima es incierta); ácido acetilsalicílico/dipiri-damol liberación pro-
longada, 25/200 mg orales, dos veces diarias; ticlopidina, 250 mg orales, dos veces al día; o clopidogrel, 75 mg orales diarios. 
3 Heparina, administrada por infusión intravenosa continua para lograr un tiempo de tromboplastina parcial activada (TTPa) = 1.5-2.0 veces los valores basales; 
seguida de warfarina, administrada diariamente por vía oral para lograr una razón internacional normalizada (INR) = 2.0-3.0, excepto en pacientes con válvulas 
cardiacas mecánicas, en quienes la meta de INR es más alta. 
4 Activador del plasminógeno tisular recombinante (rt-PA), 0.9 mg/kg intravenoso durante 1 hora, comenzar en el curso de 4.5 horas a partir del inicio de los 
síntomas (contraindicado en ACV hemorrágico).
5 Para estenosis de 50-99%, suponiendo un bajo riesgo (<2%) de muerte perioperatoria o ACV incapacitante.
6 Como profi laxis contra eventos subsiguientes en otro territorio vascular, o en el mismo territorio en el caso de un ACV que comprometa menos del área com-
pleta irrigada por el vaso afectado (ACV parcial) o para la disolución de trombo existente (trombolíticos). 
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tas. El dipiridamol también puede inhibir la formación del 
tromboxano A2.

En varios estudios se ha mostrado que el ácido acetilsa-
licílico (aspirina), cuando se administra a pacientes con AIT 
o ACV menores (defi nidos como poco o ningún défi cit neu-
rológico después de una semana), reduce el índice de AIT, 
ACV o muerte subsiguiente. Aunque la mayoría de los estu-
dios se han enfocado en AIT o ACV que no son de origen 
cardiaco, el ácido acetilsalicílico también es benéfi co para pre-
venir isquemia cerebral recurrente provocada por émbolos 
cardiacos. En algunos casos (p. ej., pacientes con válvulas car-
diacas artifi ciales), la combinación de aspirina y anticoagula-
ción puede ser más efi caz que el anticoagulante solo. Las dosis 
de aspirina entre 30 y 1 300 mg orales diarios parecen ser efi -
caces y es probable que la administración oral diaria de 325 
mg de aspirina se utilice con más frecuencia en Estados Uni-
dos. Se ha observado una diferencia relacionada con el sexo en 
cuanto a un mayor benefi cio para los varones, pero estos datos 
son inconsistentes. La administración de una dosis baja de 
ácido acetilsalicílico (325 mg orales, cada tercer día) a varones 
de 40 años en adelante sin antecedentes de AIT o ACV no re-
duce el riesgo de ACV, aunque sí disminuye el índice de in-
farto del miocardio. En contraste, esta estrategia sí redujo el 
riesgo de ACV en mujeres mayores de 60 años. Los efectos 
adversos de la aspirina incluyen dispepsia, náuseas, dolor ab-
dominal, diarrea, erupciones cutáneas, úlcera péptica, gastritis 
y sangrado gastrointestinal.

La ticlopidina (250 mg orales, dos veces diarias), otro 
agente antiplaquetario, puede ser un tanto más efi caz que la 
aspirina en la prevención de ACV y en reducir la mortandad 
de pacientes con AIT o ACV leve. No obstante, la ticlopidina 
es más costosa que la aspirina y parece asociarse con efectos 
secundarios como diarrea, erupción cutánea y casos ocasiona-
les de neutropenia grave, pero reversible.

También se ha mostrado que el clopidogrel (75 mg ora-
les diarios), que inhibe la agregación plaquetaria al enlazarse 
en forma irreversible con los receptores de ADP en la superfi -
cie de las plaquetas, reduce el índice de ACV isquémico, in-
farto al miocardio o muerte debida a otras causas vasculares en 
pacientes que de manera reciente han sufrido un ACV isqué-
mico, infarto al miocardio o enfermedad arterial periférica 
sintomática. La diarrea y las erupciones cutáneas fueron más 
comunes que con la aspirina, pero la neutropenia y trombo-
citopenia ocurrieron en el mismo grado. La púrpura trom-
bocitopénica trombótica (véase capítulo 1) ha complicado el 
tratamiento con clopidogrel en algunos pacientes. 

Otros fármacos antiplaquetarios como la sulfi npirazona 
y el dipiridamol se emplean de manera común para el trata-
miento de la enfermedad vascular trombótica. Algunos exper-
tos recomiendan el uso de una combinación de ácido acetilsa-
licílico (25 mg) y dipiridamol de liberación prolongada (200 
mg), tomados a diario para prevenir ACV en pacientes con 
AIT o ACV previo. Los antagonistas de la glucoproteína 
IIb/IIIa también están bajo investigación como inhibidores 
de la agregación plaquetaria. 

2. Anticoagulación. Los anticoagulantes están indicados 
en pacientes con AIT producidos por émbolo cardiaco o por 

estado hipercoagulable y en forma típica se continúa su uso de 
manera indefi nida o durante el tiempo que persista la causa 
de embolización (p. ej., fi brilación auricular o válvula cardiaca 
protésica). El valor de la anticoagulación en el AIT debido a 
trombosis arterial es incierto. 

La heparina no fraccionada es el fármaco a elegir para 
la anticoagulación aguda, en tanto que la warfarina se emplea 
para el tratamiento a largo plazo. En general, la heparina se 
administra por infusión intravenosa continua a 1 000 a 1 200 
unidades/h. El tiempo de tromboplastina parcial activada 
(TTPa) se mide cuando menos a diario y la dosis de heparina 
se ajusta para mantener un TTPa de cerca de 1.5 a 2.5 veces el 
valor previo al tratamiento. 

La heparina de bajo peso molecular se emplea a me-
nudo como terapia intermedia en pacientes que pasarán de 
heparina intravenosa a warfarina. También se utiliza de ma-
nera común para hacer la transición en pacientes con alto 
riesgo de tromboembolia recurrente al interrumpir en forma 
temporal la warfarina para procedimientos invasivos. La hepa-
rina de bajo peso molecular requiere ajuste de la dosis en pa-
cientes con insufi ciencia renal. 

La warfarina (dosis usual de mantenimiento de 5 a 15 
mg/d, por vía oral) puede iniciar en forma simultánea con la 
terapia con heparina. Cerca de dos días de que el tiempo de 
protrombina (TP) alcance la razón internacional normalizada 
(INR) = 2.0 a 3.0 (en forma típica cerca de cinco días después 
del inicio de la terapia) se puede discontinuar la heparina. El 
TP o el INR deben medirse cuando menos cada dos semanas 
y ajustar la dosis de warfarina para mantener un INR = 2.0 a 
3.0. En caso de válvulas cardiacas protésicas, la meta recomen-
dada de INR es de 2.5 a 3.5.

El entusiasmo por el uso de terapia anticoagulante debe-
ría morigerarse con una estimación de sus peligros potencia-
les. El riesgo de hemorragia intracraneal es mayor en pacientes 
con hipertensión y en aquellos mayores a 65 años.

3. Endarterectomía carotídea. La endarterectomía ca-
rotídea implica la remoción quirúrgica de un trombo en 
una arteria carótida común o interna estenótica en el 
cuello. En pacientes con AIT de la circulación anterior y 
estenosis moderada (50 a 70%) o de alto grado (70 a 99%) 
en la arteria carótida en el lado apropiado para explicar los 
síntomas, la combinación de endarterectomía y aspirina es 
superior al uso de aspirina sola para prevenir un ACV. La 
endarterectomía no tiene utilidad en el tratamiento de AIT 
vertebrobasilares o en aquellos relacionados con enferme-
dad arterial intracraneal u oclusión completa de la carótida. 
El valor de la endarterectomía para lesiones carotídeas con 
estenosis mínima, pero ulceradas, es incierto. La tasa de 
mortalidad operatoria en este procedimiento ha ido de 1 a 
5% o más. 

4. Angioplastia y endoprótesis intraluminales. La an-
gioplastia transluminal de las arterias carótida y vertebral, y la 
colocación de endoprótesis metálicas tubulares para mantener 
la permeabilidad del lumen en arterias cerebrales con esteno-
sis, están en investigación. No obstante, un reciente estudio 
con pacientes que presentaban estenosis carotídea sintomática 
o asintomática grave no mostró diferencia en resultado entre 
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las endoprótesis carotídeas con un dispositivo antiembólico y 
la endarterectomía.

5. Derivación extracraneal-intracraneal. Muchos pa-
cientes con AIT relacionados con la circulación carotídea tie-
nen estenosis en porciones intracraneales de la arteria a los que 
no se puede acceder a través del cuello o exhiben lesiones in-
tercaladas tanto en la circulación cerebral extracraneal como 
en la intracraneal. Debido a que la endarterectomía carotídea 
no corrige estos problemas, se ha explorado un abordaje alter-
nativo que implica anastomosis de las circulaciones extracra-
neal (arteria temporal) e intracraneal (arteria cerebral media) 
distales a la estenosis. La mayoría de la evidencia actual sugiere 
que este proceso de derivación no es efi caz, pero se está rein-
vestigando en una subpoblación de pacientes con aumento en 
la extracción de oxígeno en el hemisferio ipsolateral. 

6. Conclusiones. En manos expertas, la endarterectomía 
carotídea es un procedimiento seguro que reduce el riesgo de 
AIT o ACV futuro en los pacientes sintomáticos. Deben em-
plearse técnicas imagenológicas vasculares no invasivas con es-
tos pacientes para defi nir las lesiones estenóticas de moderadas 
a elevadas (50 a 99%) que son accesibles en un sentido qui-
rúrgico. 

Es importante instituir tanto en pacientes no quirúrgicos 
como en pacientes posoperatorios tratamiento médico con 
ácido acetilsalicílico. Para los individuos que continúan te-
niendo AIT a pesar de optimización del manejo de factores de 
riesgo, debe considerarse el tratamiento con aspirina y con el 
inhibidor de la HMG Co-A reductasa (estatina) clopidrogrel, 
o con una combinación de dipiridamol de liberación prolon-
gada y aspirina. No se ha establecido la utilidad de la war-
farina en estos casos. Además de las medidas anteriores, es 
preciso tratar los factores contribuyentes de riesgo, como la 
hipertensión, diabetes e hiperlipidemia; así como discontinuar 
el tabaquismo y el uso profuso de alcohol. También es impor-
tante alentar a los pacientes a modifi car su dieta para con-
formarse a las pautas de la AHA (American Heart Association) 
e incrementar su actividad física.

C. ACV EN EVOLUCIÓN

El tratamiento óptimo para el ACV en evolución es incierto. 
El inicio del efecto antiplaquetario del ácido acetilsalicílico se 
demora después de la administración oral y la endarterectomía 
también implica una demora considerable en el tratamiento.

Quizá sea pertinente considerar la anticoagulación con 
heparina, sobre todo en casos en los que existe una estenosis de 
alto grado u oclusión en grandes vasos, aunque la efi cacia 
de este abordaje no se ha probado. En general, debe ponderarse 
el riesgo de transformación hemorrágica, una preocupación es-
pecífi ca en infartos grandes, contra el riesgo a corto plazo de la 
embolización recurrente. 

Los agentes trombolíticos, como el activador del plas-
minógeno tisular (t-PA), deben administrarse en la fase hiper-
aguda del ACV (<4.5 horas después de iniciar), a menudo 
antes de que se complete la evolución. La terapia trombolítica 
es apropiada en pacientes con défi cit estables o que empeoran, 
pero en general no debe emplearse si las defi ciencias mejoran 
con rapidez.

D. ACV COMPLETO

1. Terapia trombolítica intravenosa. El activador del 
plasminógeno tisular (t-PA) es una serina proteasa cuyo gen 
codifi cador se ubica en el cromosoma 8 (8p12) en humanos y 
que cataliza la conversión del plasminógeno en plasmina. Esto 
explica su capacidad para la lisis de coágulos que contienen fi -
brina, como aquellos encontrados en las lesiones trombóticas 
cerebrovasculares. Algunos de los datos clínicos controlados, 
pero no todos, sugieren que la administración intravenosa del 
r-PA recombinante (rt-PA) dentro de las 4.5 horas posteriores 
al inicio de los síntomas reduce la incapacidad y mortalidad 
debidas a ACV isquémico (en términos técnicos, debidas a 
AIT, dado que el ACV se defi ne por un défi cit que persiste 
cuando menos por 24 horas). El fármaco se administra a una 
dosis de 0.9 mg/kg, hasta una dosis total máxima de 90 mg; 
10% de la dosis se administra como bolo intravenoso y el 
resto como una infusión intravenosa continua durante 60 mi-
nutos. La efi cacia del rt-PA administrado más de 4.5 horas 
después de iniciar los síntomas, de otros agentes trombolíticos 
como la urocinasa o de la administración intraarterial de estos 
agentes está en investigación.

La principal complicación del tratamiento con rt-PA es 
la hemorragia, que puede afectar al cerebro o a otros tejidos. 
La falta de benefi cio probado cuando se administra rt-PA des-
pués de tres horas, el riesgo de complicaciones debidas a san-
grado y la importancia de efectuar un diagnóstico correcto 
cuando el tratamiento es potencialmente peligroso dictan que 
no se utilice rt-PA en ciertos casos. Es importante que se de-
termine con precisión el tiempo transcurrido desde el inicio 
de los síntomas. La TC no debe mostrar evidencia de un ACV 
isquémico grande o de hemorragia. Los pacientes cuya fun-
ción de coagulación haya estado comprometida por la admi-
nistración de warfarina o heparina o por trombocitopenia 
(recuento de plaquetas <100 000/mm3) no deben recibir 
rt-PA, como tampoco quienes estén en mayor riesgo de he-
morragia debido a convulsiones al inicio de los síntomas, 
hemorragia intracraneal previa, otro trastorno intracraneal 
(incluyendo ACV o traumatismo) en los últimos tres meses, 
un procedimiento quirúrgico mayor en los últimos 14 días, 
sangrado gastrointestinal o en vías urinarias en los últimos 21 
días o hipertensión marcada (presión sistólica >185 mm Hg o 
diastólica >110 mm Hg). Para evitar dar tratamiento a un 
AIT que ya se está resolviendo u otros padecimientos con 
poca probabilidad de respuesta al rt-PA, o para los que el 
riesgo supera al probable benefi cio, es preciso excluir a pacien-
tes cuyos défi cit mejoran con rapidez y en forma espontánea, 
quienes presentan defi ciencias menores y aisladas, y aquellos 
con concentraciones de glucosa en sangre consistentes con un 
origen hipoglucémico o hiperglucémico de los síntomas (<50 
mg/dL o >400 mg/dL).

Los pacientes que reciben rt-PA para un ACV deben tra-
tarse en instalaciones en las que exista la capacidad para diag-
nosticar con un alto grado de certidumbre la presencia de un 
ACV y para manejar las complicaciones debidas a un san-
grado. Dentro de las primeras 24 horas posteriores a la admi-
nistración de rt-PA no deben administrarse anticoagulantes o 
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agentes antiplaquetarios, más bien, es importante monito-
rear con cuidado la presión arterial y evitar la punción arterial 
y colocación de catéteres venosos centrales, catéteres urina-
rios y tubos nasogástricos.

2. Terapia trombolítica intraarterial. También se ha 
investigado la administración intraarterial de uroquinasa, 
prouroquinasa o rt-TPA para el tratamiento agudo del ACV. 
Los primeros resultados con estos abordajes sugieren que la 
prouroquinasa y quizá los otros agentes trombolíticos, admi-
nistrados junto con una dosis baja de heparina intravenosa, 
pueden ser benéfi cos para los pacientes con un ACV en la 
distribución de la arteria cerebral media que pueden recibir 
tratamiento en el curso de 3 a 6 horas después de iniciados 
los síntomas. Se sabe incluso menos sobre el benefi cio de la 
terapia trombolítica intraarterial en el ACV vertebrobasilar y 
sobre la efi cacia comparativa de la trombólisis intravenosa e 
intraarterial. El catéter MERCI, un dispositivo de recupera-
ción de los coágulos, es efi caz para recanalizar grandes vasos 
intracraneales en el lapso de ocho horas desde la oclusión. La 
embolectomía mecánica está en investigación para determi-
nar si mejora el resultado de un ACV.

3. Agentes antiplaquetarios. Como ya se señaló en el 
análisis del tratamiento del AIT, la terapia antiplaquetaria se 
recomienda para la prevención de un ACV secundario, a me-
nos que una fuente de alto riesgo cardioembólico justifi que la 
anticoagulación con warfarina. El régimen es el descrito en 
la sección sobre el tratamiento del AIT. 

4. Anticoagulación. No se ha mostrado que la anticoa-
gulación sea útil en la mayoría de los casos de ACV com-
pleto. Una excepción es cuando existe una fuente persistente 
de émbolos cardiacos; en ese caso, la anticoagulación está in-
dicada para prevenir un ACV embólico subsiguiente, aunque 
no afecta el curso del ACV que ya ha ocurrido. La evidencia 
reciente indica que, aunque la anticoagulación inmediata en 
tales pacientes puede causar una hemorragia dentro del in-
farto, esto rara vez afecta en forma adversa el resultado fi nal, 
a menos que el infarto sea masivo. Cuando existe un alto 
riesgo específi co de embolia recurrente poco después de un 
ACV embólico, como en el caso de pacientes que tienen vál-
vulas cardiacas mecánicas, la anticoagulación no debería de-
morarse. La heparina y la warfarina se administran como se 
describió en la sección sobre el tratamiento del AIT. 

5. Cirugía. Las indicaciones de tratamiento quirúrgico 
en ACV completo son muy limitadas. Cuando los pacientes 
se deterioran como consecuencia de compresión del tronco 
encefálico después de un infarto cerebeloso, la descompresión 
de la fosa posterior con evacuación del tejido cerebeloso infar-
tado puede salvarles la vida. 

6. Agentes antihipertensivos. Aunque la hipertensión 
contribuye a la patogénesis del ACV, y muchos pacientes con 
un ACV agudo tienen presión arterial elevada, los intentos 
por reducirla de manera repentina en casos de ACV pueden 
tener consecuencias desastrosas, dado que la provisión de san-
gre al tejido isquémico, pero todavía no infartado, puede verse 
comprometida de manera adicional. Por ende, no se reco-
mienda la reducción agresiva de la presión arterial. En el curso 
típico de los acontecimientos, la presión arterial disminuye en 

forma espontánea durante un periodo que va de horas hasta 
unos cuantos días. 

7. Agentes antiedematosos. No se ha demostrado que 
los agentes antiedematosos, como el manitol y los corticoste-
roides, sean benéfi cos para el edema citotóxico (infl amación 
celular) asociado con el infarto cerebral. 

8. Agentes neuroprotectores. Diversos fármacos con 
múltiples acciones farmacológicas se han propuesto como 
agentes neuroprotectores que podrían disminuir las lesiones 
cerebrales isquémicas al reducir el metabolismo celular e inter-
ferir con los mecanismos citotóxicos activados por la isquemia. 
Éstos incluyen barbitúricos, antagonistas opioides (naloxona), 
antagonistas de canales de calcio dependientes de voltaje (ni-
modipina), antagonistas de los receptores de aminoácidos ex-
citatorios, factores trófi cos, gangliósidos, inhibidores de la 
peroxidación de lípidos (tirilazad) y captadores de radicales li-
bres (NXY-059). No obstante, hasta la fecha las pruebas clíni-
cas con estos agentes han sido poco exitosas.  

9. Prevención de ACV recurrente. La terapia antipla-
quetaria (considerada antes para los AIT) también se reco-
mienda para la prevención de un ACV secundario, a menos 
que exista una fuente de alto riesgo cardioembólico que justi-
fi que la anticoagulación con warfarina. La terapia antihiper-
tensiva a largo plazo también reduce el riesgo de un ACV re-
currente y los inhibidores de la enzima convertidora de 
angiotensina pueden ser especialmente efi caces para este pro-
pósito. De la misma manera, las estatinas, como la atorvasta-
tina (80 mg/d), parecen reducir el riesgo de ACV en pacientes 
con ACV o AIT previos. 

PRONÓSTICO
El resultado después de un ACV está infl uido por varios fac-
tores, de los cuales los más importantes son la naturaleza y 
gravedad del défi cit neurológico resultante. La edad del pa-
ciente, la causa del ACV y los trastornos médicos coexistentes 
también afectan el pronóstico. En general, poco menos de 
80% de los pacientes con ACV sobrevive durante al menos un 
mes y se han citado tasas de supervivencia a 10 años cercanas 
a 35%. Esta última cifra no es sorprendente, considerando la 
edad avanzada a la que suele ocurrir el ACV. De los pacientes 
que sobreviven el periodo agudo, cerca de 50 a 75% recupe-
ran el funcionamiento independiente, en tanto que un 15% 
requieren atención institucional. 

HEMORRAGIA INTRACEREBRAL

HEMORRAGIA HIPERTENSIVA
La hipertensión es la causa subyacente más común de hemo-
rragia intracerebral no traumática. 

A. FISIOPATOLOGÍA

1. Autorregulación cerebral. La autorregulación del fl ujo 
sanguíneo cerebral (fi gura 9-15), que se logra por cambios en 
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el calibre de las arterias cerebrales de poca resistencia, man-
tiene constante el fl ujo sanguíneo cerebral a medida que au-
menta y desciende la presión arterial. El rango de las presiones 
arteriales autorreguladas es variable. 

En individuos normotensos, la presión arterial media 
más baja en la que la autorregulación es efectiva es de aproxi-
madamente 60 mm Hg. Debajo de este nivel, los cambios en 
el calibre de las arterias cerebrales no pueden compensar por 
el descenso en presión de perfusión; por ende, el fl ujo sanguí-
neo cerebral desciende produciendo síntomas de hipoxia, 
como desvanecimiento, confusión y oscurecimiento de la vi-
sión. A estos síntomas les sigue somnolencia y pérdida de con-
ciencia si la presión arterial media cae por debajo de 35 a 40 
mm Hg. En contraste, a presiones arteriales por arriba del lí-
mite superior del rango de autorregulación (150 a 200 mm 
Hg), se incrementa el fl ujo sanguíneo cerebral, lo cual puede 
producir encefalopatía hipertensiva.

En individuos con hipertensión crónica, el límite inferior 
del rango autorregulador es más alto (fi gura 9-15), lo cual 
quizá se deba a daño a las paredes de las arterias pequeñas. 
Como resultado, el fl ujo sanguíneo cerebral cae por debajo de 
aproximadamente 120 mm Hg. La importancia clínica de esta 
observación es que rara vez debería reducirse la presión arterial 
—y nunca a niveles hipotensivos— en pacientes con ACV. 

2. Hipertensión crónica. La hipertensión crónica parece 
promover cambios estructurales en las paredes de las arterias 
penetrantes, lo cual las predispone a hemorragia intracerebral. 
En 1888, Charcot y Bouchard encontraron aneurismas dimi-
nutos en las pequeñas arterias intraparenquimales de pacientes 

hipertensos y postularon que la ruptura de los aneurismas 
conducía a hemorragia intracerebral. De manera subsiguiente, 
Ross Russell mostró microaneurismas de las arterias de menor 
resistencia en sitios cerebrales en los que las hemorragias hi-
pertensivas ocurren de manera más común. Algunos aneuris-
mas estaban rodeados de pequeñas áreas hemorrágicas y a 
menudo las paredes del aneurisma mostraban cambios de li-
pohialinosis o necrosis fi brinoide. Estos procesos se caracte-
rizan por la destrucción de la pared vascular con deposición 
de material fi brinoide, expansión focal del aneurisma en el 
vaso implicado, oclusión trombótica y extravasación de eritro-
citos. Ahora existe un consenso general de que, con frecuen-
cia, la hemorragia cerebral masiva sucede a la ruptura ya sea 
de un microaneurisma o de un segmento lipohialinótico en 
una arteria con poca resistencia y que la lesión subyacente es 
causada por la hipertensión crónica. 

3. Hipertensión aguda. Además de los cambios en las 
paredes de las arterias cerebrales producidos por la hiperten-
sión crónica, la elevación aguda de la presión arterial parece 
representar un papel en la patogénesis de la hemorragia intra-
cerebral. Aunque la mayoría de los pacientes con este tipo de 
hemorragia presentan hipertensión después del evento, mu-
chos no tienen antecedentes de hipertensión y carecen de sig-
nos de enfermedad hipertensiva de órgano terminal, como hi-
pertrofi a ventricular izquierda, retinopatía o nefropatía. En 
consecuencia, se ha sugerido que un aumento repentino en la 
presión arterial puede ser sufi ciente en sí mismo para causar 
una hemorragia intracerebral, como ocurre con el abuso de 
anfetamina o cocaína. La elevación aguda de la presión arterial 
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Figura 9-15. Autorregulación cerebrovascular. A: El fl ujo 
sanguíneo cerebral se mantiene en el rango normal en un amplio 
rango de presiones arteriales. A presiones muy bajas ocurre 
hipoperfusión cerebral, lo cual produce síncope. Las presiones 
que se elevan por encima del rango autorregulador pueden 
causar encefalopatía hipertensiva. B: Los cambios estructurales 
en las arterias cerebrales modifi can el rango autorregulador a 
presiones arteriales más altas. A presiones normales pueden 
ocurrir hipoperfusión y síncope, en tanto que se incrementan las 
presiones asociadas con encefalopatía hipertensiva.
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también puede ser la causa precipitante inmediata de hemo-
rragia intracerebral en pacientes con hipertensión crónica que 
tienen aneurismas de Charcot-Bouchard.  

B. PATOLOGÍA

La mayoría de las hemorragias por hipertensión se originan en 
ciertas áreas de predilección que corresponden a las ramifi ca-
ciones arteriales largas, estrechas y penetrantes a lo largo de las 
cuales se han encontrado aneurismas de Charcot-Bouchard 
durante autopsia (fi gura 9-16). Éstas incluyen las ramas cau-
dada y del putamen de las arterias cerebrales medias (42%); 
ramas de la arteria basilar que irrigan la protuberancia anular 
(16%); ramas talámicas de las arterias cerebrales posteriores 
(15%); ramas de las arterias cerebelosas superiores que irrigan 
los núcleos dentados y la materia blanca profunda del cerebelo 
(12%) y algunas ramas de las arterias cerebrales en materia 
blanca (10%), en especial en los lóbulos parietooccipital y 
temporal. 

C. HALLAZGOS CLÍNICOS

La hemorragia hipertensiva ocurre sin advertencia, más co-
múnmente mientras el paciente está despierto. La cefalea está 
presente en 50% de los pacientes y puede ser muy intensa; el 
vómito es común. La presión arterial se eleva después de que 
ha ocurrido la hemorragia. Así, la presión arterial normal o 
baja en un paciente con ACV hace que el diagnóstico de he-
morragia hipertensiva sea poco probable, al igual que el inicio 
antes de los 50 años de edad.

Después de una hemorragia, el edema que rodea al área 
hemorrágica produce empeoramiento clínico que va de un pe-
riodo de minutos a días. No obstante, la duración del san-
grado activo es breve. Una vez que se estabiliza el défi cit, la 
mejoría ocurre lentamente. Debido a que el défi cit se debe de 
manera principal a la hemorragia y edema, que comprime más 
que destruir el tejido del cerebro, puede ocurrir un retorno 
considerable de la función neurológica.

Las hemorragias hipertensivas masivas pueden penetrar 
por el tejido cerebral hasta los ventrículos, lo cual produce 
LCR sanguinolento; la ruptura directa a través del manto cor-
tical es inusual. Con más frecuencia, un resultado fatal se debe 
a hernia causada por el efecto de masa combinado del hema-
toma y del edema circundante. 

Las características clínicas varían según el sitio de la he-
morragia (cuadro 9-6).

1. Hemorragia cerebral profunda. Los dos sitios más co-
munes de hemorragia hipertensiva son el putamen y el tá-
lamo, que están separados por el brazo posterior de la cápsula 
interna. Este segmento de la cápsula interna es atravesado por 
fi bras motoras descendentes y fi bras sensoriales ascendentes, 
incluyendo las radiaciones ópticas (fi gura 9-17). La presión en 
estas fi bras debida a la expansión del hematoma lateral (pu-
taminal) o medial (talámico) produce un défi cit sensoriomo-
tor contralateral. En general, la hemorragia putaminal con-
duce a un défi cit motor más grave y la hemorragia talámica a 
un trastorno sensorial más notable. La hemianopsia homó-
nima puede ocurrir como un fenómeno transitorio después de 
una hemorragia talámica y a menudo es un hallazgo persis-

A. Hemisferios cerebrales

B. Tronco encefálico y cerebelo

Anterior

Posterior

Figura 9-16. Distribución de los aneurismas de Charcot-
Bouchard (punteado) subyacentes a la hemorragia intracerebral 
hipertensiva.
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tente en las hemorragias putaminales. En grandes hemorragias 
talámicas, es posible que los ojos se desvíen hacia abajo, como 
si miraran a la punta de la nariz, debido a pinzamiento del 
centro de la mirada vertical hacia arriba en el mesencéfalo. Es 
posible que ocurra afasia si la hemorragia en cualquier sitio 
ejerce presión sobre las áreas corticales de lenguaje. Se ha des-
crito un síndrome afásico independiente para la hemorragia 
localizada en el tálamo; conlleva un excelente pronóstico de 
recuperación completa. 

2. Hemorragia lobular. Las hemorragias hipertensivas 
también ocurren la materia blanca por debajo de los lóbulos 
frontal, parietal, temporal y occipital. Los síntomas y signos va-
rían según la localización, en ocasiones hay cefalea, vómito, he-
miparesia, défi cit hemisensoriales, afasia y anormalidades del 
campo visual. Las convulsiones son más frecuentes que con las 
hemorragias en otros sitios, en tanto que el estado de coma ocu-
rre menos. 

3. Hemorragia pontina. Con el sangrado en la protube-
rancia anular, en segundos a minutos se presenta coma y suele 
conducir a la muerte en el curso de 48 horas. Los hallazgos 
oculares típicamente incluyen pupilas puntiformes. Hay au-
sencia o alteración de los movimientos oculares horizontales, 
pero es posible que se conserven los verticales. En algunos pa-
cientes se observa balanceo ocular con movimientos hacia 
arriba y abajo en ambos ojos con intervalos de cerca de cinco 
segundos. Por lo común los pacientes presentan tetraparesia y 
exhiben posturas descerebradas; a veces existe hipertermia. En 
general la hemorragia penetra en el cuarto ventrículo y es co-
mún la extensión rostral de la hemorragia dentro del mesencé-
falo con presencia de pupilas fi jas al centro. En contraste con 
la presentación clásica de la hemorragia pontina que se des-
cribe antes, también ocurren pequeñas hemorragias que no 
afectan el sistema de activación reticular, y que se asocian con 
defi ciencias menos graves y excelente recuperación.

4. Hemorragia cerebelosa. Los síntomas distintivos de 
hemorragia cerebelosa (cefalea, mareo, vómito e incapacidad 
para erguirse o caminar) comienzan en forma repentina, en 
minutos después del inicio del sangrado. Aunque es posible 
que en un principio los pacientes estén alerta o sólo un poco 
confusos, las hemorragias grandes conducen a coma en el 

curso de 12 horas en 75% de los pacientes, y en 24 horas en 
90% de ellos. Cuando ocurre coma desde el inicio, la presen-
tación clínica es indistinguible de la que sucede con la hemo-
rragia pontina. 

Cuadro 9-6. Características clínicas de la hemorragia intracerebral hipertensiva.

Localización Coma Pupilas Movimientos oculares
Trastorno 

sensoriomotor Hemianopsia Convulsiones 

Putamen Común Normales Desviación ipsolateral Hemiparesia Común Poco comunes

Tálamo Común Pequeñas, 
 reacción lenta

Puede ocurrir desviación 
 hacia abajo y medial

Défi cit hemisensorial Puede ocurrir en
 forma transitoria

Poco comunes

Lóbulos Poco común Normales Desviación normal o 
 ipsolateral

Hemiparesia o défi cit 
 hemisensorial

Común Comunes

Protuberancia 
 anular

Inicial Puntiformes Horizontales ausentes Tetraparesia No No

Cerebelo Demorado Pequeñas, 
 reactivas

Irregulares lentos Ataxia de la marcha No No

Tálamo

Glándula pineal

Núcleo caudado

Zona 
pretectal

Glándula pineal

A

B

1

Asta anterior del 
ventrículo lateral

Brazo anterior de 

la cápsula interna

Putamen

Tercer ventrículo

Brazo posterior de 
la cápsula interna

Tálamo

Núcleo caudado

2

3

Figura 9-17. Relaciones anatómicas en la hemorragia cerebral 
profunda. Arriba: Plano de la sección. Abajo: Las hemorragias 
putaminales (1) y talámicas (2) pueden comprimir o cruzar el 
brazo posterior adyacente de la cápsula interna. Las hemorragias 
talámicas también pueden extenderse a los ventrículos o 
comprimir al hipotálamo o al centro mesencefálico que regula la 
mirada vertical hacia arriba (3). 
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Los hallazgos oculares comunes incluyen alteración de la 
mirada hacia el lado de la lesión o desviación forzada en sen-
tido contrario a la lesión, causada por presión en el centro de 
mirada lateral en la protuberancia anular. También puede 
ocurrir desviación oblicua, en cuyo caso se deprime el ojo ip-
solateral a la lesión. Las pupilas son pequeñas y reactivas. En 
alrededor de 50% de los casos ocurre debilidad facial ipsolate-
ral del tipo de la debilidad de neuronas motoras inferiores, 
pero la fuerza de los miembros es normal. En general no existe 
ataxia de los miembros o es muy leve. Las respuestas plantares 
son fl exoras al inicio, pero se vuelven extensoras a medida que 
se compromete el tronco encefálico y el paciente se deteriora. 
La alteración en la mirada voluntaria o refl eja hacia arriba in-
dica hernia transtentorial superior del vermis cerebeloso y me-
sencéfalo, lo cual conduce a compresión de la zona pretectal. 
Implica un pronóstico sombrío.

D. DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL

Las hemorragias en putamen, tálamo y lóbulos debidas a hi-
pertensión en ocasiones son difíciles de distinguir de los infar-
tos cerebrales. En cierto grado, la presencia de cefalea intensa, 
náuseas y vómito, así como alteración de la conciencia, son 
indicios útiles de que puede haber ocurrido una hemorragia; 
la TC (fi gura 9-18) identifi ca en defi nitiva el trastorno subya-
cente.

Los ACV del tronco encefálico o el infarto cerebeloso 
quizá asemejen la hemorragia cerebelosa. Cuando existe la po-
sibilidad de una hemorragia cerebelosa, la TC o las IRM son 
el procedimiento diagnóstico más útil, dado que es factible lo-
calizar con rapidez y precisión los hematomas. Si ni la TC ni 
las IRM están disponibles, debe realizarse una angiografía ver-
tebral. El angiograma muestra un efecto de masa cerebelosa 
en aproximadamente 85% de los casos, pero el procedimiento 
consume tiempo. El LCR con sangre confi rma el diagnóstico 
de hemorragia, pero si se obtiene líquido claro no se excluye la 
posibilidad de un hematoma intracerebeloso y el procedi-
miento quizá acelere el proceso de herniación. En consecuen-
cia, no se recomienda la punción lumbar cuando existe sospe-
cha de hemorragia en el cerebelo. 

Al igual que la hemorragia cerebelosa, la vestibulopatía 
periférica aguda también produce náuseas, vómito y ataxia de 
la marcha. No obstante, la cefalea intensa, alteraciones de con-
ciencia, presión arterial elevada y mayor edad al inicio favore-
cen en gran medida una hemorragia cerebelosa. 

E. TRATAMIENTO

1. Medidas quirúrgicas
a. Descompresión cerebelosa. La intervención terapéu-

tica más importante en la hemorragia hipertensiva es la des-
compresión quirúrgica de los hematomas en el cerebelo. A 
menos que este paso se tome con prontitud, es posible que 
existan consecuencias fatales o deterioro inesperado. Note que 
este procedimiento también puede revertir el défi cit neuroló-
gico. Debido a que los resultados quirúrgicos son mucho me-
jores en pacientes que responden que en aquellos que no 
muestran respuesta, la cirugía debería realizarse al inicio en el 
curso cuando el paciente sigue estando consciente. 

b. Descompresión cerebral. La cirugía quizá sea útil 
cuando una hemorragia superfi cial en la materia blanca cere-
bral es de sufi ciente magnitud para causar un efecto de masa 
con desplazamiento de las estructuras en línea media y hernia 
incipiente. El pronóstico se relaciona directamente con el ni-
vel de conciencia antes de la operación y en general la cirugía 
es infructuosa en un paciente que ya se encuentra en estado 
comatoso.

c. Contraindicaciones para la cirugía. La cirugía no 
está indicada para hemorragias hipertensivas pontinas o cere-
brales profundas, ya que en la mayoría de los casos ocurre con 
ruptura dentro de los ventrículos, y las áreas en cuestión sólo 
son accesibles a expensas del tejido normal que las cubre.

2. Medidas médicas. Los fármacos anticoagulantes y an-
titrombóticos deben discontinuarse en los casos de hemorra-
gia intracerebral aguda, a menos que exista una necesidad 
apremiante (p. ej., válvula cardiaca protésica mecánica), y 
cualquier coagulopatía debe revertirse con plasma fresco con-
gelado y vitamina K. El uso de agentes antihipertensivos en la 
hemorragia intracerebral aguda es polémico. Los intentos por 
reducir la presión arterial sistémica pueden comprometer el 
fl ujo sanguíneo cerebral y conducir a infarto, pero si la hiper-
tensión continúa se puede exacerbar el edema cerebral. Con 
este fundamento, parece razonable reducir la presión arterial a 
niveles diastólicos de aproximadamente 100 mm Hg después 

Figura 9-18. TC en hemorragia intracerebral por hipertensión. 
La sangre se observa como una señal de alta densidad en el sitio 
de la hemorragia en el tálamo (fl echa izquierda) y se extiende al 
tercer ventrículo (fl echa superior) y a las astas occipitales de los 
ventrículos laterales  ipsolateral (fl echa inferior) y contralateral 
(fl echa derecha).
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de una hemorragia intracerebral, pero esto debe realizarse con 
sumo cuidado en vista de que la vasculatura cerebral quizá sea 
inusualmente sensible a los agentes antihipertensivos. El uso 
de pasta de nitroglicerina (1.25 a 2.50 cm [0.5 a 1 pulg.], tó-
pica) tiene una ventaja: si la presión arterial declina en forma 
excesiva, el fármaco se puede retirar de la piel y terminar con 
rapidez su efecto. Si se considera que la sobrecarga de volu-
men contribuye a la hipertensión, puede ser útil el uso jui-
cioso de un diurético como la furosemida (desde 10 mg por 
vía intravenosa en pacientes no acostumbrados al fármaco 
hasta 40 mg intravenosos en pacientes acostumbrados a reci-
birlo). 

No existe otro tratamiento médico efi caz para la hemo-
rragia intracerebral. Puede ocurrir repetición del sangrado en 
el sitio de una hemorragia intracerebral hipertensiva, pero ni 
los agentes antifi brinolíticos ni el factor VII activado recombi-
nante mejora los resultados funcionales o de supervivencia. Es 
común que se receten corticosteroides para reducir el edema 
vasogénico en pacientes con hemorragia intracerebral, pero la 
evidencia de su benefi cio es insufi ciente. Los agentes antiede-
matosos sólo proporcionan un benefi cio temporal. 

OTRAS CAUSAS DE HEMORRAGIA 
INTRACEREBRAL
A. TRAUMATISMO

La hemorragia intracerebral es una consecuencia frecuente del 
traumatismo craneoencefálico cerrado. Tales hemorragias pue-
den ocurrir debajo del cráneo en el sitio de impacto o en 
directa oposición a éste (lesión por contragolpe). Las ubicacio-
nes más comunes son en los polos frontal y temporal. La 
aparición de hemorragias traumáticas en la TC puede demo-
rar hasta 24 horas después de la lesión; las IRM permiten una 
detección más temprana.

B. MALFORMACIONES VASCULARES

Las malformaciones vasculares congénitas del cerebro se divi-
den en angiomas y aneurismas cerebrales; el sangrado de los 
angiomas, que se localizan dentro del parénquima cerebral, 
causa de manera típica una hemorragia intracerebral, en tanto 
que el sangrado de los aneurismas, que se sitúan en los vasos 
superfi ciales, produce hemorragia subaracnoidea. No obs-
tante, la sangre de los angiomas quizá se extiendan al espacio 
subaracnoideo, y los aneurismas situados en ciertos lugares 
pueden sangran dentro del cerebro en sí. 

Los angiomas incluyen tanto las malformaciones arte-
riovenosas (MAV) como las malformaciones cavernosas (ve-
nosas) cerebrales. Las MAV son más comunes y ocurren en 
cerca de 0.01% de la población general. Los angiomas pueden 
despertar la atención médica debido a la presencia de convul-
siones, en cuyo caso el tratamiento a elegir es con anticonvul-
sivos, o debido a sangrado. Los estimados del porcentaje de 
MAV que provocan sangrado varían en gran manera: desde 
cerca de 10% en series de autopsia, donde se pueden detectar 
muchas de las MAV pequeñas y asintomáticas, hasta casi 75% 
en algunas series clínicas, en las que sólo se consideran las 

MAV sintomáticas. Por lo común se cita un riesgo de san-
grado de 2 a 4% por año. Cuando las MAV sangran, en gene-
ral lo indicado es la resección quirúrgica, radiocirugía o embo-
lización para prevenir el resangrado. 

En general, los aneurismas se presentan con hemorragia 
intracraneal, pero en ocasiones ocurren con défi cit focales por 
compresión, como parálisis del tercer nervio. Su tratamiento 
se considera en el capítulo 2. 

C. HEMORRAGIA DENTRO DE INFARTOS CEREBRALES

Algunos casos de infarto cerebral, en especial cuando el origen 
es embólico, se acompañan de hemorragia dentro del infarto.

D. ABUSO DE ANFETAMINA Y COCAÍNA

El uso de anfetamina o cocaína por vía intravenosa, intranasal 
y oral puede provocar hemorragia intracerebral, que en forma 
típica ocurre de minutos a horas después de administrar la 
droga. La mayoría de tales hemorragias se localizan en la ma-
teria blanca subcortical y pueden relacionarse ya sea con ele-
vación aguda de la presión arterial, que conduce a hemorragia 
espontánea o ruptura de una anomalía vascular, o con arteritis 
inducida por drogas. 

E. ANGIOPATÍA AMILOIDE CEREBRAL 
La angiopatía amiloide (congofílica) cerebral es una causa poco 
común de hemorragia intracerebral. Los depósitos amiloides se 
presentan en las paredes de los pequeños vasos sanguíneos cor-
ticales y en las meninges. El trastorno es más común en pa-
cientes ancianos (media de edad de 70 años) y típicamente 
produce hemorragia lobular en múltiples sitios (fi gura 9-19). 
Algunos casos son hereditarios. 

F. LEUCOENCEFALITIS HEMORRÁGICA AGUDA

Es un trastorno desmielinizante y hemorrágico que de ma-
nera característica ocurre después de una infección respirato-
ria y que tiene un curso fulminante que conduce a la muerte 
en varios días. En el cerebro se encuentran múltiples hemo-
rragias pequeñas y es posible que se encuentren eritrocitos en 
el LCR. 

G. HEMORRAGIA DENTRO DE TUMORES

El sangrado dentro de tumores cerebrales primarios o metas-
tásicos es una causa ocasional de hemorragia intracerebral. Los 
tumores asociados con hemorragia incluyen el glioblastoma 
multiforme, melanoma, coriocarcinoma, carcinoma de células 
renales y carcinoma broncogénico. Debe considerarse la posi-
bilidad de sangrado dentro de un tumor cuando un paciente 
con un cáncer diagnosticado experimenta deterioro neuroló-
gico agudo; también puede ser la primera manifestación de 
cáncer. 

H. COAGULOPATÍAS

La hemorragia intracerebral es una complicación de trastornos 
tanto de los factores de coagulación y plaquetas como de he-
mofi lia (defi ciencia del factor VIII) y púrpura trombocitopé-
nica idiopática. La leucemia mielógena aguda con recuento de 
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leucocitos mayor a 150 000/μL también puede predisponer a 
la hemorragia intracerebral. 

I. ANTICOAGULACIÓN

Los pacientes que reciben heparina o warfarina están en ma-
yor riesgo de desarrollar hemorragia intracerebral espontánea 
o traumática.

ISQUEMIA CEREBRAL GLOBAL

ETIOLOGÍA
La isquemia cerebral global ocurre cuando el fl ujo sanguíneo 
es inadecuado para satisfacer los requerimientos metabólicos 
del cerebro, como en un paro cardiaco. El resultado es un es-

pectro de trastornos neurológicos. La mayor gravedad del com-
promiso neurológico en la isquemia que en la anoxia pura 
puede deberse al hecho de que, en la primera, el suministro de 
glucosa y la remoción de los metabolitos potencialmente tóxi-
cos también están alterados. 

PATOLOGÍA
Los cambios neuropatológicos dependen del grado y duración 
de la isquemia cerebral.

A. DISTRIBUCIÓN

La interrupción completa del fl ujo cerebral seguida de reper-
fusión, como ocurre en el paro cardiaco con resucitación, 
produce daño que afecta en forma selectiva a las neuronas 
vulnerables desde un punto de vista metabólico en la corteza 
cerebral, ganglios basales y cerebelo.  

A B

Figura 9-19. IRM en angiopatía amiloide cerebral. (A) IRM axial FLAIR con hiperintensidades confl uentes en materia blanca (fl echas 
blancas). (B) RM axiales por susceptibilidad con múltiples hemorragias punteadas en ambos hemisferios (fl echas negras).
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Con la hipotensión menos profunda durante periodos 
prolongados, el daño se concentra en las zonas limítrofes vul-
nerables entre los territorios irrigados por las principales arte-
rias de la corteza cerebral, cerebelo, ganglios basales y médula 
espinal. Es más grave en la región vascular limítrofe entre los 
territorios irrigados por las arterias cerebrales anterior, media y 
posterior (fi gura 9-20).

B. FACTORES MODIFICADORES

Reducir los requisitos energéticos del cerebro, como ocurre 
con la anestesia profunda o hipotermia, puede minimizar o 
prevenir el daño cerebral debido a daños isquémicos. Por otro 
lado, la hiperglucemia o los estados hipermetabólicos, como el 
estado epiléptico, puede incrementar el daño isquémico. La 
enfermedad ateroesclerótica oclusiva concomitante en las arte-
rias craneocervicales puede conducir a asimetrías en la distri-
bución del daño cerebral debido a hipoperfusión generalizada. 

HALLAZGOS CLÍNICOS
A. EPISODIOS ISQUÉMICOS BREVES

Las encefalopatías reversibles son comunes después de breves 
episodios de paro circulatorio sistémico. En tales casos, el 
coma persiste por menos de 12 horas; quizá ocurran confu-
sión o amnesia transitoria al despertar, pero la recuperación es 
rápida y completa. Algunos pacientes muestran una amnesia 
anterógrada grave y amnesia retrógrada variable y afecto apla-
nado y desinteresado, con o sin confabulación. A menudo la 
recuperación ocurre en 7 a 10 días, pero puede demorarse un 
mes o más tiempo. Este síndrome puede refl ejar daño bilateral 
reversible al tálamo o hipocampo.

B. EPISODIOS ISQUÉMICOS PROLONGADOS

1. Disfunción cerebral focal. Por lo común, los pacientes 
están en estado de coma durante al menos 12 horas y pueden 
tener defi ciencias motoras, sensoriales y cognitivas multifocales 
si se les despierta. Es posible que no ocurra una recuperación 
plena o que ésta requiera semanas a meses. Por último, algunos 
pacientes son capaces de llevar una existencia independiente, en 
tanto que aquellos con incapacidades más graves quizá requie-
ran atención institucional.

Los signos neurológicos focales después de un paro car-
diaco incluyen ceguera cortical parcial o completa, debilidad 
en ambos brazos (paresia braquial bilateral) y tetraparesia. En 
general, la ceguera cortical es transitoria, pero en raras ocasio-
nes puede ser permanente. Probablemente es resultado de is-
quemia desproporcionada de los polos occipitales debido a su 
localización en los límites entre las arterias cerebrales media y 
posterior (fi gura 9-20). La paresia braquial bilateral (síndrome 
del hombre en el barril) es resultado de infarto bilateral de la 
corteza motora en la zona limítrofe entre las arterias cerebrales 
anterior y media (fi gura 9-20).

2. Estado vegetativo persistente. Algunos pacientes que 
en un  inicio estaban comatosos después de un paro cardiaco 
sobreviven y despiertan, pero permanecen en estado funcio-
nalmente decorticado y están inconscientes de su entorno. Tí-
picamente abren los ojos de manera espontánea, tienen ciclos 
de sueño-vigilia y movimientos oculares erráticos, así como 
refl ejos del tronco encefálico y médula espinal. De este modo, 
el estado vegetativo persistente es distinto del estado de coma 
y parece asociarse con la destrucción de la neocorteza. Un es-
tado vegetativo persistente asociado con EEG isoeléctrico 
(plano) se denomina muerte neocortical. Dichos estados de-
ben distinguirse de la muerte cerebral (véase capítulo 10), en 
la que está ausente la función tanto cerebral como del tronco 
encefálico. 

3. Síndromes de la médula espinal. La médula espinal 
parece ser más resistente a la isquemia transitoria que el cere-
bro, de modo que el daño a la médula debido a hipoperfusión 
por lo general se acompaña de profundo compromiso cere-
bral. No obstante, la hipoperfusión sí conduce en ocasiones a 
infarto aislado de la médula espinal. En tales casos, las estruc-
turas anterior y central de la médula espinal están más com-
prometidas debido a su ubicación en las zonas críticas de los 
límites entre los territorios irrigados por las arterias espinales 

Área vascular limítrofe anterior/media

Área vascular limítrofe media/posterior

Área vascular limítrofe anterior/media

Área vascular limítrofe media/posterior

Figura 9-20. Distribución de infartos cerebrales limítrofes 
(áreas en color). 
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anterior y posterior (véase capítulo 5, fi gura 5-3). Estas áreas 
vasculares limítrofes, sobre todo en los niveles superior e infe-
rior de la médula torácica, son vulnerables a descensos pro-
fundos en la presión de perfusión. En el periodo agudo, el in-
farto espinal debido a hipotensión produce una paraplejia 
fl ácida y retención urinaria. El nivel sensorial en la región to-
rácica se caracteriza más por alteración notable de la sensación 
de dolor y temperatura que por la de tacto ligero. Con el 
tiempo la parálisis fl ácida se reemplaza con paraplejia espástica 
con refl ejos tendinosos rápidos en las piernas y respuestas 
plantares extensoras. 

TRATAMIENTO
A. MEDIDAS ESTABLECIDAS

El manejo clínico de los pacientes en coma causado por is-
quemia cerebral global implica restauración inmediata de la 
circulación cerebral adecuada, eliminación de disritmias car-
diacas, mantenimiento de una presión arterial sistémica efi -
ciente y corrección de las anormalidades ácido-básicas o de 
electrólitos. Es posible que se requiera asistencia respiratoria 
si la depresión o lesión medular a la pared torácica impide la 
adecuada ventilación y también se puede administrar oxígeno 
suplementario.

Más allá de estas medidas, no existe ningún otro método 
uniformemente satisfactorio de tratamiento. Los intentos por 
prevenir el edema cerebral en estos casos no han sido exitosos 
y el tratamiento con corticosteroides, agentes deshidratadores, 
antagonistas de canales de calcio e hiperventilación no ha me-
jorado el pronóstico.

La hipotermia se ha convertido en una terapia aceptada 
para el coma isquémico hipóxico posterior a un paro cardiaco. 
Reducir la temperatura cerebral, incluso por unos cuantos gra-
dos, reduce el daño isquémico. En estudios sobre paros car-
diacos ocurridos fuera de los hospitales, la hipotermia inducida 
ha producido una mejoría en los resultados neurológicos.

B. MEDIDAS EXPERIMENTALES

Aunque los barbitúricos tienen un efecto protector en algunos 
modelos experimentales de isquemia cerebral global, no pa-
rece ocurrir un benefi cio similar en los pacientes.

Los antagonistas de los receptores de aminoácidos excita-
torios pueden tener aplicación en el tratamiento de la isque-
mia cerebral por anoxia, pero en la actualidad se encuentran a 
nivel experimental. La fundamentación para considerar el uso 
de estos fármacos reside en la evidencia existente de que la is-
quemia o hipoxia pueden activar la liberación de neurotrans-
misores de aminoácidos excitatorios que, a su vez, interactúan 
con neuronas vulnerables para promover la muerte celular. 
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10Coma

El coma es resultado de trastornos que afectan los hemis-
ferios cerebrales en forma bilateral o al sistema de acti-
vación reticular del tronco encefálico.

Las causas posibles de coma son limitadas: lesión de 
masa, encefalopatía metabólica, infección del cerebro 
(encefalitis) o de sus recubrimientos (meningitis) o hemo-
rragias subaracnoideas.

La exploración de un paciente en coma debe ser bien 
enfocada y breve: evalúe 1) si las pupilas se contraen en 
respuesta a la luz, 2) si pueden evocarse movimientos ocu-
lares al rotar la cabeza (maniobra de cabeza de muñeca) 

o por medio de la irrigación de la membrana timpánica 
con agua fría (estimulación calórica), 3) valore la natu-
raleza (en especial la simetría bilateral o la asimetría) de 
la respuesta motora ante un estímulo doloroso y la pre-
sencia o ausencia de signos de irritación meníngea.

Excluya de inmediato la hipoglucemia.

Los pacientes que pueden abrir los ojos no están en coma.

CONCEPTOS CLAVE

a través de la médula espinal o de las vías del tronco en-
cefálico.

El coma es el resultado de una alteración en el fun-
cionamiento, ya sea del sistema de activación reticu-
lar del tronco encefálico por encima de la línea me-

dia de la protuberancia anular o bien de ambos hemisferios 
cerebrales (fi gura 10-1), ya que éstas son las regiones cerebra-
les que sustentan la conciencia. 

El coma es un estado similar al del sueño en el que el pa-
ciente carece de respuesta deliberada al ambiente y del cual 
no puede ser despertado. Los ojos se encuentran cerrados 
y no se abren de manera espontánea. El paciente no habla y 
no hay movimientos intencionados de la cara o las extre-
midades. La estimulación verbal no evoca respuesta alguna. 
La estimulación dolorosa quizá tampoco provoca una res-
puesta o movimientos refl ejos no intencionados mediados 
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MÉTODOS DE DIAGNÓSTICO

El método de diagnóstico del paciente comatoso consiste pri-
mero en medidas de urgencia para estabilizar al paciente y 
para dar un tratamiento presunto de ciertos trastornos que 
pongan en peligro la vida, seguido de esfuerzos por establecer 
un diagnóstico etiológico.

MANEJO DE URGENCIAS
Como se resume en el cuadro 10-1, el manejo urgente del pa-
ciente en coma incluye los siguientes pasos:

1. Asegure la permeabilidad de las vías aéreas y la ido-
neidad de la ventilación y la circulación. Esto se logra por 
medio de una rápida inspección visual y al medir los signos 
vitales. Si la vía aérea está obstruida, la obstrucción debe des-
pejarse y se debe intubar al paciente. Sin embargo, si existe 
evidencia de un traumatismo que puede haber afectado la co-
lumna cervical, no debe moverse el cuello sino hasta que se 
haya determinado la estabilidad de la columna por medio de 
radiografías de la espina cervical. Si hay una inestabilidad es-
pinal y se requiere de intubación, debe llevarse a cabo una tra-
queotomía. La idoneidad de la ventilación puede establecerse 
por la ausencia de cianosis, una frecuencia respiratoria supe-
rior a 8/min, la presencia de sonidos respiratorios al auscultar 
el pecho y los resultados de estudios de gases arteriales y pH 
(véase más adelante). Si cualquiera de éstos sugiere una venti-
lación inadecuada, debe utilizarse ventilación mecánica para el 
paciente. La medición del pulso y la presión arterial propor-
cionan una valoración rápida del estado de la circulación. El 
compromiso circulatorio debe tratarse con la reposición de lí-
quidos por vía intravenosa, vasopresores y fármacos antiarrít-
micos, según esté indicado.

Hemisferio cerebral

Sistema de activación 

reticular del tronco 

encefálico

Tálamo

Figura 10-1. Bases anatómicas del coma. La conciencia se man-
tiene por el funcionamiento normal del sistema de activación 
reticular del tronco encefálico por encima de la línea media de la 
protuberancia anular y sus proyecciones bilaterales al tálamo y a 
los hemisferios cerebrales. El coma es el resultado de lesiones que 
afectan ya sea el sistema de activación reticular o ambos hemisfe-
rios.

Cuadro 10-1. Manejo urgente del paciente en coma.1

Inmediatamente Después Más adelante

Asegure la idoneidad de vías aéreas, 
ventilación y circulación.

Si están presentes signos de irritación meníngea 
(fi gura 2-3) efectúe una PL para descartar menin-
gitis.
Obtenga una historia clínica de ser posible.

ECG

Tome muestras de sangre para glucosa en 
suero, electrolitos, pruebas de función 
hepática y renal, TP, TPT y BH.

Lleve a cabo una exploración física general y neu-
rológica detallada.

Corrección de hiper o hipotermia

Inicie IV y aplique 25 g de dextrosa, 100 mg 
de tiamina y 0.4-1.2 mg de naloxona IV.

Practique una TC de la cabeza si los antecedentes 
o los hallazgos sugieren una lesión estructural o 
una hemorragia subaracnoidea.

Corrección de anormalidades 
extremas ácido-base y electrolíticas

Tome muestra de sangre para determina-
ciones de gases sanguíneos

Radiografía de tórax

Trate las crisis convulsivas (véase el capítulo 
8)

Estudios toxicológicos de sangre 
y orina; EEG.

1 BH, biometría hemática; IV, intravenosa; PL, punción lumbar; TP, tiempo de protrombina; TPT, tiempo parcial de tromboplastina.
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2. Inserte un catéter intravenoso y tome muestras de 
sangre para análisis clínicos. Dichos análisis deben incluir la 
medición de glucosa y electrolitos en suero, pruebas de fun-
ción renal y hepática, tiempo de protrombina, tiempo parcial 
de tromboplastina y una biometría hemática. También es im-
portante tomar muestras adicionales de sangre para estudios 
adicionales que puedan ser de utilidad en ciertos casos, así 
como para detección de fármacos y pruebas que se vuelvan 
necesarias a medida que proceda la evaluación diagnóstica.

3. Inicie una infusión intravenosa y administre dex-
trosa, tiamina y naloxona. Todo paciente en coma debe reci-
bir 25 g de dextrosa por vía intravenosa, típicamente como 
50 mL de una solución de dextrosa al 50%, a fi n de tratar un 
posible coma hipoglucémico. Dado que la administración de 
la dextrosa por sí sola podría precipitar o empeorar una ence-
falopatía de Wernicke en pacientes con defi ciencia de tiamina, 
cada paciente comatoso también debe recibir 100 mg de 
tiamina por vía intravenosa. A fi n de tratar posibles sobredo-
sis de opiáceos, también debe administrarse el antagonista opiá-
ceo, naloxona, .4 a 1.2 mg por vía intravenosa, de manera ru-
tinaria, a pacientes en coma. El antagonista de enzodiacepinas, 
fl umazenil, no debe administrarse en comas de causa desco-
nocida.

4. Tome muestras de sangre para determinación de ga-
ses sanguíneos y pH. Además de asistir en la valoración del 
estado de ventilación, estos análisis pueden proporcionar pis-
tas en cuanto a posibles causas metabólicas del coma (cuadro 
10-2).

5. Inicie tratamiento para convulsiones, de haberlas. Se 
debe considerar que las convulsiones persistentes o recurrentes 
en un paciente comatoso representan un estado epiléptico y 
deben tratarse de manera acorde, como se describe en el capí-
tulo 8 (en particular, véase el cuadro 8-6).

Una vez tomadas estas medidas, se obtiene la historia clí-
nica (si está disponible) y se llevan a cabo la exploración física 
general y neurológica.

HISTORIA CLÍNICA Y EXPLORACIÓN
Historia clínica
El aspecto más esencial de la historia clínica es el tiempo en el 
que se desarrolla el coma. En la ausencia de detalles precisos 
acerca de la forma de inicio, la información acerca del mo-
mento en que se vio al paciente por última vez en un estado 
aparentemente normal puede servir para establecer el curso 
temporal del proceso de la enfermedad.

1. El inicio súbito de un coma sugiere un origen 
vascular, en especial una lesión isquémica del tronco 
encefálico o una hemorragia subaracnoidea.

 

2. Una progresión rápida de signos hemiparésicos, como 
hemiparesia, defi ciencia hemisensorial o afasia, a un coma den-
tro de minutos u horas es característica de una hemorragia in-
tracerebral. 

3. Un curso más prolongado que conduce a un coma (días 
a una semana o más) se observa en el caso de tumores, abscesos 
o hematomas subdurales crónicos.

4. Un coma precedido por un estado de confusión o de-
lirium agitado, sin signos o síntomas de lateralización, proba-
blemente se deba a una alteración metabólica.

Exploración física general
A. SIGNOS DE TRAUMATISMO

1. Una inspección de la cabeza puede revelar signos de 
una fractura basal del cráneo, que incluye lo siguiente:

a. Ojos de mapache. Equimosis periorbital.
b. Signo de batalla. Infl amación y decoloración sobre el 

hueso mastoideo detrás de la oreja.
c. Hemotímpano. Sangre detrás de la membrana timpá-

nica.  
d. Rinorrea u otorrea de líquido cefalorraquídeo (LCR). 

Pérdida de LCR por la nariz o el oído. La rinorrea de LCR 
debe diferenciarse de otras causas de rinorrea, como una rini-
tis alérgica. Se ha sugerido que el LCR puede diferenciarse de 
la mucosidad nasal por el contenido más elevado de glucosa 
del LCR; sin embargo, éste no siempre es el caso. La beta-2 
transferrina es exclusiva del LCR; su presencia documenta una 
fuente de rinorrea de LCR.

2. La palpación de la cabeza puede ayudar a descubrir 
una fractura craneal deprimida o una infl amación de teji-
dos blandos en el sitio del traumatismo.

B. PRESIÓN ARTERIAL

La elevación de la presión arterial en un paciente comatoso 
puede refl ejar una hipertensión de larga evolución, que indica 
predisposición a hemorragia intracerebral o accidente cerebro-
vascular (ACV). En el inusual padecimiento de encefalopatía 
hipertensiva, la presión arterial se encuentra por encima de los 
250/150 mm Hg en pacientes con hipertensión crónica; puede 
ser menor en niños o después de una elevación aguda de la 
presión sanguínea en pacientes antes normotensos (p. ej., en 
la insufi ciencia renal aguda). Una elevación de la presión arte-
rial también puede ser consecuencia del proceso que ocasiona 
el coma, como en el caso de una hemorragia intracerebral o 

Cuadro 10-2. Coma metabólico: diagnóstico diferencial 
por anormalidades ácido-base. 1

Acidosis respiratoria
Intoxicación por sedantes
Encefalopatía pulmonar

Alcalosis respiratoria
Encefalopatía hepática
Intoxicación por salicilatos
Septicemia

Acidosis metabólica
Cetoacidosis diabética
Encefalopatía urémica
Acidosis láctica
Intoxicación por paraldehído
Intoxicación por metanol
Intoxicación por etilenglicol
Intoxicación por isoniacida
Intoxicación por salicilatos
Septicemia (terminal)

Alcalosis metabólica
Coma infrecuente

1 Adaptado de Plum F, Posner JB. The Diagnosis of Stupor and Coma. 3a. ed. Vol. 
19: Contemporary Neurology Series. Davis; 1980.
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subaracnoidea o, raras veces, en una isquemia del tronco en-
cefálico.

C. TEMPERATURA

Se puede presentar hipotermia en comas ocasionados por in-
toxicación por etanol o sedantes, hipoglucemia, encefalopatía 
de Wernicke, encefalopatía hepática y mixedema. El coma con 
hipertermia se observa en el golpe de calor, estado epiléptico, hi-
pertermia maligna relacionada con anestésicos inhalados, in-
toxicación por fármacos anticolinérgicos, hemorragia pontina 
y ciertas lesiones hipotalámicas.

D. SIGNOS DE IRRITACIÓN MENÍNGEA

Los signos de irritación meníngea (p. ej., rigidez 
nucal o el signo de Brudzinski [véase la fi gura 2-3]) 
son de enorme importancia para llegar a un diag-

nóstico de meningitis o de hemorragia subaracnoidea, pero se 
pierden en un coma profundo.

E. FONDO DE OJO

La exploración del fondo de ojo puede revelar papiledema o 
hemorragias retinianas compatibles con hipertensión crónica 
o aguda, o con una elevación en presión intracraneal. Las he-
morragias subhialoideas (retinianas superfi ciales) en adultos su-
gieren de manera poderosa una hemorragia subaracnoidea (fi -
gura 2-5).

Exploración neurológica
La exploración neurológica es la clave para el diag-
nóstico etiológico en el paciente comatoso. El tamaño 
y reactividad pupilares, los refl ejos oculocefálicos y 

oculovestibulares y la respuesta motora al dolor deben eva-
luarse con detalle (fi gura 10-2).

A. PUPILAS

1. Pupilas normales. Las pupilas normales tienen 3 a 4 
mm de diámetro y son iguales bilateralmente; se contraen de 
manera enérgica y simétrica en respuesta a la luz. Sin em-
bargo, las pupilas normales son mayores en los niños y más 
pequeñas en los ancianos. Las pupilas normales son caracterís-
ticas del coma metabólico.

2. Pupilas talámicas. Las pupilas reactivas ligeramente 
menores se encuentran presentes en las etapas iniciales de una 
compresión talámica por lesiones de masa, quizás a causa de la 
interrupción de las vías simpáticas descendentes. 

3. Pupilas fi jas dilatadas. Las pupilas mayores a los 7 
mm de diámetro o fi jas (no reactivas a la luz) por lo general 
son el resultado de la compresión del nervio motor ocular co-
mún (III) craneal en cualquier punto de su curso del mesen-
céfalo a la órbita del ojo, pero también es posible observarlas 
en la intoxicación por fármacos anticolinérgicos o simpatico-
miméticos. La causa más común de las pupilas fi jas dilatadas 
en un paciente comatoso es la herniación transtentorial del ló-
bulo temporal medio a causa de una masa supratentorial. 

4. Pupilas fi jas medianas. Las pupilas fi jas a cerca de 5 
mm de diámetro son el resultado de daños del tronco encefá-
lico al nivel del mesencéfalo.

5. Pupilas en punta de alfi ler. Las pupilas en punta de 
alfi ler (1 a 1.5 mm de diámetro) en un paciente comatoso por 
lo general indican una sobredosis opioide o, con menos fre-
cuencia, daño focal al nivel pontino. Bajo estas condiciones, 
es posible que las pupilas parezcan no reaccionar ante la luz a 
menos que se observen con una lupa. Las pupilas en punta de 
alfi ler también son el resultado de envenenamiento por orga-
nofosforados, gotas oftálmicas mióticas y neurosífi lis. 

6. Pupilas asimétricas. Una asimetría en el tamaño pu-
pilar (anisocoria) con una diferencia de 1 mm o menos en 
diámetro es un hallazgo normal en 20% de la población; las 
pupilas se contraen en un grado similar en respuesta a la luz y 
no hay alteración de los movimientos extraoculares. En con-
traste, una pupila que se contrae con menos velocidad o a un 
grado menor que su compañera contralateral normalmente 
implica una lesión estructural que está afectando el mesencé-
falo o el nervio motor ocular.

B. MOVIMIENTOS EXTRAOCULARES

1. Vías examinadas. Las vías neuronales a someterse a 
prueba inician en la unión pontomedular (nervio y núcleo 
vestibulares [VIII]), hacen sinapsis en la región caudal de la 
protuberancia anular (centro de mirada horizontal y núcleo 
del nervio motor ocular externo [VI]), ascienden a través del 
núcleo central del sistema de activación reticular del tronco 
encefálico (fascículo longitudinal medial) y llegan al nivel del 
mesencéfalo (núcleo y nervio motor ocular común [III]; fi -
gura 10-3).

2. Métodos de valoración. En el paciente comatoso, 
los movimientos oculares se someten a prueba me-
diante la estimulación del sistema vestibular (canales 

semicirculares del oído medio) al realizar una rotación pasiva 
de la cabeza (el refl ejo oculocefálico o maniobra de cabeza 
de muñeca) o por medio del estímulo más poderoso de irriga-
ción con agua helada contra la membrana timpánica (refl ejo 
oculovestibular o prueba calórica con agua fría) (véanse el 
capítulo 3 y las fi guras 3-1 y 10-3).

3. Movimientos normales. Un paciente en coma sin com-
promiso del tronco encefálico exhibirá movimientos oculares 
horizontales conjugados completos de manera espontánea 
(movimientos oculares errantes) o durante la maniobra de ca-
beza de muñeca y un movimiento conjugado tónico de ambos 
ojos hacia el lado de irrigación con agua helada durante la 
prueba calórica. La presencia de movimientos oculares refl ejos 
completos en el paciente comatoso es evidencia de la integri-
dad del tronco encefálico desde el nivel de la protuberancia 
anular hasta el nivel del mesencéfalo y excluye una lesión de 
masa del tronco encefálico.

4. Movimientos anormales
a. Con lesiones que afectan el nervio o núcleo motor 

ocular común (como en el síndrome de herniación rostral-
caudal; fi gura 10-2), las pruebas oculovestibulares revelarán 
irregularidades en la aducción ocular con abducción contrala-
teral no afectada.

b. La ausencia completa de respuesta ante la valoración 
oculovestibular en un paciente comatoso implica ya sea una 
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lesión estructural del tronco encefálico al nivel de la protube-
rancia anular o un trastorno metabólico con particular predi-
lección por un compromiso del tronco encefálico; por lo ge-
neral, esto es ocasionado por una intoxicación por sedantes.

c. Una desviación descendente de uno o ambos ojos en 
respuesta a la irrigación unilateral con agua fría es altamente 
indicativa de intoxicación por sedantes.

C. RESPUESTA MOTORA AL DOLOR

La respuesta motora al dolor se evalúa aplicando una presión 
fuerte sobre el borde supraorbitario, el esternón o los lechos 
ungulares. La respuesta a estos estímulos puede ser de utilidad 
para localizar el nivel de disfunción cerebral en pacientes co-
matosos o para proporcionar una guía en cuanto a la profun-
didad del coma.

Irrigación con

agua helada

Inhibitoria

Canales semicirculares

Nervio vestibular (VIII)

Fascículo longitudinal medial

Núcleo vestibular (VIII)

Núcleo motor ocular externo (VI)

Nervio motor ocular común (III)

Nervio motor ocular externo (VI)

DI

Músculo recto medial

Núcleo motor ocular común (III)

Rotación de

la cabeza

Desviación tónica de los ojos

Músculo recto externo

505050

Figura 10-3. Vías del tronco encefálico que median los movimientos oculares refl ejos horizontales conjugados. En un paciente coma-
toso con función intacta del tronco encefálico, la irrigación de la membrana timpánica con agua helada inhibe las vías vestíbulo-oculares 
que se muestran, lo que da por resultado una desviación tónica de ambos ojos hacia el lado irrigado; la rotación de la cabeza causa que 
los ojos se desvíen en dirección contraria a la de la rotación. 
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1. En el caso de la disfunción cerebral de gravedad apenas 
moderada, es posible que los pacientes localicen el estímulo 
ofensivo tratando de alcanzar el sitio de la estimulación.  Aun-
que las respuestas semideliberadas de localización del dolor de 
manera ocasional pueden ser difíciles de distinguir de las res-
puestas refl ejas que se describen más adelante, los movimientos 
que implican la abducción de una extremidad virtualmente 
nunca son de naturaleza refl eja.

2. Una respuesta de decorticación al dolor (fl exión del 
brazo al nivel del codo, aducción del hombro y extensión de 
la pierna y el tobillo) en forma clásica se asocia con lesiones 
que comprometen al tálamo de manera directa o a masas he-
misféricas de gran tamaño que la comprimen desde una posi-
ción superior.

3. Una respuesta de descerebración (extensión al nivel 
del codo, rotación interna del hombro y antebrazo y extensión 
de las piernas) tiende a presentarse cuando la función del me-
sencéfalo se encuentra comprometida. Por lo general, las pos-
turas de descerebración implican una disfunción cerebral más 

grave que las posturas de decorticación, pero ninguna de ambas 
respuestas localiza el sitio de la disfunción de manera precisa.

4. La adopción de posturas bilaterales simétricas puede 
verse en trastornos tanto estructurales como metabólicos.

5. La adopción de posturas unilaterales o asimétricas su-
giere una enfermedad estructural en el hemisferio cerebral con-
tralateral o en el tronco encefálico.

6. En pacientes con lesiones de la protuberancia anular o 
del bulbo raquídeo, por lo general no hay respuesta al dolor, 
pero de manera ocasional se observa cierta fl exión al nivel de 
la rodilla (un refl ejo espinal).

D. ESCALA DE COMA DE GLASGOW

Las respuestas pupilares, motoras y de movimientos 
oculares que se describen antes en ocasiones se resu-
men en una escala numérica a fi n de que los cam-
bios en la exploración (y, por ende, la puntuación 

numérica) puedan ser observados con mayor facilidad al paso 
del tiempo y entre diferentes examinadores.

Puntuación 1 2 3 4 5 6

Apertura de ojos Ninguna Al dolor A la voz Espontánea

Respuesta verbal Ninguna Vocal pero no 
verbal

Verbal pero no 
conversacional

Conversacional 
pero desorientada

Orientada

Respuesta motora Ninguna Extensión Flexión Se aleja del dolor Localiza el dolor Obedece órdenes

Adaptada de Teasdale G, Jennett B. Assessment of coma and impaired consciousness. A practical scale. Lancet. 1974; 2:81-84.

EVALUACIÓN FISIOPATOLÓGICA
El paso más importante para la valoración del pa-
ciente comatoso es decidir si la pérdida de concien-
cia es el resultado de una lesión cerebral estructural 

(para la que una intervención neuroquirúrgica de urgencia 
puede ser crucial) o si es secundaria a una encefalopatía difusa 
ocasionada por una alteración metabólica, meningitis o con-
vulsiones (para la que son innecesarios los procedimientos 
quirúrgicos y puede requerirse un tratamiento médico). El 
dilema diagnóstico más común es tratar de diferenciar entre 
una lesión de masa supratentorial (hemisférica) y una encefa-
lopatía metabólica.

Lesiones estructurales supratentoriales
Cuando el coma es el resultado de una lesión de masa supra-
tentorial, los antecedentes y hallazgos físicos al inicio del curso 
normalmente señalan a un trastorno hemisférico. Es típica la 
hemiparesia con pérdida hemisensorial. Se presenta afasia con 
lesiones hemisféricas dominantes (normalmente izquierdas) y 
agnosia (indiferencia o negación de la defi ciencia) con lesiones 
en el hemisferio no dominante. A medida que se expande la 
masa (con frecuencia por el edema asociado), sobreviene som-
nolencia a causa de la compresión del hemisferio contralateral 
o por la presión descendente sobre el diencéfalo. El estupor 

progresa al coma, pero es frecuente que los hallazgos perma-
nezcan asimétricos. A medida que progresa la compresión ros-
tral-caudal, el tálamo, mesencéfalo, protuberancia anular y bulbo 
raquídeo se ven comprometidos de manera secuencial y la ex-
ploración neurológica revela disfunción a niveles anatómicos 
sucesivamente inferiores (fi gura 10-2). Este compromiso seg-
mentado sustenta de manera importante el diagnóstico de un 
tumor supratentorial con herniación transtentorial descen-
dente (fi gura 10-4) e indica la necesidad de intervención neu-
roquirúrgica. Una vez que se alcanza el nivel de la protuberancia 
anular, es inevitable un desenlace fatal. Aún al nivel mesencefá-
lico completamente desarrollado, las probabilidades de sobre-
vivir sin una alteración neurológica grave disminuyen con ra-
pidez, sobre todo en el caso de los adultos.

Cuando las lesiones de masa supratentoriales producen 
una herniación de la porción medial del lóbulo temporal (el 
uncus) a través de la tienda del cerebelo (fi gura 10-4) ejer-
ciendo, así, presión directa sobre el tronco encefálico rostral, 
es posible que los signos de compresión del nervio motor ocu-
lar común y del mesencéfalo, como la dilatación pupilar ipso-
lateral y la alteración de la aducción del ojo (síndrome uncal) 
precedan la pérdida de conciencia. A medida que se pierde la 
conciencia a causa de la herniación uncal progresiva, aparece 
con rapidez la etapa mesencefálica completamente desarro-
llada, con una marcada dilatación pupilar ipsolateral y pérdida 
de la reactividad a la luz. El tratamiento neuroquirúrgico debe 
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proporcionarse temprano en el curso del compromiso del ter-
cer nervio si se ha de lograr una recuperación útil.

Lesiones estructurales subtentoriales
Un coma de inicio súbito con signos focales del tronco en-
cefálico sustenta de manera importante un diagnóstico de le-
sión estructural subtentorial. La función pupilar y los movi-
mientos extraoculares son las características más útiles de la 
exploración neurológica, en especial si las anormalidades son 
asimétricas. En el caso de lesiones mesencefálicas focales, se 
pierde la función pupilar: las pupilas son medianas (cerca de 5 
mm de diámetro) y no reactivas a la luz. Se encuentran las pu-
pilas en punta de alfi ler en el caso de hemorragias pontinas y 
con menos frecuencia en infartos pontinos o en compresión 
pontina causada por hemorragia o infarto cerebeloso. La des-
viación conjugada de la mirada al lado contrario de la lesión y 
hacia la hemiparesia o los movimientos oculares desconjuga-
dos, como la oftalmoplejia internuclear (alteración selectiva 
de la aducción ocular), son muy sugerentes de una lesión sub-
tentorial. Por lo general, las respuestas motoras son de poca 
utilidad para distinguir entre lesiones subtentoriales y supra-
tentoriales. Los patrones respiratorios asociados con las lesio-
nes subtentoriales son anormales, pero variables, y pueden ser 
atáxicos o jadeantes (fi gura 10-5). Debido a que el desarrollo 
completo del síndrome de herniación transtentorial a partir de 
una masa supratentorial se caracteriza por una extrema disfun-

ción del tronco encefálico, puede resultar imposible diferen-
ciarlo de un proceso subtentorial primario, excepto mediante 
los antecedentes.

Encefalopatías difusas
Las encefalopatías difusas que derivan en un coma (en oca-
siones denominado coma metabólico) incluyen no sólo tras-
tornos metabólicos, como hipoglucemia e intoxicación por 
fármacos, sino otros procesos que afectan al cerebro de forma 
difusa, como meningitis, hemorragia subaracnoidea y crisis 
convulsivas.

La presentación clínica es diferente de aquella por lesión 
de masa; por lo general, no hay signos focales, como hemipa-
resia, pérdida hemisensorial o afasia y —a excepción de algu-
nos casos de hemorragia subaracnoidea— no hay pérdidas re-
pentinas de conciencia. En lugar de ello, los antecedentes 
revelan un periodo de somnolencia progresiva o delirium 
tóxico seguido de un descenso gradual a un estado de estupor 
y, fi nalmente, de coma.

Una exploración neurológica simétrica sustenta la causa 
metabólica del coma. La encefalopatía hepática, hipoglucemia 
e hiperglucemia hiperosmolar no cetósica en raras ocasiones 
pueden verse acompañadas de signos focales, en especial de 
hemiparesia, que puede alternar de lado a lado. La asterixis, el 
mioclono y el temblor antecedentes al coma son claves impor-
tantes que sugieren una enfermedad metabólica. La adopción 

1

2

3

4

Uncus

Amígdala cerebelosa
Tronco encefálico

Ventrículos 

laterales

Tumor 

supratentorial

Tienda del 

cerebelo

Figura 10-4. Bases anatómicas de los síndromes de herniación. 
Una lesión de masa supratentorial en expansión puede ocasionar 
que el tejido cerebral se desplace a un compartimiento intracra-
neal adyacente, lo que da por resultado 1) herniación del cíngulo 
por debajo de la hoz del cerebro, 2) herniación transtentorial 
(central) descendente, 3) herniación uncal sobre el borde de la 
tienda del cerebelo o 4) herniación de las amígdalas cerebelosas 
hacia el foramen magno. El coma y, al fi nal, la muerte suceden 
cuando 2), 3) o 4) producen compresión del tronco encefálico. 

Figura 10-5. Patrones respiratorios en coma. La respiración 
Cheyne-Stokes y la hiperventilación central se observan con 
alteraciones metabólicas y con lesiones estructurales en una varie-
dad de localizaciones dentro del cerebro. Por ende, no resultan de 
utilidad para la localización anatómica de los trastornos que pro-
ducen el coma. Los patrones de respiración atáxica y jadeante son 
los más comúnmente observados con lesiones pontomedulares.

Normal

Cheyne-Stokes

Hiperventilación

central

Atáxica

Jadeante
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simétrica de posturas de decorticación o descerebración puede 
observarse en comas hepáticos, urémicos, anóxicos, hipoglu-
cémicos o inducidos por sedantes.

Un hallazgo de pupilas reactivas en presencia de fun-
ción por demás alterada del tronco encefálico es la marca 
distintiva de una encefalopatía metabólica. Aunque tam-
bién se observa un coma con reactividad pupilar intacta en las 
etapas tempranas de una herniación transtentorial (fi gura 10-2), 
este último síndrome se asocia con hallazgos neurológicos asi-
métricos (hemiparesia). Las pocas causas metabólicas del coma 
que también alteran los refl ejos pupilares incluyen sobredosis 
masiva de barbitúricos con apnea e hipotensión, anoxia aguda, 
hipotermia marcada, envenenamiento anticolinérgico (pupilas 
grandes) y sobredosis opioide (pupilas en punta de alfi ler). Sin 
embargo, aun en estos padecimientos, las pupilas totalmente 
no reactivas son poco comunes.

Los patrones respiratorios en el coma metabólico varían 
de forma amplia y la medición de los gases arteriales y del pH 
puede proporcionar una base adicional para establecer un 
diagnóstico etiológico. Las anormalidades de gases arteriales 
en el coma se esbozan en el cuadro 10-2.

Resumen
La relación entre los signos neurológicos y las bases fi siopato-
lógicas del coma se resume en el cuadro 10-3. Explorar el ta-
maño y la reactividad pupilar y examinar los movimientos 
oculares refl ejos y la respuesta motora al dolor ayudan a deter-
minar si la función cerebral se encuentra alterada al nivel ana-
tómico discreto (lesión estructural) o de forma difusa (coma 
metabólico).

Las lesiones estructurales supratentoriales comprometen 
al cerebro de manera ordenada, produciendo una disfunción a 

niveles anatómicos progresivamente inferiores. En el caso de 
pacientes en coma metabólico, tal localización resulta imposi-
ble y se observan hallazgos dispersos y anatómicamente incon-
sistentes en el momento de la exploración. Un impactante 
ejemplo de los hallazgos anatómicamente discordantes carac-
terísticos de una encefalopatía difusa es la retención de la 
reactividad pupilar ante las funciones por demás deprimidas 
del tronco encefálico: parálisis de los movimientos oculares, de-
presión respiratoria, tono muscular fl ácido y falta de respuesta 
ante estímulos dolorosos como es típico, por ejemplo, con 
una sobredosis de sedantes. El mismo grado de bajo funciona-
miento del tronco encefálico producido por una lesión de 
masa supratentorial primero habría tenido que comprometer 
las estructuras mesencefálicas más rostralmente situadas que 
median la reactividad pupilar antes de afectar los centros infe-
riores del tronco encefálico.

ETIOLOGÍA

LESIONES ESTRUCTURALES 
SUPRATENTORIALES

1. HEMATOMA SUBDURAL

El hematoma subdural es una lesión supratentorial corregible y 
debe tomarse en cuenta en el caso de cualquier paciente en 
coma. Es más común en pacientes mayores, ya que la atrofi a 
cerebral hace que las venas puente corticales estén más propen-
sas a lesiones de cizalla o a ruptura aparentemente espontánea. 

El traumatismo es la causa más común y en el estado 
agudo después de una lesión craneoencefálica, las defi ciencias 

Cuadro 10-3. Valoración fi siopatológica del paciente comatoso.

 
Lesión estructural 

supratentorial
Lesión estructural 

subtentorial
Encefalopatía difusa/ 

Meningitis

Tamaño pupilar y reactividad a 
la luz

Por lo general, tamaño normal 
(3 a 4 mm) y reactivas; grandes 
(>7 mm) y no reactivas con her-
niación mesencefálica.

Medianas (cerca de 5 mm) y no 
reactivas después de lesiones 
transtentoriales; en punta de 
alfi ler (1 a 1.5 mm) y no reactivas 
con lesiones pontinas.

Por lo general, de tamaño nor-
mal (3 a 4 mm) y reactivas; en 
punta de alfi ler (1 a 1.5 mm) y en 
ocasiones no reactivas con opiá-
ceos; grandes (>7 mm) y no 
reactivas con anticolinérgicos.

Movimientos oculares refl ejos Normales (puede presentarse 
preferencia de mirada)

Alteraciones de aducción con 
lesión mesencefálica; altera-
ciones de aducción y abducción 
con lesiones pontinas

Por lo general normales; 
alterados por sedantes o encefa-
lopatía de Wernicke

Respuestas motoras Normalmente asimétricas; 
pueden ser simétricas después 
de una herniación transtentorial

Asimétricas (lesión unilateral) o 
simétricas (lesión bilateral)

Por lo general simétricas; rara 
vez pueden ser asimétricas con 
hipoglucemia, hiperglucemia 
hiperosmolar no cetósica o 
encefalopatía hepática
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neurológicas focales a menudo son conspicuas. La gravedad de 
lesión que se requiere para producir un hematoma subdural se 
vuelve menor con el avance de la edad, de modo que en cerca 
de 25% de los casos no hay antecedentes de traumatismo.

Los hallazgos clínicos más frecuentes son cefaleas y un 
estado alterado de la conciencia, pero los síntomas y signos 
pueden estar ausentes, ser poco específi cos o no indicar una 
localización, en especial con hematomas subdurales crónicos 
que aparecen meses o años después de la lesión (cuadro 10-4). 
La historia clásica de altibajos de signos y síntomas es dema-
siado poco frecuente como para depender de ella en la reali-
zación de un diagnóstico. La hemiparesia, de presentarse, es 
contralateral a la lesión en cerca de 70% de los casos. La dila-
tación pupilar, en caso de presentarse, es ipsolateral en cerca 
de 90% de los casos. La frecuencia de hematomas bilaterales 
hace que la localización de la lesión sea aún más difícil, ya que 
puede haber una contusión cerebral coexistente.

El diagnóstico se lleva a cabo mediante tomografía compu-
tarizada (TC) o resonancia magnética (IRM) (fi gura 10-6).

El tratamiento de un hematoma subdural sintomático es 
mediante evacuación quirúrgica.

2. HEMATOMA EPIDURAL

De manera típica, un hematoma epidural es el resultado de 
un traumatismo craneoencefálico asociado con una fractura 
lateral del cráneo y la rasgadura de la arteria y vena meníngea 
media. De manera inicial, es posible que los pacientes pierdan 
o no la conciencia. A menudo hay un periodo lúcido de varias 
horas de duración antes del inicio del coma y es posible que 
durante el mismo sobrevengan cefalea, vómito, obnubilación, 
convulsiones y signos neurológicos focales. El diagnóstico se 
realiza mediante TC o IRM (fi gura 10-6) que, de manera clá-
sica, muestran una masa radiodensa en forma de lente bicon-
vexa que comprime el hemisferio cerebral. La inmediata eva-
cuación quirúrgica del hematoma es esencial para evitar un 
desenlace fatal.

3. CONTUSIÓN CEREBRAL

La contusión cerebral ocasionada por traumatismo craneoen-
cefálico se asocia con una pérdida inicial de conciencia de la 
cual el paciente se recupera. El edema que rodea la contusión 
puede ocasionar que fl uctúen los niveles de conciencia y es 
posible que se desarrollen convulsiones y signos neurológicos 
focales. Es necesario monitorear de manera cercana a los pa-
cientes en cuanto a un deterioro neurológico relacionado con 
edema progresivo y herniación.

Es innecesario y potencialmente peligroso realizar una 
punción lumbar. La TC o IRM es el procedimiento diagnós-
tico de elección. En contraste con los hematomas subdurales y 
epidurales, las contusiones cerebrales rara vez requieren de ci-
rugía.

4. HEMORRAGIA INTRACEREBRAL

Etiología
La causa más común de hemorragia intracerebral no traumá-
tica es la hipertensión crónica. Ésta y otras causas se discuten 
con mayor detalle en el capítulo 9.

Hallazgos clínicos
A. SÍNTOMAS

La hemorragia por lo general sucede cuando el paciente se en-
cuentra despierto y no se ve precedida de síntomas prodrómi-
cos como ataques isquémicos transitorios (AIT) a menudo aso-
ciados con infarto cerebral. En muchos casos se presentan 
cefaleas que pueden ser de intensidad moderada a grave. En 
caso de presentarse, es posible que el dolor de cabeza se loca-
lice en el sitio de la hemorragia o que sea generalizado. Las 
náuseas y el vómito son comunes. La hemiparesia es un sín-
toma inicial frecuente debido a la proximidad de los sitios co-
munes de hemorragia, como los ganglios basales y el tálamo, a 
la cápsula interna (véase fi gura 9-17). Es común la desviación 
de mirada característica del sitio de hemorragia (véase fi gura 
4-19). Se presentan convulsiones en cerca de 10% de los casos 
y a menudo son focales. Es común que se altere el estado de 
conciencia y puede progresar de manera continua a estupor 
y coma en cuestión de minutos a horas. Las defi ciencias neu-
rológicas no fl uctúan de manera espontánea.

Cuadro 10-4. Características clínicas del hematoma 
subdural.1

Agudo2 
(82 casos) 

(%)

Subagudo3 
(91 casos) 

(%)

Crónico4 
(216 casos) 

(%)

Síntomas
Deterioro del nivel de 

conciencia
Vómito
Debilidad
Confusión
Cefalea
Alteraciones del 

habla
Convulsiones
Vértigo
Alteraciones visuales

100
24
20
12
11

6
6
0
0

88
31
19
41
44

8
3
4
0

47
30
22
37
81

6
9
5

12

Signos
Deterioro del nivel de 

conciencia
Desigualdad pupilar
Asimetría motora
Confusión y pérdida 

de memoria
Afasia
Papiledema
Hemianopsia
Debilidad facial

100
57
44

17
6
1
0
0

88
27
37

21
12
15

4
3

59
20
41

27
11
22

3
3

1 Datos de McKissock W, Richardson A, Bloom WH. Subdural hematoma, a 
review of 389 cases. Lancet. 1960;1:1365-1370.
2 Dentro de los tres días posteriores al traumatismo.
3 4-20 días después del traumatismo.
4 Más de 20 días después del traumatismo.
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B. EXPLORACIÓN FÍSICA

En casi todos los casos, los pacientes son hipertensos (presión 
arterial de 170/90 mm Hg o mayor) aun en las últimas etapas 
de la herniación transtentorial. Por lo general, la exploración 
fundoscópica muestra cambios vasculares asociados con hiper-
tensión crónica. Es común la rigidez nucal, como también lo 
es la desviación conjugada de los ojos hacia el lado de la he-
morragia en el hemisferio cerebral, y, por ende, en dirección 
contraria al lado hemiparético. 

C. ESTUDIOS DE INVESTIGACIÓN

Una TC sin contraste o IRM confi rman el diagnóstico, mos-
trando la presencia de sangrado intraparenquimatoso (véase 
fi gura 9-18).

Tratamiento
El tratamiento para una hemorragia intracerebral es limitado, 
en especial porque las más de las veces la hemorragia se pre-
senta en un periodo breve. La expansión del hematoma puede 
suceder en forma temprana, pero un empeoramiento a lo 
largo de 24 a 48 horas es el resultado de edema cerebral.

A. MANEJO AGUDO DE LA PRESIÓN ARTERIAL

Se está estudiando la reducción aguda de la presión arterial, 
pero normalmente es inefi ciente para disminuir el edema. Ade-

más, puede provocar una hipoperfusión peligrosa del cerebro 
aunque se preserve la autorregulación alrededor de los márge-
nes de la hemorragia. Una vez terminada la fase aguda, se debe 
llevar a cabo un control farmacológico de la presión arterial.

B. TRATAMIENTO QUIRÚRGICO

Parece apropiada la evacuación quirúrgica del trombo pero, 
debido a que el hematoma por lo general se encuentra locali-
zado a profundidad en el cerebro, los resultados quirúrgicos 
son decepcionantes. Sin embargo, una intervención quirúrgica 
puede resultar de utilidad en los casos (cerca de 10%) en que 
la hemorragia esté localizada a nivel superfi cial en el hemisfe-
rio cerebral y produzca un efecto de masa.

C. TRATAMIENTO DEL EDEMA CEREBRAL

El edema cerebral se puede tratar con manitol o con solución 
salina hipertónica intravenosa (cuadro 10-5), pero estas medi-
das rara vez alteran el desenlace fi nal.

Pronóstico

Muchos pacientes experimentan un veloz deterioro que con-
duce a la muerte. Aquellos que logran sobrevivir pueden que-
dar con defi ciencias sorprendentemente leves a medida que el 
trombo se resuelve a lo largo de un periodo de semanas a meses.

A B

Derecha Izquierda Derecha Izquierda

Figura 10-6. A: Hematoma subdural. Imagen TC sin contraste que muestra una gran masa de alta densidad en forma de media luna 
sobre el hemisferio derecho, con un desplazamiento de los ventrículos laterales más allá de la línea media. B: Hematoma epidural. 
Imagen TC sin contraste que muestra una gran masa de alta densidad en forma de lente en la región parieto-occipital derecha. Se 
observó fractura del hueso occipital en ventanas óseas.
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5. ABSCESOS CEREBRALES

Los abscesos cerebrales son un trastorno poco común que re-
presenta tan sólo 2% de las masas intracraneales. 

Etiología
Las condiciones comunes que crean una predisposición a los 
abscesos cerebrales, en orden aproximado de frecuencia, son 
metástasis de infecciones sistémicas distantes (en especial, pul-
monares) transportadas por la sangre; extensión directa de si-
tios parameníngeos (otitis, osteomielitis craneal, sinusitis); 
fuentes desconocidas; infecciones asociadas con traumatismos 
craneoencefálicos o craneotomías recientes o remotas; e in-
fecciones asociadas con cardiopatía congénita cianótica.

Los agentes patógenos más comunes son estreptococos 
aerobios, anaerobios y microaerófi los y anaerobios gramnega-
tivos como bacteroides, fusobacterium y prevotella. Staphylo-
coccus aureus, Proteus y otros bacilos gramnegativos son menos 
comunes. También se encuentran Actinomyces, Nocardia y Can-
dida. En la mayoría, se presenta una variedad de organismos.

Hallazgos clínicos
El curso es el de una lesión de masa en expansión y su presen-
tación habitual es con cefalea y signos focales en el paciente 
consciente. Se puede desarrollar un coma a lo largo de días, 
pero rara vez a lo largo de horas. Los signos y síntomas de pre-
sentación comunes se muestran en el cuadro 10-6. Es impor-
tante destacar que quizá no estén presentes los correlatos co-
munes de una infección. La temperatura se encuentra dentro 
de límites normales en 40% de los pacientes y el conteo de 
linfocitos periféricos es menor a 10 000/mm3 en 20% de los 
pacientes.

Estudios de investigación

El diagnóstico se ve sustentado de manera importante por el 
hallazgo de una masa avascular en angiografía o por una lesión 
con borde potenciado con contraste en una TC o IRM. El 
examen del LCR revela una presión de apertura mayor a 200 
mm de agua en 75% de los pacientes; pleocitosis de 25 a 500 
o más leucocitos/mm3, dependiendo de la proximidad del 
absceso a la superfi cie ventricular y a su grado de encapsula-
miento; y elevación de proteínas (45 a 500 mg/dL) en alrede-
dor de 60% de los pacientes. Por lo general, los cultivos de 
LCR son negativos. Sin embargo, un marcado deterioro puede 
seguir a la punción lumbar en pacientes con abscesos cerebra-
les, de modo que no debe realizarse una punción lumbar si 
hay sospechas de un absceso cerebral.

Cuadro 10-5. Terapia medicamentosa para el edema cerebral.

  Fármaco     Dosis Vía de administración        Indicaciones

Glucocorticoides
Dexametasona 10-100 mg, después 4 mg 

cuatro veces al día
Intravenosa u oral Se prefi ere dexametasona por su

Prednisona 60 mg, después 25 mg cuatro 
veces al día

Oral mínimo efecto mineralocorticoide.

Metilprednisona 60 mg, después 25 mg cuatro 
veces al día

Intravenosa u oral Se indica tratamiento con antiácidos.

Hidrocortisona 300 mg, después 130 mg 
cuatro veces al día

Intravenosa u oral Efi caz para edema asociado con tumores o abscesos 
cerebrales; contraindicado en hemorragia 
intracerebral o infarto.

Agentes diuréticos 
osmóticos
Manitol

1.5-2 g/kg a lo largo de 30 
minutos-1 hora

Solución intravenosa 
al 20%

Efectiva en forma aguda. Efecto deshidratador 
importante sobre tejido normal; efecto osmótico de 
corta duración y más de dos dosis intravenosas rara 
vez son efectivas. La solución salina hipertónica tiene 
efectos tanto osmóticos como vasorreguladores. 
Infusión continua al 3% de solución salina hipertóni-
ca para alcanzar un sodio sérico de 145-155 mEq/L; 
los bolos de solución salina hipertónica pueden 
resultar más efi caces que otros agentes osmóticos.

Solución salina 
hipertónica

Infusión continua al 3% o al 
23.4% o 29.2% en bolo de 
20 cc

Intravenosa

Cuadro 10-6. Abscesos cerebrales; características de 
presentación en 123 casos.

Cefalea
Alteraciones de la conciencia
Fiebre
Rigidez nucal
Náuseas, vómito
Convulsiones
Alteraciones visuales
Disartria
Hemiparesia
Septicemia

55%
48%
58%
29%
32%
19%
15%
20%
48%
17%

Modifi cado de Lu CH et al. Bacterial brain abscess; microbiological features, 
epidemiological trends and outcomes. Q J Med. 2002;95:501-509.
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Tratamiento
El tratamiento de abscesos cerebrales piógenos puede ser con 
antibióticos solos o en combinación con drenaje quirúrgico. 
La terapia quirúrgica debe considerarse de manera seria cuando 
haya un efecto de masa signifi cativo o cuando el absceso se 
encuentre cerca de la superfi cie ventricular, ya que puede su-
ceder una ruptura catastrófi ca al interior del sistema ventricu-
lar. El tratamiento médico por sí solo está indicado para abs-
cesos inaccesibles, múltiples o iniciales. Si se desconoce el 
mecanismo causal, está indicada una cobertura amplia con 
antibióticos. Aunque en algunos países sigue utilizándose pe-
nicilina G, 3 a 4 millones de unidades intravenosas cada cua-
tro horas y metronidazol, 7.5 mg/kg por vía intravenosa u oral 
cada seis horas, la recomendación actual de primera línea en 
Estados Unidos es ceftriaxona, 2 g cada 12 horas con metro-
nidazol. Si se sospecha una infección por estafi lococo, debe 
añadirse oxacilina o nafcilina a una dosis de 3 g, vía intrave-
nosa, cada sies horas. Dado que en la actualidad es tan común 
el estafi lococo resistente a la meticilina, muchos centros ini-
cian con vancomicina, 1 gramo cada 12 horas, ajustado a ni-
veles séricos. A fi n de incluir estafi lococos y bacilos aerobios 
gramnegativos (pacientes con traumatismo), se recomienda 
nafcilina con cefotaxima o ceftriaxona. Los glucocorticoides 
(cuadro 10-5) pueden atenuar el edema que rodea al absceso. 
La respuesta al tratamiento médico se valora mediante explo-
ración clínica y con TC o IRM frecuentes. Cuando los pa-
cientes bajo tratamiento médico no presentan mejoría alguna, 
está indicada la punción-aspiración del absceso a fi n de identi-
fi car los organismos presentes.

6. INFARTO CEREBRAL (ACV)
La oclusión embólica o trombótica de una arteria carótida no 
causa coma de manera directa, ya que se requiere de una dis-
función bihemisférica para que se presente el coma. Sin em-
bargo, un edema cerebral posterior a un infarto hemisférico 
masivo puede producir una compresión hemisférica contrala-
teral o una herniación transtentorial que producirá el coma. 
Esta infl amación cerebral se maximiza dentro de las 48 a 72 
horas siguientes al infarto. Así, los antecedentes refl ejan un 
inicio tipo ACV con defi ciencia neurológica focal, con una 
progresión de horas o días a estupor y coma. Se excluye la he-
morragia cerebral por TC o IRM.

El uso de corticosteroides y agentes deshidratantes para 
tratar el edema cerebral asociado no ha producido benefi cios 
claros. El infarto cerebral se discute con mayor detalle en el 
capítulo 9. 

La hemicraniectomía para descompresión del ACV que 
ocupa el espacio medio cerebral continúa siendo polémica, con 
la supervivencia resultante asociada con una calidad de vida 
sustancialmente afectada, sobre todo en el caso de pacientes 
ancianos.

7. TUMORES CEREBRALES

Hallazgos clínicos
Los tumores primarios o metastásicos del SNC (véase el capí-
tulo 2) rara vez se presentan con coma, aunque puede darse el 

caso cuando se presentan hemorragias al interior del tumor o 
convulsiones inducidas por el mismo. Con mayor frecuencia, 
el coma se manifi esta tarde en el curso clínico del tumor cere-
bral y hay antecedentes de cefalea, defi ciencias neurológicas 
focales y alteraciones del estado de conciencia. El papiledema 
es un signo de presentación en 25% de los casos.

Estudios de investigación 
Si se sospecha un tumor cerebral, debe realizarse una TC o 
IRM. Quizá sea posible o no determinar la naturaleza del tu-
mor a partir de su sola apariencia radiográfi ca: es posible que 
se requiera una biopsia. Las radiografías de tórax resultan de 
utilidad, ya que el carcinoma pulmonar es la fuente más co-
mún de metástasis intracraneal y porque otros tumores que se 
metastatizan al cerebro comúnmente comprometen a los pul-
mones en primer término.

Tratamiento
En contraste con su falta de efecto terapéutico en el infarto 
cerebral, es frecuente que el tratamiento con corticosteroides 
(cuadro 10-5) sea sorprendentemente efi caz para reducir el 
edema cerebral vasogénico (por fi ltración de capilares) relacio-
nado con tumores y para mejorar las defi ciencias neurológicas 
asociadas. Los abordajes específi cos para el tratamiento de tu-
mores incluyen extirpación, radioterapia y quimioterapia, se-
gún la localización y naturaleza de la lesión.

LESIONES ESTRUCTURALES 
SUBTENTORIALES
1. TROMBOSIS U OCLUSIÓN EMBÓLICA DE LA ARTERIA BASILAR

Hallazgos clínicos
Estos síndromes vasculares relativamente comunes (que se dis-
cuten con mayor detalle en el capítulo 9) producen el coma al 
interrumpir el fl ujo sanguíneo al sistema de activación reticu-
lar del tronco encefálico. De manera típica, los pacientes son 
de mediana edad a ancianos y a menudo tienen anteceden-
tes de hipertensión, enfermedad vascular ateroesclerótica o ata-
ques isquémicos transitorios (AIT). Por lo general, la trombo-
sis afecta la porción media, y la oclusión embólica la porción 
superior de la arteria basilar. Virtualmente todos los pacientes 
se presentan con alguna alteración de la conciencia y 50% de 
los pacientes se encuentran en coma al momento de presen-
tarse. Hay signos focales presentes desde el inicio.

Las anormalidades pupilares varían según la localización 
de la lesión e incluyen pupilas fi jas y medianas con compro-
miso mesencefálico y pupilas en punta de alfi ler en el caso de 
las lesiones pontinas. Es común la desviación verticalmente 
oblicua de los ojos y es posible que los movimientos oculares 
horizontales estén ausentes o sean asimétricos durante las 
pruebas de cabeza de muñeca y calórica. De presentarse, la des-
viación ocular conjugada se encuentra en dirección contraria 
al lado de la lesión y hacia la hemiparesia. Los movimientos 
oculares verticales pueden estar alterados o intactos. 
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Quizás estén presentes signos de tracto longitudinal si-
métricos o asimétricos, como hemiparesia, hiperrefl exia y res-
puestas de Babinski. No hay sangre en el LCR.

Tratamiento y pronóstico
La práctica actual sustenta la anticoagulación para una trombo-
sis arterial basilar subtotal progresiva, a pesar de la ausencia de 
evidencias claras de efi cacia. La anticoagulación reducirá la fre-
cuencia de embolias cardiacas recurrentes. El pronóstico de-
pende de manera directa del grado de daño al tronco encefálico.

2. HEMORRAGIA PONTINA

En esencia, la hemorragia pontina está limitada a pacientes hi-
pertensos y es la menos común de las hemorragias intracere-
brales hipertensivas (6% de los casos). El inicio apoplético del 
coma es el signo distintivo de este síndrome. La exploración 
física revela muchos de los hallazgos señalados en el infarto ar-
terial basilar, pero no se encuentran episodios isquémicos tran-
sitorios. Las características especialmente sugerentes de un 
compromiso pontino incluyen balanceo ocular (movimientos 
enérgicos periódicos principalmente conjugados descendentes 
de los ojos con un regreso más lento a la posición primaria), 
pupilas en punta de alfi ler y pérdida de los movimientos ocu-
lares laterales. La hipertermia (con elevaciones de temperatura 
a los 39.5 C [103 F] o más) se presenta en la mayoría de los 
pacientes que sobreviven durante más de varias horas. El diag-
nóstico se realiza mediante TC o IRM. El LCR luce exagera-
damente sanguinolento y bajo presión aumentada, pero la 
punción lumbar no está indicada. No hay tratamiento efi caz. 
La hemorragia pontina se considera con mayor detalle en el 
capítulo 9.

3. HEMORRAGIA O INFARTO CEREBELOSO

La presentación clínica de la hemorragia o infarto cerebeloso 
va del inicio súbito de coma, con una rápida evolución a la 
muerte, a un síndrome de desarrollo progresivo a lo largo de 
horas o, incluso, varios días. Se puede dar un deterioro agudo 
sin advertencia alguna; esto enfatiza la necesidad de una cui-
dadosa vigilancia y de un tratamiento inmediato para todos 
los pacientes. Las TC e IRM son de utilidad para la confi rma-
ción del diagnóstico.

La descompresión quirúrgica puede producir una reduc-
ción espectacular de los síntomas y, por medio del tratamiento 
quirúrgico adecuado, los pacientes en letargo o, incluso, estu-
por pueden sobrevivir con defi ciencias residuales mínimas o 
nulas y sin afectación alguna de su intelecto. No obstante, si el 
paciente se encuentra profundamente comatoso, las probabi-
lidades de supervivencia útil son pequeñas. Una discusión 
adicional de estos trastornos se encuentra en el capítulo 9.

4.  HEMATOMAS SUBDURALES Y EPIDURALES 
DE LA FOSA POSTERIOR

Estas lesiones muy inusuales tienen cuadros clínicos similares 
y son importantes de reconocer dado que son tratables. A me-
nudo, la historia clínica es de traumatismo occipital que 
precede por horas o varias semanas el inicio del compromiso 

del tronco encefálico. Los hallazgos físicos son de compresión 
extra-axial (extrínseca) del tronco encefálico: ataxia, nistagmo, 
vértigo, vómito y obnubilación progresiva. Es posible que 
haya rigidez nucal, como también papiledema en casos más 
crónicos. A menudo, las imágenes de TC del cráneo revelan 
una línea de fractura que cruza los senos transverso y sigmoi-
deo. La fuente del hematoma es la rasgadura traumática de 
estos vasos sanguíneos. La examinación del LCR no es de uti-
lidad.

El tratamiento es por medio de descompresión quirúrgica.

ENCEFALOPATÍAS DIFUSAS
1. IRRITACIÓN MENÍNGEA

Meningitis y encefalitis
La meningitis y encefalitis se llegan a manifestar a través de un 
estado confusional o coma que, de manera característica, se 
asocia con fi ebre y dolor de cabeza. En el caso de la meningi-
tis, los signos de irritación meníngea también se encuentran 
típicamente presentes y deben buscarse de forma meticulosa 
de modo que no se demoren la punción lumbar, el diagnós-
tico y el tratamiento. Estos signos incluyen resistencia del cue-
llo a una fl exión total hacia adelante, fl exión de la rodilla 
durante la fl exión pasiva del cuello y fl exión del cuello o de la 
rodilla contralateral durante la elevación pasiva de la pierna 
extendida en forma recta (véase la fi gura 2-3). Es posible que 
no haya signos meníngeos en la encefalitis sin compromiso 
de las meninges y en la meningitis que se presenta en los ex-
tremos de edad o en pacientes profundamente comatosos o 
inmunosuprimidos. Por lo general, los hallazgos de la explora-
ción son simétricos, pero pueden observarse características fo-
cales en ciertas infecciones, como en la encefalitis por herpes 
simple o en la meningitis bacteriana complicada con vasculi-
tis. Los hallazgos del LCR y el tratamiento se tratan en el ca-
pítulo 1. Si hay signos presentes de irritación meníngea, no 
debe demorarse el examen del LCR a fi n de obtener una TC.

Hemorragia subaracnoidea
En el caso de la hemorragia subaracnoidea, que se discute con 
detalle en el capítulo 2, los síntomas son de aparición súbita y 
casi siempre incluyen cefalea que, de manera típica, mas no 
invariable, es intensa. Con frecuencia, al inicio hay pérdida de 
la conciencia, ya sea de manera transitoria o permanente. En 
este momento, pueden presentarse posturas de descerebración 
o, más rara vez, convulsiones. Debido a que el sangrado está 
limitado principalmente al espacio subaracnoideo alrededor 
de la superfi cie del cerebro, son poco comunes los signos neu-
rológicos focales prominentes a excepción de parálisis de los 
nervios motor ocular común (III) o motor ocular externo 
(VI), aunque es frecuente que se manifi esten respuestas plan-
tares extensoras bilaterales. El sangrado subaracnoideo tam-
bién provoca irritación y signos meníngeos. El examen del 
fondo de ojo puede mostrar hemorragias agudas secundarias a 
la repentina elevación de la presión intracraneal o a las más 
comunes hemorragias subhialoideas superfi ciales (véase la fi -
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gura 2-5). En el caso de la hemorragia subaracnoidea induc-
tora de coma, el LCR es sanguinolento y las imágenes de TC 
muestran la presencia de sangre en el espacio subaracnoideo 
(véase la fi gura 2-6).

2. HIPOGLUCEMIA

Etiología
En la mayoría de los casos, la causa de una encefalopatía hipo-
glucémica es una sobredosis de insulina. Otras causas incluyen 
alcoholismo, enfermedad hepática grave, agentes hipogluce-
miantes orales, neoplasmas secretores de insulina (insulinoma) 
y tumores retroperitoneales de gran tamaño.

Hallazgos clínicos
A medida que descienden los niveles de glucosa en sangre, sig-
nos de hiperactividad del sistema nervioso simpático (taqui-
cardia, sudoración y ansiedad) pueden advertir a los pacientes 
de una hipoglucemia inminente. Sin embargo, es posible que 
estos síntomas prodrómicos estén ausentes en pacientes con 
neuropatía diabética autónoma. Los hallazgos neurológicos en 
la hipoglucemia incluyen convulsiones, signos focales que pue-
den alternar de lado, delirium, estupor y coma. La hipotermia 
progresiva es común durante el coma.

Estudios de investigación
No existe una correlación precisa entre los niveles de glucosa 
en sangre y síntomas, de tal suerte que niveles de 30 mg/dL 
pueden ocasionar un coma en un paciente, delirium en otro y 
hemiparesia con preservación de la conciencia en un tercero. 
Se han informado coma, estupor y confusión con concentra-
ciones de glucosa en sangre de 2 a 28, 8 a 59 y 9 a 60 mg/dL, 
respectivamente.

Tratamiento
Es factible evitar un daño cerebral permanente si se 
administra glucosa con rapidez por vía intravenosa, 
oral o mediante sonda nasogástrica. Dada la facili-

dad para tratar este padecimiento y a causa de que una de-
mora en la institución de la terapia puede tener consecuencias 
desastrosas, cualquier paciente que se presente con un sín-
drome de alteración de la conciencia (psicosis, estado confusio-
nal agudo o coma) debe someterse a la toma de una muestra 
de sangre para la determinación subsiguiente de glucosa y re-
cibir 50 mL de dextrosa al 50%, vía intravenosa, de manera 
inmediata. Esto permite que la sangre se analice sin demorar 
el tratamiento.

Pronóstico
Es variable la duración de un estado hipoglucémico que oca-
sione daños permanentes al cerebro. Un coma hipoglucémico 
puede tolerarse de 60 a 90 minutos, pero una vez que se ha al-
canzado la etapa de fl acidez con hiporrefl exia, debe adminis-
trarse glucosa dentro de un periodo máximo de 15 minutos si 

se ha de esperar una recuperación. Si el cerebro no ha sufrido 
daños irreparables, debería presentarse una recuperación plena 
a los pocos segundos después de la administración intravenosa 
de la glucosa y dentro de 10 a 30 minutos después de la admi-
nistración nasogástrica. La regla es una recuperación rápida y 
completa, pero es posible que haya una mejoría gradual a lo 
largo de horas o varios días. Cualesquiera signos o síntomas 
residuales sugieren daño cerebral irreversible a causa de la hi-
poglucemia o la presencia de un proceso neuropatológico adi-
cional.

3. ISQUEMIA CEREBRAL GLOBAL

La isquemia cerebral global produce una encefalopatía que 
culmina en coma; con mayor frecuencia sucede después de 
un paro cardiaco. Las pupilas se dilatan con rapidez y puede 
presentarse la adopción de posturas tónicas, a menudo opis-
totónicas, con algunos movimientos epileptoides tónico-
clónicos. Es común la incontinencia fecal. Con un rápido 
restablecimiento de la perfusión cerebral, la recuperación se 
inicia al nivel del tronco encefálico con el regreso de los mo-
vimientos oculares refl ejos y la función pupilar. La actividad 
motora refl eja (posturas de extensión o fl exión) da lugar a los 
movimientos deliberados y se recupera la conciencia. La per-
sistencia de alteraciones en la función del tronco encefálico 
(fi jación pupilar) en los adultos después del retorno de la fun-
ción cardiaca indica una perspectiva prácticamente irremedia-
ble. Puede darse una recuperación incompleta que conduce al 
retorno de la función del tronco encefálico y a la alerta (es 
decir, apertura de ojos con ciclos de sueño-vigilia) sin función 
intelectual de orden superior. La condición de estos pacientes 
—despiertos pero no conscientes— se ha denominado es-
tado vegetativo persistente (véase más adelante). Aunque 
este tipo de desenlace es posible después de otros daños cere-
brales importantes tales como traumatismo, accidente cere-
brovascular bihemisférico o hemorragia subaracnoidea, la is-
quemia global es la causa más común.

El pronóstico en la encefalopatía anóxica-isquémica se 
relaciona con la rapidez con la que regresa la función del 
SNC. Los pacientes sin reactividad pupilar dentro de un día 
—o aquellos que no logran recuperar la conciencia dentro de 
cuatro días— tienen un pronóstico pobre de recuperación 
funcional (cuadro 10-7).

4. INTOXICACIÓN POR FÁRMACOS

Fármacos hipnóticos-sedantes
La sobredosis de fármacos hipnóticos-sedantes es la causa más 
común de coma en muchas series; los barbitúricos y las ben-
zodiacepinas son los medicamentos prototípicos. El coma se 
ve precedido por un periodo de intoxicación marcado por nis-
tagmo mayor en todas las direcciones de la mirada, disartria y 
ataxia. Poco antes de la pérdida de conciencia, la exploración 
neurológica puede sugerir, por breves momentos, una lesión 
de la neurona motora al manifestarse hiperrefl exia, clonos del 
tobillo, respuestas plantares de extensión y (raras veces) postu-
ras de decorticación o descerebración. La característica princi-
pal de una sobredosis de hipnóticos-sedantes es la ausencia de 
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medicamentos hipnóticos-sedantes en escenarios como la se-
dación consciente. No se debe incluir como tratamiento es-
tándar del coma de causa desconocida, ya que en pacientes 
con algunas sobredosis de fármacos combinados, por ejemplo, 
con cocaína o algún agente tricíclico en adición a la benzo-
diacepina, el tratamiento con fl umazenil puede provocar un 
estado epiléptico.

Etanol
La sobredosis de etanol produce un síndrome similar, aunque 
el nistagmo durante la vigilia, el compromiso temprano de los 
movimientos oculares laterales y la progresión hacia el coma 
no son tan comunes. Hay una prominente vasodilatación que 
produce taquicardia, hipotensión e hipotermia. Típicamente, 
se asocia el estupor con niveles sanguíneos de etanol de 250 a 
300 mg/dL y el coma con niveles de 300 a 400 mg/dL, pero 
los pacientes alcohólicos que han desarrollado tolerancia a la 
sustancia pueden permanecer despiertos e, incluso, en aparien-
cia sobrios con niveles considerablemente mayores.

Opioides
La sobredosis de opioides se caracteriza por una constricción 
pupilar que se ve imitada por las gotas oftálmicas mióticas, la 
hemorragia pontina, las pupilas Argyll Robertson y el envene-
namiento por organofosforados. El diagnóstico de intoxica-
ción por opioides se confi rma por la rápida dilatación pupilar 
y alerta después de una administración intravenosa de 0.4 a 
1.2 mg del antagonista narcótico naloxona. De manera carac-
terística, la duración de la acción de la naloxona es de 1 a 4 
horas. Por ende, es posible que se necesiten dosis repetidas, en 
especial después de una intoxicación por narcóticos de acción 
prolongada como la metadona.

5. ENCEFALOPATÍA HEPÁTICA

Hallazgos clínicos
La encefalopatía hepática (que también se discute en el capí-
tulo 1) que lleva al coma puede presentarse en pacientes con 
patologías hepáticas graves, sobre todo en aquellos con una 
derivación portocava. No necesariamente habrá ictericia. El 
coma en ocasiones se ve precipitado por un daño agudo, en 
especial por hemorragia gastrointestinal, y la producción de 
amoniaco por bacterias colónicas puede contribuir a la pato-
génesis. Llega a producirse una depresión neuronal a causa de 
un aumento en la neurotransmisión inhibitoria mediada por 
el ácido γ-aminobutírico (GABA), posiblemente a causa de 
los niveles elevados de los agonistas de los receptores benzo-
diacepínicos endógenos en el cerebro. Como en el caso de 
otras encefalopatías metabólicas, los pacientes se presentan 
con somnolencia o delirium. Puede haber una asterixis espe-
cialmente prominente. A menudo hay un aumento en el tono 
muscular, la hiperrefl exia es común y se han descrito alternan-
cias entre hemiparesias y posturas de decorticación o descere-
bración. Llegan a presentarse convulsiones generalizadas y fo-
cales, pero son infrecuentes.

Cuadro 10-7. Signos pronósticos en coma por isquemia 
cerebral global. Comparación de hallazgos en dos estudios.1

Probabilidad de 
recuperación de la función 

independiente (%)

Tiempo desde el inicio 
del coma (días)

Signo 0 1 3 7

Datos de Levy y colaboradores2

Ausencia de respuesta verbal
Ausencia de apertura de ojos
Pupilas no reactivas
Ausencia de movimientos ocu-

lares espontáneos
Ausencia de respuestas calóricas
Posturas de extensión
Posturas de fl exión
Ausencia de respuestas motoras

13
11

0
6

5
18
14

4

8
6
0
5

6
0
3
3

5
4
0
2

6
0
0
0

6
0
0
0

0
0
0
0

Datos de Edgren y colaboradores3

No abre los ojos ante el dolor
Respuestas motoras ausentes o 

refl ejas
Pupilas no reactivas

31
25

17

8
9

7

0
0

0

0
0

0

1 Se observa que hay cierta variación en la utilidad pronóstica de los signos 
individuales en la etapa temprana de la encefalopatía hipóxica aguda.
2 Datos de Levy et al. Predicting outcome from hypoxic-ischemic coma. 
JAMA. 1985;253:1420-1426 (N = 210).
3 Datos de Edgren et al. Assessment of neuroloical prognosis in coma-
tose survivors of cardiac arrest. Lancet. 1994;343:1055-1059 (N = 131).

movimientos extraoculares ante las pruebas oculocefálicas, con 
la preservación del refl ejo pupilar ante la luz. En raras ocasio-
nes, las concentraciones de barbitúricos y otros sedantes sufi -
cientes para producir hipotensión grave y depresión respirato-
ria que requieren de vasopresores y apoyo respiratorio pueden 
también comprometer la reactividad pupilar, dando por resul-
tado pupilas de 2 a 3 mm de diámetro sin reactividad a la luz. 
Es posible que el electroencefalograma (EEG) sea plano —y 
en una sobredosis con barbitúricos de acción prolongada 
puede permanecer isoeléctrico durante al menos 24 horas—, 
pero se presentará una plena recuperación con el apoyo de la 
función cardiorrespiratoria. Las erupciones cutáneas bulbosas 
y la hipotermia también son características de un coma indu-
cido por barbitúricos. 

El tratamiento debe ser de apoyo, centrado en la preserva-
ción de una adecuada ventilación y circulación. Los barbitúri-
cos son dializables; sin embargo, en el caso de los barbitúricos 
de acción más breve, las tasas de morbilidad y mortalidad son 
claramente inferiores en pacientes con un manejo más conser-
vador. El uso de antagonistas de los receptores benzodiazepíni-
cos como el fl umazenil (0.2 a 0.3 mg, vía intravenosa, repetida 
una vez; después dosis intravenosa de 0.1 mg hasta un máximo 
de 1 mg) se puede utilizar para revertir la intoxicación por 
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Estudios de investigación
Una pista diagnóstica útil es la presencia casi invariable de hi-
perventilación con alcalosis respiratoria resultante; no obs-
tante, es raro que los niveles de bicarbonato sérico desciendan 
por debajo de los 16 mEq/L. Por lo general, el LCR es nor-
mal, pero puede parecer amarillo (xantocrómico) en pacientes 
con niveles de bilirrubina sérica mayores a los 4 a 6 mg/dL. 
El diagnóstico se confi rma por la concentración elevada de glu-
tamina en el LCR. En general, el coma se asocia con concentra-
ciones por encima de los 50 mg/dL, pero puede presentarse con 
valores de incluso 35 mg/dL. La encefalopatía hepática se trata 
mediante el control del sangrado gastrointestinal o de la infec-
ción sistémica, reduciendo la ingesta de proteínas a menos de 
20 g/d y disminuyendo el pH intracolónico con lactulosa (30 
mg vía oral dos o tres veces al día o ajustada a fi n de producir 
de dos a cuatro evacuaciones intestinales por día). Pueden pre-
sentarse retortijones durante las primeras 48 horas del trata-
miento con lactulosa. La producción de amoniaco por las bac-
terias colónicas se puede reducir con neomicina, 6 g/d, vía 
oral, en tres o cuatro dosis divididas.
6. ESTADOS HIPEROSMOLARES

El coma con convulsiones focales es una presentación común 
del estado hiperosmolar que la mayor de las veces se asocia 
con la hiperglucemia no cetósica. La hiperglucemia hiperos-
molar no cetósica se discute con detalle en el capítulo 1.
7. HIPONATREMIA

La hiponatremia puede producir síntomas neurológicos si los 
niveles de sodio en suero disminuyen por debajo de los 120 
mEq/L, en especial si estos niveles decaen en forma precipi-
tada. El delirium y las convulsiones son características comu-
nes de presentación.

La hiponatremia se considera con detalle en el capítulo 1.

8. HIPOTERMIA

Todos los pacientes con temperaturas por debajo de los 26 C 
(79 F) se encuentran en coma, mientras que una hipotermia 
leve (temperaturas >32.2 C [90 F]) no ocasiona coma. Las 
causas del coma asociadas con la hipotermia incluyen hipoglu-
cemia, intoxicación por sedantes, encefalopatía de Wernicke y 
mixedema. La exposición al frío también puede producir hipo-
termia, como la que puede presentarse cuando una lesión cere-
bral estructural causa un coma agudo en exteriores o en alguna 
otra área sin calefacción; por ende, este tipo de lesión no debe 
ignorarse en el diagnóstico diferencial del coma con hipotermia.

En la exploración física, el paciente se encuentra evidente-
mente frío al tacto, pero puede no presentar temblor (desapa-
rece a temperaturas por debajo de los 32.5 C [90.5 F]). El 
examen neurológico muestra que el paciente no responde ante el 
dolor, con un tono muscular difusamente aumentado. Las reac-
ciones pupilares pueden ser lentas o incluso estar ausentes.

El electrocardiograma (ECG) puede mostrar intervalos 
PR, QRS y QT prolongados; bradicardia; y una característica 
elevación del punto J (ondas Osborn). La creatina fosfocinasa 
(CPK) puede encontrarse elevada en ausencia de infarto al 
miocardio y son comunes los niveles elevados de amilasa sérica. 

Los valores de gas arterial y el pH deben corregirse en relación 
con la temperatura; de otro modo, se informarán valores falsa-
mente elevados de PO2 y de PCO2 y falsamente bajos de pH.

El tratamiento se dirige a la enfermedad subyacente y a la 
restauración de una temperatura corporal normal. El método y 
velocidad óptimos de recalentamiento resultan polémicos, pero 
el recalentamiento pasivo con cobertores en una habitación 
con calefacción es un tratamiento efi caz y sencillo. Quizá se 
presente fi brilación ventricular durante el recalentamiento. Ya 
que el calentamiento produce vasodilatación que en ocasiones 
genera hipotensión, es posible que se requieran líquidos intra-
venosos.

La mayoría de los pacientes que se recuperan de la hipo-
termia lo hacen sin secuelas neurológicas. Excepto en el caso 
del mixedema, no hay correlación directa entre las temperatu-
ras registradas y la supervivencia. La muerte, cuando ocurre, es 
ocasionada por el proceso patológico subyacente responsable 
de la hipotermia o por la fi brilación ventricular, a la que el 
miocardio humano se vuelve en especial susceptible a tempera-
turas inferiores a 30 C (86 F); la sensibilidad miocárdica se 
maximiza por debajo de los 21 a 24 C (70 a 75 F).
9. HIPERTERMIA

A temperaturas corporales por encima de los 42 a 43 C 
(107.6 a 109.4 F), la actividad metabólica del SNC es inca-
paz de satisfacer las crecientes demandas energéticas, por lo 
que sobreviene el coma. En la mayoría de los casos, la causa 
de la hipertermia es la exposición a las temperaturas ambien-
tales elevadas. Esto por lo común se conoce como golpe de 
calor. Causas adicionales incluyen el estado epiléptico, reac-
ciones idiosincrásicas a los anestésicos halogenados inhalados 
(hipertermia maligna), fármacos anticolinérgicos, daño hipo-
talámico y delirium tremens. Aquellos pacientes que sobrevi-
ven hemorragias pontinas por más de unas cuantas horas 
tienen elevaciones de temperatura centralmente mediadas que 
van desde los 38.5 a los 42.8 C (101.3 a  109 F). El examen 
neurológico en la hipertermia revela pupilas reactivas y un au-
mento difuso en el tono muscular, además de coma.

El tratamiento es una reducción inmediata de la tempe-
ratura corporal a 39 C (102.2 F) dando baños de esponja 
con agua helada y alcohol y utilizando un ventilador eléctrico 
o una manta de enfriamiento. Se debe tener cuidado de evitar 
una hidratación excesiva, dado que el enfriamiento provoca 
vasoconstricción que puede producir edema pulmonar en pa-
cientes con expansión del volumen. 
10. OTRAS CAUSAS

Causas inusuales de coma incluyen trastornos multifocales 
que se presentan como un coma metabólico: coagulopatía in-
travascular diseminada, septicemia, pancreatitis, vasculitis, púr-
pura trombocitopénica trombótica, embolia grasa, encefalopa-
tía hipertensiva y micrometástasis difusas.

CONVULSIONES O ESTADOS POSICTALES 
PROLONGADOS
El estado epiléptico siempre debe considerarse en el diagnós-
tico diferencial del coma. Es posible que la actividad motora 
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se restrinja a movimientos repetitivos en parte de una sola ex-
tremidad o en un solo lado de la cara. Aunque estos signos de 
actividad epileptoide pueden ser sutiles, no deben ignorarse: 
el estado epiléptico requiere de tratamiento inmediato (véase el 
capítulo 8).

El coma también puede deberse a un estado posictal pro-
longado, que se discute en el capítulo 8.

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL

Un coma puede confundirse con una variedad de trastornos 
psiquiátricos y neurológicos.

FALTA DE RESPUESTA DE ORIGEN 
PSICÓGENO
La falta de respuesta de origen psicógeno es un diagnóstico de 
exclusión que sólo se debe realizar con base en evidencias irre-
futables. Puede ser una manifestación de esquizofrenia (tipo 
catatónico), de trastornos somatomorfos (trastorno de con-
versión o trastorno de somatización) o de simulación. La ex-
ploración física general no revela anormalidades; el examen 
neurológico suele revelar un tono muscular simétricamente 
disminuido, refl ejos normales y una respuesta normal (de 
fl exión) ante la estimulación plantar. Las pupilas tienen 2 a 3 
mm de diámetro o más en ocasiones y responden de manera 
inmediata a la luz. Los movimientos oculares laterales pueden 
o no estar presentes durante la prueba oculocefálica (de cabeza 
de muñeca) ya que la fi jación visual puede suprimir este re-
fl ejo. Sin embargo, los movimientos oculares errantes lentos 
conjugados de un coma metabólico no pueden imitarse y, de 
encontrarse presentes, son incompatibles con un diagnóstico 
de falta de respuesta de origen psicógeno. Así también, el ce-
rrado ocular lento, a menudo asimétrico e incompleto, que 
comúnmente se observa después de abrir los ojos de un pa-
ciente en coma de manera pasiva, no se puede reproducir de 
manera voluntaria. Por lo regular, el paciente con una falta 
de respuesta de origen psicógeno exhibe algún tipo de tono 
muscular voluntario en los párpados durante su apertura pa-
siva. Una prueba diagnóstica útil es la irrigación de la mem-
brana timpánica con agua helada. El nistagmo enérgico es la 
respuesta característica en los pacientes conscientes, mientras 
que no hay nistagmo en un coma. El EEG de una persona 
con falta de respuesta psicógena es el de una persona normal 
en estado de vigilia.

ESTADO VEGETATIVO PERSISTENTE
Algunos pacientes comatosos a causa de hipoxia o isquemia 
cerebral —o por lesiones cerebrales estructurales (fi gura 
10-7)— recuperan la alerta, pero no la conciencia. Después 
de un mes, esta afección se denomina estado vegetativo per-
sistente. Estos pacientes exhiben apertura espontánea de los 
ojos y ciclos de sueño-vigilia, que los distinguen de aquellos 
pacientes que se encuentran en coma, y exhiben una función 

autonómica y del tronco encefálico intacta. Sin embargo, ni 
entienden ni producen lenguaje y no realizan respuestas deli-
beradas. Este padecimiento puede persistir durante años. La 
recuperación de la conciencia por causas no traumáticas es 
poco frecuente después de tres meses y por causas traumáticas 
es inusual después de 12 meses. Un subconjunto de estos pa-
cientes puede mostrar evidencia mínima, pero defi nitiva, de 
conciencia ambiental, a lo que se ha referido como “estado 
mínimamente consciente”.

SÍNDROME DE CAUTIVERIO
Debido a que la porción de la formación reticular que es res-
ponsable de la conciencia se encuentra por encima del nivel 
de la porción media de la protuberancia anular, la transección 
funcional del tronco encefálico por debajo de este nivel —por 
infarto pontino (fi gura 10-8), hemorragia, mielinólisis central 
pontina, tumor o encefalitis— puede interrumpir las vías neu-
rales descendentes para producir un estado acinético y mudo 
con preservación de la conciencia. Estos pacientes parecen co-
matosos, pero están despiertos y alertas aunque con mutismo 
y cuadriplejia. Es posible que se observen posturas de descere-
bración o espasmos fl exores. El diagnóstico se realiza al notar 
que se preserva la apertura ocular voluntaria, los movimien-
tos oculares verticales, la convergencia ocular o alguna com-
binación de estos movimientos voluntarios con mediación 
mesencefálica. Durante la exploración de cualquier paciente 
aparentemente comatoso, es importante indicarle que “abra 
los ojos”, “mire hacia arriba”, “mire hacia abajo”, y “mire la 
punta de su nariz” a fi n de evocar tales movimientos. El EEG 

Figura 10-7. Imagen TC (potenciada con contraste) de un 
paciente con infartos bilaterales de la arteria cerebral media y 
que se encuentra en estado vegetativo persistente. El sistema de 
activación reticular en el mesencéfalo intacto (fl echas) permite el 
estado de alerta, pero las lesiones bihemisféricas impiden la con-
ciencia.
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es normal. El desenlace es variable y está relacionado con la 
causa subyacente y la gravedad de la lesión al tronco encefá-
lico. La mortandad, por lo general a causa de neumonía, es de 
cerca de 70% cuando la causa es una alteración vascular y 
de cerca de 40% en casos no vasculares. Los sobrevivientes 
pueden recuperarse parcial o totalmente a lo largo de un pe-
riodo de semanas a meses.

MUERTE CEREBRAL
Más adelante se presentan los estándares actuales para la deter-
minación de muerte cerebral, desarrollados por la President’s 
Commission for the Study of Ethical Problems in Medicine 
and Biomedical and Behavioral Research (1981; Comisión 
Presidencial para el Estudio de Problemas Éticos en Medicina e 
Investigación Biomédica y Conductual). Se requiere de un cese 
irreversible de toda función cerebral antes de efectuar un diag-
nóstico de muerte cerebral. El diagnóstico de muerte cerebral 
en niños menores de cinco años de edad debe realizarse con 
suma cautela. 

Cese de la función cerebral 
A. FALTA DE RESPUESTA

El paciente no exhibe respuesta ante la estimulación sensorial, 
incluyendo dolor y habla.

B. AUSENCIA DE REFLEJOS DEL TRONCO ENCEFÁLICO

Se encuentran ausentes las respuestas pupilares, corneales y 
orofaríngeas, además, los intentos por evocar movimientos 

oculares con maniobras oculocefálicas y vestibulooculares re-
sultan infructuosos. También están ausentes las respuestas 
respiratorias, sin esfuerzo de ventilación después de que se 
permite que el PCO2 del paciente aumente a 60 mm Hg para 
una máxima estimulación ventilatoria al tiempo que se man-
tiene la oxigenación por medio de oxígeno al 100% adminis-
trado con una cánula insertada en la sonda endotraqueal 
(prueba de apnea).

Irreversibilidad de la disfunción cerebral
Es preciso conocer la causa del coma y ésta debe ser adecuada 
para explicar el cuadro clínico; además de ser irreversible.

Es preciso descartar la intoxicación por sedantes, la hi-
potermia (32.2 C [90 F]), el bloqueo neuromuscular y el 
choque, ya que estas afecciones en ocasiones producen un 
cuadro clínico que se asemeja a la muerte cerebral pero tienen 
la posibilidad de recuperación neurológica.

Persistencia de la disfunción cerebral
Los criterios de muerte cerebral ya descritos deben persistir 
por un periodo aproximado, como sigue:

1. Seis horas con un EEG isoeléctrico (plano) confi rmato-
rio, llevado a cabo según los estándares técnicos de la American 
Electroencephalografi c Society (Sociedad Electroencefalográ-
fi ca Estadounidense).

2. Doce horas sin un EEG isoeléctrico confi rmatorio.
3. Veinticuatro horas en caso de lesión cerebral anóxica 

sin EEG isoeléctrico confi rmatorio.

Pruebas confi rmatorias adicionales
La demostración de la ausencia de fl ujo sanguíneo confi rma la 
muerte cerebral sin periodo de espera. Una angiografía cere-
bral proporciona la valoración más inequívoca; en algunos 
centros, se utilizan las imágenes Doppler y de tecnecio. 
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11Investigaciones neurológicas

Las investigaciones que se realizan en cada caso depen-
den del contexto clínico y el diagnóstico probable.

Las investigaciones se efectúan no sólo para sugerir o con-
fi rmar el diagnóstico, sino también para excluir otras posi-
bilidades etológicas, facilitar el pronóstico, desarrollar 
una guía que mejore el control y dar seguimiento al 
avance de la enfermedad.

Los estudios fi siológicos permiten evaluar las funciones y 
son un complemento de los estudios de diagnóstico por 
imágenes, con los cuales se evalúa la estructura.

Los resultados de las investigaciones se deben interpretar 
en el mismo contexto donde fueron obtenidos.

CONCEPTOS CLAVE
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PUNCIÓN LUMBAR

Indicaciones
La punción lumbar está indicada en los siguientes escenarios:

1. Diagnóstico de meningitis y otros trastornos infeccio-
sos o infl amatorios, hemorragia subaracnoidea, encefalopatía 
hepática, tumores meníngeos malignos, trastornos paraneoplá-
sicos o posibles anormalidades de la presión intracraneal.

2. Evaluación de la respuesta a la terapia en casos de me-
ningitis y otros trastornos infecciosos o infl amatorios.

3. Administración de medicamentos intratecales o me-
dios de contraste radiológicos.

4. En raros casos, para reducir la presión del líquido cefa-
lorraquídeo (LCR).

Contraindicaciones
1. Sospecha de lesión tumoral intracraneal. En este caso, 

la punción lumbar puede precipitar una hernia transtentorial 
incipiente.

2. Infección local en el lugar de la punción. En este caso, 
se debe llevar a cabo una punción cervical o cisternal.

3. Coagulopatía. Es necesario corregir las defi ciencias de 
factor de coagulación y la trombocitopenia (recuento de pla-
quetas por debajo de 20 000/mm3 o en rápida disminución) 
antes de efectuar la punción lumbar, para disminuir el riesgo 
de hemorragia.

4. Sospecha de lesión tumoral en la médula espinal. En 
este caso, la punción lumbar sólo se debe llevar a cabo junto 
con una mielografía, que se usa para investigar la presencia de 
alguna patología espinal estructural y su grado.

Preparación
A. PERSONAL

Si el paciente es cooperativo, por lo general una sola persona 
puede realizar la punción lumbar. Desde luego, contar con un 

asistente puede ser útil para acomodar al paciente y manejar 
las muestras de LCR, sobre todo si el individuo es poco 
cooperativo o está atemorizado.

B. EQUIPOS Y SUMINISTROS

Se requieren los siguientes artículos, mismos que suelen ser 
parte de las charolas de punción lumbar preensambladas. To-
do debe estar esterilizado.

 1. Guantes.
 2. Solución yodada para desinfectar la piel.
 3. Esponjas.
 4. Campos quirúrgicos.
 5. Lidocaína (1%).
 6. Jeringa (5 mL).
 7. Agujas (calibres 22 y 25).
 8. Agujas espinales (de preferencia, calibre 22) con es-

tiletes.
 9. Válvula de paso triple.
 10. Manómetro.
 11. Tubos para muestras.
 12. Apósitos adhesivos.

C. POSICIONAMIENTO

Por lo común, la punción lumbar se efectúa con el paciente 
en posición de decúbito lateral (fi gura 11-1), acostado en el 
borde de la cama y de espaldas a la persona que realiza el pro-
cedimiento. La parte lumbar de la columna vertebral del pa-
ciente debe estar fl exionada al máximo para abrir los espacios 
intervertebrales. La columna vertebral debe estar paralela a la 
superfi cie de la cama, y las caderas y los hombros deben estar 
alineados en el plano vertical. 

De cuando en cuando, conviene realizar la punción lum-
bar con el paciente sentado. En este caso, el paciente se sienta 
en un lado de la cama, fl exionado sobre una almohada apoya-
da en una mesa de noche, mientras el médico lo alcanza desde 
el otro lado de la cama para llevar a cabo el procedimiento.

D. LUGAR DE PUNCIÓN

En general, se acostumbra punzar el espacio intervertebral 
L3-L4 o L4-L5, pues la médula espinal (cono medular) ter-

Nivel de las crestas ilíacas

Interespacio L3-L4

Figura 11-1. Posición en decúbito lateral para la punción lumbar.
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mina más o menos al nivel del espacio L1-L2 en los adultos. 
Por consiguiente, el procedimiento se efectúa sin riesgo de 
punzar la médula espinal. El interespacio L3-L4 se localiza al 
nivel de las crestas ilíacas posteriores.

Procedimiento
1. Si se piensa comparar las concentraciones de glucosa 

presentes en la sangre y el LCR, se debe tomar una muestra de 
sangre venosa para medir la glucosa. Lo ideal es medir las con-
centraciones de glucosa en la sangre y el LCR en muestras to-
madas en forma simultánea después de un ayuno mínimo de 
cuatro horas.

2. Los equipos y suministros necesarios deben estar fácil-
mente al alcance.

3. La persona que lleve a cabo el procedimiento debe 
usar guantes estériles.

4. Es preciso desinfectar un área muy amplia alrededor 
del interespacio que se va a punzar, para lo cual se aplica me-
diante esponjas una solución yodada; luego, el exceso de solu-
ción se elimina con esponjas limpias.

5. El área en torno al campo estéril se cubre con campos 
quirúrgicos.

6. La piel del lugar de punción se anestesia con lidocaína, 
una jeringa de 5 mL con aguja calibre 25. Luego, se cambia 
a una aguja calibre 22 para anestesiar los tejidos subyacentes.

7. Después de colocar el estilete, se inserta la aguja espi-
nal en el punto medio del interespacio elegido. La aguja debe 
estar paralela a la superfi cie de la cama y ligeramente angu-
lada hacia la cabeza, o dirigida hacia el ombligo. El bisel de la 
aguja debe quedar hacia arriba, es decir, hacia el rostro de la per-
sona que lleva a cabo el procedimiento.

8. La aguja se introduce lentamente hasta escuchar el 
chasquido que emite la penetración del ligamento amarillo. 
En ese momento, se retira el estilete para confi rmar el ingreso 
al espacio cefalorraquídeo, lo cual se evidencia por el fl ujo de 
LCR a través de la aguja. Si no aparece LCR, vuelva a colocar 
el estilete e introduzca la aguja un poco más; prosiga de este 
modo hasta que empiece a salir LCR. Si en algún momento se 
difi culta mucho la introducción de la aguja, es muy proba-
ble que ésta haya topado con un hueso. En tal caso, extraiga 
en forma parcial la aguja, siempre en paralelo a la superfi cie de 
la cama, para volver a introducirla en un ángulo ligeramente 
distinto.

9. Una vez tomada la muestra de LCR, se reinserta el es-
tilete. Pida al paciente que estire sus piernas y coloque en la 
aguja la válvula de paso y el manómetro. Abra la válvula de 
paso para permitir la entrada de LCR al manómetro para me-
dir la presión de apertura. Dicha presión debe fl uctuar con las 
fases de la respiración.

10. Abra la válvula de paso para obtener la muestra de 
LCR y tome nota del aspecto (transparencia y color) del 
mismo. La cantidad de líquido extraído y el número de tubos 
necesarios es variable, según las pruebas que haya de efectuar. 
Por lo común, se extraen muestras de 1 a 2 mL en cada uno 
de cinco tubos para recuento celular, medición de glucosa y 

proteínas, VDRL, coloración de Gram y cultivos. Es factible 
tomar muestras adicionales para otras pruebas, como bandas 
oligoclonales y glutamina, y para estudios citológicos. Si el 
LCR parece contener sangre, extraiga un poco más de líquido 
para repetir el recuento celular en el último tubo. Si se van a 
realizar estudios citológicos, se requieren por lo menos 10 mL 
de LCR.

11. Instale de nuevo la válvula de paso y el manómetro 
para registrar la presión de cierre.

12. Extraiga la aguja y cubra el lugar de punción con un 
apósito adhesivo.

13. Existe la costumbre de dejar al paciente en posición 
prona o supina durante 1 o 2 horas después del procedimiento 
para disminuir el riesgo de cefalea por punción lumbar. Las 
investigaciones actuales indican que esa medida es innecesaria.

Complicaciones

A. PUNCIÓN FALLIDA

Existen muy diversas circunstancias, como obesidad, enfer-
medad degenerativa de la columna vertebral, cirugía espinal 
previa, punción lumbar reciente y deshidratación, que pueden 
difi cultar la punción lumbar ordinaria. Cuando la punción es 
imposible en posición de decúbito lateral, se debe intentar el 
procedimiento con el paciente sentado. Si la punción falla de 
nuevo, otros métodos alternativos son la punción lumbar en 
ángulo oblicuo o guiada por fl uoroscopia, la punción cervical 
lateral o la punción cisternal. Estos procedimientos deben ser 
efectuados por un neurólogo, neurocirujano o neurorradió-
logo con experiencia en su ejecución.

B. PUNCIÓN ARTERIAL O VENOSA

Si la aguja ingresa en un vaso sanguíneo en vez del espacio 
subaracnoideo, debe ser retirada para intentar la punción lum-
bar en otro nivel con una aguja nueva. Los pacientes con coa-
gulopatía o en terapia con ácido acetilsalicílico (aspirina) o 
anticoagulantes deben ser observados con particular atención 
para detectar cualquier signo de compresión de la médula es-
pinal (véase el capítulo 5) por hematoma espinal subdural o 
epidural.

C. CEFALEA DESPUÉS DE LA PUNCIÓN LUMBAR

Después de la punción lumbar, no es raro que se presente una 
leve cefalea que empeora en posición erguida y se alivia al 
acostarse, misma que se resuelve de manera espontánea en el 
lapso de horas o días. La frecuencia se relaciona de manera di-
recta con el calibre de la aguja utilizada, no con el volumen de 
líquido extraído. Ni la hidratación vigorosa ni el reposo en 
cama por 1 o 2 horas después del procedimiento reducen las 
probabilidades de que ocurra tal cefalea. Por lo común, este 
dolor de cabeza responde a los antiinfl amatorios no esteroi-
deos o a la cafeína (véase el capítulo 2). La cefalea intensa y 
prolongada se puede tratar parchando el orifi cio con un coá-
gulo sanguíneo autólogo, mismo que debe ser aplicado por 
personal con experiencia.
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Análisis de los resultados
A. ASPECTO

Se deben observar la transparencia y el color del LCR con-
forme éste fl uye por la aguja espinal, y se debe tomar nota de 
cualquier cambio en el aspecto del líquido durante el procedi-
miento. En condiciones normales, el LCR es transparente e 
incoloro. Puede verse turbio o nebuloso si el recuento de leu-
cocitos pasa de 200 células/μL, pero es posible detectar re-
cuentos de apenas 50 células/μL si se sostiene el tubo contra la 
luz solar directa y se observa el efecto de dispersión de la luz 
(efecto de Tyndall) de las células suspendidas. La coloración 
del LCR puede deberse a la presencia de hemoglobina (ro-
sado), bilirrubina (amarillo) o, en casos excepcionales, mela-
nina (negro).

B. PRESIÓN

Con el paciente en posición de decúbito lateral, la presión 
normal del LCR en la región lumbar no debe exceder de 180 
a 200 mm de agua. Si la punción lumbar se lleva a cabo en 
posición sentada, el paciente debe adoptar la postura de decú-
bito lateral antes de medir la presión del LCR. El aumento de 
presión del LCR puede deberse a obesidad, nerviosismo o au-
mento de la presión intraabdominal por posición; este último 
factor se puede eliminar pidiendo al paciente que estire las 
piernas y la espalda una vez punzado el espacio cefalorraquí-
deo y antes de medir la presión de apertura. Entre las condi-
ciones patológicas relacionadas con aumento de la presión del 
LCR están lesiones tumorales intracraneales, meningoencefa-
litis, hemorragia subaracnoidea y seudotumores cerebrales.

C. EXAMEN MICROSCÓPICO

Es factible que lo realice la misma persona que realizó la pun-
ción lumbar o por un técnico del laboratorio clínico; incluye 
siempre un recuento celular y diferencial. También pueden es-
tar indicados estudios de tinción de Gram para bacterias, co-
loración acidorresistente para micobacterias, coloración con 
tinta china para Cryptococcus, y un examen citológico para la 
detección de células tumorales. Por lo normal, el LCR con-
tiene hasta cinco leucocitos mononucleares (linfocitos o mo-
nocitos) por microlitro, ningún leucocito polimorfonuclear y 
ningún eritrocito. No obstante, quizás haya presencia de eri-
trocitos si la punción lumbar es traumática (véase más ade-
lante). El LCR normal es estéril, de modo que en ausencia de 
infecciones del sistema nervioso central (SNC), no se debe ob-
servar ningún microorganismo con las coloraciones antedichas.

D. LÍQUIDO CEFALORRAQUÍDEO SANGUINOLENTO

Si el LCR obtenido por punción lumbar está sanguinolento, 
es indispensable distinguir entre una hemorragia en el SNC y 
una punción traumática. Se debe observar el líquido que sale 
de la aguja espinal para ver si la sangre desaparece, lo cual su-
giere una punción traumática. Esto se puede defi nir con ma-
yor precisión comparando los recuentos celulares del primer y 
el último tubos de LCR extraído; si se detecta una reducción 
notoria en el número de eritrocitos, al parecer la causa es trau-
mática. Las muestras se deben centrifugar con la brevedad po-

sible para examinar el sobrenadante. Cuando la punción lum-
bar es traumática, el sobrenadante es incoloro. Por el contrario, 
después de una hemorragia en el SNC, la degradación enzi-
mática de la hemoglobina a bilirrubina in situ le confi ere al 
sobrenadante un color amarillento (xantocrómico). La xanto-
cromía puede ser muy sutil, de modo que la inspección visual 
requiere comparar la muestra con una referencia incolora (tubo 
de agua), pero lo ideal es hacer una cuantifi cación espectro-
fotométrica de la bilirrubina. En el cuadro 11-1 se detalla la 
evolución cronológica de los cambios en el color del LCR des-
pués de una hemorragia subaracnoidea. Por lo común, la san-
gre presente en el LCR después de una punción lumbar trau-
mática desaparece en el plazo de 24 horas; la sangre derivada 
de una hemorragia subaracnoidea suele permanecer durante 
seis días por lo menos. Además, la sangre relacionada con una 
punción traumática no se coagula, mientras que la procedente 
de una hemorragia subaracnoidea sí puede coagularse. Sin em-
bargo, la crenación (equinosis) de los eritrocitos carece de valor 
diagnóstico.

Además de la degradación de la hemoglobina de los eri-
trocitos, otras causas de xantocromía del LCR son la ictericia 
con concentraciones de bilirrubina sérica por arriba de 4 a 6 
mg/dL, las concentraciones de proteínas en el LCR de más de 
150 mg/dL y, en raros casos, la presencia de carotenos.

Los leucocitos que se observan en el LCR poco después 
de una hemorragia subaracnoidea o una punción lumbar trau-
mática se deben al escurrimiento de sangre entera en circula-
ción. Si el hematocrito y el recuento de leucocitos periféricos 
están dentro de los límites normales, habrá aproximadamente 
un leucocito por cada 1 000 eritrocitos. Si el recuento de leu-
cocitos periféricos es elevado, cabe esperar un aumento pro-
porcional de esa relación aritmética. Además, por cada 1 000 
eritrocitos presentes en el LCR, la concentración de proteínas 
del mismo aumentará alrededor de 1 mg/dL.

Notas sobre el procedimiento
Cada vez que se efectúe una punción lumbar, es importante 
tomar notas descriptivas del procedimiento en la hoja clínica 
del paciente. Dichas notas deben contener la siguiente infor-
mación:

1. Fecha y hora del procedimiento.
2.  Nombre de la persona o personas que realizaron el 

procedimiento.
3. Indicación.
4. Posición del paciente.
5. Anestésico utilizado.
6.  Interespacio utilizado.

Cuadro 11-1. Pigmentación del LCR después de una 
hemorragia subaracnoidea.

 Aparición Máxima Desaparición

Oxihemoglobina 
(color de rosa)

0.5-4 horas 24-35 horas 7-10 días

Bilirrubina (amarillo) 8-12 horas 2-4 días 2-3 semanas



352  /  CAPÍTULO 11

 7. Presión de apertura.
 8. Aspecto del LCR, incluyendo los cambios de aspecto 

detectados durante el procedimiento.
 9. Cantidad de líquido extraído.
 10. Presión de cierre.
 11. Análisis ordenados; por ejemplo: Tubo núm. 1 (1 mL),

 recuento celular.
Tubo núm. 2 (1 mL), concentraciones de glucosa y 
proteínas.
Tubo núm. 3 (1 mL), coloraciones microbiológicas.
Tubo núm. 4 (1 mL), cultivos bacterianos, micóticos 
y micobacterianos.

 12. Los resultados de todos los estudios, como las colora-
ciones microbiológicas, realizadas por el operador.

 13. Complicaciones, si las hubiera.

ESTUDIOS ELECTROFISIOLÓGICOS

ELECTROENCEFALOGRAFÍA
La actividad eléctrica del cerebro se puede grabar de modo no 
invasivo mediante colocar electrodos en el cuero cabelludo. La 
electroencefalografía (EEG) es fácil de realizar, relativamente 
económica y muy útil en diversos escenarios clínicos.

Evaluación de posibles casos de epilepsia
La EEG resulta útil para evaluar pacientes con sospecha de 
epilepsia. La presencia de actividad convulsiva electrográfi ca 
(actividad electrocerebral rítmica, anormal, de inicio y termi-
nación súbita) durante una perturbación conductual que pu-
diera ser una crisis convulsiva, pero de la cual no se tiene 
certeza clínica, confi rma el diagnóstico sin duda alguna. 
Puesto que las convulsiones se presentan de modo impredeci-
ble, en muchos casos no es posible realizar una EEG durante 
un episodio convulsivo. A pesar de ello, los resultados de la 
EEG pueden ser anormales durante los periodos interictales (a 
veces cuando el paciente no tiene ataques clínicos) y, por 
tanto, tienen utilidad con fi nes de diagnóstico. La presencia 
interictal de actividad epileptiforme (actividad paroxística 
anormal con algunos picos de descarga) es particularmente 
útil en este respecto. Tal actividad se observa de manera oca-
sional en pacientes que jamás han tenido una crisis convulsiva, 
pero su frecuencia es mayor en los pacientes epilépticos que 
en los sujetos normales. La actividad epileptiforme en la EEG 
de un paciente con perturbaciones conductuales episódicas 
que, desde el punto de vista clínico, pudieran ser una manifes-
tación de las convulsiones, aumenta en forma considerable las 
probabilidades de que los ataques sean realmente epilépticos, 
lo cual robustece el diagnóstico clínico.

Clasifi cación de los trastornos convulsivos
En los casos de epilepsia confi rmada, los resultados de la EEG 
pueden ayudar a clasifi car el trastorno convulsivo y, por tanto, 
a elegir el anticonvulsivo más adecuado. Por ejemplo, en los 

pacientes con las típicas ausencias de pequeño mal epiléptico 
(véase el capítulo 8), la EEG se caracteriza ictal e interictal-
mente por una actividad episódica generalizada de picos y 
ondas (fi gura 8-3). Por el contrario, en los pacientes con epi-
sodios de deterioro de la conciencia externa debido a con-
vulsiones parciales complejas, la EEG puede ser normal o 
presentar descargas epileptiformes focales interictales. Durante 
las convulsiones puede haber actividad rítmica anormal de 
frecuencia variable con distribución localizada o generalizada, 
pero en algunos casos no existen correlaciones electrográfi cas. 
La presencia de una fuente epileptógena focal o lateralizada es 
de particular importancia si se está considerando un trata-
miento quirúrgico.

Valoración y pronóstico de crisis convulsivas
Los resultados de la EEG pueden servir de guía para el pro-
nóstico y han sido utilizados para dar seguimiento a la evolu-
ción de los trastornos convulsivos. Una EEG normal signifi ca 
un pronóstico más favorable para el control de las crisis con-
vulsivas, mientras que una actividad epileptiforme de fondo o 
profusa anormal indica un mal pronóstico. Sin embargo, los 
resultados del EEG no son un indicador confi able del desarro-
llo subsiguiente de las crisis convulsivas en los pacientes con 
lesiones en la cabeza, accidentes cerebrovasculares o tumores 
cerebrales. Algunos médicos han utilizado los resultados elec-
trofi siológicos para decidir si discontinúan o no la terapia an-
ticonvulsiva en los pacientes que no han tenido convulsiones 
por varios años. Si bien es cierto que hay mayores probabili-
dades de éxito al retirarles la medicación a pacientes con EEG 
normales, los resultados son sólo una guía general, de modo 
que dichos pacientes puede volver a tener convulsiones, pese 
a la EEG normal, después de suspender los anticonvulsivos. A 
la inversa, pueden dejar de tener convulsiones a pesar de las 
constantes alteraciones de la EEG.

Control del estado epiléptico
La EEG es poco útil para controlar el estado epiléptico tóni-
co-clónico, a menos que los pacientes hayan recibido blo-
queadores neuromusculares y estén en un coma inducido por 
fármacos. En este caso, los resultados electrofi siológicos sirven 
para indicar el grado de anestesia y averiguar si las convulsio-
nes continúan. El estado en sí, se caracteriza por convulsiones 
electrográfi cas repetidas o una actividad epileptiforme conti-
nua (picos y ondas). Una vez controlado el estado convulsivo, 
puede haber un estado no convulsivo. En los pacientes con es-
tado epiléptico no convulsivo, los resultados de la EEG son la 
única manera de establecer con confi anza el diagnóstico y de 
distinguir entre los dos tipos principales. En ausencia de es-
tado epiléptico se observa actividad continua de picos y ondas, 
mientras en el estado parcial complejo se encuentran convul-
siones electrográfi cas repetitivas.

Diagnóstico de trastornos neurológicos
Ciertos trastornos neurológicos producen anormalidades ca-
racterísticas pero inespecífi cas en la EEG. Su presencia es útil 



INVESTIGACIONES NEUROLÓGICAS  /  353

para sugerir, establecer o apoyar el diagnóstico. En los pacien-
tes que se presentan con alguna perturbación aguda de las 
funciones cerebrales, por ejemplo, la presencia de complejos 
repetitivos de ondas lentas en uno o ambos lóbulos tempora-
les, sugiere un diagnóstico de encefalitis por herpes simple. 
Del mismo modo, la presencia de complejos periódicos en 
un paciente con algún trastorno demencial agudo sugiere un 
diagnóstico de enfermedad de Creutzfeldt-Jakob o panencefa-
litis esclerosante subaguda.

Evaluación de la conciencia alterada
La EEG tiende a volverse más lenta a medida que disminuye el 
estado de conciencia, pero los resultados dependen, al menos 
en parte, de la etiología del trastorno clínico. Los resultados, 
como la presencia de actividad convulsiva electrográfi ca, pueden 
sugerir posibilidades de diagnóstico que, de otro modo, po-
drían pasar inadvertidas. Los registros en serie permiten dar 
seguimiento al pronóstico y la evolución del trastorno. La res-
puesta electroencefalográfi ca a la estimulación externa es una 
importante guía de diagnóstico y pronóstico: la responsividad 
electrocerebral signifi ca que el nivel del coma es más leve. El 
silencio electrocerebral en un registro técnicamente correcto, 
en ausencia de hipotermia o sobredosis de fármacos, signifi ca 
muerte neocortical. De hecho, en algunos pacientes que pare-
cen estar comatosos hay preservación de la conciencia. Aun-
que hay cuadriplejia y parálisis supranuclear de los músculos 
faciales y bulbares, la EEG suele ser normal en los pacientes 
con el síndrome de cautiverio (véase el capítulo 10) y ayuda al 
señalar el diagnóstico correcto.

POTENCIALES EVOCADOS
Los potenciales raquídeos o cerebrales evocados por la estimu-
lación no invasiva de vías aferentes específi cas son un impor-
tante medio de monitoreo de la integridad funcional de 
dichas vías. Sin embargo, no indican la índole de ninguna le-
sión que afecte tales vías. Las respuestas son muy pequeñas en 
comparación con la actividad electroencefalográfi ca de fondo 
(ruido), misma que carece de toda relación con el momento 
de la estimulación. Por consiguiente, se deben grabar y pro-
mediar (con una computadora) las respuestas a cierto número 
de estímulos para eliminar el ruido aleatorio.

Tipos de potenciales evocados
A. VISUALES

Se recurre a la estimulación visual monocular con una cua-
drícula para generar potenciales evocados visuales, mismos 
que se graban desde la región occipital media del cuero cabe-
lludo. El componente de mayor relevancia clínica es la res-
puesta P100, un pico positivo con latencia aproximada de 100 
ms. Se toma nota de la presencia y latencia de la respuesta. 
Aunque también es posible medir su amplitud, las alteracio-
nes de amplitud son mucho menos útiles para identifi car la 
patología.

B. AUDITIVOS

La estimulación monoaural con chasquidos repetitivos se usa 
para generar potenciales evocados auditivos en el tronco ence-
fálico, mismos que son registrados en el vértice del cuero ca-
belludo. Se evoca una serie de potenciales durante los primeros 
10 ms posteriores al estímulo auditivo; dichos potenciales re-
presentan la activación secuencial de diversas estructuras en la 
vía auditiva subcortical. Para fi nes clínicos, se pone atención en 
la presencia, latencia e intervalos entre picos de los primeros 
cinco potenciales positivos registrados en el vértice.

C. SOMATOSENSORIALES

La estimulación eléctrica de un nervio periférico es útil para 
generar los potenciales evocados somatosensoriales, mismos 
que se registran en el cuero cabelludo y la columna vertebral. 
La confi guración y latencia de las respuestas dependen del 
nervio que se estimule.

Indicaciones de uso
Los estudios de potenciales evocados son útiles en varios esce-
narios clínicos.

A. DETECCIÓN DE LESIONES EN LA ESCLEROSIS MÚLTIPLE

Los potenciales evocados se han utilizado para detectar y loca-
lizar lesiones en el SNC. Esto es particularmente importante 
en la esclerosis múltiple, cuando el diagnóstico depende de la 
detección de lesiones en varias regiones del SNC. Cuando los 
pacientes se presentan con evidencias clínicas de una lesión en 
un solo sitio, la identifi cación electrofi siológica de las anor-
malidades en otros lugares ayuda a establecer el diagnóstico. 
Cuando los pacientes con sospecha de esclerosis múltiple se 
presentan con quejas poco defi nidas, las anormalidades elec-
trofi siológicas en las vías aferentes apropiadas son útiles para 
señalar el fundamento orgánico de los síntomas. Aunque los 
estudios no invasivos de diagnóstico por imágenes, como las 
imágenes por resonancia magnética (IRM) también son útiles pa-
ra detectar lesiones, se deben usar para complementar los es-
tudios de potenciales evocados, mas no para sustituirlos. Los 
estudios de potenciales evocados permiten monitorear el estado 
funcional en vez de la integridad anatómica de las vías aferen-
tes, y en algunos casos revelan anormalidades que no pueden 
detectarse mediante IRM (y lo mismo sucede a la inversa). 
Además, su costo es considerablemente inferior al de las IRM. 
En los pacientes con diagnóstico de esclerosis múltiple se utili-
zan a veces los resultados de los estudios de potenciales evoca-
dos para seguir la evolución del trastorno o vigilar la respuesta 
a nuevas formas de tratamiento, pero está en duda su valor en 
ese sentido.

B. DETECCIÓN DE LESIONES EN OTROS TRASTORNOS DEL SNC
Se observan anormalidades del potencial evocado en otros 
trastornos distintos de la esclerosis múltiple; es posible encon-
trar anormalidades multimodales del potencial evocado en 
ciertas degeneraciones espinocerebelosas, paraplejías espásticas 
familiares, enfermedad de Lyme, síndrome de inmunode-
fi ciencia adquirida (SIDA), neurosífi lis y defi ciencia de vita-
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minas E o B12. Por tanto, el valor diagnóstico de las anormali-
dades electrofi siológicas depende del contexto en que éstas 
ocurren. Aunque los resultados se prestan para ubicar las lesio-
nes dentro de áreas generales del SNC, no permiten hacer una 
ubicación precisa porque se desconocen los generadores de 
muchos de los componentes registrados.

C.  EVALUACIÓN Y PRONÓSTICO DE CASOS DE TRAUMATISMO 
O HIPOXIA EN EL SNC

Los estudios de potenciales evocados pueden aportar informa-
ción relevante para el pronóstico. Por ejemplo, en el coma 
postraumático o posanóxico, la ausencia bilateral de compo-
nentes corticales en el potencial evocado somatosensorial sig-
nifi ca que no se recuperará el conocimiento; el pronóstico es 
más optimista cuando existen respuestas corticales en uno o 
ambos lados. Tales estudios pueden ser particularmente útiles 
en los pacientes con diagnóstico tentativo de muerte cerebral. 
Los potenciales evocados somatosensoriales se pueden utilizar 
también para defi nir la magnitud de una lesión traumática de 
la médula espinal; la presencia o el retorno temprano de una 
respuesta después de la estimulación de un nervio debajo del 
nivel de la lesión en la médula espinal indica que la lesión es 
incompleta y, por ende, el pronóstico es mejor.

D. MONITOREO INTRAOPERATORIO

También se recurre a los potenciales evocados para monitorear 
la integridad funcional de ciertas estructuras neurales durante 
los procedimientos quirúrgicos, en un intento por permitir la 
identifi cación temprana de cualquier disfunción y, por tanto, 
reducir los daños al mínimo. Cuando la disfunción se relaciona 
con una intervención quirúrgica, a veces es posible prevenir o 
disminuir los défi cit neurológicos notorios si se revierte la in-
tervención.

E. EVALUACIÓN DE LA AGUDEZA VISUAL O AUDITIVA

La agudeza visual y auditiva se pueden evaluar mediante estu-
dios de potenciales evocados en los pacientes que no pueden 
cooperar con pruebas conductuales debido a su edad o a las 
anormalidades de su estado mental.

ESTUDIOS DE ELECTROMIOGRAFÍA 
Y CONDUCCIÓN NERVIOSA

Electromiografía
Es posible registrar la actividad eléctrica de una región defi -
nida de un músculo accesible insertando una aguja electrodo 
en la misma. El patrón de actividad eléctrica del músculo 
(electromiograma) en reposo y en actividad ha sido caracteri-
zado, y las anormalidades se han correlacionado con trastor-
nos en diversos niveles de la unidad motora.

A. ACTIVIDAD EN REPOSO

Normalmente, el músculo relajado carece de actividad eléc-
trica espontánea con salvedad de la región de la placa fi nal, 
donde se encuentran las sinapsis neuromusculares, pero en el 

músculo enfermo se observan varios tipos de actividad anor-
mal espontánea. Es muy común que se observen potenciales 
de fi brilación y ondas agudas positivas (que indican irritabi-
lidad de las fi bras musculares) en el músculo desnervado; sin 
embargo, no siempre están presentes. A veces también se ob-
servan en los trastornos miopáticos, sobre todo en trastornos 
infl amatorios como la polimiositis. Aunque el músculo normal 
presenta ocasionalmente potenciales de fasciculación, los 
cuales indican la activación espontánea de unidades motoras 
individuales, éstos son característicos de trastornos neuropáti-
cos, en especial aquellos con afectación primaria de las células 
ganglionares de las astas espinales anteriores (p. ej., esclerosis 
lateral amiotrófi ca). Se observan descargas miotónicas (descar-
gas de potenciales de alta frecuencia emitidos por las fi bras 
musculares y cuya amplitud y frecuencia aumentan y disminu-
yen) principalmente en trastornos como la distrofi a miotónica 
o la miotonía congénita, y de manera ocasional en la polimio-
sitis u otros trastornos aún más raros. También ocurren otros 
tipos de actividad espontánea anormal.

B.  ACTIVIDAD DURANTE LA CONTRACCIÓN MUSCULAR 
VOLUNTARIA

La contracción voluntaria ligera de un músculo activa pocas 
unidades motoras. Es posible registrar los potenciales que ge-
neran las fi bras musculares de unidades individuales dentro 
del rango de detección de la aguja electrodo. Los potenciales 
de las unidades motoras normales tienen límites de duración, 
amplitud, confi guración y tasas de excitación claramente defi -
nidos. Dichos límites dependen, en parte, del músculo que se 
esté estudiando, y de que se conozca, dentro de límites muy 
amplios, la cantidad de unidades activadas para un grado 
específi co de actividad voluntaria. En muchos trastornos 
miopáticos existe mayor frecuencia de pequeñas unidades 
motoras polifásicas de corta duración en los músculos afecta-
dos, de modo que se puede activar una cantidad excesiva de 
unidades para un grado específi co de actividad voluntaria. En 
los trastornos neuropáticos hay pérdida de unidades motoras, 
de modo que la cantidad de unidades activadas durante una 
contracción máxima se verá reducida, y las unidades se ex-
citarán con una tasa más rápida que la normal. Además, la 
confi guración y la magnitud de los potenciales pueden ser 
anormales, dependiendo de la agudeza del proceso neuropá-
tico y de que haya o no reinervación. Las variaciones en la 
confi guración y magnitud de los potenciales de unidades mo-
toras individuales son características de los trastornos de trans-
misión neuromuscular.

C. UTILIDAD CLÍNICA

Las lesiones pueden afectar el componente neural o muscular 
de la unidad motora o de la sinapsis neuromuscular. Cuando 
se afecta el componente neural, el proceso patológico puede 
presentarse al nivel de las células ganglionares de las astas an-
teriores de la médula espinal o en algún punto del axón, mien-
tras éste recorre una raíz nerviosa, un plexo de extremidad y 
un nervio periférico, antes de sufrir su ramifi cación terminal. 
La electromiografía permite detectar trastornos de las unida-
des motoras y puede indicar el sitio donde se encuentra la 
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lesión subyacente. Esta técnica también permite identifi car 
trastornos neuromusculares cuando la exploración clínica no 
da resultados porque la enfermedad aún se encuentra en una 
fase leve, o cuando la falta de cooperación por parte del pa-
ciente o si la presencia de otros síntomas, como el dolor, di-
fi culta la valoración clínica. Note que los resultados electro-
miográfi cos no permiten establecer, por sí solos, un diag-
nóstico etiológico, de modo que es necesario correlacionarlos 
con los indicios clínicos y los resultados de otros estudios de 
laboratorio.

Los resultados electromiográfi cos pueden servir de guía 
para el pronóstico. Por ejemplo, en los pacientes con algún 
trastorno agudo de un nervio periférico o craneal (p. ej., una 
parálisis por presión del nervio radial o una parálisis de Bell), 
las pruebas electromiográfi cas de denervación implican un 
pronóstico de recuperación peor que cuando todavía no hay 
denervación.

A diferencia de la electromiografía con aguja, aún no se 
establece la utilidad clínica de la electromiografía superfi cial.

Estudios de conducción nerviosa

A. ESTUDIOS DE CONDUCCIÓN EN NERVIOS MOTORES

Consisten en registrar la respuesta eléctrica de un músculo a la 
estimulación de su nervio motor en dos o más puntos de su 
trayecto. Esto permite medir la velocidad de conducción de 
las fi bras motoras más rápidas entre los puntos de estimu-
lación.

B. ESTUDIOS DE CONDUCCIÓN EN NERVIOS SENSORIALES

Se realizan con un método análogo, es decir, midiendo la 
velocidad de conducción y la amplitud de los potenciales de 
acción cuando las fi bras sensoriales se estimulan en un punto 
y sus respuestas se registran en otro punto del recorrido del 
nervio.

C. INDICACIONES DE USO

Los estudios de conducción nerviosa son una manera de con-
fi rmar la presencia y magnitud del daño nervioso periférico. 
Tales estudios son particularmente útiles cuando la valoración 
clínica se difi culta (p. ej., en los niños). Los estudios de con-
ducción nerviosa son especialmente útiles en los siguientes es-
cenarios.

1. Defi nir si los síntomas sensoriales se deben a una le-
sión proximal o distal respecto de los ganglios radiculares dor-
sales (en este último caso, los estudios de conducción sensorial 
de las fi bras afectadas serán anormales) y si la disfunción neu-
romuscular se relaciona con una enfermedad nerviosa perifé-
rica.

2. Detectar la afectación subclínica de otros nervios peri-
féricos en los pacientes que se presentan con una mononeuro-
patía.

3. Ubicar una lesión focal y servir como guía de pronós-
tico para los pacientes con una mononeuropatía.

4. Distinguir entre una polineuropatía y una mononeu-
ropatía múltiple. Aunque a veces es imposible desde el punto 

de vista clínico establecer la diferencia, es importante hacerlo 
porque las causas de tales afecciones pueden ser distintas.

5. Esclarecer hasta qué grado las discapacidades de los 
pacientes con polineuropatía se relacionan con neuropatías fo-
cales integrales superpuestas, las cuales son complicaciones co-
munes.

6. Seguir el avance de los trastornos nerviosos periféricos 
y su respuesta al tratamiento.

7. Señalar el cambio patológico predominante de los 
trastornos nerviosos periféricos. En las neuropatías desmielini-
zantes, la velocidad de conducción suele ser evidentemente 
más lenta y puede haber bloqueo de la conducción; en las 
neuropatías axonales, la velocidad de conducción suele ser 
normal o un poco más lenta, los potenciales de acción senso-
riales son pequeños o ausentes, y la electromiografía no mues-
tra evidencias de denervación de los músculos afectados.

8. Detectar trastornos hereditarios de los nervios periféri-
cos en una etapa subclínica mediante estudios genéticos y epi-
demiológicos.

ESTUDIOS DE LA RESPUESTA F
Cuando se aplica un estímulo a un nervio motor, los impulsos 
viajan tanto en el sentido antidrómico (es decir, hacia la mé-
dula espinal) como en el ortodrómico (hacia las terminales 
nerviosas), y eso provoca la descarga de un puñado de células 
ganglionares de las astas anteriores de la médula espinal. Esto 
produce una pequeña respuesta motora que se presenta consi-
derablemente después de la respuesta muscular evocada por la 
estimulación nerviosa. La onda F que se genera de ese mo-
do es anormal en algunos pacientes con lesiones de las partes 
proximales del sistema nervioso periférico, como es el caso de 
las raíces nerviosas. Tales estudios pueden ser útiles para detec-
tar anormalidades cuando los estudios de conducción nerviosa 
convencionales resultan normales.

ESTIMULACIÓN NERVIOSA REPETITIVA

Descripción
La magnitud de la respuesta eléctrica de un músculo a la es-
timulación eléctrica supramáxima de su nervio motor depende 
de varios factores, pero se correlaciona con la cantidad de fi -
bras musculares activadas. La transmisión neuromuscular se 
puede evaluar registrando (con electrodos superfi ciales) la res-
puesta de un músculo a la estimulación supramáxima de su 
nervio motor, sea en forma repetitiva o mediante descargas in-
dividuales o series de descargas con ciertos intervalos después 
de una contracción voluntaria máxima.

Respuesta normal
En los sujetos normales existen pocos o nulos cambios en la 
magnitud del potencial de acción muscular compuesto des-
pués de la estimulación repetitiva de un nervio motor a 10 Hz 
o menos, o con un solo estímulo o una serie de estímulos rea-
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lizados a intervalos después de una contracción muscular vo-
luntaria de unos 10 segundos. Esta ausencia de cambios es 
signifi cativa aunque la actividad precedente en la región sináp-
tica infl uya en la cantidad de acetilcolina secretada y, por 
tanto, en la magnitud de los potenciales evocados por los 
estímulos en la placa fi nal. Aunque la cantidad de acetilcolina 
secretada aumenta en forma breve después de la actividad vo-
luntaria máxima, para luego disminuir, en condiciones nor-
males se secreta más acetilcolina de la necesaria para elevar los 
potenciales de la placa fi nal hasta el umbral donde se generan 
los potenciales de acción en la fi bra muscular.

Respuesta en los trastornos de transmisión 
neuromuscular
A. MIASTENIA GRAVE

En la miastenia grave, la depleción de los receptores postsi-
nápticos de la acetilcolina en la sinapsis neuromuscular hace 
imposible compensar la menor secreción de acetilcolina poste-
rior a la excitación repetitiva de la neurona motora. Por consi-
guiente, la estimulación repetitiva, en particular de entre 2 y 
5 Hz, puede ocasionar una depresión de la transmisión neuro-
muscular, con la consecuente disminución del potencial de 
acción muscular compuesto registrado en el músculo afectado. 
Del mismo modo, un estímulo eléctrico del nervio motor 
justo después de un periodo de 10 segundos de actividad vo-
luntaria máxima puede provocar una respuesta muscular lige-
ramente mayor que antes, lo cual indica que están respondien-
do más fi bras musculares. Esta facilitación de la transmisión 
neuromuscular después de la activación, va seguida por un pe-
riodo de depresión más duradero, cuya máxima intensidad 
ocurre entre 2 y 4 minutos después del periodo de acondicio-
namiento y que dura alrededor de 10 minutos. Durante ese 
periodo, la intensidad del potencial de acción muscular com-
puesto disminuye.

También puede haber merma de las respuestas a la es-
timulación repetitiva de 2 a 5 Hz en los síndromes miasténi-
cos congénitos.

B. SÍNDROME MIASTÉNICO Y BOTULISMO

En el síndrome miasténico de Lambert-Eaton, que se caracte-
riza por una secreción defectuosa de acetilcolina en la sinapsis 
neuromuscular, el potencial de acción muscular compuesto 
evocado por un solo estímulo es, en general, muy pequeño. 
Con la estimulación repetitiva a tasas de hasta 10 Hz, la mag-
nitud de las primeras y escasas respuestas puede declinar, pero 
las respuestas subsiguientes aumentan y su amplitud es, en úl-
tima instancia, varias veces mayor que la respuesta inicial. Los 
pacientes con botulismo exhiben una respuesta similar a la es-
timulación repetitiva, pero los indicios son un poco más varia-
bles y no todos los músculos son afectados. Las respuestas 
cada vez mayores en el síndrome de Lambert-Eaton y el botu-
lismo son más notorias cuando las tasas de estimulación son 
elevadas, y pueden ser consecuencia de la facilitación de la se-
creción de acetilcolina por la acumulación progresiva de calcio 
en la terminal nerviosa motora.

ESTUDIOS DE IMAGENOLOGÍA 
CRANEAL

TOMOGRAFÍA COMPUTARIZADA
Descripción
La tomografía computarizada (TC) es una herramienta radio-
lógica no invasiva, asistida por computadora, que permite exa-
minar las estructuras anatómicas (fi gura 11-2). La TC es útil 
para detectar anormalidades estructurales intracraneales con 
precisión, rapidez y facilidad. Por consiguiente, es particular-
mente útil para evaluar pacientes con trastornos neurológicos 
progresivos o défi cit neurológicos focales cuando se sospecha 
de una lesión estructural, así como de pacientes con demencia 
o aumento de la presión intracraneal. Es en especial impor-
tante en la valoración de pacientes con sospecha de accidente 
cerebrovascular o con lesiones en la cabeza. La administración 
intravenosa de un medio de contraste yodado aumenta la ca-
pacidad de la TC para detectar y defi nir ciertas lesiones, como 
los tumores y abscesos, asociadas con una perturbación de la 
barrera hematoencefálica. Puesto que los medios de contraste 
pueden afectar de manera adversa los riñones, se deben usar 
con discreción. Otros efectos adversos de los medios de con-
traste en uso común son dolor, náuseas, sensaciones térmicas 
y reacciones anafi lactoides que pueden llegar al broncoespas-
mo y la muerte. Las tomografías de contraste mejorado pueden 
aportar más información que las tomografías ordinarias en los 
pacientes con tumores cerebrales primarios o secundarios, 
sean confi rmados o no, malformaciones arteriovenosas, absce-
sos cerebrales, hematomas subdurales isodensos crónicos, infar-
tos o hidrocefalia.

Indicaciones de uso
A. ACCIDENTES CEREBROVASCULARES

La TC es particularmente útil para evaluar los accidentes cere-
brovasculares porque permite distinguir entre el infarto y la 
hemorragia intracraneal; en especial, es muy sensible para de-
tectar hematomas intracerebrales, y la ubicación de tales lesio-
nes puede servir de guía para encontrar su causa (fi gura 9-18). 
Además, la TC revela en ocasiones que el défi cit clínico del 
paciente tiene una causa no vascular, como un tumor o abs-
ceso.

B. TUMORES

La TC puede indicar la ubicación de un tumor cerebral, la ex-
tensión del edema circundante, si la lesión es cística o sólida, y 
si hay desplazamiento de la línea media u otras estructuras 
anatómicas normales. Además, permite ver si hay algún com-
ponente hemorrágico.

C. TRAUMATISMOS

La TC es un medio importante de evaluación de pacientes 
que sufrieron alguna lesión en la cabeza, sobre todo para la 
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detección de hemorragias subaracnoideas o intracerebrales trau-
máticas y de lesiones óseas. Además, permite delinear las frac-
turas asociadas de modo más preciso que las radiografías ordi-
narias.

D. DEMENCIA

En los pacientes con demencia, la TC puede indicar la presen-
cia de tumores o hidrocefalia (ventrículos hipertrofi ados), con 
o sin atrofi a cerebral simultánea. La presencia de hidrocefalia 
sin atrofi a cerebral en los pacientes dementes sugiere que la hi-
drocefalia es de presión normal o de tipo comunicante. Puede 
haber atrofi a cerebral en sujetos dementes o en personas nor-
males de edad avanzada.

E. HEMORRAGIA SUBARACNOIDEA

En los pacientes con hemorragia subaracnoidea, la TC suele 
indicar la presencia de sangre en el espacio subaracnoideo y, en 
algunos casos, incluso puede sugerir el origen de la hemorragia 
(véase fi gura 2-6). Si los resultados de la TC son normales 
a pesar de que los indicios clínicos sugieren una hemorragia 
subaracnoidea, se debe examinar el LCR para excluir la posibi-
lidad de hemorragia o meningitis. La angiografía por TC (se ex-
plica en la página 362) puede revelar una malformación vascu-
lar subyacente o un aneurisma.

IMÁGENES POR RESONANCIA MAGNÉTICA
Descripción
Las imágenes por resonancia magnética (IRM) es un procedi-
miento en el que no se usan radiaciones. El paciente yace 
acostado dentro de un enorme electroimán que alinea algunos 
de los protones del cuerpo con el eje magnético. Los protones 
resuenan al ser estimulados por la energía de una radiofre-
cuencia, de modo que emiten un pequeño eco detectable. 
Luego, una computadora registra y traza gráfi camente la 
posición e intensidad de esas emisiones de radiofrecuencia. La 
intensidad de la señal depende de la concentración de núcleos 
de hidrógeno móviles (es decir, la densidad de giro nuclear) en 
los tejidos. Los tiempos de relajación tipo espín-mosaico (T1) 
y espín-espín (T2) son la principal causa de que existan dife-
rencias relativas en la intensidad de la señal procedente de los 
diversos tejidos blandos; dichos parámetros son sensibles al es-
tado del agua en los tejidos biológicos. Las secuencias de pul-
sos que dependen de modo variable de T1 y T2, alteran en 
forma selectiva el contraste entre los tejidos blandos (fi gura 
11-3).

Gracias a su mayor contraste entre los tejidos blandos, la 
IRM es más sensible que la TC para detectar ciertas lesiones 
estructurales. La IRM ofrece mayor contraste que la TC entre 

Figura 11-2. TC con contraste del cerebro de un hombre de 62 años de edad, en las que se aprecia la anatomía normal. Se presentan 
las imágenes correspondientes al nivel del mesencéfalo y los ventrículos laterales (el mismo paciente que en la fi gura 11-3).
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Figura 11-3. IRM del cerebro de un hombre de 62 años de edad, en las que se aprecia la anatomía normal. Paneles izquierdos: imá-
genes calibradas en T1 (LCR oscuro) y mejoradas con gadolinio; paneles derechos: imágenes calibradas en T2 (LCR blanco). Imágenes 
captadas al nivel de los ventrículos laterales (paneles superiores) y del mesencéfalo (paneles inferiores). Imagen media sagital calibra-
da en T1 en la página siguiente. Imágenes del cerebro del mismo paciente que en la fi gura 11-2.

 (continúa)
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la materia blanca y la materia gris del cerebro; es mejor para vi-
sualizar anormalidades en la fosa posterior y la médula espinal, 
y para detectar lesiones asociadas con la esclerosis múltiple o 
causantes de convulsiones. Además de su mayor sensibilidad, 
la IRM no se ve limitada por las estructuras óseas y permite 
captar imágenes en varios planos (axial, sagital y coronal) sin 
necesidad de cambiar la posición del paciente. Puesto que ca-
recen de efectos secundarios peligrosos confi rmados, cuando 
sea necesario es factible repetir en serie los estudios de IRM. 
En algunos casos los pacientes no toleran el procedimiento 
debido a la claustrofobia, pero ese problema a menudo es fácil 
de solucionar mediante aplicar sedación.

La dimeglumina de gadopentetato (gadolinio-DPTA) es 
un medio de contraste de IRM efi caz, estable y fácil de tolerar 
por vía intravenosa, que se usa para identifi car tumores peque-
ños que, en virtud de sus tiempos de relajación similares a los 
del tejido cerebral normal, pueden pasar inadvertidos con la 
IRM sin contraste. También ayuda a distinguir el tumor del 
edema circundante, a identifi car la enfermedad leptomeníngea 
y a obtener información sobre la barrera hemoencefálica.

Indicaciones de uso y comparación con la TC
A. ACCIDENTE CEREBROVASCULAR (ACV)
A pocas horas de una oclusión vascular, puede ser posible de-
tectar y localizar infartos cerebrales mediante IRM. La degra-
dación de la barrera hemoencefálica (que ocurre varias horas 
después del inicio de la isquemia cerebral) permite que el con-
tenido intravascular se extravase hacia el espacio extracelular. 
Esto se puede detectar mediante imágenes calibradas en T2 y 

secuencias de inversión-recuperación atenuada por líquidos 
(FLAIR, del inglés fl uid-attenuated inversion-recovery). La IRM 
calibrada en difusión también tiene un importante papel en la 
evaluación temprana de ACV, como se considera más ade-
lante. Por el contrario, las TC pueden no revelar nada hasta 
por 48 horas. Después de ese periodo, la IRM ofrece pocas 
ventajas respecto de la TC, con salvedad de la capacidad de 
aquélla para detectar lesiones pequeñas y de la calidad supe-
rior de las imágenes de la fosa posterior. Sin embargo, para el 
estudio inicial suele preferirse la TC sin contraste en los casos 
de pacientes con ACV agudo, pues permite averiguar si hubo 
hemorragia o no. No es fácil detectar la hemorragia intracra-
neal con la IRM durante las primeras 36 horas, de modo que 
la TC es más confi able para ese fi n. No obstante, la IRM per-
mite ver con más facilidad los hematomas de más de dos o 
tres días de duración. Aunque la IRM es muy efi caz para de-
tectar y localizar malformaciones vasculares, la angiografía si-
gue siendo necesaria para defi nir sus características anatómicas 
y planifi car una terapia efectiva. En los casos de hematoma sin 
causa aparente, la IRM de seguimiento tomada tres meses des-
pués puede revelar la causa subyacente, ya que ésta se pone de 
manifi esto a medida que el hematoma se reabsorbe.

B. TUMORES

Tanto la TC como la IRM son muy útiles para detectar tumo-
res cerebrales, pero dado que no aparecen las estructuras óseas, 
la IRM es una técnica superior para ver tumores ubicados en 
el vértice o en la fosa posterior, así como para detectar neuro-
mas acústicos. Los efectos secundarios de los tumores, como 
las hernias cerebrales, se observan tanto con la IRM como con 
la TC, pero la primera proporciona más información anató-
mica. Sin embargo, ninguna de esas técnicas permite determi-
nar con certeza la índole del tumor subyacente. En muchos 
casos, los tumores de la hipófi sis se aprecian mejor con la IRM 
que con la TC debido a la ausencia de artefactos óseos o metá-
licos por trabajos dentales.

C. TRAUMATISMOS

En la fase aguda después de una lesión en la cabeza, se prefi ere 
la TC en vez de la IRM porque requiere menos tiempo, es su-
perior para detectar hemorragias intracraneales y puede revelar 
lesiones óseas. Del mismo modo, no se debe utilizar la IRM 
espinal durante la evaluación inicial de pacientes con lesiones 
en la columna vertebral, pues en muchos casos no permite ver 
las fracturas sin desplazamiento. No obstante, para fi nes de se-
guimiento, la IRM es útil para detectar la patología parenqui-
matosa del cerebro o la médula espinal.

D. DEMENCIA

En los pacientes con demencia, tanto la TC como la IRM 
pueden ayudar a identifi car las causas estructurales tratables, 
pero la IRM parece ser más sensible para detectar señales 
anormales en la materia blanca y la atrofi a asociada.

E. ESCLEROSIS MÚLTIPLE

En muchos casos de esclerosis múltiple, la IRM permite de-
tectar lesiones en la materia blanca cerebral o en la médula 

Figura 11-3. (continuación)
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cervical aunque tales lesiones sean invisibles en las TC. Sin 
embargo, las señales de las lesiones desmielinizantes que se de-
tectan con la IRM pueden tener características muy similares 
a las de los cambios isquémicos y, por tanto, siempre es nece-
sario establecer la correlación clínica. La IRM mejorada con 
gadolinio permite distinguir entre lesiones de diferentes eda-
des. Esta capacidad facilita el diagnóstico de la esclerosis múl-
tiple: la presencia de lesiones de distintas edades sugiere una 
enfermedad multifásica, mientras que las lesiones de edad si-
milar sugieren un trastorno monofásico, como la encefalomie-
litis diseminada aguda.

F. INFECCIONES

La IRM es muy sensible para detectar el edema de la materia 
blanca y en algunos casos permite identifi car más temprano 
que la TC ciertas áreas focales de cerebritis y formación de 
abscesos.

Contraindicaciones
Entre las contraindicaciones de la IRM están la presencia de 
grapas intracraneales, cuerpos extraños metálicos en el ojo y 
otros órganos, marcapasos, implantes cocleares y cualquier 
padecimiento que requiera vigilancia estrecha del paciente. 
Además, puede ser difícil captar imágenes de pacientes con 
claustrofobia, obesidad extrema, trastornos con movimientos 
descontrolados o trastornos respiratorios que requieren venti-
lación asistida o implican algún riesgo de apnea. Hoy, gracias 
a los avances en equipos de respiración mecánica y monitoreo, 
ya es posible captar con seguridad imágenes incluso de pacien-
tes en estado crítico.

IRM CALIBRADAS POR DIFUSIÓN
Es una técnica en la cual el contraste de la imagen depende 
del movimiento microscópico de los protones del agua pre-
sente en los tejidos, aporta información que es imposible lograr 
con la IRM estándar. Es importante sobre todo en la evalua-
ción de ACV porque permite distinguir entre el edema cito-
tóxico (que se presenta en los ACV) y el edema vasogénico 
(presente en otros tipos de lesiones cerebrales) y, por consi-
guiente, revela la isquemia cerebral en forma temprana y con 
gran especifi cidad. La IRM calibrada en difusión permite 
identifi car de modo confi able la isquemia cerebral aguda du-
rante las primeras horas del ataque, antes de que sea detectable 
con la IRM estándar. Esto es importante porque revela los in-
fartos cuando todavía es posible tratarlos con fármacos trom-
bolíticos. Cuando se observa más de un infarto en la IRM de 
rutina, las imágenes calibradas por difusión permiten distin-
guir entre los infartos agudos y los crónicos debido al au-
mento relativo de la intensidad de la señal de los primeros.

IRM CALIBRADAS POR PERFUSIÓN
Las imágenes calibradas por perfusión sirven para medir el 
fl ujo sanguíneo relativo del cerebro, sea mediante la inyección 
de un medio de contraste (p. ej., gadolinio) o con una técnica 
endógena (cuando la propia sangre del paciente genera el con-

traste). Eso permite identifi car anormalidades de la circulación 
sanguínea cerebral y puede confi rmar la reperfusión temprana 
de los tejidos después de la terapia. De ese modo es posible 
detectar la isquemia cerebral muy poco después de su mani-
festación clínica. Puesto que la comparación entre los resulta-
dos de las IRM calibradas por difusión y las calibradas por 
perfusión pudiera ser útil con fi nes de pronóstico, actualmente 
está en investigación. En ese sentido, es importante distinguir 
entre los daños isquémicos reversibles e irreversibles.

TOMOGRAFÍA POR EMISIÓN
DE POSITRONES
La tomografía por emisión de positrones (TEP) es una técnica 
de diagnóstico por imágenes que utiliza sustancias radiofarma-
céuticas emisoras de positrones, como 18F-fl uoro-2-desoxi-D-
glucosa o 18F-L-dopa, para trazar mapas de la bioquímica y la 
fi siología del cerebro. Por tanto, la TEP complementa a otros 
métodos de diagnóstico por imágenes que ofrecen principal-
mente información anatómica, como la TC e IRM, y en oca-
siones revela anormalidades funcionales del cerebro antes de 
que las anormalidades estructurales sean detectables. Aunque 
su disponibilidad actual es todavía limitada, la TEP ha demos-
trado su utilidad en diversos escenarios clínicos. Cuando se 
considera que un paciente con epilepsia médicamente refrac-
taria pudiera benefi ciarse con un tratamiento quirúrgico, la 
TEP ayuda a identifi car áreas focales de hipometabolismo en 
el lóbulo temporal como probables sitios de origen de las con-
vulsiones. La TEP también puede ser útil para el diagnóstico 
diferencial de la demencia, pues ciertos trastornos demenciales 
comunes, como la enfermedad de Alzheimer y la demencia 
por infartos múltiples, exhiben patrones metabólicos cerebra-
les anormales diferentes. La TEP puede ayudar a distinguir 
entre trastornos del movimiento clínicamente similares, como 
la enfermedad de Parkinson y la parálisis supranuclear progre-
siva, y aportar pruebas confi rmatorias de enfermedad de Hun-
tington temprana. La TEP también es valiosa para clasifi car 
los gliomas, elegir los sitios de biopsia de tumores y distinguir 
entre los tumores recurrentes y la necrosis cerebral inducida 
por radiaciones. También ha sido una herramienta importante 
para investigar la afectación funcional de las diversas áreas ce-
rebrales en las tareas conductuales y cognitivas.

Los mayores problemas asociados con la TEP son su 
costo, la necesidad de producir isótopos radiactivos cerca del 
sitio cuyas imágenes se captan, y la exposición de los sujetos a 
la radiación.

TOMOGRAFÍA COMPUTARIZADA
POR EMISIÓN DE FOTÓN ÚNICO
La tomografía computarizada por emisión de fotón único 
(SPECT, del inglés single-photon emission computed tomogra-
phy,) requiere la administración, sea por vía intravenosa o por 
inhalación, de sustancias químicas que contienen isótopos 
emisores de fotones sencillos para generar la imagen del cere-
bro. La SPECT se ha usado, en particular, para estudios de 
perfusión, investigar la distribución de receptores y detectar 
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áreas de mayor metabolismo, como sucede con las convulsio-
nes. Por el momento, esta técnica tiene mayor interés acadé-
mico que relevancia clínica, pero es mucho más económica 
que la TEP y los isótopos que se utilizan no tienen que ser 
producidos cerca del lugar cuya imagen se desea captar.

IMÁGENES POR RESONANCIA MAGNÉTICA 
FUNCIONAL (IRMf)
La imagenología por resonancia magnética funcional se basa 
en la administración intravenosa de un medio de contraste 
que disminuye la intensidad de la señal en la IRM, respecto 
del fl ujo sanguíneo, mientras el medio recorre la vasculatura 
cerebral. Los estudios se llevan a cabo con el sujeto en reposo 
y después de un procedimiento de activación, de modo que el 
cambio en la intensidad de la señal refl eje el efecto del proce-
dimiento de activación sobre el fl ujo sanguíneo cerebral local 
(fi gura 11-4). Un método alternativo se relaciona con secuen-
cias de pulsos que revelan que los cambios en la intensidad de 
la señal, debido a alteraciones regionales en la concentración 
de oxígeno de la sangre venosa o en la actividad cerebral focal, 
conducen a aumentos regionales en la concentración de san-
gre oxigenada. Estas técnicas permiten relacionar los cambios 
en la señal con la actividad subyacente y, por tanto, ubicar 
procesos funcionales dentro del cerebro. Por el momento, la 
IRMf es una importante herramienta de investigación, pero 
aún está por establecerse su papel en la valoración clínica de 
pacientes.

ESPECTROSCOPIA POR RESONANCIA 
MAGNÉTICA
Algunas instituciones cuentan con una herramienta de inves-
tigación llamada espectroscopia por resonancia magnética 
(MRS, del inglés magnetic resonance spectroscopy), misma que 
genera información acerca de la composición química de los 
tejidos. La espectroscopia por resonancia magnética protónica 
(1H-MRS) puede ser útil para medir las concentraciones de 
N-acetilaspartato exclusivas de las neuronas, o de creatinina y 
lactato de la colina (glía y neuronas). Las mediciones de la 
concentración cerebral pueden ser útiles para detectar pérdi-
das de tejidos específi cos en enfermedades como la de Alzhei-
mer o la encefalopatía hipóxico-isquémica, o para clasifi car 
tumores cerebrales o lateralizar la epilepsia del lóbulo tem-
poral. La espectroscopia por resonancia magnética fosfórica 
(31P-MRS) puede ser útil en la evaluación de enfermedades 
metabólicas de los músculos.

ARTERIOGRAFÍA
Descripción
La mejor manera de visualizar la circulación intracraneal es 
mediante la arteriografía, técnica que consiste en opacar y ra-
diografi ar los vasos sanguíneos mayores de la cabeza. Se intro-
duce un catéter en la arteria femoral o braquial, para luego 
hacerlo llegar hasta uno de los vasos cervicales mayores. A con-
tinuación, se inyecta un medio de contraste radiopaco a través 
del catéter para poder apreciar el vaso (o su origen). Esta téc-
nica, que por lo general se lleva a cabo después de obtener 
imágenes de modo no invasivo mediante TC o IRM, posee 
un índice defi nido de morbidez y mortalidad (alrededor de 
1%) e implica una exposición considerable a radiaciones. Está 
contraindicada en los pacientes con un ACV en evolución 
(ACV progresivo) en quienes son alérgicos al medio de con-
traste. Una probable complicación de la arteriografía son los 
ACV. Además, al concluir el procedimiento puede haber san-
grado en el lugar de punción, y la oclusión de la arteria catete-
rizada (por lo común la arteria femoral) puede causar compli-
caciones isquémicas distales. Por tanto, es necesario monitorear 
el lugar de punción y la circulación distal teniendo en mente 
esas complicaciones.

Indicaciones de uso
A continuación se listan las principales indicaciones de la arte-
riografía:

1. Diagnóstico de aneurismas, malformaciones arterio-
venosas o fístulas intracraneales. Aunque también es posible 
apreciar tales lesiones mediante TC o IRM, estas técnicas no 
permiten defi nir de modo confi able ni sus detalles anatómicos 
ni los vasos sanguíneos que las nutren, drenan o irrigan de 
cualquier otra forma. Además, la arteriografía sigue siendo ne-
cesaria para procedimientos de intervención como la emboli-
zación, la inyección de polímeros oclusivos o la colocación de 
globos o espirales removibles para el tratamiento de ciertas 
anomalías vasculares.

Figura 11-4. IRMf de un paciente durante el movimiento rápi-
do de golpeteo de los dedos de la mano izquierda. Se aprecia un 
aumento del fl ujo sanguíneo relativo en la región de la franja 
motora derecha (fl echa) y sobrepuesta en una IRM ponderada en 
T1 (T1-weighted). (Reproducido de Waxman SG. Correlative Neuro-
anatomy. 23a. ed. 1996.)
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2. Detección y defi nición de la lesión subyacente en los 
pacientes con hemorragia subaracnoidea a quienes se consi-
dera buenos candidatos para una cirugía (véase el cuadro 2-2).

3. Ubicación de lesiones vasculares en pacientes con ata-
ques isquémicos cerebrales transitorios si se está pensando 
en un tratamiento quirúrgico.

4. Evaluación de vasos sanguíneos de poco calibre, como 
cuando se valora una vasculitis.

5. Diagnóstico de trombosis en los senos venosos cere-
brales.

6. Evaluación de lesiones intracraneales voluminosas, 
en particular cuando no se dispone ni de TC ni de IRM. Qui-
zás haya desplazamiento de la vasculatura normal y, en algu-
nos tumores, la neovasculatura se aprecia en el angiograma 
como un rubor o mancha. Los meningiomas se reconocen 
porque su riego sanguíneo proviene de la circulación carotídea 
externa.

ANGIOGRAFÍA POR RESONANCIA MAGNÉTICA
Varias de las técnicas de diagnóstico por imágenes utilizadas 
para ver los vasos sanguíneos mediante IRM dependen de 
ciertas propiedades físicas de la sangre para generar contraste. 
Entre tales propiedades están la tasa de riego sanguíneo hacia 
el área cuya imagen se capta, su velocidad y tiempo de relaja-
ción, y la ausencia de fl ujo turbulento. La angiografía por 
IRM es una técnica no invasiva cuyos costos y riesgos son me-
nores que los de la angiografía ordinaria. Ha sido particular-
mente útil para visualizar las arterias carótidas y las partes 
proximales de la circulación intracraneal, donde el fl ujo es re-
lativamente rápido. Las imágenes se usan para detectar esteno-
sis u oclusión de vasos sanguíneos, así como grandes lesiones 
ateromatosas. Resulta en particular útil para evaluar la oclu-
sión de los senos venosos. La resolución es inferior a la de la 
angiografía ordinaria y puede ser difícil identifi car la enferme-
dad oclusiva en los vasos sanguíneos de fl ujo lento. Además, 
los angiogramas por resonancia magnética intracraneales 
pueden presentar imperfecciones de intensidad irregular o dis-
continua en la señal de los vasos cercanos a la base del cráneo. 
Aunque las técnicas actuales permiten ver malformaciones 
arteriovenosas y aneurismas de más de 3 mm de diámetro, en 
esos casos la angiografía ordinaria persiste como el “estándar 
de oro”. Por último, la angiografía por resonancia magnética 
puede revelar la disección de los vasos sanguíneos mayores: el 
estrechamiento se debe a la disección, y las imágenes de cortes 
transversales revelan la luz falsa como una media luna de in-
tensidad de señal anormal junto al vacío de fl ujo vascular.

TC ANGIOGRÁFICA
La TC angiográfi ca en espiral es un procedimiento de afec-
tación mínima para el cual es necesario que el tomógrafo 
computarizado pueda adquirir muchos cortes delgados, 
traslapados, después de la inyección intravenosa de un bolo 
de material de contraste. Es factible realizarla en cuestión de 
minutos, y es menos probable que la afecten los movimientos 
del paciente en comparación con la angiografía por resonancia 

magnética. Esta técnica permite captar imágenes de una am-
plia variedad de vasos sanguíneos.

Aunque la TC angiográfi ca de la bifurcación carotídea se 
usa cada vez más, no permite distinguir con claridad entre una 
estenosis moderada (50 a 69%) y una grave (70 a 99%), lo 
que representa una limitación importante. También se puede 
usar para captar imágenes intracraneales y permite detectar le-
siones estenóticas y aneurismáticas. Sin embargo, su sensibili-
dad es menor cuando los aneurismas miden menos de 5 mm 
y no permite defi nir de modo adecuado la morfología aneu-
rismática durante la evaluación preoperatoria de los pacientes. 
Su sensibilidad permite apreciar la anatomía del círculo de 
Willis, la vasculatura de las circulaciones anterior y posterior, 
y las lesiones vasooclusorias intracraneales, pero no logra reve-
lar la ulceración de la placa. Aunque es una alternativa confi a-
ble en comparación con la angiografía por resonancia magné-
tica, en este aspecto ambas técnicas son menos sensibles que la 
angiografía ordinaria.

En los pacientes con ACV agudo, la TC angiográfi ca 
aporta información importante que sirve de complemento a 
los estudios tomográfi cos ordinarios, pues revela el lugar y 
la longitud de la oclusión vascular, así como las arterias con au-
mento de contraste ubicadas en posición distal respecto de la 
oclusión como una consecuencia del fl ujo sanguíneo colateral.

ESTUDIOS ESPINALES
DE DIAGNÓSTICO POR IMÁGENES

RADIOGRAFÍAS SIMPLES
Las radiografías simples de la columna vertebral pueden reve-
lar anormalidades óseas congénitas, traumáticas, degenerativas 
o neoplásicas, así como el estrechamiento (estenosis) del con-
ducto espinal. Los cambios degenerativos se vuelven más co-
munes a medida que la edad avanza y su relevancia clínica 
depende del contexto en que se encuentren.

MIELOGRAFÍA
La inyección de un medio de contraste radiopaco en el espa-
cio subaracnoideo permite ver de manera parcial o total el sis-
tema subaracnoideo espinal. La médula espinal y las raíces 
nerviosas, cuya silueta se aprecia gracias a la presencia del me-
dio de contraste en el espacio subaracnoideo, pueden verse de 
modo indirecto. Este procedimiento es invasivo y tiene riesgos 
de cefalea, dolor en la baja espalda, confusión, aracnoiditis, in-
yección intravenosa accidental del medio de contraste y reac-
ciones vasovagales. Aunque raras veces, debido al uso de una 
técnica defi ciente se han registrado casos de hernia traumática 
de los discos intervertebrales y daños en las raíces nerviosas.

En la actualidad, los fármacos solubles en agua (como el 
iohexol) han sustituido a las formulaciones solubles en aceite 
(pantopaque) como medios de contraste preferidos. El colo-
rante, que es absorbido del LCR y excretado por los riñones, 
se elimina en 75% durante las primeras 24 horas. A diferencia 
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del pantopaque, el iohexol no produce una aracnoiditis rele-
vante, pero se sabe de algunos casos de convulsiones tónico-
clónicas cuando el medio de contraste ha penetrado en la ca-
vidad intracraneal. Otras complicaciones son cefaleas, náuseas 
y vómito, y derrame de LCR. Después de la mielografía por 
contraste, se puede tomar TC de la columna vertebral mien-
tras el medio de contraste sigue presente. Esto revela las es-
tructuras de tejidos blandos que están dentro o alrededor de la 
médula espinal y aporta información que complementa la que 
se obtiene mediante mielografía (véase más adelante).

La mielografía está indicada en la investigación de pa-
cientes bajo sospecha de compresión de la médula espinal o 
las raíces nerviosas, así como de anomalías estructurales en la 
región del foramen magno, sobre todo cuando la presencia de 
implantes impide que se realicen estudios de IRM. Es útil 
para la detección de lesiones extradurales e intradurales, así 
como para la obtención de pruebas de anormalidades intra-
medulares. Aunque sigue siendo una poderosa herramienta de 
diagnóstico, las técnicas no invasivas de TC e IRM disminu-
yeron la necesidad de usarla.

TOMOGRAFÍA COMPUTARIZADA
Practicar una TC después de la mielografía se ha convertido 
en un procedimiento de rutina, pero es particularmente 
útil cuando el mielograma no revela ninguna anormalidad o 
cuando no permite ver con claridad el área de interés. Por 
ejemplo, el mielograma puede verse normal cuando existe una 
protrusión lateral del disco intervertebral; en tales circunstan-
cias, una TC de contraste mejorado puede revelar la lesión. 
También es útil para ver más plenamente el área por arriba o 
por abajo de una obstrucción casi total del espacio subarac-
noideo, así como para recopilar información adicional en los 
casos de tumores de la médula espinal.

La TC también es útil para defi nir la anatomía ósea de la 
columna vertebral. La TC puede revelar el estrechamiento os-
teopático de los forámenes neurales o el conducto espinal en 
los pacientes con espondilosis cervical, así como la estenosis 
raquídea o la protrusión de los discos intervertebrales en pa-
cientes con claudicación neurogénica. Sin embargo, en los 
pacientes con défi cit neurológicos se prefi ere por lo general la 
IRM porque aporta información más útil.

IMÁGENES POR RESONANCIA 
MAGNÉTICA (IRM)
En la mayoría de los casos, la información que antes se obte-
nía por mielografía ahora se recopila con mayor facilidad 
mediante IRM de la columna vertebral. El diagnóstico del 
conducto espinal por IRM, que es directo y no invasivo, per-
mite diferenciar entre las lesiones intramedulares sólidas y cís-
ticas. Por tanto, se recurre cada vez más a la IRM que a la 
mielografía. En la siringomielia, por ejemplo, se prefi ere el uso 
de la IRM para visualizar la cavitación de la médula espinal y 
para detectar anormalidades en la unión craneocervical asocia-
das con la misma. La IRM también permite ver con facilidad 
las anormalidades congénitas asociadas con la disrafi a espinal. 

En los pacientes con enfermedad degenerativa de los discos 
intervertebrales es posible que la IRM sea más precisa que la 
mielografía para detectar la compresión de la médula o las raí-
ces nerviosas (fi gura 11-5). Sin embargo, puesto que la pre-
sencia de resultados anormales en las IRM de la región lumbar 
de la espina dorsal es común en sujetos asintomáticos, sobre 
todo los de edades maduras o avanzadas, se debe tener mucho 
cuidado al atribuir síntomas como el dolor de espalda a ciertas 
anormalidades anatómicas que pudieran ser meras coinciden-
cias. Cuando se sospecha de alguna malformación arteriove-
nosa espinal, la mielografía es la técnica de evaluación más 
sensible.

ULTRASONOGRAFÍA
En la ultrasonografía de modo B, los ecos que refl ejan las es-
tructuras anatómicas se grafi can en dos dimensiones sobre una 
pantalla osciloscópica. El brillo de cada punto representa la 
densidad de la estructura cuya imagen se aprecia. Esta técnica 
se ha usado para obtener imágenes de la arteria carótida y su 
bifurcación en el cuello, lo que permite evaluar la magnitud 
de la enfermedad vascular extracraneal. La sangre que fl uye 
dentro de las arterias no refl eja sonidos y, por tanto, la luz de 
esos vasos se ve negra; sin embargo, es posible ver la pared ar-
terial y detectar las lesiones ateroscleróticas. Note que en los 
casos de estenosis grave u oclusión completa de la arteria caró-
tida interna quizá sea imposible ver la bifurcación carotídea.
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Figura 11-5. Disco herniado al nivel L3-L4 (fl echas).
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La velocidad del fl ujo sanguíneo por las arterias se puede 
medir con ultrasonografía Doppler. Las ondas sonoras de cier-
tos rangos de frecuencia se refl ejan en los eritrocitos, de modo 
que la frecuencia del eco permite estimar la velocidad del 
fl ujo. Cualquier cambio en la frecuencia es proporcional a la 
velocidad de los eritrocitos y al ángulo de incidencia del haz 
de ondas sonoras. Cuando la luz arterial se estrecha, la veloci-
dad del fl ujo aumenta y, por consiguiente, se detectan fre-
cuencias más altas en la ultrasonografía Doppler. El análisis 
espectral de las frecuencias Doppler también se usa para eva-
luar el estado anatómico de la arteria carótida. Los estudios 
Doppler transcraneales permiten detectar lesiones arteriales o 
vasoespasmos intracraneales (p. ej., después de una hemorra-
gia subaracnoidea) y evaluar las consecuencias hemodinámicas 
de la enfermedad extracraneal de las arterias carótidas.

Los instrumentos dobles realizan una combinación de 
imagenología en modo B y ultrasonografía Doppler, lo que 
genera información simultánea sobre la estructura y la he-
modinámica de la circulación en un formato codifi cado por 
colores. Esta técnica se usa cada vez más para evaluar pa-
cientes con sospecha de lesiones ateromatosas de la arteria 
carótida en el cuello. Dicha evaluación sonográfi ca ha sido útil 
para identifi car pacientes que requieren arteriografía, lo que 
mejora los resultados de esta última y reduce el número de 
arteriogramas innecesarios. Cuando la sonografía revela una 
enfermedad signifi cativa que pudiera requerir tratamiento ope-
ratorio, se requiere la angiografía para tener una vista general 
de la vasculatura y facilitar la planeación del tratamiento.

BIOPSIAS

BIOPSIA DEL CEREBRO
La biopsia de los tejidos cerebrales puede ser útil en ciertos ca-
sos cuando el uso de métodos menos invasivos, como los estu-
dios de diagnóstico por imágenes, no permite establecer un 
diagnóstico. Las lesiones cerebrales que más se prestan para la 
biopsia son aquellas que poseen las siguientes características: 
pueden ubicarse mediante estudios de imagenología; se en-
cuentran en sitios superfi ciales, son quirúrgicamente accesi-
bles; no afectan regiones vitales del cerebro, como el tronco 
encefálico o las áreas de la corteza cerebral relacionadas con 
funciones motoras o de lenguaje. Entre los trastornos cerebra-
les que es factible diagnosticar mediante biopsia están tumores 
cerebrales primarios y metastáticos, trastornos infecciosos como 
encefalitis por herpes simple o abscesos cerebrales, y ciertas en-
fermedades degenerativas como la enfermedad de Creutzfeldt-
Jakob.

BIOPSIA DE LOS MÚSCULOS
El examen histopatológico de un espécimen por biopsia de un 
músculo débil puede indicar si la debilidad subyacente es de 
origen neurogénico o miopático. En los trastornos neurogéni-
cos, las fi bras atrofi adas se presentan por grupos, con grupos 
adyacentes de fi bras no afectadas más gruesas. En las miopa-

tías, la atrofi a se presenta de modo aleatorio; los núcleos de las 
fi bras musculares quizás estén en posición central —en vez de 
su ubicación periférica normal— y también puede observarse 
fi brosis o infi ltración de grasas. El examen de una muestra 
muscular obtenida por biopsia también permite la identifi ca-
ción y tratamiento de ciertas enfermedades infl amatorias de 
los músculos, como la polimiositis.

En algunos pacientes bajo sospecha de miopatía, aunque 
los resultados electromiográfi cos sean normales, el examen de 
una muestra muscular por biopsia revela la índole del tras-
torno subyacente. Por el contrario, a veces se observan anor-
malidades electromiográfi cas que sugieren una miopatía en los 
pacientes cuyos estudios histológicos o histoquímicos no per-
miten establecer un diagnóstico de miopatía. De modo que 
ambos métodos son complementarios.

BIOPSIA DE LOS NERVIOS
No es necesario hacer una biopsia de los nervios para estable-
cer un diagnóstico de neuropatía periférica; sin embargo, la 
índole de las anormalidades neurológicas puede ser impor-
tante para sugerir el posible trastorno subyacente de los ner-
vios periféricos. En particular es factible encontrar evidencias 
de enfermedades metabólicas de almacenamiento (p. ej., en-
fermedad de Fabry, enfermedad de Tangier), infecciones (p. 
ej., lepra), cambios infl amatorios, vasculitis o afectación neoplá-
sica. Sin embargo, los resultados no siempre son relevantes 
para el diagnóstico y la biopsia de los nervios sólo se puede 
efectuar en nervios de fácil acceso. Es muy raro que se realice 
en más de una ocasión.

BIOPSIA DE LAS ARTERIAS
En los pacientes bajo sospecha de arteritis de células gigantes, 
la biopsia de la arteria temporal puede ayudar a confi rmar el 
diagnóstico, pero la distribución de las anormalidades patoló-
gicas suele ser dispersa. Por tanto, la presencia de resultados 
normales en un estudio no debe excluir el diagnóstico ni suge-
rir la suspensión del tratamiento.
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Apéndice A: La valoración 
neurológica

Pese a los avances recientes de las ciencias neurológicas y el 
constante desarrollo de procedimientos de diagnóstico sen-
sibles, la valoración neurológica clínica persiste como la ha-
bilidad esencial para el diagnóstico de los trastornos neuroló-
gicos.

FUNCIÓN CORTICAL DIFUSA: ESTADO 
MENTAL (CAPÍTULO 1)

1. GRADO DE CONCIENCIA

El grado de conciencia es el primer estado que se evalúa du-
rante la valoración neurológica. La conciencia se puede con-
siderar normal (paciente despierto y en estado de alerta, capaz 
de poner atención en su entorno y en el evaluador), depri-
mida (paciente somnoliento, letárgico, en estado de estupor, 
de modo que sólo reacciona de manera breve en respuesta a 
estímulos dolorosos; o comatoso, de modo que no reacciona 
ni con estímulos dolorosos); o en hiperalerta (paciente que se 
distrae con facilidad, intranquilo, “nervioso”).

2. FUNCIONAMIENTO COGNITIVO

Con la valoración de la función cognitiva no se pretende defi -
nir “cuán inteligente es el paciente”, sino cuánto ha cambiado 
su capacidad cognitiva respecto del estado basal reciente. El 
evaluador debe tener alguna manera de valorar el estado cog-
nitivo del paciente (antecedentes laborales recientes, observa-
ciones de la familia, opinión de otros médicos, etc.) previo al 
inicio de la enfermedad actual. Tal valoración debe incluir 
(por lo menos) una evaluación informal de los siguientes as-
pectos.

Lista de verifi cación de la función cognitiva

A. ORIENTACIÓN

Orientación respecto de las personas, el lugar y el tiempo.

B. CÚMULO DE CONOCIMIENTOS GENERALES

Esto se evalúa mediante la respuesta a preguntas como “¿Quién 
es nuestro presidente?” o “¿Cuántos minutos tiene una hora?”

C. MEMORIA

De corto plazo: decir los nombres de tres objetos comunes y 
repetirlos luego de cinco minutos; de largo plazo: recordar una 
serie de acontecimientos pasados verifi cables.

D. PERSPICACIA Y CAPACIDAD DE JUICIO

“¿Por qué vino a consultarme?”.

E. CONCENTRACIÓN

En muchos casos, esto se evalúa mediante pedir al paciente 
que realice algunos cálculos aritméticos (véase más adelante) o 
que repita (por ejemplo) una serie de 4 a 7 números de un dí-
gito o que ordene de modo alfabético las letras de la palabra 
“mundo” o la deletree al revés.

F. CÁLCULOS ARITMÉTICOS

La prueba convencional es la resta de sietes, pero la solución 
informal de problemas “de la vida real” en ocasiones ofrece re-
sultados más objetivos:

1. Resta de sietes. Consiste en contar hacia atrás, a partir 
de 100, restando 7 en cada paso.

2. Problema de la vida real. Por ejemplo: “Si una man-
zana cuesta $ 5.00, ¿cuántas manzanas se pueden comprar con 
$ 38.00?” Y, en seguida: “¿Cuánto dinero sobra después de la 
compra?”

G. PENSAMIENTO ABSTRACTO

Son ejemplos algunas tareas muy conocidas de interpretación 
o “semejanzas y diferencias”, como: “¿Cuál es la diferencia en-
tre una manzana y una naranja?”

H. FLUIDEZ VERBAL

Es posible evaluarla mediante escuchar al paciente hablar o 
hacerle preguntas como: “¿Cuántas palabras conoce que em-
piecen con la letra B?” (conceda 30 segundos.)

I. OTROS PARÁMETROS

El evaluador dispone ahora de información sufi ciente para 
darse una idea del estado de ánimo del paciente, el contenido 
de sus pensamientos y lo apropiado de su conducta.
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FUNCIONES DE LOS HEMISFERIOS 
ESPECÍFICOS

1. HEMISFERIO DOMINANTE

La función más importante del hemisferio dominante es el 
lenguaje. Las aptitudes lingüísticas son: comprensión, repeti-
ción, denominación, lectura y escritura. El dominio del len-
guaje se puede perder debido a enfermedades difusas de tipo 
transitorio (p. ej., desequilibrio mental de origen metabólico) 
o degenerativo (p. ej., demencia), pero el deterioro lingüístico, 
aunado a una función cognitiva que con esta salvedad es nor-
mal, sugiere casi siempre una lesión focal.

Afasias
Es típico dividir en categorías los deterioros de la expresión o 
la comprensión del lenguaje, dependiendo del patrón del défi -
cit lingüístico y la ubicación del daño. El cuadro A-1 lista los 
tres síndromes de relevancia clínica más comunes: afasias de 
Broca, de Wernicke y de conducción. A continuación se ex-
plica cómo deben ser evaluados.

A. FLUIDEZ

Escuche la forma de hablar espontánea. Evalúe la forma de 
hablar en cuanto a fl uidez, errores de gramática o vocabulario, 
uso de neologismos (palabras sin signifi cado) o sustituciones 
de palabras (parafasias). Defi na si el habla del paciente tiene 
sentido en el contexto actual. Otra alternativa es dar al pa-
ciente papel y lápiz y decirle: “Escriba su nombre”; “Escriba: 
‘El niño y la niña están felices con su perro’”; “Escriba el mo-
tivo por el que está usted aquí”.

B. COMPRENSIÓN

Mediante el uso exclusivo de palabras (sin hacer gesticu-
laciones), indique al paciente que cumpla órdenes cada vez 
más complejas: “Cierre sus ojos”; “Muéstreme su mano iz-
quierda”; “Toque su oreja derecha con un dedo de su mano 
izquierda”. Otra opción es entregarle una orden escrita 
(“Vaya a la puerta, toque tres veces y regrese”) para valorar 
si cumple en forma adecuada esa tarea. Si el paciente no 
cumple lo indicado, evalúe su disposición a cooperar y su 
capacidad física repitiendo las órdenes mediante demostra-
ciones y mímica.

C. REPETICIÓN

Pida al paciente que repita tres sustantivos comunes (“pan, 
café, lápiz”) o que diga “Ni tú ni yo ni nadie”.

D. ESCRITURA

Con raras excepciones, todos los pacientes con afasia del habla 
también presentan afasia de la escritura (agrafi a). Si el paciente 
no puede hablar pero sí escribir, se le considera mudo y la 
lesión no se encuentra en el área de Broca. El mutismo se pre-
senta en una amplia variedad de trastornos, como rigidez 
grave, parálisis de las cuerdas vocales, lesiones corticobulbares 
bilaterales y enfermedad psiquiátrica.

E. DENOMINACIÓN

Aunque en la afasia expresiva u otros síndromes afásicos puede 
haber difi cultad para nombrar objetos conocidos (anomia), 
eso no basta, por sí solo, para el diagnóstico de ninguna afec-
ción específi ca. Lo más probable es que sea consecuencia de 
una disfunción cerebral difusa de origen estructural o metabó-
lico. Pida al paciente que nombre (o que señale, en caso de 
mutismo) un reloj, un teclado de computadora, etcétera.

2. HEMISFERIO NO DOMINANTE

Las pruebas para diagnosticar lesiones en el hemisferio secun-
dario se relacionan sobre todo con la interpretación de es-
tímulos (excepto el lenguaje), la orientación visoespacial y la 
percepción del cuerpo contralateral en el espacio. (Aunque las 
lesiones en el hemisferio dominante también pueden causar 
anormalidades en dichas áreas, suelen estar enmascaradas por 
la afasia.)

Evaluación de la interpretación sensorial
Los defectos de interpretación sensorial se pueden evaluar de 
varias maneras, pero todas requieren que la sensación primaria 
esté razonablemente intacta.

A. GRAFESTESIA

Pida al paciente que identifi que una letra o número trazado 
con un dedo sobre su palma.

B. IDENTIFICACIÓN DE OBJETOS (ESTEREOGNOSIS)
Pida al paciente que diga cómo se llama un objeto común que 
se le haya puesto en la mano (llave, clip para papeles, moneda, 
etcétera).

Cuadro A-1. Síndromes comunes de la afasia.

Tipo Sinónimo Característica Asociada con Ubicación

De Broca Anterior, no fl uida, 
expresiva, motora

Insufi ciencia de habla, pérdidas 
gramaticales, expresión telegráfi ca

Hemiparesia Frontal

De Wernicke Posterior, fl uida, receptiva, 
sensorial

Gramática intacta, neologismos, 
parafasias, “ensalada de palabras”, falta 
de comprensión

Recorte del campo 
visual

Temporal posterior

De conducción Pérdida de repetición, con menoscabo 
de la comprensión y la expresión

Fascículo longitudinal 
superior
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C. DESATENCIÓN

Los errores de percepción en un lado del espacio dan lugar a 
diversas anormalidades que, en conjunto, se conocen como 
desatención. El paciente quizá desatienda la información que 
procede del lado opuesto al de la lesión (el hemisferio cere-
bral derecho afecta el lado izquierdo del cuerpo). Por ejemplo, 
tal vez insista en buscar el rostro del evaluador hacia su derecha 
aunque la voz que lo llama procede de la izquierda, o consuma 
sólo los alimentos del lado derecho del plato. Algunos  pacien-
tes niegan la existencia del lado izquierdo de su cuerpo (in-
cluso pueden “pasar por alto” una hemiparesia evidente) y no 
logran reconocer como propio su brazo izquierdo aunque el 
evaluador claramente lo sostenga frente a su vista o, lo que es 
todavía más dramático, no consiguen vestir ni asear de ma-
nera correcta el lado izquierdo de su cuerpo. Si hay torpeza o 
“falta de uso” fuera de proporción en comparación con la de-
bilidad real, o si se observa una demora pronunciada al iniciar 
el movimiento del lado afectado, es posible que la apraxia 
motora sea una expresión de la desatención. Para defi nirlo exis-
ten varias pruebas clásicas, como se considera a continuación.

Orientación espacial
Aproxímese de manera sigilosa al paciente por su lado débil 
(cuando su cabeza y mirada estén dirigidas hacia otro lado), 
pronuncie palabras de saludo y observe si la cabeza del paciente 
gira (“se orienta”) hacia la voz o sólo voltea hacia el lado equi-
vocado. Luego, desplácese al lado “bueno” y repita la prueba.

Estimulación simultánea doble
Toque levemente al paciente, primero en una mano y luego 
en la otra, al mismo tiempo que identifi ca el lado. Luego, va-
ríe el estímulo de modo aleatorio y pida al paciente que diga, 
con ambos ojos cerrados, “izquierda”, “derecha” o “ambas”. Si 
el paciente tiene mutismo, pida que levante la mano tocada. 
Si identifi ca correctamente cada lado en aislamiento, pero “su-
prime” el tacto en el lado afectado cuando usted toca ambas 
manos, se trata de un caso de desatención.

Ejercicio de la carátula del reloj
Dibuje (o pida al paciente que dibuje) un círculo grande e in-
díquele que escriba los números de las horas del día. Observe 
si el paciente escribe los 12 números en el semicírculo opuesto 
al lado desatendido. Si coloca los números correctamente, pí-
dale que dibuje las manecillas de modo que señalen una cierta 
hora, como “15 para las 4”.

Lectura y escritura
Pida al paciente que lea un fragmento de un libro o que es-
criba algo en una hoja de papel. El paciente quizá sólo lea sólo 
el lado derecho de la página o comprime la oración escrita en 
la mitad derecha del papel. Ahora déle una hoja de papel ra-
yado y dígale: “Cruce todas las líneas en diagonal”. Observe si 
el paciente ignora las líneas en el lado izquierdo de la página.

Apraxia ideomotora
La pérdida de la capacidad para realizar una tarea motora ya 
aprendida se conoce como apraxia. Por lo común es bilateral y 
en la mayoría de los casos acompaña a una enfermedad por 
desuso del sistema nervioso, como lo son todas las demencias. 
Pida al paciente que manipule algún objeto conocido (que en-
cienda una cerilla, que coja un lápiz como si fuera a escribir, 
que imite el movimiento de cepillarse el pelo o los dientes 
o que demuestre el uso de un cortaúñas). La fuerza y coordi-
nación de las extremidades afectadas quedan intactas.

NERVIOS CRANEALES
1. OLFATORIO (I)
Pida al paciente que identifi que olores comunes, como el de 
café, vainilla, etc., con los ojos cerrados. Evite los olores irri-
tantes. Al evaluar la función del nervio olfatorio, es menos 
importante defi nir si el paciente logra identifi car correcta-
mente un olor en particular que si consigue percibir la presen-
cia o ausencia del estímulo.

2. ÓPTICO (II) (CAPÍTULO 4)

Agudeza visual
Utilice una tarjeta de bolsillo o un cartel (o cualquier material 
de lectura) para medir la distancia focal (normalmente es po-
sible leer las letras de un periódico a 80 cm de distancia). Los 
pacientes con problemas de refracción quizás usen sus anteo-
jos o lentes reticulares [pinhole].

Campos visuales
Los campos visuales son una medida de la integridad de los 
nervios ópticos y las radiaciones ópticas postalámicas a través 
de los hemisferios. Se evalúan como se explica a continuación.

A. PRUEBA DE CONFRONTACIÓN

El paciente y el evaluador se ponen de pie con los ojos al 
mismo nivel y a un brazo de distancia. Pida al paciente que se 
cubra el ojo izquierdo. El evaluador extiende su brazo derecho 
y luego lo lleva hacia el frente desde la posición lateral; el pa-
ciente debe decir cuántos dedos se le muestran. El paciente y 
el evaluador deben ver los dedos al mismo tiempo. Luego, re-
pita con la mano izquierda sobre el ojo derecho del paciente. 
Evalúe de esta manera los cuatro cuadrantes de cada ojo (véase 
la fi gura 4-9).

B. PRUEBA DE AMENAZA

Aproxime con rapidez en dirección oblicua un dedo exten-
dido hacia la pupila del paciente desde cada campo temporal 
y observe si hay parpadeo. Aunque burda, esta prueba es útil 
cuando el paciente no está completamente alerta o se rehúsa a 
cooperar.

Auscultación (oftalmoscópica) del fondo del ojo
Busque difusión de los márgenes del disco, pérdida de pulsacio-
nes venosas, lesiones retinianas y anormalidades de los vasos 
sanguíneos, y observe el color de la cabeza del nervio óptico.
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3. REFLEJOS PUPILARES (II, III) (CAPÍTULO 4)
Una pupila normal se contrae: 1) en respuesta a la luz directa, 
2) como respuesta por consenso a la luz en el ojo opuesto y 3) 
para enfocar (convergencia para enfocar un objeto cercano). 
Una pupila que reacciona al enfocar, pero no ante la luz, se 
conoce como pupila de Argyll-Robertson y tiene por causa 
una lesión en el techo del mesencéfalo. La pupila de Marcus-
Gunn exhibe contracción defi ciente ante la luz directa pero 
preserva la respuesta por consenso; en este caso, el estímulo de 
una luz aferente no llega hasta el núcleo geniculado lateral, 
por lo que se debe buscar una lesión en el tracto óptico, el 
quiasma preóptico, el nervio óptico o la retina.

Contracción para enfocar
Pida al paciente que mire la pared por encima del hombro del 
evaluador, y luego que enfoque rápidamente el dedo índice 
que el evaluador sostiene justo frente a la nariz del paciente. 
Vea si hay una ligera contracción de la pupila cuando el pa-
ciente cambia del enfoque lejano al cercano.

Contracción por consenso 
(prueba de la luz cambiante)
Luego de proyectar el haz de luz en un ojo para contraer la 
pupila, cambie al otro ojo y observe si esa pupila se contrae un 
poco más (respuesta normal) o se dilata (respuesta anormal).

4.  CONTROL DE LOS MOVIMIENTOS DEL MÚSCULO 
EXTRAOCULAR (CAPÍTULO 4)

Los movimientos del músculo extraocular son controlados por 
los nervios motor ocular común (III), patético (IV) y motor 
ocular externo (V), que inervan los músculos rectos laterales, 
medios, superiores e inferiores (RL, RM, RS y RI) y los múscu-
los oblicuos superiores (OS) e inferiores (OI), respectivamente.

Se deben verifi car los movimientos en las seis direcciones 
de la mirada: RL (VI) para mirar de lado, RM (III) para mirar 
al centro, RI y RS (III) para mirar hacia abajo y arriba con el 
ojo desviado lateralmente, y OS (IV) y OI (III) para mirar ha-
cia abajo y arriba con el ojo desviado en forma medial. Pre-
gunte si hay diplopía, pues la percepción del paciente es más 
sensible que los resultados de la auscultación.

Las anormalidades del movimiento de los ojos pueden 
ser consecuencia de lesiones distintas de las que afectan a los 
nervios craneales, y puede tratarse de cualquier cosa, desde 
enfermedades musculares o neuromusculares, hasta lesiones 
centrales en la corteza cerebral o el tronco encefálico. Por ejem-
plo, si el paciente tuvo un accidente cerebrovascular (ACV), 
los movimientos horizontales pueden seguir conjugados (cuan-
do los ojos se mueven claramente al unísono) pero la mirada 
en reposo se desvía hacia un lado, en dirección de la lesión si 
ésta es cortical, o en dirección opuesta si la lesión se encuentra 
en el tronco encefálico.

Si el paciente no responde o por alguna otra razón no 
puede realizar movimientos voluntarios de los ojos, se debe 
realizar la maniobra (refl ejo oculocefálico) de ojos de muñeco 
(cabeza de muñeca oscilante) (véase más adelante).

El nistagmo es la oscilación rítmica de los ojos; puede 
ser conjugado o asimétrico. Aunque puede ser un fenómeno 
normal (p. ej., en los extremos de la mirada lateral), en algu-
nos casos se relaciona con la debilidad de un músculo ocular o 
con lesiones en el tronco encefálico, el cerebelo u otras partes 
de los sistemas vestibulares periférico o central; cada tipo sigue 
un patrón característico. El nistagmo se observa con mayor fa-
cilidad (lo mismo que todos los trastornos de los movimientos 
coordinados y uniformes del ojo) mientras el paciente sigue con 
la vista un dedo del evaluador.

A continuación se presentan las pruebas que permiten eva-
luar el control de los movimientos musculares extraoculares.

Mirada primaria (en línea recta al frente)
Compruebe que haya simetría en la posición de una luz refl e-
jada en ambas córneas.

Movimientos voluntarios de los ojos
Colóquese delante del paciente, ponga una mano en la frente 
de éste y diga: “Siga mi dedo sólo con sus ojos”. En seguida, 
mueva en forma horizontal el dedo índice de la otra mano y 
luego desplácelo hacia arriba y abajo en uno y otro lado, como 
si trazara una H.

Maniobra de cabeza de muñeca (oculocefálica)
Se sostiene con fi rmeza la cabeza del paciente, para luego ha-
cerla girar de lado a lado y de arriba abajo. (En algunos casos 
también es necesario mantenerle abiertos los párpados.) Si el 
tronco encefálico está intacto, los ojos se moverán de modo 
conjugado en sentido opuesto a la dirección del movimiento 
de la cabeza (como si quisieran seguir mirando al evaluador en 
vez de ver fi jamente hacia el frente).

5. NERVIO TRIGÉMINO (V)

Sensación facial
Toque en forma simultánea ambos lados de la frente (V1), 
luego de la mejilla (V2), y fi nalmente de la mandíbula (V3), y 
pregunte al paciente si percibe esa secuencia. Verifi que en 
la misma secuencia la percepción de la temperatura, usando la 
superfi cie fría de un diapasón u otro estímulo apropiado. El 
estímulo será percibido como menos frío en el lado cuya sen-
sibilidad está afectada.

Refl ejo corneal
Roce de forma ligera la superfi cie lateral del ojo con un me-
chón de algodón (fuera del campo visual directo), de la escle-
rótica hacia la córnea. Tan pronto como el estímulo llegue a la 
córnea, que es muy sensible, el paciente hará un gesto de do-
lor y parpadeará vigorosamente si los nervios V y VII están in-
tactos. Compare la simetría de los lados.

Evaluación motora
Observe la simetría de la apertura y cierre de la boca; la man-
díbula caerá más rápido y más lejos en el lado de la lesión, de 
modo que la cara se verá torcida. Si la debilidad es muy leve, 
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pida al paciente que apriete los dientes mientras usted intenta 
forzar la apertura o el desplazamiento lateral de la mandíbula. 
No es posible vencer la fuerza normal.

6. FUERZA FACIAL (VII)
Una lesión “supranuclear” central, como un ACV hemisférico, 
dejará intacta la musculatura expresiva de la frente y causará 
sólo una ligera debilidad en el cierre de los ojos, pero la afec-
tación de parte inferior del rostro es mucho más grave. Si hay 
una lesión periférica del nervio (o núcleo) craneal, la mitad 
del rostro quedará completamente fl ácida y los párpados, se-
miabiertos.

Algunas neuropatías craneales o enfermedades neuro-
musculares provocan debilidad facial bilateral; en tales casos, 
no es posible aplicar el criterio habitual de la asimetría facial 
como indicador de la debilidad.

Simetría facial
Observe el rostro del paciente para verifi car que haya simetría 
en las fi suras palpebrales y los pliegues nasolabiales en estado 
de reposo. Pida al paciente que arrugue la frente, luego que 
cierre los ojos con fuerza (mientras usted observa si hay asime-
tría en el grado en que asoman las pestañas), y fi nalmente, que 
sonría o gruña, pero diciéndole: “Muéstreme sus dientes”. 

Debilidad facial bilateral
Pida al paciente que cierre los ojos con fuerza, luego que 
apriete los labios con fi rmeza y, por último, que infl e sus meji-
llas. Si la fuerza es normal, no será posible abrirle con facilidad 
los párpados, separarle los labios ni hacerle expulsar el aire de 
la boca (comprimiéndole las mejillas).

7. AUDITIVOS (VIII)
Una manera burda de evaluar la agudeza auditiva consiste en 
frotar los dedos índice y pulgar a 5 cm de distancia de cada 
oído. Si el paciente se ha quejado de sordera o no logra oír el 
frote de los dedos, prosiga con las pruebas que se explican en 
seguida.

Prueba de Rinne
Haga vibrar de manera ligera un diapasón de alta frecuencia 
(512 Hz) y apoye la base del mismo contra la apófi sis mastoi-
dea hasta que el paciente deje de percibir el sonido; en se-
guida, aproxime el diapasón todavía vibrante al oído (pero sin 
tocarlo). Normalmente, o si la pérdida auditiva es sensorio-
neural, la conducción del sonido a través del aire es mayor que 
a través del hueso y el paciente volverá a escucharlo. Si la pér-
dida de conducción es signifi cativa, el paciente no podrá escu-
char el sonido conducido por el aire durante más tiempo que 
el conducido por el hueso.

Prueba de Weber
Si hay deterioro auditivo en un oído, golpee de manera leve 
un diapasón de alta frecuencia (512 Hz) y apoye la base del 
mismo en la línea media de la frente. Si hay pérdida conduc-
tiva, el sonido se escuchará con mayor intensidad en el oído 

afectado; si la pérdida es sensorioneural, el sonido será más in-
tenso en el oído intacto.

Función vestibular
Sólo es necesario evaluar la función vestibular si hay quejas 
de mareos o vértigo, o evidencias de nistagmo. La maniobra de 
Nylen-Bárány (Dix-Hallpike) permite evaluar el vértigo por 
posición y el nistagmo por posición. En este trastorno, al igual 
que en otros tipos de vértigo de origen periférico, el nistagmo 
aparecerá luego de por lo menos 3 a 5 segundos, disminuirá 
con el tiempo y se volverá menos notorio si se repite la prueba.

Maniobra de Nylen-Bárány (Dix-Hallpike)
El paciente se sienta en una mesa con las piernas extendidas, 
mientras el evaluador le sostiene la cabeza y los hombros. Re-
cline con rapidez al paciente hasta la posición supina con el 
cuello hiperextendido (la cabeza debe colgar más allá de la 
mesa) y girado hacia un lado; repita el movimiento con la ca-
beza girada hacia el lado opuesto. Vea si hay nistagmo y pida 
al paciente que le informe si siente vértigo. A veces es necesa-
rio motivar al paciente para que mantenga los ojos abiertos 
(véase la fi gura 3-6).
8. GLOSOFARÍNGEO (IX) Y VAGO (X)
A continuación se describen algunas pruebas útiles para detec-
tar defi ciencias en la función motora del paladar, la faringe y 
la laringe. Es necesario verifi car las funciones sensoriales si se 
sospecha de neuropatía craneal o de alguna lesión en el tronco 
encefálico.

Elevación del paladar
Pida al paciente que diga “Aaa”. Compruebe que la elevación 
del paladar sea completa y simétrica (que no haya desvia-
ción de la úvula). Si un lado es débil, no se elevará y se des-
viará hacia el lado fuerte.

Refl ejo de arcada (IX aferente, X eferente)
Toque suavemente con un hisopo de algodón cada lado de la 
pared faríngea posterior y compare el vigor de la arcada.

Función sensorial
Toque ligeramente cada lado del paladar blando con la punta 
de un hisopo de algodón.

Calidad de la voz
Escuche con atención para detectar ronquera o una forma de 
hablar “jadeante”, lo cual es indicio de una posible debilidad 
laríngea.
9. ESPINAL (XI)

Esternocleidomastoideo
Apoye una mano contra la mandíbula del paciente y pídale 
que gire su cabeza en contra de la resistencia. Se apoya la 
mano contra la mandíbula derecha para probar el esternoclei-
domastoideo izquierdo y viceversa.
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Trapecio
Pida al paciente que encoja los hombros contra una resistencia 
y valore la debilidad.

10. HIPOGLOSO (XII)
La disartria es un defecto en la producción mecánica de los 
sonidos del habla. Las pruebas de disartria permiten hacer una 
valoración funcional rápida de los nervios craneales inferiores, 
el cerebelo y los ganglios basales. La debilidad facial (véase el 
par nervioso VII, antes) se evalúa pidiendo al paciente que 
emita sonidos labiales, como “mi, mi, mi”. La debilidad farín-
gea (véanse los pares nerviosos IX y X, antes) provoca una voz 
nasal que se valora mediante solicitar la emisión de sonidos 
guturales, como “qué, qué, qué”. La disfunción laríngea 
(véanse los pares nerviosos IX y X, antes) se presenta como 
ronquera o un habla “jadeante”. La máxima difi cultad ocurre 
al emitir un sonido agudo, pues para eso es necesario aducir 
las cuerdas vocales. La debilidad de la lengua (par nervioso 
XII) se manifi esta como un marcado arrastre de las palabras, 
sobre todo las que requieren sonidos linguales, como “la, la, 
la”. Las lesiones bilaterales del tracto corticobulbar se mani-
fi estan con una forma de hablar ahogada, espástica y difícil, o 
si la afección es grave, con la ausencia total del habla (aunada 
a la incapacidad de abrir la boca o sacar la lengua y a un re-
fl ejo de arcada hiperactivo).

Las siguientes pruebas permiten evaluar el funciona-
miento del nervio hipogloso.

Atrofi a o fasciculaciones
Con la lengua del paciente reposando en el piso de la boca, 
primero busque signos de atrofi a o fasciculaciones (temblores 
y espasmos que parecen gusanos). En seguida, pida al paciente 
que saque la lengua y vea si ésta se desvía hacia el lado débil. 
Asegúrese de que la desviación sea real y no un efecto secun-
dario de la debilidad facial. Marque la línea media de la nariz 
y la barbilla con el pulgar y el índice. Luego, pida al paciente 
que mueva la lengua de lado a lado con rapidez.

Debilidad sutil
Si se sospecha que la debilidad es sutil, pida al paciente que 
empuje cada mejilla con la lengua en contra de una resistencia 
externa. La fuerza que ejerce de la lengua hacia un lado mide el 
poder del músculo hipogloso opuesto.

Disartria sutil
Pida al paciente que repita frases difíciles, como “metodista 
episcopal” o “asistente administrativo”.

COORDINACIÓN MOTORA (CAPÍTULO 3)
Los hemisferios cerebelosos se encargan de coordinar y afi -
nar movimientos previamente iniciados, así como de corregir 
la velocidad, precisión direccional y potencia de los mismos 
para el logro de la intención original. Los hemisferios cerebe-
losos controlan las extremidades ipsolaterales, sobre todo los 
brazos.

Las siguientes pruebas permiten evaluar las funciones ce-
rebelosas hemisféricas.

Poner un dedo en la nariz
Pida al paciente que ponga un dedo de una y otra mano en la 
nariz, y que en seguida toque el dedo índice extendido del 
evaluador, mismo que se sostiene a distancia sufi ciente para 
obligarlo a estirarse un poco. Vea si el movimiento va más allá 
de su objetivo o si presenta un temblor “de tanteo” oscilatorio 
cuya amplitud aumenta a medida que se aproxima a su obje-
tivo. Las anormalidades se conocen como dismetrías.

Repiqueteo con los dedos de la mano y el pie
Demuestre el movimiento y pida al paciente que haga el repi-
queteo en la forma más pareja y rítmica posible. Observe y es-
cuche en busca de irregularidades en el ritmo o la fuerza.

Movimientos alternantes rápidos
Pida al paciente que se golpee de manera rítmica y rápida los 
muslos mientras alterna entre las palmas y los dorsos de las 
manos, que toque cada uno de sus dedos con el pulgar en rá-
pida sucesión, o que mueva la lengua con rapidez de lado a 
lado. Disdiadococinesia es el nombre técnico que reciben las 
disritmias que se presentan al llevar a cabo cualquiera de estas 
tareas.

Rebote
Se pide al paciente que fl exione su brazo con tanta fuerza como 
pueda o que mantenga el brazo extendido mientras el evalua-
dor le ofrece resistencia. Luego, el evaluador suelta el brazo en 
forma repentina. Si el brazo vuela hacia arriba o hacia el rostro, 
eso signifi ca que el paciente no puede compensar el desequili-
brio súbito entre los músculos fl exores y extensores.

Talón-rodilla-espinilla
Se indica al paciente, quien permanece en posición supina o 
sentada, que apoye un talón contra la rodilla opuesta, que gol-
pee levemente la rodilla con el talón y, por último, que deslice 
suavemente el talón sobre la espinilla (tibia) hasta el tobillo.

Vermis cerebeloso
El vermis cerebeloso se relaciona con la estabilidad postural y 
la función axial, en particular con la postura y la marcha. En 
los pacientes con lesiones en esta área, la marcha es de base 
amplia y atáxica (tambaleante) y puede ser difícil sentarse en 
posición erguida sin apoyo. También se observa movimiento 
de balanceo de adelante atrás o estremecimiento de la cabeza 
(titubeo), y la forma de hablar puede ser “exploratoria”, es de-
cir, de fuerza y tono irregulares y con las palabras claramen-
te divididas en “sílabas”. La integridad del vermis se valora 
pidiendo al paciente que se ponga de pie “con naturalidad” 
mientras se observa qué tanto separa los pies a fi n de estabili-
zar su base. Luego, el evaluador extiende sus brazos (para dar 
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confi anza e impedir caídas) y pide al paciente que junte los 
pies hasta que se toquen.

Ganglios basales
Los trastornos de los ganglios basales (sistema extrapiramidal) 
pueden provocar incapacidad, sea para iniciar una actividad 
motora (bradicinesia, pérdida de movimientos asociados como 
el balanceo de los brazos), corregir el desequilibrio postural o 
controlar movimientos como el temblor o la corea. El temblor 
u otros movimientos anormales se deben observar con el pa-
ciente en reposo, durante la extensión del brazo y durante la 
ejecución de un acto objetivo, como beber de un vaso imagi-
nario.

Otras pruebas de coordinación motora
A. MEDIA VUELTA

¿Cuántos pasos necesita el paciente para “dar media vuelta”? 
La media vuelta normal se realiza mediante un giro de uno o 
dos pasos. Un paciente con enfermedad de Parkinson puede 
requerir hasta 20 pasitos (“giro en bloque”) o quedarse total-
mente quieto.

B. TRAZO DE ESPIRALES

Se pide al paciente que dibuje una espiral en expansión (espi-
ral de Arquímedes); si tiene enfermedad de Parkinson, le será 
difícil agrandar las espiras sucesivas.

C. IMPULSO HACIA ATRÁS

El evaluador se pone de pie detrás del paciente, informa lo 
que está a punto de ocurrir y tira vigorosamente del paciente 
hacia atrás, sujetándolo por los hombros. En condiciones nor-
males, el sujeto recupera su centro de gravedad dando un paso 
o dos hacia atrás y fl exionando el tronco. El paciente con en-
fermedad de Parkinson no puede hacer eso, de modo que tras-
tabilla rígidamente hacia atrás o cae en los brazos del evaluador.

FUNCIÓN MOTORA (CAPÍTULO 5)
La valoración motora consiste en evaluar el tono, la masa y la 
fuerza de los músculos.

1. TONO MUSCULAR

El tono se defi ne como la oposición del músculo al movi-
miento pasivo de una articulación. El tono puede disminuir, 
ser normal o aumentar (cuadro A-2).

La parte más difícil de la evaluación del tono es lograr 
que el paciente se relaje. En ocasiones es necesario recurrir a 
tácticas distractoras. Una vez que el paciente logra relajarse, se 
pueden llevar a cabo las siguientes maniobras.

Tono muscular del brazo

Apoye el brazo fl exionado del paciente poniendo una mano 
debajo de su codo; luego, fl exione y extienda el antebrazo del 
paciente con movimientos uniformes; por último, realice mo-
vimientos de pronación y supinación. Sujete los antebrazos 
del paciente y sacuda sus muñecas de adelante atrás; en se-
guida, levántele con brusquedad los brazos, como si los lanzara 
al aire, y suéltelos de manera repentina para observar cuán rá-
pida y simétricamente caen.

Tono muscular de la pierna

Con el paciente en posición prona y relajada, coloque una 
mano debajo de la rodilla y tire brusca y vigorosamente de ella 
hacia arriba. Si el tono es normal o reducido, el talón sólo se 
desprenderá de la cama un momento o permanecerá en con-
tacto con la superfi cie mientras se desliza hacia los glúteos. La 
pierna hipertónica se alza por completo de la cama. Con el 
paciente en posición sentada, sujétele la rodilla y haga rebotar 
su pie hacia arriba y abajo en el piso.

Cuadro A-2. Alteraciones del tono muscular.

Tono muscular Tipo Descripción Base anatómica

Disminuido Blando, fl ácido, hipotónico Neuronas motoras, cerebelo, 
ACV agudo o lesión de la médula 
espinal (choque espinal)

Normal

Aumentado Espástico La resistencia “unidireccional” a la extensión (brazo) o fl exión 
(pierna) es máxima al principio de la extensión o con la elon-
gación rápida

Neuronas motoras superiores 
(piramidales)

Rígido La resistencia es igual en todo el alcance del movimiento, sin 
importar ni la dirección ni la velocidad, como una “tubería de 
plomo”; puede dar una impresión de matraqueo o “giro de 
rueda dentada” debido a un temblor sobrepuesto

Ganglios basales (extrapirami-
dales)

Paratónico 
(“gegenhalten”)

La extremidad se pone rígida en respuesta a cualquier con-
tacto y el grado de resistencia aumenta en proporción con la 
fuerza que ejerce el evaluador; puede haber perseverancia 
motora

Lóbulos frontales o difusa
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Rotación axial
Gire de modo pasivo la cabeza del paciente y observe si tam-
bién se mueven sus hombros; otra alternativa es fl exionar y 
extender su cuello de modo suave pero fi rme, y evaluar la re-
sistencia al movimiento.
2. MASA MUSCULAR

La falta de uso puede provocar cierta pérdida de masa muscu-
lar, pero la atrofi a (“emaciación”) signifi cativa es característica 
de una denervación causada por lesiones en las neuronas mo-
toras inferiores. La atrofi a también puede estar asociada con 
fasciculaciones o contracciones espasmódicas rápidas. Estas 
contracciones espontáneas de un fascículo muscular pueden 
dar la apariencia de un gusano agitándose debajo de la piel, 
pero a veces son tan intensas que pueden mover una articu-
lación. La mejor manera de evaluar la atrofi a asimétrica es com-
parando los lados o haciendo una medición muy precisa. Si la 
atrofi a es difusa, es factible comparar el músculo del paciente 
con un músculo “normal” palpando la masa del músculo pro-
pio correspondiente.
3. FUERZA MUSCULAR

La fuerza se mide en función de la capacidad de contraer el 
músculo en contra de la fuerza de gravedad. Las clasifi caciones 
del sistema de medición clásico son: 5, fuerza plena; 4, movi-
miento en contra de la gravedad y la oposición; 3, movimiento 
sólo en contra de la gravedad; 2, movimiento sólo cuando se 
elimina la gravedad (es decir, en sentido horizontal sobre la 
cama); 1, contracción palpable, pero con poco movimiento 
visible (“titilación”); 0, sin contracción.

La decisión de cuáles músculos serán probados y con 
cuánta precisión, depende de las quejas del paciente y de las 
sospechas del evaluador. Las pruebas de evaluación de la fuerza 
se deben conducir teniendo en cuenta que:

1. “Normal” signifi ca “lo que se espera de este paciente”.
 

Es decir, cabe esperar que una persona de edad avanzada y dé-
bil sea menos fuerte que un joven levantador de pesas.

2. El evaluador y el paciente deben estar en igualdad de 
condiciones. Si está valorando la abducción del hombro, el 
evaluador debe ponerse de pie frente al paciente y usar sólo la 
parte superior de los brazos para oponerse al paciente, en vez 
de colocarse por encima de un paciente sentado y presionar 
hacia abajo con todo el peso de su cuerpo. Para evaluar la ex-
tensión de un dedo se debe usar sólo el dedo equivalente, no 
la fuerza total del brazo y el hombro.

3. El paciente es un observador más sensible que el eva-
luador y puede tener una debilidad tan sutil, que no es posible 
detectarla mediante pruebas formales. Esto ocurre sobre todo 
en el caso de las piernas. Si está indicado, realice la evaluación 
formal mediante pruebas “funcionales” como acuclillarse y 
ponerse de pie, caminar sobre los talones e incorporarse de un 
banco de poca altura con los brazos cruzados.

Un patrón que se observa con frecuencia después de un 
ACV es la debilidad piramidal, en la que los músculos ab-
ductores y extensores del brazo y los fl exores de la pierna son 
los más afectados, de modo que el brazo tiende a permanecer 
en fl exión aducida, y la pierna, en extensión aducida.

Las pruebas de fuerza que se utilizan son las siguientes:

Fuerza general
Aísle la acción del músculo agonista específi co y luego aplique 
una fuerza igual, pero opuesta, mientras aumenta la intensi-
dad en forma gradual. Por ejemplo, apoye el codo del paciente 
con una mano e intente extenderle el brazo ejerciendo presión 
descendente sobre el antebrazo mientras le dice “doble su 
codo hacia arriba lo más que pueda, no me permita que lo jale 
hacia abajo”.

Debilidad piramidal
Valore la debilidad de los extensores del dedo o el antebrazo 
tratando de empujar hacia abajo los dedos extendidos o inten-
tando fl exionar el codo medio extendido. Por el contrario, la 
fuerza del bíceps o la fi rmeza de sujeción de la mano es un in-
dicador insensible de debilidad piramidal.

Deriva del pronador
Pida al paciente que extienda sus brazos al frente con las pal-
mas hacia arriba y que cierre los ojos. Un brazo débil empe-
zará a bajar mientras la mano adopta una posición prona.

FUNCIÓN SENSORIAL (CAPÍTULO 6)
Toda valoración básica debe incluir una evaluación de las mo-
dalidades de fi bras grandes y chicas de los dedos de las manos 
y los pies.

1. FIBRAS GRANDES Y FUNCIONES DE LA COLUMNA DORSAL

Las lesiones en los nervios de fi bras grandes y en la columna 
dorsal de la médula espinal se investigan por medio de pruebas 
de vibración y de percepción de la posición de las articu-
laciones. La sensación normal de la posición de las articulacio-
nes es sumamente fi na, de modo que el paciente debe detectar 
cualquier movimiento, por fi no que sea. Si la sensación de la 
posición de las articulaciones ha disminuido en las partes dista-
les, realice la prueba en las articulaciones proximales de la ex-
tremidad. Entre las pruebas funcionales de sensación de la po-
sición de las articulaciones destacan la prueba de Romberg y 
la prueba de dedo a dedo.

Sensación vibratoria
Golpee con suavidad un diapasón de baja frecuencia (128 Hz) 
y apoye fi rmemente la base del mismo en una prominencia 
ósea, usando un dedo de la otra mano para tener apoyo y con-
trol. Pregunte al paciente si “siente el zumbido” y pídale que 
le informe cuando deje de percibirlo. Compare los lados y, si 
la sensación disminuye en los dedos del pie, repita la prueba 
en el tobillo, la rodilla o la cadera para determinar la extensión 
del deterioro. También compare la sensibilidad de la pierna y 
el brazo. En los pacientes con polineuropatías o lesiones en la 
médula espinal toracolumbar se encuentran anormalidades en 
la parte distal de las piernas, pero no de los brazos.

Sensación de la posición de las articulaciones
Sujete los lados de la falange distal de un dedo de la mano o el 
pie, y desplace levemente la punta hacia arriba y abajo. Ensá-
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yelo primero mientras el paciente observa, luego realice la 
prueba mientras el paciente cierra los ojos a fi n de establecer 
el umbral hasta donde se percibe correctamente la dirección 
del movimiento.

Prueba de Romberg
Pida al paciente que se ponga de pie con los pies tan juntos 
como pueda. (Si el individuo no consigue permanecer de pie 
con los pies juntos, existe una lesión en el cerebelo y no será 
posible aplicar la prueba de Romberg.) Luego, observe al pa-
ciente mientras éste tiene los ojos cerrados; si se balancea o ex-
hibe otros signos de inestabilidad, el resultado de la prueba es 
anormal.

Prueba de dedo a dedo
Indique al paciente que, con los ojos cerrados, junte los dedos 
índices extendidos y separados por una distancia de 60 a 90 
cm, o pídale que se toque la punta de la nariz con un dedo. Al 
igual que en la prueba de Romberg, el paciente padece de 
“pseudoataxia”, un trastorno en la recepción de información 
sensorial, si la colocación de los dedos resulta torpe con los 
ojos cerrados, pero no con los ojos abiertos.

2. FIBRAS CHICAS Y FUNCIÓN ESPINOTALÁMICA

Sensación de temperatura
Como primer paso, use el disco plano y frío de un diapasón u 
otro objeto frío a fi n de determinar la capacidad del paciente 
para detectar la temperatura del mismo en un lugar presunta-
mente normal. Luego, pídale que compare la temperatura re-
lativa del estímulo del empeine del pie hacia arriba, de un lado 
a otro, o entre los dermatomas.

Sensación del dolor superfi cial
Use un instrumento desechable, como un alfi ler de seguri-
dad, para cada paciente. Pinche la piel con sufi ciente fuerza 
como para causar molestia sin lastimar y pregunte al paciente 
si el estímulo se siente agudo o “como pinchazo de alfi ler”. 
Como siempre, avance de un lado a otro, de los puntos dista-
les a los proximales o de un dermatoma a otro, y del área con 
défi cit hacia las regiones normales.

Sensación táctil ligera
La sensación táctil de los roces leves sirve para evaluar por 
igual el sistema de fi bras grandes-columna dorsal y el sistema 
de fi bras chicas-espinotalámico. La evaluación se realiza me-
diante un estímulo muy ligero, como el de un mechón de al-
godón, la punta deshilachada de un hisopo de algodón o el 
leve roce con las puntas de los dedos. Pida al paciente que le 
indique, con los ojos cerrados, en dónde percibe el estímulo.

REFLEJOS
1. REFLEJOS TENDINOSOS PROFUNDOS

Se entiende por refl ejo tendinoso profundo la reacción de un 
músculo al ser estirado de modo pasivo por una percusión del 
tendón.

Tales refl ejos constituyen una medida de la integridad de 
los nervios periféricos aferentes y eferentes y de sus controles 
inhibitorios centrales. Los refl ejos tendinosos se clasifi can me-
diante una escala según la fuerza de la contracción o la fuerza 
mínima necesaria para inducir la respuesta: 4, muy enérgica, a 
menudo con clono (registre el número de pulsaciones); 3, 
enérgica pero normal; 2, normal; 1, mínima; 0, ausente.

En algunos casos es difícil inducir los refl ejos tendinosos 
profundos sin recurrir a ciertos refuerzos, como pedir al pa-
ciente que apriete el puño de la mano opuesta o que entrelace 
los dedos e intente separarlos. En general, la hipoactividad e 
hiperactividad tienen menor relevancia que la asimetría; sin 
embargo, la ausencia de refl ejos puede poner de manifi esto 
una neuropatía insospechada, mientras que la hiperactividad 
puede asociarse con espasticidad.

En seguida describiremos los cuatro refl ejos tendinosos 
que se evalúan con mayor frecuencia.

Refl ejo del bíceps (C5-C6)
Apoye el codo parcialmente fl exionado del paciente sobre su 
mano en forma de copa, de tal modo que su pulgar descanse 
sobre el tendón del bíceps. Golpee el pulgar con un martillo 
de percusión y evalúe la fuerza de la fl exión en el codo.

Refl ejo del tríceps (C7-C8)
Apoye el brazo parcialmente fl exionado del paciente soste-
niendo el antebrazo contra el cuerpo del paciente, o suspenda 
el brazo abducido del paciente justo por encima del codo, de 
tal modo que el antebrazo cuelgue libremente. Golpee el ten-
dón del tríceps justo arriba del codo y evalúe la fuerza de la 
extensión del codo.

Refl ejo del cuádriceps (patelar o rotular) (L3-L4)
Aunque los pies del paciente pueden permanecer en contacto 
con el piso, es más fácil inducir este refl ejo si el paciente cruza 
una pierna y deja colgar libremente su pie. Si el paciente está 
postrado en cama, sostenga la pierna en fl exión parcial pa-
sando un brazo debajo de la rodilla. Palpe la rodilla hasta ubi-
car el borde inferior de la rótula y golpee justo debajo de ésta. 
Evalúe la fuerza de la extensión de la rodilla.

Refl ejo de Aquiles (del tobillo) (S1-52)
El pie del paciente debe estar en dorsifl exión pasiva, sea apo-
yando todo su peso en la bola del pie o haciendo presión en la 
planta. Golpee directamente el tendón de la planta. Evalúe 
la fuerza de la extensión del tobillo.

2. SIGNO DE BABINSKI

En los niños mayores de 18 meses, la respuesta normal a la es-
timulación de la parte lateral de la planta del pie es la fl exión 
plantar de los dedos. La extensión ascendente del dedo gordo 
del pie (signo de Babinski) es un indicador sensible, pero ines-
pecífi co, de enfermedad en el sistema nervioso central y puede 
ser consecuencia de alguna lesión en el tracto piramidal o de 
una disfunción cerebral difusa.
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Es necesario que sostenga fi rmemente el pie e informe al 
paciente lo que sucederá. Coloque la punta de un instrumento 
adecuado, como el extremo desnudo de un hisopo, sobre la 
cara lateral de la planta del talón, y deslícela con fi rmeza hacia 
la base de los dedos del pie. Aplique sólo la presión necesa-
ria para inducir una respuesta. Evite estimular los dedos del 
pie, pues esa maniobra podría evocar una respuesta confl ictiva 
(contracción del pie) que se manifi esta como la fl exión de los 
dedos del pie.
3. SIGNOS DE LIBERACIÓN FRONTAL

Los signos de liberación frontal son refl ejos primitivos que, se-
gún se supone, tienen un valor adaptativo para el lactante, 
como la sujeción o succión, pero desaparecen a medida que el 
encéfalo madura. La disfunción neuronal difusa, sobre todo 
cuando hay lesiones en el lóbulo frontal, los libera de la inhi-
bición. Los signos más importantes son: sujeción, es decir, 
fl exión de los dedos en respuesta a la estimulación de la super-
fi cie palmar y las yemas de los dedos (también se observa en el 
pie); succión; formación de hocico o fruncimiento de los la-
bios; y signo glabelar o respuesta de parpadeo persistente.

Signo de sujeción
La respuesta de sujeción se induce rozando levemente con las 
puntas de los dedos la superfi cie hipotenar (medial) de la 
palma del paciente y luego, en sentido transversal, las puntas 
de los dedos levantando con suavidad. Esta prueba se lleva a 
cabo mientras el paciente está distraído. Si la respuesta de su-
jeción es pronunciada, los dedos del paciente cogerán con fi r-
meza los dedos del evaluador. Incluso el roce de un objeto inani-
mado, como el brazo de una silla, puede provocar una sujeción 
tenaz.

Signo de succión
Se induce rozando levemente los labios del paciente con los 
dedos o con un abatelenguas. Los movimientos de succión 
o deglución constituyen una respuesta positiva. A veces se ob-
servan las mismas respuestas ante la mera visión de un dedo 
que se aproxima.

Signo de “formación de hocico” (snout sign)
Luego de colocar verticalmente el dedo índice sobre los labios 
del paciente, se golpea el dedo con la otra mano o con un 
martillo para refl ejos para hacer que los labios se frunzan. La 
respuesta anormal es un fruncimiento exagerado.

Signo glabelar
Se induce golpeando de modo suave y repetitivo el entrecejo 
del paciente. La respuesta normal consiste en parpadear unas 
cuantas veces y luego parar. La respuesta es anormal si el pa-
ciente continúa parpadeando con cada golpe mientras dure el 
estímulo. El signo glabelar también llega a presentarse en los 
trastornos extrapiramidales.
4. REFLEJOS PATOLÓGICOS

Los refl ejos patológicos aparecen cuando hay daños neurona-
les motores superiores y pérdida consecuente de la inhibición. 

Si los refl ejos tendinosos son hiperactivos (sobre todo cuando 
son asimétricos) o se observa espasticidad, es necesario buscar 
estos refl ejos patológicos aunque no bastan, en sí, para diag-
nosticar la enfermedad y pueden estar presentes, de hecho, en 
individuos normales. Se consideran refl ejos patológicos los re-
fl ejos de aducción cruzada, del fl exor del dedo y mandibular, 
y del clono.

Refl ejo de aducción cruzada
Coloque una mano sobre el tendón del aductor del muslo del 
paciente, justo arriba de la rodilla y en posición medial, y pro-
pine un golpe enérgico. En condiciones normales, sólo la pierna 
golpeada se aduce. Pero cuando hay lesiones neuronales mo-
toras superiores, las dos piernas del paciente se aducen y hacen 
un movimiento de tijera.

Refl ejo del fl exor del dedo
Permita que el brazo y la mano del paciente se relajen sobre la 
cama o una mesa. Tome la mano del paciente con su pulgar e 
índice, de modo que cuelgue con la muñeca en dorsifl exión y 
los dedos parcialmente fl exionados. Golpee bruscamente con 
la uña del pulgar de su otra mano la uña del dedo medio del 
paciente. Otra alternativa es suspender la mano enganchando 
las puntas de los dedos fl exionados sobre el dedo índice de us-
ted, y luego golpear en forma brusca su índice con un martillo 
para refl ejos. La respuesta anormal consiste en la aducción y 
fl exión del pulgar y la fl exión exagerada de los dedos.

Refl ejo mandibular
Con su dedo índice apoyado en la barbilla relajada del pa-
ciente, golpee el dedo hacia abajo con un martillo para refl e-
jos. La contracción exagerada del masetero sugiere la presencia 
de algún proceso patológico bilateral por arriba del puente de 
Varolio medio.

Clono
El clono es una contracción repetitiva, rítmica e involuntaria 
que se induce al estirar en forma pasiva y repentina un músculo 
o su tendón. En algunas ocasiones se presenta en forma espon-
tánea o puede ser inducido en respuesta a un estímulo leve, 
como el peso de la ropa de cama. Se observa por lo general en el 
tobillo después de una dorsifl exión intensa y sostenida.

Para inducir el clono del tobillo, sujete el pie con fi r-
meza, presione enérgicamente la planta del pie hacia arriba y 
sostenga la presión. En ocasiones, los individuos normales ex-
hiben una corta serie de fl exiones y extensiones alternantes del 
pie, pero el clono sostenido (cinco o más series) se considera 
anormal.

POSTURA Y FORMA DE CAMINAR 
(CAPÍTULO 3)
Observar al paciente cuando camina en ocasiones es la parte 
más relevante de la valoración neurológica. Es posible recopi-
lar información muy útil si se observa la forma en que el pa-
ciente inicia una acción planeada, se evalúa su capacidad para 
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conservar el equilibrio mientras “en forma repetida se lanza 
uno a sí mismo hacia el espacio delante” (como ha sido des-
crito el acto de caminar) y se analiza la marcha anormal en 
busca de pistas que revelen la índole del défi cit. 

La valoración médica mínima debe basarse en la evalua-
ción de estos puntos: 1) caminar “de modo normal” de un 
lado a otro de la habitación. 2) Caminar sobre los talones, con 
los tobillos en dorsifl exión. 3) Caminar “de puntillas”, es de-
cir, con los talones levantados y el peso apoyado en la bola del 
pie. 4) Caminar “en tándem”, es decir, colocando un pie direc-
tamente frente al otro, punta contra talón, mientras se recorre 
una línea imaginaria.

Éstas son algunas posturas y formas de caminar caracte-
rísticas:

Marcha de estepaje (o de  “pie caído”)
La marcha de estepaje se debe a la incapacidad para dorsifl exio-
nar el pie. Eso obliga al paciente a compensar, de modo que le-
vanta en forma exagerada la cadera y la rodilla fl exionadas para 
que el pie caído no roce el piso al caminar. En general, esta 
anormalidad se debe a un trastorno nervioso periférico como 
la parálisis peronea u otras neuropatías, pero a veces es conse-
cuencia de una radiculopatía o lesión central.

Marcha cerebelosa
Esta forma de caminar se caracteriza por la gran separación de 
los pies y porque es vacilante o tambaleante.

Marcha atáxico-sensorial
Esta forma de caminar con los pies separados y dando pasos 
cortos y disparejos, que se caracteriza porque la persona alza 
mucho los pies y los deja caer al dar el paso, se observa con la 
pérdida proprioceptiva, como sucede en el tabes dorsal. Por lo 
común, los ojos están “pegados” al piso.

Marcha hemipléjica
Puesto que la pierna espástica afectada está extendida y rotada 
internamente, con el pie invertido y en fl exión plantar, es ne-
cesario hacer girar la pierna con la cadera para que el pie no 
roce el piso.

Marcha parapléjica
Una forma de caminar lenta, rígida y deslizante, en que los 
dedos del pie rozan el piso y las piernas hacen un movimiento 
de tijera debido al aumento del tono del aductor con la espas-
ticidad, como se observa en la mielopatía u otras enfermeda-
des bilaterales del tracto corticoespinal.

Marcha distrófi ca
Esta forma de caminar oscilante y postura lordótica puede de-
berse a la debilidad del músculo pélvico.

Marcha parkinsoniana
Consiste en una serie de pasos cortos y deslizantes que em-
piezan lento y tienden a acelerarse (“festinación”), como si se 
estuviera persiguiendo el centro de gravedad. La postura es 
encorvada, los giros se realizan “en bloque”, es decir, mo-
viendo los pies a pasitos, y se pierden los movimientos asocia-
dos normales, como el balanceo de los brazos, que ayudan a 
conservar el equilibrio.

Marcha apráxica
La incapacidad para ejecutar una rutina motora aprendida se 
denomina apraxia. En la marcha apráxica hay pérdida de la 
capacidad de caminar debido a la presencia de daños cerebra-
les difusos (en forma más específi ca, daños en el lóbulo fron-
tal), pese a que la fuerza y coordinación son normales. La 
marcha es similar a la causada por la enfermedad de Parkin-
son, pero en los casos graves el paciente simplemente se pone 
de pie, erguido a medias pero incapaz de “recordar” cómo se 
camina, de modo que los pies parecen estar “pegados al piso”. 
En otros casos, el paciente levanta y baja los pies sin avanzar, 
como si una fuerza magnética lo mantuviera fi jo al piso.

Marcha antálgica
La marcha antálgica es una respuesta al dolor, en la cual se fa-
vorece una pierna apoyando en ella el menor peso posible.

Marcha coreica
La marcha coreica suele ser descrita como “tambaleante”, 
“nerviosa y espasmódica” y “danzante”. Sorprende que las caí-
das son raras.
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Apéndice B: Valoración breve del 
sistema nervioso

Con frecuencia es preciso realizar una valoración neurológica 
de diagnóstico más breve y rápida que la descrita en el Apén-
dice A. La siguiente metodología permite efectuarla.

FUNCIÓN COGNITIVA
Es necesario tomar nota del nivel de conciencia del paciente 
(si está despierto y en estado de alerta, confundido y somno-
liento, agitado, o en estado de coma) y evaluar de manera es-
pecífi ca su grado de orientación respecto de personas, lugares 
y tiempo. En general, los pacientes con estados de confusión 
aguda exhiben deterioro de la orientación respecto de tiempo 
y lugar; los pacientes con trastornos psiquiátricos también 
pueden estar desorientados respecto de las personas. Es posi-
ble valorar en forma rápida las funciones lingüísticas mediante 
pedir al paciente que repita una frase como “ni tú ni yo ni na-
die”, pues en la mayoría de las afasias se deteriora la capaci-
dad de repetir. La valoración de la función cognitiva se explica 
con detalle en el capítulo 1.

MARCHA
Una prueba particularmente útil para detectar disfunciones 
del sistema nervioso es la observación de la marcha. Se debe 
observar la manera de caminar y mantenerse de pie de cada 
paciente. Evalúe por separado la manera de ponerse de pie, 
empezar a caminar, detenerse y dar vuelta, así como los movi-
mientos asociados que note en las extremidades en cada ma-
niobra. Esas acciones requieren coordinación de funciones 
sensoriales, motoras, cerebelosas, visuales y vestibulares, de 
modo que constituyen un indicador muy fi el del funciona-
miento anormal de tales sistemas.

NERVIOS CRANEALES
Las anormalidades de los nervios craneales son la característica 
distintiva de la disfunción del tronco encefálico y de algunos 
trastornos neuromusculares. También pueden revelar la presen-
cia de enfermedades hemisféricas o un aumento de la presión 
intracraneal.

La infl amación del disco óptico (papiledema) es el signo 
cardinal del aumento de la presión intracraneal; las pulsacio-

nes venosas espontáneas en el disco indican que la presión in-
tracraneal es normal.

La valoración de los campos visuales permite evaluar las 
vías visuales de la retina, los nervios y el quiasma óptico; el 
cuerpo geniculado lateral; los lóbulos temporales y parietales; 
y la corteza occipital. Una técnica de evaluación rápida consiste 
en valorar la capacidad del paciente para detectar movimientos 
muy leves del dedo del evaluador dentro de los campos tempo-
rales (o si el paciente está aturdido o sedado, su respuesta ante 
una amenaza).

Un signo común de las lesiones hemisféricas contralate-
rales es una debilidad facial unilateral que afecta en particular 
la parte inferior de la cara. Se debe evaluar la fuerza de los 
músculos faciales pidiendo al paciente que cierre sus ojos con 
tal fuerza, que sus pestañas queden “enterradas”. La asimetría 
en el cierre de los párpados —o si el evaluador logra abrir uno 
o ambos ojos del paciente a pesar de su resistencia— es un 
claro signo de disfunción del sistema motor. Asimismo, las 
gesticulaciones faciales con retracción de los labios cuando se 
pide al paciente que muestre sus dientes, también pueden ser 
signos de debilidad facial.

SISTEMA MOTOR
La anormalidad más común del sistema motor es la debilidad 
piramidal o neuronal motora superior, tal como se observa en 
los casos de accidente cerebrovascular hemisférico. Aunque la 
hemiparesia o hemiplejia grave resulta evidente incluso a los 
ojos del evaluador con poca experiencia, es posible detectar 
incluso una hemiparesia leve si se observan los movimientos 
fi nos y lentos de los dedos, o si existe alguna debilidad menor 
o aumento de tono de distribución piramidal. Por tanto, es 
necesario comparar en ambos lados la fuerza de los músculos 
abductores de los dedos, los extensores de los dedos y las mu-
ñecas, los tríceps, los dorsifl exores de los pies y los tendones 
de la corva.

SISTEMA SENSORIAL
El posible discernir la distribución de las anormalidades sen-
soriales regionales o segmentarias si se pide al paciente que 
trace en su cuerpo los límites del deterioro sensorial percibido. 
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Eso sirve de base para determinar a cuál nervio periférico o 
raíz nerviosa pudiera corresponder el patrón de afectación sen-
sorial (véase fi gura 6-4).

En general, la polineuropatía suele producir défi cit sen-
soriales distales simétricos que son particularmente notorios 
en los pies. Cuando están presentes, es posible diferenciar esas 
defi ciencias averiguando si la afectación predominante se ubica 
en las fi bras nerviosas grandes (que median la sensación vibra-
toria) o en las fi bras nerviosas pequeñas (que median el dolor 
y la sensibilidad a la temperatura). Más tarde se puede llevar a 
cabo el diagnóstico diferencial de tales trastornos (véase el ca-
pítulo 6).

REFLEJOS
En este caso, la clave estriba en averiguar si los refl ejos tendi-
nosos profundos son simétricos, pues eso indica si existe dete-

rioro funcional lateralizado de las neuronas motoras superiores 
o inferiores. Los refl ejos se deben evocar percutiendo con la 
misma fuerza los tendones y con las extremidades de ambos 
lados en posiciones similares; si no se observa asimetría, es im-
portante disminuir en forma gradual la fuerza de la percusión 
hasta que sea posible comparar el umbral de respuesta de uno 
y otro lado. El deterioro de un solo refl ejo indica, más que 
nada, afectación de una raíz nerviosa al nivel del refl ejo (re-
fl ejo C5-C6 del bíceps y el músculo supinador largo; refl ejo 
C7-C8 del tríceps; refl ejo L3-L4 de la rótula; y refl ejo S1 del to-
billo). La depresión bilateral o la ausencia de refl ejos en el tobi-
llo sugieren la presencia de una polineuropatía.

Si al provocar el refl ejo plantar se estimula el borde late-
ral de la planta del pie, los sujetos normales responden con la 
fl exión plantar del dedo gordo, mientras que los pacientes con 
alteraciones neuronales motoras superiores responden con la 
extensión del mismo (signo de Babinski).
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Apéndice C: Valoración clínica de 
trastornos comunes en nervios 
periféricos aislados

Las siguientes ilustraciones son una guía para valorar las fun-
ciones sensoriales y funciones motoras selectas de ciertos ner-
vios periféricos: radial (fi gura C-1), mediano (fi gura C-2), cu-
bital (fi gura C-3), ciático poplíteo (fi gura C-4) y crural (fi gura 
C-5). También se muestran las distribuciones sensoriales del ner-

vio crural cutáneo lateral y el nervio obturador (fi guras C-6 y 
C-7). La fi nalidad de estas fi guras no es ejemplifi car las conse-
cuencias de una lesión en cierto nivel específi co de los nervios 
representados.
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C. Extensor corto 
 del pulgar 
 (C7, 8)

B. Extensor 
 largo del 
 pulgar (C7, 8)

D. Extensor de los 
 dedos de la mano 
 (C7, 8)

E. Abductor 
 largo del 
 pulgar 
 (C7, 8, T1)

F. Primer radial 
 externo (C6, 7)

A. Distribución sensorial 
     del nervio radial

Nervio radial

Ramificación superficial

Nervio cutáneo externo del radial

Nervio cutáneo interno del radial

Nervio cutáneo del hombro

Figura C-1. Valoración del nervio radial. A: Distribución sensorial. El nervio radial inerva la superfi cie dorsolateral del brazo, el 
antebrazo, la muñeca y la mano, la superfi cie dorsal del pulgar, la superfi cie dorsal de los dedos índice y medio más allá de las 
articulaciones interfalángicas distales, y la mitad lateral de la superfi cie dorsal del dedo anular, más allá de la articulación interfalángica 
distal. B: Extensor largo del pulgar. Extiende la articulación interfalángica del pulgar en contra de una resistencia. C: Extensor corto del 
pulgar. Extiende la articulación metacarpofalángica del pulgar en contra de una resistencia. D: Extensor de los dedos. Extiende la articu-
lación metacarpofalángica del índice en contra de una resistencia. E: Abductor largo del pulgar. Abduce (eleva en ángulo de 90 grados 
respecto del plano de la palma) la articulación carpometacarpiana del pulgar en contra de una resistencia. F: Extensor radial largo del 
carpo. Extiende la muñeca hacia el lado radial (del pulgar) en contra de una resistencia.
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A. Distribución sensorial del nervio mediano

B. Flexor interno de los dedos I y II (C7, 8, T1)

C. Abductor corto del pulgar (C8, T1)

D. Opositor del pulgar (C8, T1)

Nervio mediano

Figura C-2. Valoración del nervio mediano. A: Distribución sen-
sorial. El nervio mediano inerva la superfi cie dorsal de 
los dedos índice y medio, la mitad lateral de la superfi cie dorsal 
del dedo anular, los dos tercios laterales de la palma, la superfi cie 
palmar del pulgar y los dedos índice y medio, y la mitad lateral 
de la superfi cie palmar del dedo anular. B: Flexores profundos de 
los dedos I y II. Flexionan las articulaciones interfalángicas dis-
tales de los dedos índice y medio en contra de una resistencia. 
C: Abductor corto del pulgar. Abduce (eleva en ángulo de 90 
grados respecto del plano de la palma) la articulación metacarpo-
falángica del pulgar en contra de una resistencia. D: Opositor del 
pulgar. Permite cruzar el pulgar sobre la palma hasta tocar el 
dedo meñique en contra de una resistencia.
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A. Distribución sensorial del nervio cubital

Nervio cubital

B. Flexor interno de los dedos III y IV (C8, T1) C. Abductor del meñique (C8, T1)

D. Aductor del pulgar (C8, T1)

E. Interóseo dorsal (C8, T1) F. Primer interóseo de la palma (C8, T1)

Figura C-3. Valoración del nervio cubital. A: Distribución sensorial. El nervio cubital inerva las superfi cies dorsal y palmar del tercio 
medio de la mano, las superfi cies dorsal y palmar del dedo meñique, y las superfi cies dorsal y palmar de la mitad mediana del dedo 
anular. B: Flexores profundos de los dedos III y IV. Flexionan las articulaciones interfalángicas distales de los dedos índice y medio en 
contra de una resistencia. C: Abductor del meñique. Abduce el dedo meñique en contra de una resistencia. D: Aductor del pulgar. 
El paciente debe sujetar una hoja de papel entre la uña del pulgar y la palma de la mano, en ángulo de 90 grados respecto del plano 
de la palma, mientras el evaluador trata de quitarle el papel. E: Interóseos dorsales. Abducen los dedos en contra de una resistencia. 
F: Primer interóseo de la palma. Aduce en contra de una resistencia el dedo índice abducido.
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A. Distribución sensorial del
    nervio ciático

Nervio cutáneo 
peroneo

Nervio musculocutáneo de 
la pierna

Nervio tibial interno

Nervio ciático poplíteo (peroneo)

D. Nervio tibial anterior (L4, 5; nervio tibial interno)

E. Nervios ciáticos poplíteos largo y corto 
    (L5, S1; nervio musculocutáneo de la pierna)

B. Extensor largo del dedo 
    gordo del pie (L5, S1; nervio 
    tibial interno)

C. Extensor largo de los dedos del pie 
    (L5, S1; nervio tibial interno)

Figura C-4. Valoración del nervio ciático poplíteo (peroneo). A: Distribución sensorial. El nervio ciático poplíteo externo posee tres 
ramifi caciones sensoriales principales. El nervio cutáneo lateral de la pantorrilla inerva la superfi cie lateral de la pantorrilla; el nervio 
musculocutáneo de la pierna inerva la superfi cie lateral de la pantorrilla y el dorso del pie; y el nervio tibial anterior inerva un área de 
forma más o menos triangular ubicada en el dorso del pie, entre los dedos gordo y segundo. B: Extensor largo del dedo gordo del pie. 
Extiende el dedo gordo (en dorsifl exión) en contra de una resistencia. C: Extensor largo de los dedos del pie. Extiende los dedos segun-
do, tercero, cuarto y quinto del pie en contra de una resistencia. D: Tibial anterior. Dorsifl exiona el pie por el tobillo en contra de una 
resistencia. E: Peroneo lateral largo y corto. Hacen girar el pie por el tobillo (en rotación lateral) en contra de una resistencia.
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Nervio del 
cuádriceps 
(L2, 3, 4)

B.

Distribución 
sensorial 
del nervio 
crural

A.

Nervio musculocutáneo 
interno

Nervio cutáneo 
anterior del muslo

Nervio safeno

Nervio crural

Figura C-5. Valoración del nervio crural. A: Distribución sensorial. El nervio crural posee tres ramifi caciones sensoriales principales. 
El nervio cutáneo anterior del muslo inerva la superfi cie anterior del muslo; el nervio musculocutáneo interno inerva la superfi cie 
anteromedial del muslo; y el nervio safeno inerva la superfi cie medial de la pantorrilla, el tobillo y el pie. B: Nervio del cuádriceps. 
Extiende la pierna por la rodilla en contra de una resistencia.
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Nervio 
femorocutáneo

Nervio 
obturador

Figura C-6. Distribución sensorial del nervio femorocutáneo. Figura C-7. Distribución sensorial del nervio obturador.
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valproico, 90c, 279c, 280, 283c, 284c

Acromegalia, 218
Actinomyces israelii, 33c
Adelgazamiento reciente, cefalea y, 72, 

73
Adenovirus en meningitis viral, 27c
Afasia, 7

conductiva, 7f
de Wernicke, 7
expresiva, 7f
global, 7
no fl uida progresiva, 50
receptiva, 7, 7f
transcortical, 7
valoración de la, 367

Afecto pseudobulbar, 9, 61, 254
Agonistas del receptor β-adrenérgico, 13c
Agrafestesia, defi nición de, 8, 206
Agudeza visual, 131
Alcoholismo

amnesia en el, 64-65
degeneración cerebelosa en el, 116-

117, 117f
demencia en el, 46c, 59
polineuropatía en el, 222
síndrome de Korsakoff  y, 65
trastornos de la función cognitiva y, 4

Alestesia, defi nición de, 8
Alimentos, migraña y, 88
Alineación ocular, 103
Almotriptán, 89c
Alodinia, 205
Alteraciones endocrinas, estado de con-

fusión aguda y, 15-16
Alucinaciones

auditivas, 8
en el contenido del pensamiento, 8
en la abstinencia de etanol, 11-12
visuales, 8

Amantadina, 13c, 250, 250c
Amaurosis fugaz, 144
Amígdala cerebelosa, 99f
Amiloide, proteína precursora del, 47
Amiloidosis, 221, 224
Aminoglucósidos

antibióticos, 155c, 188
toxicidad por, 154c
vestibulopatía por, 108c, 112

Amiotrofi a
diabética, 217
neurálgica, 181

Amitriptilina, 89c
Amnesia

aguda, 63-65, 63f, 64f
anterógrada, 8, 63, 63f
crónica, 65-66
disociativa (psicógena), 62, 65
en el alcoholismo, 64-65
en encefalitis límbica, 66
en encefalopatía de Wernicke, 65
en síndrome de Korsakoff , 65
general transitoria, 63, 64
hipoxia y, 63-64
información general, 8
intoxicación con monóxido de carbo-

no y, 64
isquemia y, 63-64
oclusión bilateral de la arteria cerebral 

posterior y, 64, 64f
orgánica, 8
posencefalítica, 65
postraumática, 8, 63, 63f
psicógena, 8, 62, 65
retrógrada, 8, 63, 63f
tumores cerebrales y, 65

Ampicilina, 21c, 23c
Analgesia, 205
Anemia perniciosa, 18
Anestesia, 205
Aneurisma

cirugía del, 78-79
disecante de la aorta, 287
en hemorragia subaracnoidea, 75, 76, 

76f, 79c
familiar, 79
no roto, 79

Anfetaminas, 13c, 109c, 323
Anfotericina B, 34
Angiografía

cerebral,
en accidente cerebrovascular, 313
en hemorragia subaracnoidea, 77

en hemorragia subaracnoidea, 77
por resonancia magnética, 362

Angiopatía amiloide cerebral, 323, 324f
Angioplastia para accidente cerebro-

vascular, 316-317
Angiospasmo, 78
Angiostrongylus cantonensis, 35c, 37, 37c
Angitis granulomatosa, 300

Ángulo cerebelopontino, tumor en el, 
108c, 110-111, 110f

Anillos de Kayser-Fleischer, 261, 261f
Anisocoria, 137
Anormalidades

motoras en el delirio, 2
oculares en ataxia cerebelosa, 97

Anosognosia, 9
Antecedentes

cardiovasculares en trastornos de la 
función cognitiva, 3

en accidente cerebrovascular, 
311-312

en alteraciones de la vista, 130-131
en cefalea, 70-73
en coma, 330
en defi ciencias motoras, 153-155
en demencia, 44
en trastornos,

de la función cognitiva, 3-4
de la sensación somática, 204-205
del equilibrio, 101-102
del movimiento, 243-244

familiares,
en trastornos de la función 

cognitiva, 4
en trastornos del equilibrio, 102

laborales, polineuropatía y, 213
médicos en trastornos de la función 

cognitiva, 3-4
psiquiátricos, trastornos de la función 

cognitiva y, 4
Antibióticos para meningitis bacteriana, 

21c, 23c-24c
Anticipación en ataxias espinocerebelo-

sas, 118
Anticoagulantes para accidente cerebro-

vascular, 316, 318
Anticolinérgicos

estado de confusión aguda y, 13c, 15
para parkinsonismo, 250, 250c
para vértigo, 109c

Anticolinesterasas para miastenia grave, 
186-187

Anticonvulsivos
en el embarazo, 284
estado de confusión y, 13c
interacciones de fármacos con, 284, 

284c
para convulsiones, 278-283, 279c-

280c, 283c
para migraña, 90c
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Anticuerpos
contra las células de Purkinje, 118, 

118c
en la degeneración cerebelosa para-

neoplásica, 118, 118c
Antidepresivos

estado de confusión y, 13c
para migraña, 89c
para neuralgia posherpética, 84

Antiedematosos para accidente cerebro-
vascular, 318

Antieméticos, 90c
Antihipertensivos para accidente cere-

brovascular, 318
Antihistamínicos, 13c, 109c
Antiinfl amatorios no esteroides, 13c
Antipsicóticos, 13c
Aparato vestibular periférico, 144
APOE, gen de la, 47, 47c
Apolipoproteína E, 47, 48f
Apoplejia hipofi saria, 146
Apoptosis, 297
APP, gen de la, 47, 47c
Apraxia

constructiva, 9
defi nición de, 9
en hidrocefalia normotensiva, 53
ideomotora, 368

Aracnoiditis, 232
adhesiva crónica, 171-172

Arbovirus en meningitis viral, 28c
Área

de Broca, 7f, 305
de Wernicke, 7f

Arrefl exia, 157
Arritmias, accidente cerebrovascular y, 

303
Arsénico, envenenamiento por, 154c, 183
Arteria(s)

auditiva, oclusión de la, 113, 113f
basilar,

accidente cerebrovascular y, 307f, 
308, 309f

aneurisma de la, 76f
insufi ciencia de la, 288
oclusión de la, 115-116, 115f
trombosis de la, 340-341

carótida,
aneurisma de la, 76f
disección cerebrovascular, 300
interna en accidente cerebro-

vascular, 307

cerebelosa, 114, 114f
cerebral,

aneurisma de la, 76f
anterior en accidente cerebrovascu-

lar, 305, 305f, 306f
media en accidente cerebrovascular, 

305-307, 305f, 306f
oclusión, amnesia y, 64, 64f
posterior en accidente cerebro-

vascular, 307-308, 307f
posterior, amnesia y oclusión de la, 

64, 64f
posterior, oclusión bilateral de la, 

64, 64f
comunicante, aneurisma de la, 76f
espinal anterior, 172, 172f
meníngeas, 70
retiniana, embolismo de la, 79
vertebral,

aneurisma, 76f
disección de la, trastornos vascu-

lares y, 300
Arteriografía, 361-362
Arteriopatía cerebral dominante autosó-

mica con infartos subcorticales y 
leucoencefalopatía (CADASIL), 
85

Arteritis
de células gigantes, 81-82, 220, 298-

300
sifi lítica, 301f
temporal, 81-82, 145

Articulaciones, percepción de la posición 
de las, 106, 206

Artritis reumatoide, 221
Asinergia, 162
L-asparaginasa, 13c
Aspergillus sp., en meningitis micótica, 33c
Asta anterior, trastornos de las células 

del, 154c, 159, 175-179
idiopáticos, 175-178

Asterixis
con demencia, 51
con estado de confusión aguda, 4c, 9
en encefalopatía hepática, 19
en trastornos del equilibrio, 106
temblor postural y, 240

Astrocitomas cerebelosos, 122
Ataque isquémico transitorio, 79, 293, 

315-317
Ataxia

cerebelosa, 95-97, 97c, 100c, 102, 112c

infantil, 116
con demencia, 9
con estado de confusión aguda, 4c
de Friedreich, 107, 120–121, 224
en encefalopatía de Wernicke, 17, 113
en trastornos del equilibrio, 95-101, 

97c, 101, 112c
espinocerebelosa, 118-120, 119c

dominante autosómica, 118-120, 
119c

ipsolateral, 311
marcha y, 102-103
sensorial, 97c, 100, 102, 123, 123f, 

123c
telangiectasia, 121
trastornos del tono muscular y, 106
vestibular, 95, 97c

Ataxinas, 119c 
Atención en la valoración del estado 

mental, 7
Atenolol, 90c
Ateroesclerosis, accidente cerebrovascular 

y, 297-298, 298f, 299f
Atetosis, 241-242, 241c
Atrofi a

dentado-rubro-pálido-luisiana, 120, 
244c, 257

multisistémica, 249
muscular espinal, 175-176, 177

infantil, 175
intermedia, 175-176
juvenil, 176

Audición, trastornos del equilibrio y, 103
Audiometría en trastornos del equilibrio, 

107
Aura, migraña con, 87-88, 87f
Automatismo, 277
Autorregulación cerebral, 318-319, 319f
AVM. Véase Malformación arteriovenosa
Avulsión traumática radicular, 179-181
Azatioprina, 187

B
Baclofeno, 13c
Bandas oligoclonales, 166
Barbitúricos, 13c
Barognosia, 206
Bastones, 126
Benzodiacepinas, 13c, 109c
Bíceps

inervación de los, 161c
refl ejo de los, 157c
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Biopsia(s), 364
de las arterias, 364
del cerebro, 364
muscular, 163-164, 163c, 364

Blastomyces dermatitidis, 33c
Blefaroclono, 249
Blefaroespasmo, 249, 258, 259
β-bloqueadores, 155c
Bloqueo cardiaco completo, síncope por, 

287
Botulismo, 154c, 188
Bóveda craneana, estructuras sensibles al 

dolor en la, 70, 71f
Bradiarritmias, síncope por, 287
Bradicardia

con demencia, 5c
con estado de confusión aguda, 4c

Bradicinesia con demencia, 9
Bulbo raquídeo, 101f
Bunyavirus en meningitis viral, 28c
Butorfanol, 89c

C
Cabeza, examen médico de la, en trastor-

nos de la función cognitiva, 5
Calambre(s), 196

del escritor, 259
Calor, golpe de, 197c
Campos visuales, 131-133, 132f, 133f
Camptocormia, 191
Canalolitiasis, 107, 109f
Candida sp., en meningitis micótica, 33c
Cara de máscara, 248
Carbamacepina

para convulsiones, 279c, 280, 283c, 
284c

para neuralgia del trigémino, 83
Carbidopa, 251
Carbono, amnesia e intoxicación con 

monóxido de, 64
Cardiopatía reumática, 303
Catecol-O-metiltransferasa, inhibidores 

de la, 252
Causalgia, 229
Cefalea

aguda, 70, 75-81
antecedentes de, 70-73
arteritis de células gigantes y, 81-82
asogénica, 88
características del dolor en, 71-72
causas de, 70c
clasifi cación de la, 70-71

coito y, 80-81
condiciones que alivian la, 72-73
condiciones que exacerban la, 72
convulsiones y, 80
crónica, 71, 85-92
en accidente cerebrovascular, 311
en brotes, 88, 91, 91f
en hemorragia subaracnoidea, 75-79, 

76f, 77f, 79c
encefalitis y, 80
encefalopatía por hipertensión y, 80
enfermedad dental y, 92
enfermedad espinocervical y, 92
examen médico general en la, 73-75, 

74f
factores desencadenantes de la, 71
fi siopatología de la, 70
glaucoma por cierre angular y, 81
información general, 70
meningitis y, 80
metodología de diagnóstico de la, 70-75
migraña, 85-88, 86f, 87f, 89c-90c
patrón temporal de la, 72, 73f
por tensión, 91-92, 92f
presión sanguínea en la, 73
pulso en la, 73
punción lumbar y, 80
respiración en la, 73
síntomas asociados con la, 72
síntomas prodrómicos con, 71
sinusitis y, 92
subaguda, 70-71, 81-85
temperatura en la, 73
trastornos oculares y, 81
tumores cerebrales y, 82
ubicación del dolor en, 72
unilateral, 72
valoración neurológica de la, 75

Cefalosporinas, 13c
Cefotaxima, 21c, 23c
Ceftazidima, 21c, 23c, 24c
Ceftriaxona, 21c, 23c, 24c, 26
Ceguera

cortical, 146, 308
monocular transitoria, 144

Células gigantes, arteritis de, 81-82, 
145, 220, 298-300

Cerebelo
divisiones del, 99f
infarto del, 114, 114f
lesiones en el, 97
organización funcional del, 100f

Ceruloplasmina, 260
Cetamina, 13c
Cetoacidosis diabética, 16
Cetoprofeno, 89c
Choque espinal, 164
Cicloserina, 13c
Ciclosporina, 13c, 20
Circulación cerebral, 294, 295f, 295c
Circunducción en la marcha, 158-159
Cirugía

para accidente cerebrovascular, 318, 
322

para hemorragia subaracnoidea, 
78-79

para parkinsonismo, 253
Cisplatino, vestibulopatía por, 112
Cisternografía en hidrocefalia normoten-

siva, 53
Cisticercosis, 35c, 37
Citomegalovirus

encefalitis por, 31
mielopatía por, 171

Claudicación intermitente de la médula 
espinal, 231

Clofi brato, 155c
Clonacepam, 279c, 280, 283c, 284c
Clonidina, 13c
Clono, 157-158
Clopidogrel, 316
Cloroquina, 13c, 155c

paludismo resistente a la, 36
paludismo sensible a la, 36

Clorpromazina, 90c
Coagulación intravascular diseminada, 

41
Coagulopatías, 323-324
Cocaína, 13c, 300-301, 323
Coccidioides immitis, 33c, 37c
Coclina, gen de la, 108
Codeína, 89c
Coito, cefalea y, 80-81
Colágeno, neuropatía en enfermedad 

vascular del, 220-221
Colesteatomas, 111
Colina, acetiltransferasa de la, 48
Colistina, 155c
Coma

absceso cerebral y, 339-340
accidente cerebrovascular y, 340
como nivel de conciencia, 2
contusión cerebral y, 337
convulsiones y, 344–345
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de Glasgow, escala de, 334
defi nición de, 328
diagnóstico diferencial, 345-346
en comparación con el estado vegeta-

tivo persistente, 345
en comparación con el síndrome de 

cautiverio, 345-346
encefalopatías difusas y, 341-344
escala de Glasgow para, 334
etiología del, 336-345
evaluación fi siopatológica del, 

334-336
exploración física en el, 330-331
exploración neurológica del, 331-334
hematoma epidural y, 337, 338f, 341
hematoma subdural y, 336-337, 

337c, 341
hemorragia intracerebral y, 337-338
hemorragia pontina y, 341
historia clínica en el, 330
intoxicación por fármacos y, 342-343
manejo de urgencias en caso de, 

329-330, 329c
metabólico, 330c
métodos de diagnóstico del, 329-336
patrones respiratorios en, 335f
presión arterial en el, 330-331
pupilas en el, 332f
respuesta motora al dolor en el, 

333-334
tumores y, 340

Comprensión, valoración de la capacidad 
de, 367

Concentración en la valoración del 
estado mental, 7

Conciencia
alteraciones del contenido de, 2-3, 3c
alteraciones del grado de, 2
defi nición de, 2
en coma, 2
en delirio, 2
en demencia, 43
en estado de confusión aguda, 2
grado normal de, 7
pérdida de la, y cefalea, 72
pérdida episódica de la, 271-272

Conducción nerviosa
estudios de, 354-355
velocidad de, 163c

Conducta en la valoración del estado 
mental, 8

Confabulación, 62

Confrontación, técnica de, 132-133, 
134f

Confusión aguda, estado de. Véase Esta-
do de confusión

Conmoción, 42
Conocimiento, cefalea y pérdida del, 72
Conos, 126
Contenido del pensamiento en la 

valoración del estado mental, 8
Contracción pupilar en trastornos de la 

función cognitiva, 9
Contusión

cerebral, 337
intracerebral, 42

Conversión, trastorno de, 102
Convulsiones, 272–285

accidente cerebrovascular y, 311
atónicas, 277
cefalea y, 80
clasifi cación de las, 274-277
clónicas, 277
coma y, 344-345
criptógenas, 273
de ausencia, 275, 276f
defi nición de, 271
del lóbulo temporal, 43
diagnóstico de, 277
en abstinencia de etanol, 12, 14
en el embarazo, 284
estado de confusión y, 42-43
estado epiléptico, 275, 281-282, 

281c, 282c
etiología de, 272-274, 272f, 272c
fármacos anticonvulsivos para, 278-

283, 279c-280c, 283c
febriles benignas de la infancia, 

272-273
fenómenos posteriores a las, 271-272
generalizadas, 274-277, 275f, 276f
hemorragia subaracnoidea y, 78
idiopáticas, 273
método de diagnóstico de, 271-272
mioclónicas, 277
parciales, 277

complejas, 43, 277
pequeño mal, 275, 276f
pronóstico de, 284-285
psicomotoras, 43
sucesos durante las, 271
terapia anticonvulsiva, 277-283, 

279c-280c, 283c
tónicas, 277

tónico-clónicas generalizadas, 274-
275, 275f

trastornos sistémicos y, 273-274
Coordinación

ataxia cerebelosa y falta de, 96-97
en las defi ciencias motoras, 156-157
motora, valoración de la, 371-372, 

377
Coprolalia, 265
Coproporfi ria, 183
Corea, 5c, 9, 240-241, 241c

acantocitosis, 256, 259
de Sydenham, 257, 265
familiar, 244c
hereditaria benigna, 244c, 256

Coreoatetosis, 244c
cinesigénica paroxística, 244c, 260
distónica paroxística, 260
paroxística, 256

Coriomeningitis linfocítica en meningi-
tis viral, virus de la, 27c

Corteza
calcarina, 126
occipital, lesiones de la, 146
sensorial, lesiones de la, 211
visual, 127

Corticosteroides
estados de confusión y, 13c, 20
para esclerosis múltiple, 168
para lupus cerebral, 41
para meningitis tuberculosa, 25
para miastenia grave, 187
para traumatismos de la médula 

espinal, 164
y alteración de la transmisión neuro-

muscular, 155c
Coxsackievirus

A en meningitis viral, 27c
B en meningitis viral, 27c
como causa de debilidad, 154c

Crisis
apática, 15
tirotóxica, 15

Cryptococcus
meningitis por, 20

neoformans, 33c
Cuadrantanopsia

inferior, 146
superior, 146

Cuádriceps femoral, inervación del, 161c
Cuadriparesia, 106, 156

atáxica, 106
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Cuadriplejia, 156
Cuello

dolor en, 230-234
examen médico del,

en cefalea, 74-75, 74f
en trastornos de la función 

cognitiva, 5
Cuero cabelludo en examen médico 

general de la cefalea, 73–74
Cuerpo(s)

de inclusión, miositis por, 193
de Lewy,

demencia con, 46c, 54-55
difusos, enfermedad de, 46c, 54, 

249, 253-254
en parkinsonismo, 247

geniculado lateral, lesiones en el, 146
Culmen, 99f

D
Dapsona, 155c, 222
Debilidad

en trastornos del equilibrio, 106
neuropática distal, 106

Declive, 99f
Decorticación al dolor, respuesta de, 334
Defecto pupilar aferente relativo, 139
Defi ciencia colinérgica, 48
Defi ciencias motoras

antecedentes del desarrollo en, 
154-155

antecedentes en, 153-155
antecedentes médicos en, 154-155
apariencia de los músculos en, 155
asociadas con fármacos, 155c
biopsia muscular en, 163-164
coordinación en, 156-157
curso de, 153-154
en lesiones de los nervios periféricos, 

213
estados de hiperactividad de la unidad 

motora en, 195-198, 196c
estudios de investigación sobre, 

162-164, 163c
exploración física en, 155-159
fuerza muscular en, 156, 157c
gravedad de los síntomas en, 154
lesiones de neurona motora inferior 

en, 160
lesiones de raíces nerviosas en, 179-

182, 180f

localización de las lesiones en, 159-
162, 161c

marcha en, 158-160
método de diagnóstico de, 153-164
modo de inicio de, 153
síntomas asociados en, 154
tono muscular en, 155-156
trastornos de la médula espinal en, 

164-175
trastornos de la transmisión 

neuromuscular en, 185-188
trastornos de las células del asta ante-

rior en, 175-179
trastornos de los nervios periféricos 

en, 182-185
trastornos miopáticos en, 188-195

Défi cit neurológico isquémico reversible, 
294

Degeneración
cerebelosa paraneoplásica, 

117-118, 118c
corticobasal, 249-250, 254-255
estriadonigral, 249
ganglionar corticobasal, 5c, 46c, 55
hepatocerebral,

adquirida, 5c, 266
no wilsoniana, 46c, 60

Delirio(s)
anormalidades motoras en el, 2
cambios autónomos en el, 2
como grado de conciencia, 2
fi jos, 8

Delirium tremens en abstinencia de eta-
nol, 14

Deltoides, inervación del, 161c
Demencia

antecedentes en la, 44
causas comunes de, 45, 46c-47c
causas controvertibles de, 45
causas reversibles de la, 45
con características extrapiramidales, 

46c, 54-55
con cuerpos de Lewy, 46c, 54-55
debida a infecciones, 56-59
defi nición de, 2, 43
del lóbulo frontal, 50
depresión y, 47c
diagnóstico diferencial de la, 5c, 45
en alcoholismo, 46c, 59
en comparación con el estado de con-

fusión aguda, 2-3, 3c

en defi ciencia de vitamina B12, 46c, 59
en degeneración,

ganglionar corticobasal, 46c, 55
hepatocerebral no wilsoniana, 60

en enfermedad,
de Alzheimer, 45-49, 47c, 48f, 49c
de Creutzfeldt-Jakob, 46c, 50-53, 

51c, 52f
de Huntington, 46c, 55
de Wilson, 46c, 60

en hematoma subdural crónico, 
60-61, 61f

en hidrocefalia normotensiva, 46c, 
53-54, 54f

en hipotiroidismo, 46c, 59
en leucoencefalopatía multifocal 

progresiva, 58-59, 59f
en neoplasia meníngea, 56
en neurosífi lis, 46c, 58
en parálisis supranuclear progresiva, 

46c, 55, 254
en trastornos metabólicos, 46c, 59
en trastornos sistémicos, 46c, 55-62
estudios de laboratorio para diagnosti-

car la, 10c
evolución de la, 3c
examen médico general en, 45
frontotemporal, 46c, 49-50, 50f
indicios motores en el, 9
metodología de diagnóstico de la, 44-45
por diálisis, 46c, 60
pronóstico de la, 3c
pugilística, 60
relacionada con VIH, 5c, 46c, 56-58, 

57f, 57c
semántica, 50
pseudodemencias, 45, 47c, 62, 62c
sin características extrapiramidales, 

45-54, 46c
trastornos vasculares y, 60-62, 61f
traumatismos y, 60
tumores cerebrales y, 55
valoración del estado mental en, 45
vascular, 47c, 61-62, 61f

Depresión
demencia y, 47c, 62, 62c
en comparación con parkinsonismo, 

249
Derivación

en hidrocefalia normotensiva, 53-54
extracraneal-intracraneal, 317



ÍNDICE  /  393

Dermatomiositis, 192–193, 193c
Descerebración al dolor, respuesta de, 

334
Descompresión

cerebelosa, 322
cerebral, 322

Desipramina, 89c
Desorientación entre derecha e 

izquierda, 9
Desvanecimientos alcohólicos, 64–65
Deterioro

cognitivo leve al comienzo de la 
enfermedad de Alzheimer, 48

de la abstracción, 8
de la fi jación vertical de la vista, 9
del grado de conciencia, 7

Dexametasona, 339c
Dextrosa, 330
Diabetes

neuropatía acústica y, 108c, 112
polineuropatía en, 216-217, 217c
trastornos de la función cognitiva y 

antecedentes de, 3
Diacepam, 109c, 282c
Diálisis

demencia por, 46c, 60
síndrome de desequilibrio por, 19

Difteria, 154c, 182, 220
Digital, glucósidos de, 13c
Dihidroergotamina, 89c
Dimenhidrinato, 109c
Dipiridamol, 316
Diplopía, pruebas de, 143
Disartria, 7
Disautonomía familiar, 223–224
Discinesia

paroxística, 260
inducida por ejercicio, 260
no cinesigénica, 244c

tardía, 243, 263-264
Disco

cervical, prolapso de, 179, 180f
intervertebral lumbar, prolapso de, 

179, 180f, 231
intervertebral, prolapso de, 179, 180f, 

231
óptico, 126f, 134-135, 136f

Discriminación
entre dos puntos, 8, 206

ausencia de, 8
sensorial bilateral, 206 

Disdiadococinesia, 162, 371
Disestesia, 204
Disfunción articular temporomandibu-

lar, 92
Disinergia, 162
Dismetría, 97, 162

terminal, 97
Disnea, cefalea y, 72
Disociación de luz-proximidad, 138
Displasia fi bromuscular, 300
Disrafi a espinal, 232
Distonía, 241-242, 241c

axial en extensión, 254
de torsión idiopática, 243
de torsión primaria generalizada, 

257-258
focal, 241
heredodegenerativa, 259-260, 260f
mioclónica, 244c, 259
oromandibular, 258, 259
-parkinsonismo, 259
psicógena, 260
segmentaria, 241

Distrofi a(s)
de Becker, 189c, 190
de Duchenne, 188, 189c, 190
de Emery-Dreifuss, 189c, 190
de la cintura y extremidades, 189c, 190
facioescapulohumeral, 189c, 190
miotónica, 150, 189c, 191-192
musculares, 188-191, 189c
ocular, 150, 189c, 191
oculofaríngea, 150, 189c, 191
paraespinal, 189c, 191
simpática refl eja, 229

Disulfram, 13c
Dolor

constante, 72
de cinta en cefalea, 72
de picahielos, 72, 92
difuso, 72

estructuras sensibles al,
de la bóveda craneana, 70, 71f
extracraneales, 70

facial,
agudo, 70
antecedentes de, 70-73
atípico, 85
características del, 71–72
causas del, 70c
clasifi cación del, 70–71

crónico, 71
en neuralgia del trigémino, 

83-84, 83f
examen médico general en el, 

73-75, 74f
fi siopatología del, 70
metodología de diagnóstico del, 

70-75
subagudo, 71
ubicación del, 72

focal en cefalea, 72
lancinante, 72
nervioso periférico, 229-230
occipital en cefalea, 72
ocular, 72
paranasal, 72
pulsante, 72
pulsátil, 72
radicular, 230
refl ejo, 232
retroocular, 72
talámico, 230

Donepezilo para enfermedad de Alzhei-
mer, 49, 49c

L-dopa, distonía sensible a, 244c, 258-259
Dopamina, agonistas de la, 250c, 251
Doxiciclina, 26

E
Eclampsia, 274
Ecocardiografía

en accidente cerebrovascular, 313
en trastornos del equilibrio, 107

Ecolalia, 265
Ecopraxia, 265
Ecovirus en meningitis viral, 27c
Edrofonio, prueba de, 186
Efecto de desgaste, 251
Efedrina, 109c
Ejercicio de la carátula del reloj, 368
Electrocardiograma

en accidente cerebrovascular, 313
en hemorragia subaracnoidea, 77

Electrocorticografía, 281
Electroencefalografía, 352-353

en accidente cerebrovascular, 313
en convulsiones, 276f, 277, 278f
en demencia por diálisis, 60
en encefalitis límbica, 66
en encefalitis por virus del herpes sim-

ple (VHS), 29
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Electroencefalografía (continuación)
en encefalopatía hepática, 19
en enfermedad de Creutzfeldt-Jakob, 

51, 52f
en estado de confusión, 10c
en lupus, 40
en meningitis bacteriana, 22
en meningitis viral, 27
en septicemia, 39
en uremia, 19
intracraneal, 281

Electromiografía, 163c, 354-355
Electronistagmografía, 107
Eletriptán, 89c
Embarazo, epilepsia y terapia con anti-

convulsivos en el, 284
Embolia

paradójica, 304
pulmonar, 287-288

Embolismo de la arteria retiniana, 79
Emetina, 155c
Encefalitis

amibiana granulomatosa, 35c, 37
amnesia por, 65
cefalea y, 80
coma y, 341
convulsiones y, 273
del tallo encefálico, 118c
en estados de confusión aguda, 13c
en pacientes infectados por VIH, 31, 31c
letárgica, 244
límbica paraneoplásica, 66, 66f, 118c
por citomegalovirus, 31
por Listeria, 20
por virus,

de la varicela-zóster, 31
del herpes simple, 29-30, 30f, 31

viral, 26-29, 27c, 28c
Encefalomielitis diseminada aguda, 116, 

118c, 169-170, 169f
Encefalomielitis diseminada aguda, 29
Encefalopatía

arteriosclerótica subcortical, 61-62
de Wernicke, 4, 4c, 17-18, 65, 113
del armiño contagiosa, 51c
difusa, 335-336, 341-344
espongiforme bovina, 51, 51c
espongiforme felina, 51c
hepática, 4, 4c, 12c, 18-19, 273, 

343-344
coma y, 343-344
convulsiones y, 273

estado de confusión aguda y, 4, 4c, 
18-19

perfi l del líquido cefalorraquídeo 
en, 12c, 19f

hiperglucémica, 16, 16c
hipóxico isquémica, 20
metabólica, 4c
por hipertensión, 39-40, 40f, 80, 274
y complicaciones quirúrgicas, 20

Endarterectomía carotídea, 79-80, 316
Endocarditis

accidente cerebrovascular y, 303
infecciosa, 303
marántica, 303

Endocrinopatías, 217–218
Endoprótesis intraluminales, 316–317
Enfermedad

cardiaca, trastornos de la función 
cognitiva y, 3

cerebelosa difusa, 97
de Alzheimer, 45-49, 47c, 48f, 49c

familiar, 47
de Binswanger, 61-62
de células falciformes, 304
de Creutzfeldt-Jakob, 5c, 46c, 50-53, 

51c, 52f, 121, 250
de cuerpos de Lewy difusos, 46c, 54, 

249, 253-254
de Dejerine-Sottas, 222-223
de Fabry, 224-225
de Fahr, 259
de Hallervorden-Spatz, 259, 260f
de Hodgkin, 118
de Huntington, 5c, 46c, 55, 244c, 

249, 255-257, 255f
trastornos semejantes a, 256

de Krabbe, 224
de Kugelberg-Welander, 176
de las vacas locas, 51, 51c
de Lyme, 25-26, 227
de Ménière, 108-109, 108c, 109c
de Paget,

del cráneo, 108c, 112
espinal, 232

de Pott, 170
de Refsum, 224
de Takayasu, 288
de Tangier, 207, 224
de Von Recklinghausen, 111
de Werdnig-Hoff man, 175-176
de Wilson, 5c, 46c, 60, 121, 244c, 249, 

257, 260-262, 261f, 262f, 265

debilitante del venado y el ciervo, 51c
del nodo sinoauricular, síncope por, 

287
dental, cefalea y, 92
espinocervical, cefalea y, 92
fi ngida, 102
hepática, neuropatía sensorial y, 218
mixta del tejido conjuntivo, 221
que afectan diversos aparatos y/o siste-

mas, 288-289
Entumecimiento, 204
Envejecimiento, cambios neurológicos 

en el, 43c, 44f
Enzima(s)

de segmentación del sitio β de la APP, 
48

en suero en defi ciencias motoras, 163
Ependimomas, 122, 174
Epilepsia, 272, 283. Véase también 

Convulsiones
parcial continua, 242

Eptastigmina para enfermedad de Alz-
heimer, 49

Ergot (alcaloides del cornezuelo del 
centeno), 13c, 89c

Ergotamina/cafeína, 89c
Eritema migrante, 25
Erupción cutánea con estado de confu-

sión aguda, 4c
Escalofríos, cefalea y, 72
Esclerodermia, 221
Esclerosis

lateral amiotrófi ca, 176c, 177, 177c
lateral primaria, 177
múltiple, 116, 154c, 165-169, 166c, 

167f, 168c
progresiva primaria, 166
progresiva-recurrente, 166
progresiva-secundaria, 166
recurrente-remitente, 166

sistémica progresiva, 221
Escopolamina, 109c
Escotoma en migraña, 87, 87f
Espalda

baja, dolor de, 230-232
dolor en, 230-234
traumatismo(s) en la, 230-231

Espasmo(s)
carpopedal, 17
extensores, 155
fl exores, 155
hemifacial, 197
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Espasticidad,  156
Espectroscopia por resonancia 

magnética, 361
Espondilitis anquilosante, 231
Espondilosis cervical, 173-174, 233
Estado(s)

de confusión,
abstinencia de etanol y, 11-14
abstinencia de sedantes en, 14
alteraciones endocrinas y, 15-16
causas comunes del, 13c
coagulación intravascular 

diseminada y, 41
como grado de conciencia, 2
convulsiones y, 42-43
defi ciencia de vitamina B12 y, 18
diagnóstico diferencial del, 4c
en comparación con la demencia, 

2-3, 3c
encefalitis en el, 13c
encefalopatía hepática y, 18-19
encefalopatía hipóxico isquémica y, 

20
enfermedad de Lyme y, 25-26
estudios de laboratorio para, 10c
evolución del, 3c
fármacos opiáceos y, 14
fármacos y, 11-15
hemorragia intracraneal y, 42
hiperadrenalismo y, 16
hipercalcemia y, 17
hiperglucemia y, 16
hipertiroidismo y, 15
hipoadrenalismo y, 16
hipocalcemia y, 17
hipoglucemia y, 15-16
hiponatremia y, 16-17, 17c
hipotiroidismo y, 15
indicios motores en el, 9
infección por VIH y, 30-32
infecciones parasitarias y, 34-38, 

35c, 36f, 37c
insufi ciencia de sistemas orgánicos 

y, 18-20
intoxicación por etanol y, 11
intoxicación por sedantes en, 14
lupus eritematoso sistémico y, 

40-41
medicamentos terapéuticos asocia-

dos con, 13c
meningitis bacteriana y, 20-22, 21c
meningitis en el, 13c

meningitis micótica y, 32-34, 33c
meningitis sifi lítica y, 25
meningitis tuberculosa y, 22-25
meningitis viral y, 26-29, 27c, 28c
metástasis leptomeníngeas y, 38-39, 

38c, 39f
perfi les del líquido cefalorraquídeo 

en el, 12c
pronóstico del, 3c
púrpura trombocitopénica trom-

bótica y, 41-42
septicemia y, 39
síndrome de Reye y, 19
trasplante de órganos y, 20
trastornos electrolíticos y, 16-17
trastornos metabólicos en el, 13c
trastornos nutricionales y, 17-18
trastornos psiquiátricos y, 43
trastornos vasculares en el, 13c, 

39-42, 40f
traumatismos craneoencefálicos y, 42
uremia y, 19
virus del herpes simple y, 20

epiléptico, 275, 281-282, 281c, 282c, 
344-345

hipercoagulables, 304
hiperosmolares,

coma y, 344
convulsiones y, 273

mental, valoración del, 366
en cefalea, 75
en demencia, 45
en trastornos de la función 

cognitiva, 6-9
en trastornos del equilibrio, 102

posictal, 42-43, 271-272
prolongado, 42-43

vegetativo persistente, 345
Estenosis

aórtica, 287
en la carótida, 313-315
espinal, 231, 232
pulmonar, 287-288

Estepaje, marcha de, 102, 159
Estereoagnosia, defi nición de, 8, 206
Estereognosia, 206
Estimulación

cerebral profunda, 253
nerviosa repetitiva, 355-356
oculovestibular, 141
simultánea doble, valoración por, 368
térmica, 141

Estría grasa, 298
Estudios

electrodiagnósticos, 162-163
electrofi siológicos, 352-356
espinales de diagnóstico por imágenes, 

362-363
Etambutol, 25
Etanol

abstinencia de, estado de confusión 
aguda y, 11-14

intoxicación por, estado de confusión 
aguda e, 11

Etosuximida, 279c, 280, 283c, 284c
Excursión ocular, 141-143
Exoftalmos, 139, 141
Exploración física

en accidente cerebrovascular, 312
en cefalea, 73-75, 74f
en coma, 330-331
en defi ciencias motoras, 155-159
en demencia, 45
en trastornos de la función cognitiva, 

4-6, 4c, 5c
en trastornos del equilibrio, 102

Exploración sensorial, 205-206
Extensor, inervación del

común de los dedos, 161c
del pie, 161c

corto de los dedos del pie, 161c
cubital del carpo, 161c
radial largo del carpo, 161c

Extinción, defi nición de, 8
Extracción dental infectados, sitios de, 

92

F
Falta de respuesta de origen psicógeno, 

345
Faringe, dolor en la, 72
Fármacos

convulsiones y abstinencia de, 273-274
convulsiones y sobredosis de, 273
miopatías inducidas por, 195
parkinsonismo inducido por, 

246-247
simpatomiméticos, 109c
trastornos cerebelosos e intoxicación 

por, 113
trastornos de la función cognitiva y 

abuso de, 4
trastornos del movimiento inducidos 

por, 262-264, 262c
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Fasciculaciones, 155
Fascículo longitudinal

medial, 147
superior, 7f

Fenciclidina, estado de confusión aguda 
y, 15

Fenilpropanolamina, 13c
Fenitoína, 83-84, 90c, 117, 155c, 222, 

279c, 282c, 283c, 284c
Fenobarbital, 279c, 282c, 283c, 284c
Fenómeno

de encendido-apagado, 251
de la navaja de muelle, 156
de rebote, 162

Fenotiazinas, 155c
Festinación, 159
Fibroblasto, factor de crecimiento-14 

del, 119c
Fiebre

cefalea y, 72
con estado de confusión aguda, 4c
manchada de las Montañas Rocosas, 

35c, 37
Fisostigmina para enfermedad de Alzhei-

mer, 49
Fístula arteriovenosa, 173
Flavivirus en meningitis viral, 28c
Flexor, inervación del

cubital del carpo, 161c
radial del carpo, 161c

Flumazenil, 330
Flunarizina, 90c
Fosa(s)

craneales, 71f
posterior, malformaciones de la, 123
posterior, tumores de la, 121-122, 122c

Fosfenitoína, 282c
Fotofobia, cefalea y, 72
Fóvea, 126, 126f
Frataxina, 119c

gen de la, 120
Fuerza muscular, 156, 157c
Función

cognitiva, valoración de la, 366, 377
motora de integración en la valoración 

del estado mental, 9
motora, valoración de la, 372-373, 

377
sensorial de integración en la valora-

ción del estado mental, 8-9
sensorial, valoración de la, 373-374, 

377-378

G
Gabapentina, 20, 90c, 279c, 283c, 284c
Galantamina para enfermedad de Alzhei-

mer, 49, 49c
Gammapatía monoclonal, 178

benigna, 221
Ganciclovir, 13c
Ganglios basales en parkinsonismo, 247, 

248f
Gases en la sangre arterial en estados de 

confusión aguda, 11c
Gastrocnemio, inervación del, 161c
Gefbtaxima, 24c
Genética, infl uencia de la

en accidente cerebrovascular, 292, 293c
en ataxia,

de Friedreich, 120
espinocerebelosa dominante 

autosómica, 118-120, 119c
en enfermedad,

de Alzheimer, 47, 47c
de Huntington, 55, 255
de la neurona motora, 176-177, 

176c
de Ménière, 108
de Wilson, 60, 121

en esclerosis múltiple, 165
en migraña, 85
en síndrome de piernas inquietas, 266
trastornos del movimiento e, 246
tumores en el ángulo cerebelopontino 

e, 111
Gentamicina, 23c, 24c
Glaucoma por cierre angular, 81
Gliomas, 174
Glucoproteína IIb/IIIa, antagonistas 

de la, 316
Glutamato, antagonista del receptor 

del, para enfermedad de Alzhei-
mer, 49, 49c

Glutamina en líquido cefalorraquídeo en 
encefalopatía hepática, 19f

Glúteo, inervación de
mayor, 161c
mediano, 161c
menor, 161c

Grafestesia, 206
Granulomatosis de Wegener, 220

H
Habla en la valoración del estado men-

tal, 7-8

Haemophilus en meningitis bacteriana, 20
Hartmannella sp, 35c, 37
Heliotropo, eritema en, 192
Helmintos en infecciones parasíticas del 

sistema nervioso central, 35c
Hemangioblastoma, 122
Hematoma

epidural, 42, 337, 338f, 341
subdural,

coma y, 336-337, 337c, 341
crónico, 5c, 47c, 60-61, 61f
traumático, 42

Hematomielia, 154c, 172
Hemianopsia

bitemporal, 146
homónima, 146
incongruente, 146

Hemiataxia, 106
Hemibalismo, 241
Hemiparesia

atáxica, 106, 311
con estado de confusión aguda, 4c, 9
contralateral, 106
defi nición de, 156
motora pura, 311

Hemiplejia, 156
Hemisferios, valoración de las funciones 

de los, 367-368
Hemorragia

cerebelosa, 115-116
epidural, 172-173, 297
hipertensiva, 318-323
intracraneal, 79

accidente cerebrovascular por, 297, 
318-324

causas de, 323-324
cerebelosa, 115
coma y, 337-338
en comparación con la meningitis 

bacteriana, 22
en el diagnóstico diferencial del 

estado de confusión aguda, 4c
hematoma epidural, 42
hemorragia retiniana en la, 75, 75f
perfi l del líquido cefalorraquídeo 

en, 12c
subaracnoidea, 75-79, 76f, 77f, 79c
tratamiento de la, 338
traumática, 42, 323

pontina, 341
retiniana en hemorragia subaracnoi-

dea, 75, 75f
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subaracnoidea, 75-79, 76f, 77f, 79c
accidente cerebrovascular por, 297
coma y, 341-342
en comparación con la meningitis 

bacteriana, 22
en el diagnóstico diferencial del 

estado de confusión aguda, 4c
hemorragia retiniana en, 75, 75f
perfi l del líquido cefalorraquídeo 

en, 12c
subdural, 172-173, 297

Heparina
de bajo peso molecular, 316
no fraccionada, 316
para accidente cerebrovascular, 316

Hepatitis, virus de la, en meningitis 
viral, 27c

Herpes zóster (culebrilla), 84-85, 84f, 
233-234

Heterocromía del iris, 138
Hexosaminidasa, defi ciencia de, 178
Hidralazina, 222
Hidrocefalia

comunicante, 53
hemorragia subaracnoidea e, 78
no comunicante, 53
no obstructiva, 53
normotensiva, 46c, 53-54, 54f¸ 250
obstructiva, 53

Hidrocortisona, 339c
Hidrofobia en meningitis viral, 28c
Hidropesía endolinfática, 108, 109f
Hiperadrenalismo, 16
Hiperalgesia, 205
Hipercalcemia, estado de confusión agu-

da e, 17
Hiperestesia, 205
Hiperglucemia

estado de confusión aguda e, 4c, 16
no cetósica hiperosmolar, 16

Hiperpatía, 205
Hiperpotasemia, 154c, 194
Hiperrefl exia, 157–158
Hipertensión

accidente cerebrovascular e, 298
cefalea e, 85
con estado de confusión aguda, 4c
encefalopatía por, 39-40, 40f, 80, 274
idiopática, 82-83, 83c
intracraneal,

idiopática, 82-83, 145
trastornos relacionados con, 83c

pulmonar, 287
trastornos de la función cognitiva e, 3
trastornos relacionados con, 83c

Hipertermia
coma e, 344
convulsiones e, 274
maligna, 197-198, 197c

Hipertiroidismo
estado de confusión aguda e, 15
miopatía ocular e, 150

Hipertonía, 155-156
Hiperventilación

con estado de confusión aguda, 4c
síncope por, 289

Hipoadrenalismo, 16
Hipoalgesia, 205
Hipocalcemia

convulsiones e, 273
estado de confusión aguda e, 4c, 17

Hipocampo, memoria e, 62
Hipocapnia, 289
Hipocinesia en parkinsonismo, 248
Hipoestesia, 205
Hipofonía, 248
Hipoglucemia

coma e, 342
convulsiones e, 273
estado de confusión aguda e, 4c, 15-16

Hiponatremia
coma e, 344
convulsiones e, 273
en hemorragia subaracnoidea, 78
estado de confusión aguda e, 16-17, 17f

Hipopotasemia, 154c, 194
Hipotensión

con demencia, 5c
ortostática, 288-289, 289c
idiopática, 288

Hipotermia
coma e, 344
con demencia, 5c
con estado de confusión aguda, 4c

Hipotiroidismo
con estado de confusión aguda, 4c, 
5c, 15
demencia en, 46c, 59
neuropatía acústica e, 108c, 112
polineuropatía en, 217-218
trastornos cerebelosos e, 117

Hipotonía
ataxia cerebelosa e, 95-96
defi ciencias motoras e, 156

Hipoxia, amnesia e, 63-64
Histoplasma capsulatum, 33c
Hormonas tiroideas, 13c
Humor en la valoración del estado men-

tal, 8
Huntingtina, gen de la, 255

I
Ibuprofeno, 89c
Ictericia con demencia, 5c
Imágenes por resonancia magnética, 

357-360, 363
calibradas por difusión, 360
calibradas por perfusión, 360
de encefalitis límbica, 66, 66f
de encefalitis por virus del herpes sim-

ple, 29, 30f
de encefalomielitis diseminada aguda, 

169, 169f
de encefalopatía por hipertensión, 39, 

40f
de esclerosis múltiple, 166-167, 167f
de leucoencefalopatía multifocal 

progresiva, 59
de oclusión de la arteria cerebral, 64f
del infarto del cerebelo, 114
en accidente cerebrovascular, 313, 314f
en defi ciencias motoras, 162
en demencia vascular, 61-62, 61f
en trastornos del equilibrio, 107
en trastornos del movimiento, 245
funcional, 361

Imipramina, 155c
Indicios motores en trastornos de la fun-

ción cognitiva, 9
Infarto

cerebral, 323
de la arteria cerebral posterior, 64, 64f
de la médula espinal, 172, 172f
del cerebelo, 114, 114f
del cerebro, 4c, 323
del hemisferio derecho, 40
del mesencéfalo paramediano, 115-

116, 115f
en la distribución principal de las arte-

rias cerebrales, 304-305
lacunar, 300, 304-305, 310-311, 

310f
raquídeo, 113-114, 114f
vertebrobasilar, 113

Infecciones, estados de confusión e, 20
parasitarias, 34-38, 35c, 36f, 37c



398  /  ÍNDICE

Información visual, recepción de la, 
126, 126f

Infraespinoso, inervación del, 161c
Inmunoglobulinas para miastenia 

grave, 187
Inmunosupresores, estado de 

confusión e, 20
Insomnio familiar mortal, 51, 51c
Interferones, 168, 168c
Interpretación sensorial, evaluación 

de la, 367-368
Intoxicación

anticolinérgica, 4c
coma e, 342-343
simpatomimética, 4c
trastornos cerebelosos e, 113

Invaginación basilar, 174
Investigaciones de laboratorio

en accidente cerebrovascular, 312-313
en arteritis de células gigantes, 82
en defi ciencias motoras, 162-164, 

163c
en encefalitis por virus del herpes 

simple, 29
en enfermedad de Alzheimer, 48-49
en estado epiléptico, 281c
en hemorragia subaracnoidea, 77
en infecciones parasíticas del sistema 

nervioso central, 35c
en lupus eritematoso sistémico, 40
en meningitis,

bacteriana, 21-22
micótica, 32-34
sifi lítica, 25
tuberculosa, 24
y encefalitis viral, 26-27

en neuropatía periférica, 214-215
en púrpura trombocitopénica 

trombótica, 41-42
en trastornos,

de la función cognitiva, 10-11, 
10c, 11c

del equilibrio, 106-107
del movimiento, 245

en tumores en el ángulo cerebelopon-
tino, 111

Isoniazida, 13f, 25, 222
Isquemia. Véase también Accidente 

cerebrovascular
amnesia e, 63-64
cerebral focal, 297-318. Véase también 

Accidente cerebrovascular

cerebral global, 274, 294, 324-326, 
325f, 342

vertebrobasilar, 4c, 113

J
Juicio, capacidad de, 8

K
Kuru, 51

L
Laberintitis aguda, 109
Lagrimeo, cefalea y, 72
Lamotrigina, 279, 280c, 283c, 284c
Latigazo cervical, lesión de, 233
Lectura, evaluación de la, 368
Lenguaje en la valoración del estado 

mental, 7-8
Lepra, 219

lepromatosa, 219
tuberculoide, 219

Lesión(es)
corticoespinales, marcha y, 158-159
estructurales subtentoriales, 335, 340-

341
estructurales supratentoriales, 334-

335, 335f, 336-340
hemisféricas, 97, 146-147, 147f
localización de la, en las defi ciencias 

motoras, 159-162, 161c
pontinas, 147
prequiásmicas, 126
quiásmicas, 146
retroquiasmáticas, 126, 146
supraespinales, 154c
talámicas, 211

Leucocitosis, 304
Leucodistrofi a metacromática, 224
Leucoencefalitis hemorrágica aguda, 323
Leucoencefalopatía multifocal 

progresiva, 46c, 58-59, 59f
Levetiracetam, 280, 280c
Levodopa, 13c, 250-251, 250c, 251f, 

264
Lidocaína, 13c
Línea media, lesiones de la, 97
Linfoma

enfermedad de células del asta ante-
rior, 178

primario del sistema nervioso central, 
31-32

Língula cerebelosa, 99f

Lipodistrofi a, 194
Líquido cefalorraquídeo

en cisticercosis, 37
en encefalitis límbica, 66
en encefalitis por virus del herpes sim-

ple, 29
en encefalomielitis diseminada aguda, 

169
en enfermedad de Creutzfeldt-Jakob, 51
en enfermedad de Lyme, 26
en esclerosis múltiple, 116, 166
en estados de confusión aguda, 12c
en hemorragia cerebelosa, 115
en hemorragia subaracnoidea, 77
en hidrocefalia normotensiva, 53-54, 

54f
en infecciones parasíticas, 35c
en leucoencefalopatía multifocal 

progresiva, 59
en meningitis,

bacteriana, 22
micótica, 32, 33c
sifi lítica, 25
tuberculosa, 24
y encefalitis viral, 26

en meningoencefalitis amibiana 
primaria, 36

en metástasis leptomeníngeas, 38, 38c
en neurosífi lis, 58
en poliomielitis, 178-179
en síndrome de Guillain-Barré, 215
en toxoplasmosis, 36
en trastornos de la función cognitiva, 

10c, 11c
en trastornos del equilibrio, 107
en tumores en el ángulo cerebelopon-

tino, 111
en tumores medulares, 175
eosinofi lia en el, 37, 37c

Listeria, meningitis por, 20
Litio, 155c
Lóbulo frontal

convulsiones del, 285
demencia del, 50

Loracepam, 282c
Lupus eritematoso sistémico (LES), 

40-41, 221, 300

M
Macroglobulinemia de Waldenström, 

221
Mácula, 126, 135
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Malformación(es)
arteriovenosa, 173, 173f

diagnóstico por imágenes de, 77
hemorragia subaracnoidea y, 75, 76
hemorragia y, 323

cavernosas cerebrales, 323
de Arnold-Chiari, 117, 123, 174
vasculares,

convulsiones y, 273
hemorragia y, 323

Mandíbula, refl ejo de la, 157c
Maniobra(s)

de cabeza de muñeco, 141
de reposicionamiento, 108, 109f
oculocefálica, 141

Manitol, 339c
MAO-B, inhibidor de la (monoamino-

oxidasa B), 250c, 252, 252f
Marañas neurofi brilares en enfermedad 

de Alzheimer, 47
Marcha

apráxica, 158
ataxia en la, 102-103
de pato, 159
en defi ciencias motoras, 158-160
en hidrocefalia normotensiva, 53
en parkinsonismo, 248-249, 248f
en tándem, 102
en tijera, 159
en trastornos del equilibrio, 102-103
en trastornos extrapiramidales, 159
jacksoniana, 277
valoración de la, 375-376, 377

Mareo en comparación con vértigo, 95
Mariscos, intoxicación por, 154c, 182-183
Meato auditivo externo, dolor en el, 72
Meclizina, 109c
Medicamentos, neuropatía relacionada 

con, 219
Médula espinal

degeneración combinada subaguda de 
la, 173, 228-229, 228f

hemisección de la, 207
infarto de la, 172, 172f
lesiones de, 154c, 207
transección de la, 164
trasplante de, 20
trastornos de, 164-175

aracnoiditis adhesiva crónica en, 
171-172

encefalomielitis diseminada aguda 
en, 169-170, 169f

esclerosis múltiple en, 165-169, 
166c, 167f, 168c

malformación arteriovenosa en, 
173, 173f

mielopatías desmielinizantes en, 
165-170

mielopatías traumáticas en, 164-
165

mielopatías vasculares en, 172-173, 
I72f, 173f

neuromielitis óptica en, 169
tumores de la, 174-175

Meduloblastoma, 122
Memantina para enfermedad de Alzhei-

mer, 49c
Memoria

con falsos recuerdos, 62
de almacenamiento de datos, 8, 62
de corto plazo, 62
de largo plazo, 62
en el envejecimiento, 43c
en la valoración del estado mental, 8
en síndromes amnésicos, 62-66
fases de la, 62
reciente, 8
remota, 8

Meningiomas, 111, 122, 174
Meningismo

con demencia, 5c
con estado de confusión aguda, 4c

Meningitis, 4c
bacteriana, 12c, 20-22, 21c, 23c-24c
basilar, 108c, 112
cefalea y, 80
coma y, 341
convulsiones y, 273
criptocócica, 31, 34f. Véase también 

Meningitis micótica
en estados de confusión aguda, 13c
en pacientes infectados por el VIH, 

31, 31c
eosinófi la, 35c, 37, 37c
eosinofílica, 35c, 37, 37c
micótica, 12c, 32-34, 33c
neoplásica, 38-39, 38c, 39f
parasitaria, 12c
por Cryptococcus, 20
por Listeria, 20
por metástasis leptomeníngeas, 38-39, 

38c, 39f
por Mycobacterium tuberculosis, 20
por VIH-1, 31

sifi lítica, 25
tuberculosa, 12c, 22-25
viral, 12c, 26-29, 27c, 28c

Meningoencefalitis, 26
amibiana primaria, 35c, 36-37

Meperidina, 89c
Meralgia parestésica, 226
Mesencéfalo, 101f

lesiones en el, 147
paramediano, infarto del, 115-116, 115f

Metales pesados, neuropatía por, 222
Metástasis

hacia el cerebelo, 122
leptomeníngeas, 12c, 38-39, 38c, 39f

Metilfenidato, 13c
Metilprednisolona para arteritis de 

células gigantes, 82
Metilxantinas, 13c
Metoclopramida, 90c
Métodos de diagnóstico

de accidente cerebrovascular, 293-297
de alteraciones de la vista, 125-144
de cefalea, 70-75
de convulsiones y síncopes, 271-272
de defi ciencias motoras, 153-164
de demencia, 44-45
de trastornos de la conciencia, 3-11
de trastornos de la sensación somática, 

204-215
de trastornos del equilibrio, 95-107
del coma, 329-336

Metoprolol, 90c
Metrifonato para enfermedad de 

Alzheimer, 49
MFTP (1-metil 4-fenil-1,2,5,6-tetrahi-

dropiridina), 247
Mialgias, cefalea y, 72
Miastenia grave, 150, 154c, 185-188, 

185f, 186c
Micofenolato mofetil, 187
Midazolam, 282c
Mielinólisis pontina central, 17
Mielitis transversal como causa de 

debilidad, 154c
Mielografía, 162, 163c, 362-363
Mieloma

esclerótico, 221
múltiple, 221

Mielopatía, 123c
desmielinizante, 165-170
en trastornos de la sensación somática, 

227-229
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Mielopatía (continuación)
espondilótica, 173-174
infecciosa, 170-172
por herpesvirus, 171
traumática, 164-165
vacuolar, 170
vascular, 172-173, 172f, 173f

Migraña, 85-88, 86f, 87f, 89c-90c, 288, 
303

hemipléjica familiar, 85
Miocardiopatía hipertrófi ca, 287
Mioclono, 242-243, 242c

anticuerpos y, 118c
con demencia, 5c, 9
con estado de confusión aguda, 9
en trastornos del equilibrio, 106
nocturno, 242
palatino, 242
segmentario, 242
tardío, 264

Mioglobinuria, 195
Miopatía(s)

alcohólicas, 195
congénitas, 191
distal, 189c, 190-191
endocrinas, 195
infl amatorias, 192-194, 193c
metabólicas, 194-195
miotónica proximal, 192
mitocondriales, 191, 194
necrosante, 195
nemalínica (de bastones), 194
oculares, 150-151

Mioquimia, 196
Miositis por cuerpos de inclusión, 193
Miotonía, 191

congénita, 192
Mirada

centros de la, 129-130
fi jación de la, 141-143
nistagmo evocado por la, 144
parálisis de la, 141, 146-147, 147f

Mitocondriopatías, 260
Mixedema, estado de confusión aguda 

y, 15
Mixomas, 287, 304
Modalidades sensoriales primarias, 205-206
Mononeuropatía, 207

múltiple, 184, 211, 219
simple, 184-185, 211, 219

Monoparesia, 156
Monoplejia, 156

Movilidad ocular, trastornos de la, 
146-151

Movimientos
de vergencia del ojo, 129
de versión del ojo, 129
extraoculares en el coma, 331, 333

Moyamoya, 301-303, 302f
Mucor sp. en la meningitis micótica, 33c
Mucosas en trastornos de la función 

cognitiva, 5
Muerte

celular programada, 297
cerebral, 346

Músculos
aductores, inervación de los, 161c
extraoculares, 127, 129f
peroneales, inervación de los, 161c

Muslo, inervación de los posteriores del, 
161c

Mycobacterium tuberculosis, meningitis 
por, 20

N
Nadolol, 90c
Naegleria fowleri, 35c, 36-37
Naloxona, 14, 330
Naproxeno sódico, 89c
Naratriptán, 89c
Natalizumab, 168, 168c
Náusea, cefalea y, 72
Necrosis, 297

neuronal selectiva, 296
quística de la media, 300

Negación
del espacio externo, 9
unilateral, defi nición de, 9

Neisseria meningitidis en meningitis 
bacteriana, 20

Neoplasia meníngea, 46c, 56
Neostigmina, 186
Nervio(s)

acústico, 103-105
axilar, 161c
biopsia de los, 364
ciático, 161c 
craneal(es),

en cefalea, valoración del, 75
en el sistema oculomotor, 127-128
en trastornos de la función 

cognitiva, 9
núcleos del, 128-129

crural, valoración del, 384f

cubital, 161c
disfunción del, 225
valoración del, 382f

cutáneo femoral lateral, disfunción 
del, 226

espinal, valoración del, 370-371
facial, valoración del, 370
femoral, 161c
glosofaríngeo, 70

valoración del, 370
glúteos, 161c
hipogloso, valoración del, 371
mandibular, 149f
maxilar, 149f
mediano, 161c

compresión del, 225
valoración del, 381f

motor ocular,
lesiones del, 148, 148c
núcleo del, 128
parálisis del, 75, 76, 141
valoración del, 369

motor ocular externo, 96f, 103-105, 
128, 149f

lesiones del, 148-149, 148c
núcleo del, 128-129
parálisis del, 141, 142f
valoración del, 369

musculocutáneo, 161c
obturador, 161c

lesión del, 226
oftálmico, 71f, 149f
olfatorio, valoración del, 368
óptico, 126, 126f, 127

valoración del, 368
patético, 103-105, 128, 149f

lesiones del, 148, 148c
núcleo del, 128
parálisis del, 141, 142f
valoración del, 369

periféricos,
lesiones de, 207, 211-215
trastornos de, 154c, 182-185

peroneal, 161c
lesiones del, 226
valoración del, 383f

radial, 161c
compresión del, 225-226
valoración del, 380f

safeno, lesión al, 226
supraescapular, 161c
tibial, 161c
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trigémino, 70, 71f, 72
valoración del, 369-370

vago, 70
valoración del, 370

vestibular, 96f
Neuralgia

del trigémino, 83-84, 83f
glosofaríngea, 84, 289-290
posherpética, 84-85, 84f, 233

Neurilemoma, 111
Neurinoma, 111
Neuritis óptica, 144-145
Neurofi bromas, 174
Neurofi bromatosis 1, 111, 122
Neurofi bromatosis 2, 111, 122
Neurofi bromina, gen de la, 111
Neurofi bromina 2, gen de la, 111
Neuroma acústico, 110f, 111, 122
Neuromielitis óptica, 169
Neuromiotonía, 118c, 196-197
Neuronas

hipotalámicas, 138
motoras, enfermedad de las,

en los adultos, 176-178
en los niños, 175-176

motoras inferiores, 153, 153f
lesiones de, 160

simpáticas,
posganglionares, 138
preganglionares, 138

Neuronitis vestibular, 109
Neuropatía(s)

acústica, 108c, 112
autónoma, 219
bulboespinal, 178
dependiente de la longitud, 207
en el SIDA, 218-219, 218c
en vasculitis, 220-221
femoral, 226
hereditarias, 222-225

de Charcot-Marie-Tooth, 222, 
223c

inducidas por,
sustancias, 222
toxinas, 222

infecciosas, 218-220, 218c
infl amatorias idiopáticas, 215-216
interdigital, 225
metabólicas, 216-218
motora multifocal, 184
neoplásicas, 221
nutricionales, 216-218

óptica isquémica anterior, 145
periférica, 182-185
por atrapamiento, 225-226 
sensorial(es), 118c, 221

y autónomas hereditarias, 223-224
sensoriomotora, 218
tóxicas, 222

Neuroprotectores para accidente cerebro-
vascular, 318

Neurosífi lis, 5c, 46c, 58
parenquimatosa, 58

Niacina, defi ciencia de, 59
Nimodipina para pacientes con 

hemorragia subaracnoidea, 78
Nistagmo

en trastornos de la función cognitiva, 9
en trastornos del equilibrio, 103, 104, 

105c
información general, 143-144
pendular, 103, 143
por posición, 104, 105c, 144
rítmico, 143
vestibular, 144

Nitritos, migraña y, 88
Nocardia sp. en meningitis micótica, 33c
Nódulo, 99f
Nortriptilina, 89c
Núcleos geniculados laterales, 126
Nucleósidos, inhibidores de la transcrip-

tasa inversa de, 56-57

O
Obstrucción, síncope por

en el fl ujo cardiaco entrante, 287
en el fl ujo cardiaco saliente, 287

Oftalmoplejia
con demencia, 5c
defi nición de, 127
diabética, 149-150
dolorosa, 150, 150c
en la encefalopatía de Wernicke, 17
en trastornos de la función cognitiva, 9
externa progresiva, 150
internuclear, 141-142, 142f, 147-148

Oftalmoscopia, 133-135, 135f
Ojo, movimientos del, 103, 141-144, 

142f, 143f
Opiáceos, estado de confusión aguda y, 

14
Opistótonos, 171
Opresión en cefalea, 72
Opsoclono, 118c

Orbivirus en meningitis viral, 28c
Organofosforados, toxicidad por, 154c, 

183
Orientación espacial, valoración de la, 368
Osteítis deformante, 108c
Osteoartropatía lumbar, 231
Osteomalacia, 195
Osteoporosis, 232
Otosclerosis, 108c, 110
Ovario, cáncer del, 118
Oxcarbacepina, 283c

para convulsiones, 279c
para neuralgia del trigémino, 83

P
Palilalia, 265
Paludismo, 34, 36
PANDAS (trastornos pediátricos 

autoinmunitarios asociados con 
infección por estreptococo), 257

Pannecrosis, 296
Paperas en meningitis viral, 28c

virus de las, 27c
Papiledema, 145-146

con demencia, 5c
con desequilibrio, 105
con estado de confusión aguda, 4c
en oftalmoscopia, 135, 136f
en valoración neurológica, 9

Parálisis
bulbar, 177

progresiva, 177
con demencia, 5c
de Bell, 184-185
de Erb-Duchenne, 179-180
de Klumpke, 180-181
de la mirada, 141, 146-147, 147f
de Todd, 277
del nervio,

motor ocular común, 75, 76, 141
motor ocular externo, 141, 142f
patético, 141, 142f

en trastornos de la función cognitiva, 9
periódica,

normopotasémica, 195
síndromes de, 194

pseudobulbar, 177, 254
con demencia, 5c
en trastornos de la función cogniti-

va, 9
supranuclear progresiva, 5c, 46c, 55, 

249, 254
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Paramiotonía congénita, 194-195
Paraparesia

con demencia, 9
defi nición de, 156
en trastornos del equilibrio, 106
espástica tropical, 170-171

Paraplejia, 156
Paraproteinemias, 221
Paratonía, 156
Parestesia, 204
Parkinsonismo, 240, 246-253, 262

familiar, 247
hereditario, 245c
vascular, 247

Paro cardiaco, síncope por, 286
Párpados, 139
Pedúnculo cerebeloso, 98f
Pelagra, 59
Penicilamina, 155
Penicilina, 13c, 23c, 24c
Pensamiento

contenido del, en valoración del esta-
do mental, 8

espacial, trastornos del, 9
Pentobarbital, 282c
Penumbra en isquemia cerebral, 297
Pérdida

auditiva, evaluación de la, 103c
del conocimiento transitoria, cefalea y, 

72
sensorial en media y guante, 207

Pericarditis constrictiva, 287
Persecusiones oculares, 103, 130
Pie caído, 159
Piel

en enfermedad de Lyme, 25
en examen médico de la cefalea, 73
en trastornos de la función cognitiva, 5

Pirámide, 99f
Pirazinamida, 25
Piridoxina, 222
Placa(s)

fi brosa, 298
neuríticas en enfermedad de Alzhei-

mer, 47
Plasmaféresis, 187, 216
Plasmodium falciparum, 35c
Plasmodium sp., 34
Platibasia, 174
Pleocitosis posictal, 281-282
Plexo nervioso, lesiones en, 179-182, 

180f, 181c, 226-227

Plexopatía
braquial, 181

idiopática, 181
lumbosacra, 181-182

Plomo
rigidez en tubo de, 156
toxicidad por, 184

Pneumocystis carinii, neumonía por, 32
Poliarteritis nodosa, 300
Policitemia, 304
Polimialgia reumática, 145, 194
Polimiositis, 192-193, 193c
Polimixina, 155c
Polineuropatía, 182-183, 215-225

antecedentes laborales y, 213
cambios sensoriales en la, 207
con enfermedades críticas, 182, 220
con hiporrefl exia en demencia, 5c
curso temporal de la, 213
desmielinizante infl amatoria, 219

crónica, 216, 217c
diftérica, 182
edad de inicio y, 213
en trastornos de la sensación somática, 

211-212
por organofosforados, 183
predominantemente sensorial, 218

Poliovirus, 154c, 178-179
Polirradiculopatía

infl amatoria aguda. Véase Síndrome 
de Guillain-Barré

lumbosacra, 219
Porfi ria, 154c, 183, 224, 273

variegada, 224
Postura en trastornos del equilibrio, 102
Potenciación de largo plazo, 62-63

memoria y, 62-63
Potenciales evocados

prueba de, 107, 166, 353-354
somatosensoriales, 166
visuales, 166

Prednisona
para arteritis de células gigantes, 82
para edema cerebral, 339c

Preeclampsia, 274
Pregabalina, 280c, 283c
Presenilina 1, proteína, 47
Presión

intracraneal, papiledema y, 135
profunda, sensación de, 206
sanguínea,

en cefalea, 73 

en coma, 330-331 
en hemorragia subaracnoidea, 76 

Primer interóseo dorsal, inervación del, 
161c

Priones, enfermedades causadas por, 51c
Procainamida, 155c
Proclorperazina, 90c
Profi laxis antipalúdica, 34, 36
Prolapso agudo de disco intervertebral, 

179, 231
Prometazina, 90c, 109c
Propofol, 282c
Propranolol, 90c
Prosopagnosia, 50, 308
Proteasa, inhibidores de la, 57
Proteína

β-amiloide en enfermedad de Alzhei-
mer, 45, 48, 48f

Kelchoide, 119c
Protozoarios en infección parasítica del 

sistema nervioso central, 35c
Protrusión discal cervical, 233
Prueba(s)

de Adson, 181
de posición en trastornos del equili-

brio, 103, 104f
de Rinne, 103
de Romberg, 206
de sangre,

para trastornos de la función cogni-
tiva, 10c, 11c

para trastornos del equilibrio, 106
de Schilling, 18
de Weber, 103
pupilar de Gunn, 139
térmicas en trastornos del equilibrio, 

105
PS1, gen de la, 47, 47c
PS2, gen de la, 47, 47c

Pseudoconvulsiones, 285
Pseudodemencias, 45, 47c, 62, 62c
Pseudohipertrofi a, 155, 190
Pseudotumor cerebral, 82
Psoas ilíaco, inervación del, 161c
Ptosis, 139, 140f
PTT. Véase Púrpura trombocitopénica 

trombótica
Puente de Varolio (protuberancia anu-

lar), 101f
Pulgar, inervación del oponente del, 

161c
Pulmón, cáncer del, 117-118, 122
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Punción lumbar, 349-352. Véase también 
Líquido cefalorraquídeo

cefalea y, 80
en accidente cerebrovascular, 313
en hidrocefalia normotensiva, 53
en meningitis bacteriana, 22
en metástasis leptomeníngeas, 38

Pupila(s)
contraídas con estado de confusión 

aguda, 4c
de Adie, 138, 138c
de Argyll Robertson, 5c, 138, 138c
dilatadas con estado de confusión agu-

da, 4c, 9
en coma, 331, 332f
en valoración neurooftalmológica, 

135-139, 137f, 138c
fi jas, 331
no reactivas, 138
talámicas, 331
tónica, 138, 138c

Puratropina-1, 119c
Púrpura trombocitopénica trombótica, 

41-42

Q
Quiasma óptico, 126, 126f
Quinacrina, 13c
Quinidina, 155c
Quinina, 13c, 155c

vestibulopatía por, 108c, 112

R
Rabdomiólisis aguda, 194
Radiaciones ópticas, 126, 127

lesiones en, 146
Radiculomielopatía, 171
Radiculopatía toracoabdominal, 217c
Radiografías, 362

de tórax en trastornos del equilibrio, 107
Radionúclidos en hidrocefalia normo-

tensiva, cisternografía con, 53
Raíces nerviosas, lesiones de, 179-182, 

180f, 181c, 226-227
Rasagilina, 252
Reacción de Herxheimer, 58
Receptor β-adrenérgico, antagonistas 

del, 90c
Refl ejo(s)

abdominales superfi ciales polisinápti-
cos, 158

asimetría de, 158

cremasteriano, 158
de hocico, 10
de hozar, 10
de succión, 10
del dedo, 157c
del tobillo, 157c
en defi ciencias motoras, 157-158, 157c
en el envejecimiento, 43c
en lesiones de los nervios periféricos, 213
en trastornos del equilibrio, 106
evaluación de los, 374-375, 378
glabelar, 10
palmar, 10
palmomentoniano, 10
plantar, 10
primitivos en trastornos de la función 

cognitiva, 9-10
pupilar,

a la luz, 137, 137f
evaluación del, 369

superfi ciales, 158
Registro en la memoria, 8, 62
Rememoración, 8, 62

inmediata en valoración de la memo-
ria, 8

Resonancia magnética, angiografía por, 
362

Respiración en la cefalea, 73
Respuesta

auditiva evocada, 107
de Babinski, 158
-F, estudios de la, 355
motora al dolor en el coma, 333-334
optocinética, 139

Retina, 126f, 127
Retracción palpebral, 139
Ribofl avina, 90c
Rickettsia rickettsii, 35c
Rickettsias, 35c
Rifampicina, 25
Rigidez

con demencia, 5c, 9
de rueda dentada, 156
en defi ciencias motoras, 156
en parkinsonismo, 248

Riluzol para esclerosis lateral amiotrófi ca 
(ALS), 178

Rinorrea
cefalea y, 72
ipsolateral, cefalea y, 72

Rivastigmina para enfermedad de Alzhei-
mer, 49, 49c

Rizatriptán, 89c
Rodilla, refl ejo de la, 157c
Rostro en el examen médico general de 

la cefalea, 73-74
Rubéola en meningitis viral, 28c

S
Sacadas, 130
Salicilatos, 13c

vestibulopatía por, 108c, 112
Sarampión en meningitis viral, 28c
Sarcoidosis, 192, 220
Sarcolema, 191
Schwannoma, 111
α-secretasa, 48
β-secretasa, 48
γ-secretasa, 48
Sedantes

abstinencia de, en estado de confusión 
aguda, 14

intoxicación por, en estado de confu-
sión aguda, 14

Selegilina, 13c, 252, 252f
Seno(s)

cáncer del, 118, 122
carotídeo, síncope del, 288
venosos, 70

Sensación somática, trastornos de la 
antecedentes de, 204-205
distinción entre las alteraciones 

orgánicas de las psicógenas, 211
lesiones de nervios periféricos en, 

211-215
métodos de diagnóstico de, 204-215
polineuropatía en, 215-225

Sensación vibratoria, 106, 206
Sensibilidad al pinchazo, 205
Septicemia

estado de confusión y, 39
polineuropatía y, 220

SIDA. Véase también Infección por VIH
absceso epidural en el, 170
accidente cerebrovascular y, 300
mielopatía vacuolar en el, 170
miopatías en el, 193-194, 193c
neuropatías en el, 218-219, 218c
polineuropatía en el, 214

Sífi lis, 58, 170
meningovascular, 58

Signo(s)
cerebelosos con estado de confusión 

aguda, 9
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Signo(s) (continuación)
de Brudzinski, 21, 74, 74f
de Chvostek, 17
de Kernig, 21
de Lhermitte, 18, 207
de Myerson, 10, 249
de Patrick, 232
de Romberg, 102
de Trousseau, 17
meníngeos, 74-75, 74f
vitales,

en cefalea, 73
en trastornos de la función 

cognitiva, 5
Síncope, 285-290

cardiovascular, 286-288, 286c
causas comunes de, 285c
cerebrovascular, 288
defi nición de, 271
del seno carotídeo, 288
método de diagnóstico del, 271-272
miccional, 289
neuralmente mediado, 286
neurocardiógeno, 286
por aneurisma disecante aórtico, 287
por bloqueo cardiaco completo, 287
por bradiarritmias, 287
por embolia pulmonar, 287-288
por enfermedad,

de Takayasu, 288
del nódulo sinoauricular, 287

por estenosis,
aórtica, 287
pulmonar, 287-288

por hipertensión pulmonar, 287-288
por hiperventilación, 289
por hipotensión ortostática, 288-289, 

289c
por insufi ciencia de la arteria basilar, 288
por migraña, 288
por miocardiopatía hipertrófi ca, 287
por neuralgia glosofaríngea, 289-290
por obstrucción en el fl ujo,

cardiaco de entrante, 287
cardiaco de saliente, 287

por paro cardiaco, 286
por prolapso de la válvula mitral, 287
por síndrome,

de prolongación del intervalo QT, 
287

de robo de la subclavia, 288
por taquiarritmia(s), 286–287

supraventricular, 286
ventriculares, 286-287

por tos, 289
postura en el, 271
psicógeno, 290
relación con agotamiento físico, 271
vasovagal, 285-286

Síndrome
amnésicos, 62-66
de Anton, 146
de Brown-Séquard, 160, 207
de cautiverio, 308, 345-346
de Cushing, 16
de Dejerine-Roussy, 230. Véase tam-

bién Dolor talámico
de dolor regional complejo, 229
de Down, enfermedad de Alzheimer y, 

47
de emaciación muscular, 194
de eosinofi lia-mialgia, 194
de Gerstmann-Straussler, 51
de Gilles de la Tourette, 243, 244c, 

264-266
de Guillain-Barré, 179, 182, 215-216

como causa de debilidad, 154c
variante de Fisher del, 116

de Holmes-Adie, 138
de Horner, 138, 138c, 139c, 140f, 180
de Isaacs, 196-197
de Kearns-Sayre-Daroff , 150-151
de Korsakoff , 4, 65
de la costilla cervical, 181
de la punta de la basilar, 308
de Lambert-Eaton, 118c, 187
de mano torpe, 311
de Marchiafava-Bignami, 59
de movimientos oscilatorios de la 

cabeza, 265
de Parinaud, 139
de persona rígida, 118c, 195-196
de piernas inquietas, 266
de polineuropatía, organomegalia, 

endocrinopatía, proteína M y 
cambios en la superfi cie cutánea 
(POEMS), 221

de prolongación del intervalo QT, sín-
cope por, 287

de Ramsay Hunt, 234
de Reye, 19
de Riley-Day, 223-224
de robo de la subclavia, 288, 308
de salida torácica, 226

de Shy-Drager, 249, 288
de Sjögren, 221
de Tourette, 243, 244c, 264-266
de uno y medio, 142-143, 143f
de Wallenberg, 113-114, 114f, 310
del conejo, 264
del seno enfermo, 286
del túnel del tarso, 226
infl amatorio de restauración inmuni-

tario, 194
miasténico, 187
neuroléptico maligno, 197-198, 197c, 

264
paraneoplásicos, 221
pospolio, 179
uncal, 334

Sinemet, 251
Sinusitis, cefalea y, 92
Siringobulbia, 228
Siringomielia, 174, 207, 227-228
Sistema

de activación reticular, 2, 3f, 328, 
329f

extrapiramidal, 153
motor ocular, anatomía del, 127-130, 

129f, 130f
orgánico,

demencia en la insufi ciencia del, 
46c, 60

estado de confusión aguda en insufi -
ciencia del, 18

piramidal, información general del, 153
visual,

anatomía del, 126-127, 126f, 127f, 
128f

trastornos del, 144-146
Sitios de extracción dental infectados, 92
Sodio, nitroprusiato de, en encefalopatía 

por hipertensión, 40
Sóleo, inervación del, 161c
Sonrisa sardónica, 171
Soplos en la carótida, 313-315
Stalevo, 252
Streptococcus pneumoniae en meningitis 

bacteriana, 20
Sulfi npirazona, 316
Sulfonamidas, 155c
Sumatriptán, 89c
Supinador largo

inervación del, 161t
refl ejo del, 157c

Supraespinoso, inervación del, 161c
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Sustancia
negra, 247
neuropatías inducidas por, 222

T
Tabes dorsal, 227
Tacrina para enfermedad de Alzheimer, 

49, 49c
Tacrolimo, 20
Taenia solium, 35c, 37, 37c
Talio, envenenamiento por, 183
Tallo encefálico

centros de la mirada en el, 129-130
encefalitis del, 118c
lesiones del, 148, 210
potenciales evocados auditivos de, 166
sistema de activación reticular, 2, 3f, 

328, 329f
Taponamiento pericárdico, 287
Taquiarritmia, síncope por, 286-287

supraventricular, 286
ventricular, 286-287

Taquicardia con estado de confusión 
aguda, 4c

Tau-tubulina, cinasa-2 de la, 119c
Tejido conjuntivo, trastornos del, 213-

214
Tembladera o scrapie (ovejas y cabras), 

51c
Temblor(es)

causas de, 239c
con demencia, 5c, 9
con estado de confusión aguda, 4c, 9
defi nición de, 239
en abstinencia de etanol, 11-12
en parkinsonismo, 247-248
en reposo, 239, 239c, 240
esencial benigno, 240, 246
esencial familiar, 246
estático, 239
intencional, 97, 162, 239c, 240
postural, 239-240, 239c
tardío, 264

Temperatura
en cefalea, 73
en coma, 331
en hemorragia subaracnoidea, 76
sensibilidad a la, 205

Tensilon, prueba de, 186
Tensión, cefalea por, 91-92, 92f
Tensor de la fascia lata, inervación del, 

161c

Terapia(s)
antiplaquetaria, 315-316, 318
celulares para parkinsonismo, 253
de protección para parkinsonismo, 253
de reemplazo colinérgico, 49

Tetania, 197
con estado de confusión aguda, 4c
en hipocalcemia, 17

Tétanos, 171
Tetraciclina, 155c
Tetraparesia, 156
Tetraplejia, 156
Tiagabina, 280c, 283c, 284c
Tiamina

defi ciencia de, 17
para encefalopatía de Wernicke, 18
para pacientes en coma, 330

Tibial, inervación del
anterior, 161c
posterior, 161c

Tic(s), 243
simples crónicos, 243
simples transitorios, 243
tardío, 264

Ticlopidina, 316
Timectomía, 187
Timolol, 90c
Tiramina, migraña y, 88
Tirotoxicosis, 4c, 194
Titubeo, 371
Tomografía computarizada, 356-357, 

357f, 363
angiográfi ca, 362
de hemorragia subaracnoidea, 77, 77f
de la degeneración cerebelosa alcohó-

lica, 116-117, 117f
de la oclusión de la arteria cerebral, 64
de miastenia grave, 186
del hematoma subdural, 60, 61f
del infarto cerebeloso, 114
en accidente cerebrovascular, 313, 314f
en el envejecimiento normal, 44f
en las defi ciencias motoras, 162
en trastornos del equilibrio, 107
en trastornos del movimiento, 245
por emisión de fotón único, 360-361

Tomografía por emisión de positrones, 
360

Tono muscular, 155-156
trastornos del, 106

Topiramato, 90c, 280c, 283c, 284c
Toque ligero, 205

Torsión, distonía de, 244c, 257-258
focal, 259

Tortícolis, 258
espasmódica, 259

Tos, síncope por, 289
Toxina(s)

botulínica A, 90c
parkinsonismo inducido por, 246-247

Toxoplasma gondii, 35c, 36
Toxoplasmosis cerebral, 31, 36, 36f
Tracto óptico, 126, 126f

lesiones en el, 146
Transcriptasa inversa, inhibidores de la, 

56-57
Trasplante

de órganos, estado de confusión y, 20
rechazo del, 20

Trastorno(s)
binoculares, 145-146
convulsivos, trastornos de la función 

cognitiva y antecedentes de, 3
defi citarios, 173
electrolíticos, estado de confusión 

aguda y, 16-17
extrapiramidales. Véase Trastornos del 

movimiento
infl amatorios del cerebelo, 115-116
linfoproliferativo postrasplante, 20
metabólicos,

demencia en, 46c, 59
estado de confusión en, 13c
polineuropatía y, 213

miopáticos, 162, 188-195
miotónicos, 191-192, 192f
monoculares, 144-145
musculares, 154c, 197-198
nutricionales, estado de confusión 

aguda y, 17-18
obsesivo-compulsivo, 265
oculares, cefalea y, 81
por défi cit de atención con hiperacti-

vidad, 265
psiquiátricos, estado de confusión y, 43
sistémicos, demencia en, 46c, 55-62
vasculares,

demencia y, 47c, 60-62, 61f
estado de confusión y, 39-42, 40f
vestibulares,
centrales, 112-123
periféricos, 107-112

Trastornos cerebelosos, 112-123
agudos, 113-116
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Trastornos cerebelosos (continuación)
alcohólicos, 116-117, 117f
ataxia de Friedrich y, 120-121
ataxia-telangiectasia y, 121
encefalomielitis diseminada aguda y, 

116
encefalopatía de Wernicke y, 113
enfermedad de Creutzfeldt-Jakob y, 121
enfermedad de Wilson y, 121
esclerosis múltiple y, 116
hipotiroidismo y, 117
inducidos por fenitoína, 117
infarto del mesencéfalo paramediano 

y, 115-116, 115f
infarto raquídeo y, 113-114, 114f
infl amatorios, 115-116
intoxicación por fármacos y, 113
isquemia e infarto vertebrobasilar 

como, 113
marcha en los, 159
oclusión de la arteria auditiva y, 113, 

113f
paraneoplásicos, 117-118, 118c
por infección bacteriana, 115-116
por infección viral, 115
signos de, 160, 162
tumores y, 121-122
variante de Fisher del síndrome de 

Guillain-Barré, 116
Trastornos de la función cognitiva. Véase 

también Estado de confusión; 
Demencia

abuso de fármacos y, 4
alcoholismo y, 4
análisis de líquido cefalorraquídeo 

para detección de, 10c
análisis de sangre para detección de, 10c
antecedentes de, 3-10
cardiovasculares, 3
diabetes y, 3
examen médico en, 4-6, 4c, 5c
exámenes neurológicos de, 6-10
fármacos que causan, 11-15
grado de conciencia en, 6-7
médicos previos, 3-4
metodología de diagnóstico de, 3-11
mucosas en, 5
piel en, 5
resultados de laboratorio sobre, 10-11, 

10c, 11c
signos vitales en, 5
trastornos convulsivos y, 3

traumatismo craneoencefálico y, 3
valoración del estado mental en, 6-9

Trastornos de movimiento
antecedentes de, 243-244
inducidos por fármacos, 262-264, 262c
movimientos anormales en, 239-243
parkinsonismo en, 246-253
valoración clínica de, 243-246

Trastornos del equilibrio
antecedentes de, 101-102
ataxia(s) en, 95-101, 97c, 101, 112c

de Friedreich, 120-121
sensoriales, 123, 123f, 123c
-telangiectasia, 121

cerebelosos en comparación con otros 
sistemas motores, 105c

crónicos, 101-102
debilidad en, 106
degeneración cerebelosa alcohólica en, 

116-117, 117f
diagnóstico por imágenes de, 107
encefalopatía de Wernicke y, 113
enfermedad de Creutzfeldt-Jakob y, 

121
enfermedad de Ménière y, 108c
episódicos, 101
esclerosis múltiple y, 116
estudios de investigación sobre, 

106-107
evolución de los, 101-102
infarto del cerebelo y, 114, 114f
infarto raquídeo y, 113-114, 114f
inicio de, 101-102
líquido cefalorraquídeo en, 107
marcha en, 102-103
metodología de diagnóstico, 95-107
neuropatía acústica y, 112
otosclerosis y, 110
postura en, 102
progresivos, 101-102
síntomas de, 95
súbitos, 101
traumatismos en la cabeza y, 110
valoración del estado mental en, 102
valoración neurológica de, 102-106
vértigo en, 95, 97c, 101, 107-108
y trastornos,

cerebelosos, 112-123
del mesencéfalo paramediano, 

115-116, 115f
del tono muscular, 106
vestibulares centrales, 112-123

vestibulares periféricos, 107-112
y tumor(es),

de la fosa posterior, 121-122, 122c
en el ángulo cerebelopontino, 

110-111, 110f
y vestibulopatía(s),

periférica aguda, 109-110, 108c
tóxicas, 111-112

Traumatismo en la cabeza (craneoencefá-
lico)

amnesia y, 63, 63f
convulsiones y, 273
demencia y, 60
estado de confusión y, 42
hemorragia intracraneal y, 323
trastornos de la función cognitiva y, 3
trastornos del equilibrio y, 108c

Tríceps
inervación del, 161c
refl ejo del, 157c

Trigémino, neuralgia del, 83-84, 83f
Triquinosis, 192
Trismo, 171
Trisomía 21, enfermedad de Alzheimer y, 

47
Trombo mural, 303
Trombocitosis, 304
Trombolíticos, 317
Trombosis venosa, 303

o sinusal, 303
Tuberculosis, mielopatía en la, 170
Tumor(es)

amnesia y, 65
cefalea y, 82, 82c
coma y, 340
convulsiones y, 273
de la fosa posterior, 121-122, 122c
demencia y, 46c, 55-56
en el ángulo cerebelopontino, 108c, 

110-111, 110f
extramedulares, 174
hemorragia dentro de, 323
intramedulares, 174
medulares, 154c, 174-175

Tumoración intracraneal, 82

U
Ultrasonografía, 313, 363-364

Doppler transcraneal en accidente 
cerebrovascular, 313

Unidad motora, estados de hiperactivi-
dad de la, 195-198, 196c
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Unión (transmisión) neuromuscular, 
trastornos de la, 154c, 162, 
185-188

Uremia, 19, 218, 273
Úvula cerebelosa, 99f

V
Valoración

auditiva, 370
de los nervios craneales, 368-371, 377
neurológica,

breve, 377-378
en accidente cerebrovascular, 312
en cefalea, 75
en coma, 331-334
en demencia, 45
en trastornos de la función cogniti-

va, 6-10
en trastornos del equilibrio, 

102-106
neurooftalmológica, 131-144

Válvula(s)
cardiacas protésicas, 304
mitral, prolapso de la,

accidente cerebrovascular y, 304
síncope por, 287

Vancomicina, 21c, 23c
Variante de Fisher del síndrome de 

Guillain-Barré, 116
Varicela en meningitis viral, 28c
Vasculitis

necrotizante sistémica, 220
trastornos de la función cognitiva y, 3

Verapamilo, 90c
Vermis

cerebeloso, 99f
tuberoso, 99f

Vértigo, 95, 97c, 101, 107-108
central, 95, 97c
periférico, 95, 97c
por posición benigno, 104, 107-108, 

108c
Vestibulopatía

alcohólica, 108c, 111

periférica aguda, 108c, 109-110, 109c
tóxica, 108c, 111-112

Vía(s)
oculosimpáticas, 138, 140f
proprioceptiva, 101f
sensoriales somáticas, anatomía fun-

cional de, 204, 204f, 206f
vestibulares, 96f
visuales, 126, 126f, 127f

centrales, 126, 127f
periféricas, 126, 127f

Vigabatrina, 280c, 283c, 284c
VIH, demencia relacionada con, 5c, 46c, 

56-58, 57f, 57c
VIH, infección por (virus de la inmuno-

defi ciencia humana). Véase tam-
bién SIDA

complicaciones neurológicas de, 30
estado de confusión y, 30-32
lesiones de la médula espinal en, 154c
leucoencefalopatía multifocal progre-

siva en, 58-59
miopatías en, 193-194, 193c
neuropatías en, 218-219, 218c
pronóstico de, 57-58
tratamiento de, 56-57

VIH-1, meningitis por, 31
Vincristina, 222
Virus

de California en meningitis viral, 
28c

de Epstein-Barr en meningitis viral, 
27c

de la Gran Falla africana en meningitis 
viral, 28c

de Powassan en meningitis viral, 28c
de San Luis en meningitis viral, 28c
del bosque Kyasanur en meningitis 

viral, 28c
del Nilo occidental, 28c, 154c, 179
del Valle Murray en meningitis viral, 

28c
equino occidental en meningitis viral, 

28c

equino oriental en meningitis viral, 
28c

equino venezolano en meningitis 
viral, 28c

japonés B en meningitis viral, 28c
JC, 58
linfotrópico-T humano, 170-171
Rocío en meningitis viral, 28c
ruso de primavera-verano en meningi-

tis viral, 28c
Visión

de los colores rojo y verde, 131
macular, preservación de la, 146

Vista, alteraciones de la
antecedentes de, 130-131
cefalea y, 72
en migraña, 87, 87f
metodología de diagnóstico para, 

125-144
trastornos de la movilidad ocular en, 

146-151
trastornos del sistema visual en, 

144-146
valoración neurooftalmológica en, 

131-144
Vista, deterioro de la fi jación vertical 

de la, 9
Vitamina B12, defi ciencia de

degeneración combinada subaguda de 
la médula espinal en, 228-229, 
228f

demencia en la, 46c, 59
estado de confusión aguda en, 18
polineuropatía y, 218

Vómito, cefalea y, 72
Vulnerabilidad selectiva, 296

W
Warfarina, 316

Z
Zidovudina, 155c
Zona limítrofe en isquemia cerebral, 297
Zonisamida, 280, 280c, 283c, 284c
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Fármaco Nombre de marca Uso Presentaciones (mg) Dosis habitual1

Acetaminofeno Tylenol Cefalea 325 650 mg PO o PR al inicio, 
luego c4h

Ácido acetilsalicílico Ecotrín Ataque isquémico transitorio/
accidente cerebrovascular, 
cefalea

81, 325, 500, 650, 975 81 mg QD-650 mg c4-6h

Ácido valproico Depakote Convulsiones, cefalea 125, 250, 500 250-650 mg TID
Almotriptán Axert Cefalea 6.25, 12.25 6.25 o 12.5 mg PO*
Alteplase (rt-PA) Activase Accidente cerebrovascular — 0.9 mg/kg IV
Amantadina Symmetrel Enfermedad de Parkinson 100 100 mg BID
Amitriptilina Elavil Cefalea, dolor 10, 25, 50, 75, 100, 150 10-150 mg QD
Atenolol Tenormín Cefalea 50, 100 80 mg una vez al día
Baclofeno Lioresal Espasticidad 10, 20 5 mg TID-20 mg QID
Benztropina Cogentín Trastornos de movimiento 0.5, 1, 2 1-2 mg QD-BID
Bromocriptina Parlodel Enfermedad de Parkinson 2.5, 5 1. 5-20 mg BID
Carbamazepina Tegretol Convulsiones, dolor 100, 200, 400 200-600 mg BID
Carbidopa/Levodopa Sinemet Enfermedad de Parkinson 10/100, 25/100, 25/250, 

50/200
25/250 mg TID-QID

Carbidopa/Levodopa/Enta-
capona

Stalevo Enfermedad de Parkinson 12.5/50/200, 25/100/200, 
37.5/150/200

Hasta 5 veces al día

Clorpromazina Largactil, Thorazine Cefalea 1 mg/kg IM (máx. 100 mg)
Clonazepam Klonopín Convulsiones, mioclono 0.125, 0.25, 0.5, 1, 2 0.5-6.5 TID
Clopidogrel Plavix Ataque isquémico transitorio/

accidente cerebrovascular
75 75 QD

Ciclobenzaprina Flexeril Dolor 10 10-20 mg TID
Desipramina Norpramín y Pertofrane Dolor 10, 25, 50, 75, 100 100-200 mg/día en dosis 

única o dividida
Dihidroergotamina Migranal Cefalea 4 4 mg IN
Donepezilo Aricept Enfermedad de Alzheimer 5, 10 5-10 mg QHS
Eletriptán Relpax Cefalea 20, 40 20 o 40 mg*
Entacapona Comtán Enfermedad de Parkinson 200 200 mg
Etosuximida Zarontín Convulsiones 250 250-500 mg QD
Fenitoína Dilantín Convulsiones, dolor 30, 50, 100 300-400 mg QD
Fenobarbital Luminal Convulsiones 15, 30, 60, 100 60 mg BID-TID
Fosfenitoína Cerebyx Convulsiones 150, 750 22.5-30 mg/kg IV
Flunarizina Sibeliums, Apo-Flunari-

rine
Cefalea 5, 10 3 mg/día

Frovatriptán Frova Cefalea 2.5 2.5 mg PO*
Gabapentina Neurontín Convulsiones, dolor 100, 300, 400 300-1,200 mg TID
Galantamina Reminyl Enfermedad de Alzheimer. 4, 8, 12 4-12 mg BID
Glatiramer Copaxone Esclerosis múltiple 20 20 mg SC QD
Haloperidol Haldol Trastornos de movimiento 0.5, 1, 2, 5, 10, 20 1-5 mg TID
Heparina — Ataque isquémico transito-

rio/accidente cerebro
vascular

— 1 000 U/h2

Ibuprofeno Motrín Cefalea, dolor 200, 300, 400, 600, 800 200-800 mg QID
Indometacina Indocín Cefalea, dolor 25, 50, 75 25-50 mg TID
Interferón beta-1A Avón ex Esclerosis múltiple 0.003 0.003 mg IM cada se-

mana
Interferón beta-1B Betaserón Esclerosis múltiple 0.25 0.25 mg
Ketoprofeno Orudisand

Oruvail
Cefalea 25, 50, 75, 100

150, 200
25 o 50 mg PO

Lamotrigina Lamictal Convulsiones 25, 100, 150, 200 150-250 mg BID
Levetiracetam Keppra Convulsiones 250, 500, 750 500-1 500 mg BID
Medizina Antivert Vértigo 12.5, 25, 50 25 mg c6h

FÁRMACOS NEUROLÓGICOS DE USO FRECUENTE



Fármaco Nombre de marca Uso Presentaciones (mg) Dosis habitual1

Memantina Namenda Enfermedad de Alzheimer 5, 10 5 mg QD-10 mg BID
Metoclopramida Reglán Cefalea 5, 10 10-30 QID
Metoprolol Lopressor Cefalea 50, 100 200 mg una vez al día
Nadolol Corgard Cefalea 40, 80, 120, 160 40 mg una vez al día
Naproxeno Naprosyn Cefalea, dolor 200, 250, 375, 500 250-500 mg BID
Naratriptán Amerge Cefalea 1, 2.5 2.5 mg c4h x 1-2
Nimodipina Nimotop Hemorragia subaracnoidea 30 60 mg c4h
Nortriptilina Pamelor Cefalea, dolor 10, 25, 50, 75 10-150 mg QHS
Pergolida Permax Enfermedad de Parkinson 0.05, 0.25, 1 1-5 mg TID
Pramipexol Mirapex Enfermedad de Parkinson 0.125, 0.25, 1, 1.5 0.5-1.5 mg TID
Pregabalina Lyrica Convulsiones, dolor 25, 50, 75, 100, 150, 

200, 225, 300
50-100 mg TID

Primidona Mysoline Convulsiones, temblor 50, 250 250 mg TID-QID
Proclorperazina Compazine Cefalea 5, 10, 25 5-10 TID-QID
Prometazina Fenergán Cefalea, náuseas Tabletas: 12.5, 25 y 50 mg; 

Supositorios: 12.5, 25 y 
50 mg; Inyecciones. 25 y 
50 mg/ml

25 mg IM o IV

Propranolol Inderal Cefalea, temblor 10, 20, 40, 80, 90, 120, 
160

20-120 BID

Piridostigmina Mestinón Miastenia grave 60, 180 6-120 mg TID
Riluzol Rilutek Esclerosis lateral amiotrófi ca 50 50 mg c12h
Rivastigmina Exelón Enfermedad de Alzheimer 1.5, 3, 4.5, 6 1.5-6 mg BID
Rizatriptán Maxalt Cefalea 5, 10 5 o 10 mg PO*
Ropinirol Requip Enfermedad de Parkinson 0.25, 0.5, 1 0.25-8 mg TID
Selegilina Eldepryl Enfermedad de Parkinson 5 5 mg BID
Sumatriptán Imitrex Cefalea 25, 50, 100 PO; 6 SC; 5, 

20 nebulización nasal
25-100 mg  1-3; 6 mg 

SC  1-2; 20 mg lN  1-2
Tacrina Cognex Enfermedad de Alzheimer 10, 20, 30, 40 10-20 mg QID
Tiagabina Gabitril Convulsiones 4, 12, 16, 20 8-28 mg BID
Ticlopidina Ticlid Ataque isquémico 

transitorio/accidente 
cerebrovascular

250 250 mg BID

Timolol Biocadrén Cefalea 10, 20 10 mg BID
Tolcapona Tasmar Enfermedad de Parkinson 100, 200 100-200 mg TID
Topiramato Topamax Convulsiones 25, 100, 200 200 mg BID
Trihexifenidilo Artane Trastornos de movimiento 2, 5 1 mg QD-5 mg TID
Verapamilo Calán Cefalea 40, 80, 120, 180, 240 80 mg TID
Vigabatrina Sabril Convulsiones 500 1-4 g/día
Warfarina Coumadin Ataque isquémico 

transitorio/accidente 
cerebrovascular

1, 2, 2.5, 3, 4, 5, 6, 7.5, 
10

5 mg QD3

Zolmitriptán Zomig Cefalea 2.5, 5 2.5 mg c2h  1-4
Zonisamida Zonegrán Convulsiones 100 300-600 μg en 2 dosis 

divididas

1 Dosis de mantenimiento habitual para los adultos, suministradas por vía oral a menos que se especifi que otra cosa (SC, subcutáneo; IM, intramuscular; IN, 
intranasal, PO, por vía oral, PR, por vía rectal; BID, dos veces al día; TID, tres veces al día; QID, cuatro veces al día; QD, todos los días; QHS, todas las noches). 
Consulte la información de prescripción para ver indicaciones y contraindicaciones, interacciones de fármacos, efectos adversos del fármaco, seguridad 
durante el embarazo y la lactancia, dosis en caso de insufi ciencia hepática o renal, y dosis iniciales recomendadas.

2 Ajustada según el tiempo parcial de tromboplastina (partial thromboplastin time, PTT) o la relación internacional normalizada (international normalized 
ratio, INR).

3 Ajustada según el tiempo de protrombina (prothrombin time, PT) o la relación internacional normalizada (INR).
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