SINDROMESNEUROLOGICOS

SINDROME DE ACROPARESTESIAS
Sinonimia

S. de acroparestesia nocturna.  S. de acroparestesia de
Schultz. S. de acroparestesiadel suefio.

Sindromogr afia

Clinica

Més frecuente en lamujer adulta aunque puede observarse
en ambos sexos. Este sindrome se caracteriza por una anormal
sensaci6n de entumeci miento, hormigueo, quemazdn, dolor pun-
zante o ardiente, tension, compresion u otras sensaciones des-
agradables en las manos, menos frecuentemente en los pies,
quedesaparecen con el frotamientoy la presion, 1o que permite
restaurar lasensibilidad normal. El pacientetienelasensacion de
que los dedos de las manos y pies estan dormidos.

Se ha observado atrofia de los musculos abductor cortoy
oponente del pulgar.

Sindromogénesisy etiologia

Este sindrome se debe ala compresion de un nervio. Se
observaen €l sindromedel tanel carpiano, tumoresdelamédula
espinal, herniadiscal y sindromedelacostillacervical.

También se ha observado en la artritis reumatoide,
mixedema, acromegaliay mielomamdiltiple.
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SNDROME DE ADIE-CRITCHLEY
Sinonimia

S.deFulton. S.delaprensionforzada. S. del &reapremotora.
Sindromogr afia

Clinica

Se caracteriza por que cuando se coloca un objeto en la
palmadelamano del paciente, este

lo agarra en forma perseverante sin soltar. Un eguivaente
motor semejante se produce a estimular la planta del pie y
aparece €l signo del abanico (respuesta a reflgjo plantar con la
separacion de los dedos).
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Sindromogénesisy etiologia

Se debe a un tumor del giro frontal superior contralateral.
Adiey Critchley atribuyen a fenémeno de la prension forzada
unvalor localizador, correspondiente al area6 de Brodmann del
lado opuesto. Fulton considerael signo del abanico como loca-
lizador en estadreaenlaqueradicariaasimismo €l centroreflejo
delaprension.
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SINDROME ADVERSO

Sinonimia

S. delarotacién compulsiva. Epilepsiaadversapremotora.

Sindromogr afia

Clinica

Movimientos de rotacion contralateral delacabeza, miosis
homolateral. Rotacion compulsiva cuando el paciente intenta
avanzar haciaadelante. Puede estar acompafiada de nistagmo.

Sindromogénesisy etiologia

El sindrome adverso es consecutivo alaablacion quirdrgica
del &reade Brodmann del [6bulo frontal .

Bibliografia
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SINDROME DE AFASIA DE BROCA
Sinonimia

S. deafasiamotoracortical. S. de afasiamotoratotal.
S. deafasiaexpresivao gecutiva

Sindromogr afia

Clinica

Se caracterizapor unapérdidadel componente motor dela
palabray conservacion del sensorial. Existe una mudez verbal
conimposibilidad de hablar espontaneamente, derepetir lo oido,



y de leer en voz dta. En ocasiones el paciente tiene escasos
restos lingtiisticos (pal abras breves, silabas o fonemas aislados)
gue se pronuncian cuando intenta expresarse verbalmente. Se
conservael lenguaje emocional. Seacompafiade agrafia (imposi-
bilidad de escribir espontaneamente o a dictado).

Sindromogénesisy etiologia

La causa primaria esunalesiondel tercio posterior del giro
frontal inferior (&reade Broca) del hemisferio dominante. El &rea
de Broca es adyacente a |la corteza motora inferior, por esto la
afasia motora puede asociarse a cierto grado de paresia de la
mano y de lahemicara derecha y en ocasiones a una apraxia
bucofacial, por lo cua el paciente es incapaz de guifiar un ojo,
silbar o toser.

Todos los trastornos que afectan el hemisferio dominante
pueden producir afasia: tumores, abscesos y hemorragias, pero
la causa mas frecuente es un infarto del territorio de la arteria
cerebra media
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SINDROME DE AFASIA DE WERNICKE
Sinonimia

S. deafasiasensorial total. S. de Pick-Wernicke-Bastion S.
temporoparietal.

Sindromogr afia

Clinica

En la afasia de Wernicke se engloba una variedad de
sindromes producidos por lesiones de las estructuras
perisilvianas posteriores o de las regiones temporal posterior,
parietal y occipital irrigadas por laarteria cerebral media

Se caracteriza por una dteracién de toda la gama del
comportamiento idiomético. Cuando lalesidn asientaen el [6bu-
lotemporal, € trastorno principal es mésevidente en el lengua-
j&; por el contrario, cuando se afectalaregion parietoccipita la
palabra escrita es la mas afectada.

Esta afasia se caracteriza por ser fluida, se afectan los
esfuerzosen el hablay laescritura paralacomunicacion, acom-
pafiados de unaincapacidad paralacomprension visua y auditiva
(afasiacentral). Cuando se lee, el paciente puede repetir en voz
altay copiar, peroa hacerlo repitelas pal abras escuchadas con
pronunciacion defectuosacomo s fueraun eco, en cambio suele
Ser sumamente locuaz, como si tuvieraunaexcesivapermeabili-
dad verbal (logorrea) aungue comete mltiples equivocaciones
(disfasia), empleauna palabrapor otra(parafasiaverbal) o cam-
bia silabas (parafasia silabica) o altera letras de la palabra
(parafasia literal); otras veces repite fonemas o silabas
(perseveraciones).

Cuando la parafasiaes muy acentuada habla una jerga
ininteligible (jergonofasia). Hay casosenlos que € pacienteno
se da cuenta de | os defectos del lenguaje (anosognosia). En los

316

casosgravesd pacientefarfulla una serie desilabasincompren-
sibles, no puede repetir envoz alta. Lalecturaresultaimposible
(alexia) o esmuy dificil (dislexia), cuando lee en voz altaconfun-
depalabras, silabas oletras (paraexia). Existen dificultades para
escribir (disgrafia). A veces va acompafiado de dificultad en la
comprensiony reproduccion delamdsica(amusia) y de pertur-
bacién en lamimicay gesticulacién (dismimia). En los casos
mas graves, hace trazosilegibles en una paginaintentando escri-
bir. En sus formas més leves o después en la evolucién de la
enfermedad, €l habla se asemejaala de una persona cansada o
distraida y la anomalia sdlo es detectada por las pruebas del
lenguaje. No hay trastorno motor, pero € sindrome puede estar
acompariado de hemianopsia.

Examenes paraclinicos

Tomogr afia axial computadorizada y Resonancia nu-
clear magnética. Sondegran utilidad paralocalizar la lesion y
laextension delamisma.

Arteriografia. No es confiable porque laoclusién arterial
debidaaunaemboliacerebral, dificilmente muestrael émbolo,
porque ya se ha desintegrado o ha sido llevado a ramas méas
pequefias.

Pruebas con radionuclidos. El rastreo cerebral con sus-
tancias radiactivas sdlo es til en lesiones extensas.

Sindromogénesis y etiologia

Se considera que toda afeccién que a actuar sobre €l
cerebro produzca lesiones o destruya las zonas correspondien-
tes a los centros corticales de los analizadores del lenguaje,
puede ocasionar un sindrome afasi co.

En consecuencia puede ser producido por: isquemia cere-
bral transitoria, infarto cerebral por oclusién dela cerebral media
y posterior izquierda, hemorragias extensas, tumores o grandes
traumati smos.

Laslesiones, con su mayor parte, selocalizan en laregién
perisilvianadel hemisferio cerebral dominante, izquierdo enlos
individuos diestros (dextromanos); solo en un 10 % asientan en
el hemisferio derechoy en esos casos afectan €l tercio posterior
delaprimera circunvolucion temporal (giro temporal superior)
y laregion vecinadel pliegue supramarginal y delacircunvolu-
cion transversa.
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SINDROME DE AGENESIA DEL CUERPO
CALLOSO

Sindromogr afia

Clinica

Laagenesiadel cuerpo calloso puede acompafiarse defren-
te prominente y ojos profundos (enoftalmos). También ha sido
reportada microcefdia. Este sindrome se acompafia a veces de
idiociay epilepsia.

Por lo general los enfermos presentan un déficit intelectual
grave, especialmente de lacapacidad de abstraccién y reduccién
de la capacidad de concentracién. Alteraciones de la coordina-
cion, bilateral.



Exé&menes paraclinicos
Tomogr afia axial computadorizaday Ultrasonido. Son
fundamental es parahacer €l diagnostico.

Sindromogénesisy etiologia

Es ocasionado por una agenesia parcia o total del cuerpo
caloso y constituye una malformacion congénita, casi siempre
es un hallazgo de autopsia que puede coexistir con otras
malformaciones. Obedece amltiplesetiol ogias genéticasy for-
ma parte de sindromes polimalformativos, sin embargo, se ha
reportado en formaai s adacon evidencias de herenciaautosdmica
recesiva

El defecto basico es desconocido.

Bibliografia
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SINDROME DE ALEXANDER
Sinonimia

S. de degeneracién fibrinoide de astrocitos. Leucodistrofia
dismiel ogénicacon megal obarencefaia. Neuropatiahialina.

Sindromogr afia

Clinica

Este sindrome prevalece en €l sexo masculino 'y comienza
en lainfancia. Evoluciona con idiociay retardo mental mani-
fiesto.

Se observa un sindrome piramidal y, frecuentemente, con-
vulsiones. Lo més caracteristico eslamegalocefaliatempranay
progresiva.

Sindromogénesis y etiologia

Existe una leucodistrofia congénitay familiar. Parece ser
queel proceso essecundario auntrastorno enlaformacién dela
mielinaque sobrevieneen el periodo fetal, lo que ocasionagran-
des cambios destructivos de la sustancia blanca cerebral més
intensa en los [ 6bulos frontales.

Esde etiol ogiagenéticacon herenciaautosdmicarecesiva.

El defecto basico no se conoce.

Bibliogr afia

Alexander, W. S.: “Progressive fibrinoid degeneration of fibrillary
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SINDROME DE ALPERS
Sinonimia
Degeneracion progresiva difusa de la sustancia gris cere-

bral. Poliodistrofia cerebral progresiva infantil. S. de
Chrinstensen-Krabbe.
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Sindromogr afia

Clinica
Se caracteriza por convulsiones, mioclonos, coreoatetosis,
demenciay ataxiacerebel osa.

Sindromogénesisy etiologia

Se considera producido por anoxia como secuela de trau-
mas. Estas lesiones originan cambios degenerativos de la capa
media de la sustancia gris cerebral que pueden estar presentes
también en los nuicleos basales y en la corteza cerebel osa.

Bibliografia

Alpers, B. J.: “Diffuse progressive degeneration of the gray matter
of the cerébrum.” Arch. Neurol. & Psychiat., 25:469-505, 1931.

SINDROME DE ANEURISMA DE LA ARTERIA
CAROTIDA INTERNA

Sinonimia

S. del foramen lacerum (agujero rasgado anterior o hendi-
duraesfenoidal).

Sindromogr afia

Clinica

La ruptura de un aneurisma en la carétida interna puede
originar un sindrome que, de acuerdo con su localizacion en el
trayecto extracraneal o extracavernoso delaarteria, se presenta
contresvariedadesclinicas:

I. S evolucionahacialalineamediaproduce sintomas de tumor
hi pofisario: hemianopsiabitemporal homoénimapor tomadel
par craneal 11 (nervio éptico); pocas veces originaun cuadro
clinico de hipopituitarismo anterior.

Cuando crece hacia adel ante se produce pérdidade lavision
por toma del par craneal 1l. Son raras las manifestaciones
compresivas.

Si tiene un desarrollo posterior (variedad més frecuente) de-
terminaafectacion del par cranea 111 (nervio oculo-motor).

En su trayecto intracavernoso raravez sufrerupturay cuan-
do esto ocurre, afecta los pares craneades 111, 1V, VI y larama
oftdlmicadel trigémino.

Se encuentradiscreto exoftalmos por trastornosdelacircu-
lacién venosa orbitaria que drena en el seno cavernoso. En oca-
siones se percibe un soplo en laregion frontal y especialmente
end gjo.

Hay pardlisisunilateral delosmusculosextrinsecosdd ojo,
ptosis palpebral, estrabismo divergente. Midriasisy pérdidade
losreflejos pupilaresalaluz y laacomodacion, dolor ocular y/o
enlacara(por compresién del ganglio trigeminal); cefaleatipo
migrafia

La ruptura del aneurisma sorprende, generalmente, al pa-
ciente durante los esfuerzos fisicos (defecacion, tos, coito). Se
manifiestapor laaparicién de cefaleabruscacon pérdidatempo-
ral delaconcienciade unos minutos de duracion o convulsiones.
L os sintomas dependen de la presion intracraneal, de la presen-
ciao no de hematoma, isgquemiae hidrocefaliaaguda.

Posteriormente se producen signos deirritacion meningea:
rigidez de nuca, hemorragias prerretinianas, papiledemae ingur-
gitacionyugular.



Examenesparaclinicos

Radiologia de créaneo. Erosion delasillaturca y, en oca-
siones, agrandamiento del fondo delamisma

Tomogr afia axial computadorizada. Esel método deelec-
cién, demuestralapresencia, tamarfio y localizacion de lahe-
morragia

Resonancia magnética nuclear. Mucho méas sensible para
hacer el diagndstico diferencial.

Sindromogénesisy etiologia

Lalesion degenerativadelatinicamediaelastica, distiende
gradualmentelas paredes arterialesy conducealaformacién del
aneurisma.

Se debe a malformaciones vasculares congénitas (la méas
frecuente), enfermedadesvasculares degenerativas: aterosclerosis.
También puede ser ocasionada por lasifilis vascular y arteritis
embdlicainfecciosacomo complicacion delas endocarditis agu-
dasy subagudas (Streptococcus viridans).
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SINDROME DEL ANGULO PONTOCEREBEL OSO
Sinonimia

Tumor del angulo pontocerebeloso. S. de Cushing Il. S.
cerebel0so heterolateral .

Sindromogr afia

Clinica

Este sindrome se inicia casi siempre con sintomas
vestibulares o cocleares (toma del par VIII o nervio
vestibul ococlear) que originan: vértigos, zumbido de oidos, sor-
dera, trastornosdel equilibrioy nistagmo. Pérdidadelaaudicion
unilateral progresivay acufenos.

Hay abolicién del reflejo corneal homolateral debido ala
tomadel par craneal V o trigémino; a principio solo se observa
cuando el enfermo se encuentraen decubito lateral acompafiado
deparestesias dolorosas y trastornosde la sensibilidad en el
territorio deinervacion del trigémino. Desviacion delamandibu-
la hacia el lado afectado al abrir la boca y paresias faciales
periféricas. Estos sintomas son ocasionados por lesion del par
VIl ofacial.

Eventual mente puede haber tomadelos parescraneales1X
y X y en ocasiones del XI.

Hay sintomas cerebelosos (compresion del hemisferio
cerebel0oso vecino): dismetria, temblor, ataxia (mas frecuente-
mente en miembrosinferiores), nistagmoy adiadococinesia. La
compresién del puentey lamédula oblongada puede producir
sintomas piramidal es contral aterales.
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Pueden estar presentes los sintomas de hipertension
endocranea aunque” generalmente” deformatardia: cefaleay vo-
mitos. Existen agias caracteristicaslocalizadas en el occipucioy
enla nuca, mésintensasen el lado delalesion.

Ex&menesparaclinicos

Radiologia de craneo. A nivel de la porcion petrosa del
temporal se aprecia distension del poro acUstico interno y
descalcificacion delapuntadel pefiasco en posicionesde Stenvers
y Towne que permiten lacomparacion de lasimégenes de ambos
pefiascos.

Audiometria. Alteracion de los potenciales evocados
auditivos troncoencefdlicos (puede haber resultados fal sos po-
Sitivos).

Tomogr afia axial computadorizada. Cuando el tumor es
extracanalicular grande. Resonancianuclear magnética. Muestra
imégenes mas preci sas.

Sindromogénesis y etiologia

Este sindrome se debe a lesiones neoplasicas como
neurinomadel acUstico, lacausaméas frecuente; y a trastornos
vasculares, menosfrecuente.
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SINDROME DE ANTON-BABINSKI|
Sinonimia

S. deasomatognosiaunilateral. S. deanosognosia.
Sindromogr afia

Clinica

Se caracterizapor que el paciente que padece unapardisis
parcia o unahemiplejia, se muestraindiferente o inconsciente
de los trastornos que presenta, 1o que puede manifestarse de
diferentes formas, a veces actia como si nada le importase, lo
queincluye un defecto sensitivo somético, asi como lanegacion
conceptual de lapardisis, negligenciay hasta ateracion dela
percepcion visua de ese hemicuerpo (hemisomatognosia) y
embotamiento cerebral. Estos trastornos se asocian habitual-
mente a otrasanormalidades, por jemplo: el paciente se mues-
tra sombrio, desatento, desinteresado y con grados variablesde
confusion general conindiferenciaanted fracaso, o sentimiento
de haber perdido algo, ilusionesvisualesy téctilesal tocar lazona
afectada, ducinacionesdemovimiento y doestesia(laestimulacion
de un lado puede ser percibidapor €l lado contrario).

Puede combinarse con hemianopsia homénima o falta de
atencion visual, negligencia de una parte del cuerpo al vestirse
(apraxia), reconocimiento de estimulossimultaneosy bilaterales
(extension sensorial), desviacion delacabezay delosojoshacia
e lado delalesién, asi como torsion del cuerpo en lamisma
direccion.



Sindromogénesisy etiologia

Este sindrome se debe a lesiones de la corteza cerebral y
sustanciablancadel |6bulo parietal derecho (no dominante) que
seextiende en grado variable alaséreasfrontales motorasy alos
I6bulos tempora y occipital. Cuando lalesién asientaen €l he-
misferio izquierdo, estos trastornos raramente se observan en
parte porque lapresencia de afasia nopermite explorar adecua-
damente otras funciones del 16bulo parietal.
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SINDROME DE APRACTOGNOS A
Sinonimia

S. parietooccipital derecho. Dispraxia. Agnosiade utiliza-
cion.

Sindromogr afia

Clinica

Esconvenienteaclarar el significado de apraxia(a: parti-
cula privativa; praxis: accion): Imposibilidad de realizar actos
(movimientos adoptados hacia un fin) a pesar de conservar la
integridad motriz (sin que existaataxiani pardisis) y lapsiquica
(sin alteracién mental ni perceptiva), que impidacomprender €l
acto o percibir sus elementos.

Clasificacion delas apraxias (segin Liepman):

1. Apraxiamotora. Puede ser ideocinéticay cinéticadelosmiem-
bros.

En laapraxia motora ideocinética se conservan intactos los
engramas motores. El trastorno reside entre estos y las res-
tantes partes del cerebro (interrupcion entre los centros de
ideacion y delosmiembros). Hay unaimposibilidad dereali-
zar actos complicados (hacer un nudo de corbata, encender
un cigarro). A veces existe perseveracion (realizacion
estereoti pada de algin movimiento elemental).

Casi siempre estalocalizada (un miembro, o todo un lado).
Laapraxia motora cinética de los miembros se produce por
trastorno o alteracion delos engramas motores. El individuo
tiene larepresentacion mental precisay ordenadadelosdife-
rentes movimientos que componen €l acto arealizar; esto es,
laformula cinética, pero los miembros encargados de ejecu-
tarlos no lo pueden hacer.

No puederealizar ni siquieralos movimientos més elementa-
les. Si seleordenacoger un vaso de agua, [levard su mano por
encimadel mismo, peronolo podraagarrar. Recuerdaal nifio
que aprende aejecutar por primeravez un movimiento nuevo
paraél.

2. Apraxia ideatoria. Los engramas motores permanecen
inalterados, pero €l paciente no tiene larepresentacion men-
tal precisa del acto a gjecutar. Es producida por trastornos
intelectualesen laesferadelamemoria: atencién, gnosia, aso-
ciacion, etc. Al indicarseleque enciendaun cigarro, ololleva
aloslabiosy tratade fumarlo sin haberlo encendido o tratade
encender €l fosforo con € cigarro. Parece quetiene unafalta
deatencion. Esdetipo central, afectatodo el cuerpo (agnosia
de utilizacién).

Una variante de este tipo de apraxia es la apraxia amnésica
enlacual el paciente no puederealizar losactospor iniciativa
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propia, pero si cuando losrealizapor imitacion. Otravariante
eslaapraxiacongructiva, en ellael paciente puede reconocer
pero no reproducir lasfiguras que sele muestran.

Sindromogénesisy etiologia

Las causas mas frecuentes son: hemorragias, trombosis y
emboliasanivel delasarterias cerebralesanterior, media, poste-
rior y sus ramas. Es mas frecuente en el hemisferio cerebral
izquierdo (en los dextromanos) y en la region parietal (giro
supramargind y giroangular); lesionesdd cuerpo calloso, apraxia
delacara; anivel del cuerpo, miembros superiores, y anivel del
esplenio del cuerpo calloso, miembrosinferiores.

Bibliogr afia
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SINDROME DE ARACNIDISMO POR PICADURA
DE VIUDA NEGRA

Sinonimia
S. delatrodectismo por picadurade viuda negra.
Sindromogr afia

Clinica

Después de ser picado por laarafiaconocida como Viuda
Negra, € paciente presenta una excitabilidad nerviosa difusa,
central y periférica, que se manifiesta por convulsiones y
contracturas, cefalea, hipertension y vasoconstriccion. En el si-
tio de la picadura se presenta dolor y entre los 15-60 min se
advierteun eritemaen torno al diminuto punto delapicadura, asi
como calambres que se diseminan gradualmente y que pueden
afectar losmiembrosy €l tronco.

Se produce un abdomen “en tabla’, pero no doloroso ala
pal paci6n, acompafiado de nauseas, vomitos, cefalea, sudacion,
hiperreflexia, contorsiones, temblor de manosy piesy, en oca
siones, hipertension sistélica, con gran agitacion por el intenso
dolor.

Pueden presentarse trastornos de la vision y del lenguaje,
asi como distress respiratorio.

Sindromogénesisy etiologia

El sindrome se debe alapicadurade laarafiaViuda Negra
hembra (Latrodectus mactans o botonoide). La sustancia que
originael cuadro clinico es una proteina neurctoxicadel veneno
inoculado por laarafia, que se une alas terminaciones nerviosas
presindpticas y libera los trasmisores alli contenidos. La
despolarizacion posindptica causa calambres musculares en el
miembro afectado que mastarde se generalizan.
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SINDROME DE ARAN-DUCHENNE
Sinonimia

S. de atrofia de Aran-Duchenne. S. de atrofia muscular
mielopética. S. deesclerosislateral amiotréficade Charcot.

Sindromogr afia

Clinica

Los sintomas predominan en los varones, en la cuarta o
sextadécada. Hay debilidad simétricaen los miscul os pequefios
delas manos, particularmentelosinterdseos, eminenciatenar e
hipotenar. Aparecen rapidamente fibrilacion y atrofia, esta se
extiende gradualmente a misculos de brazos, hombrosy tron-
co. Generalmente hay fasciculaciones.

Examenesparaclinicos
Cualquierade ellos que se investigue daresultados ne-
gativos.

Sindromogénesisy etiologia
Se han descrito al menostresformas autosdmicasrecesivas:

1. Esclerosislateral amiotréficajuvenil en laque se sugiere un
defecto de reparacion del ADN.

2. Esclerosislateral amiotréficaconcomitante con demencia ju-
venil.

3. Esclerosislateral amiotroficacon cuerpos de poliglucanos.

También se han identificado tres formas autosdmicas do-
minantes:

1. Esclerosislateral amiotréficacon pérdida progresiva y répi-
dadelafuncion motora. Loscambios patol égicos selimitan a
las células del astaanterior del haz piramidal.

2. Esclerosislateral amiotréfica-Parkinsony demencia.

3. Esclerosislateral amiotréficacon demencia.

Laheterogeneidad clinicasugiere heterogeneidad genética

y de la patogénesis.
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S'NDROME DE ARNOLD-CHIARI
Sinonimia

Malformacion deArnold-Chiari. S. deimpresién basilar. S.
de Arnold-Chiari-Celand.

Sindromogr afia

Clinica

Este sindrome af ectaaambos sexos, incide principalmente
en los nifios que presentan espina bifida, especialmente lumbar.

Aunque Chiari lo dividiaen cuatro tipos, enlaactuaidad se
harestringido alostipos| y Il de Chiari, 0 sea, lamalformacion
bulbocerebelosa sin mielomeningocele (tipo 1) y con
mielomeningocele(tipoll). El tipo 111 esun meningoencefalocele
occipital y el tipo 1V (dudosa) es una hipoplasia cerebel osa.

En el tipo | (sin meningocele), los sintomas neurol 6gicos
pueden aparecer en la adolescencia o hacia la tercera o cuarta
década de lavida. Los sintomas pueden ser producidos por au-
mento delapresion intracraneal, ataxia cerebel osa progresivao
siringomielia; o el paciente puede presentar trastornos de tipo
cerebeloso y de los Ultimos pares craneales (bulbo y médula) y
cefalea. Enun 25%de los casos presenta cuello corto o «cuello
de toro».

En el tipo I (con mielomeningocel€) la sintomatologia es
producida por la hidrocefalia debido ala compresién de las
estructuras ectdpicas sobre las vias de circulacion del  liquido
cerebrospinal, asi tenemos: cefalea cervicooccipital, vomitos,
trastornos visuales (diplopia), afectaciones de las vias largas
motoras (pardlisis delos miembros), ataxia, tomadelos ltimos
pares craneales (estridor laringeo, fascicul aciones de lalengua,
pardlisis ester-nocleidomastoi dea, debilidad facial, sordera).

Exémenesparaclinicos

Mielogr afia opaca. Muestraimégenes radiol bgicas carac-
teristicas que corroboran el diagndstico.

Angiogr afia. Revela el desplazamiento de las arterias
cerebel osas posteroinferiores.

Liquido cefalorraquideo. Aumento delapresiony delas
proteinas en al gunos casos.

Sindromogénesisy etiologia

Es producido por anomalias congénitas, posiblemente
multifactoriales de labase del cerebro, entre las més frecuentes
estan:

1. Extensondeunalengiietadetejido cerebe oso posterior alamédu-
laoblongaday alamédulaespinal dentro del canal cervical.

2. Desplazamiento delamédula oblongada y parte del cuarto
ventriculo dentrodel canal cervical.

Este sindrome también puede estar acompariado de otras
ateraciones de lamorfologia del sitema nervioso central como
son: alargamiento de la protuberanciay lamédula oblongaday
estrechamiento del acueducto de Silvio; oclusion del agujero
occipital, oclusion delacisternamagna, y losagujerosde Luschka
y deMagendie abiertosal canal cervical.

Pueden coexistir anormalidades del desarrollo del cerebro
(polimicrogiria) y una extension de la médula hasta el sacro,
malformaciones Gseas. agujero occipital amplio y proyectado
haciaatrés, aplanamiento de labase del craneo (platibasia) o un
agujero occipital poco desarrollado. Casi siempre se acompafia
demielomeningoceley esfrecuente unahidromieliadelameédula
cervical.
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SINDROME DE ARTERIA CAROTIDA
REDUNDANTE

Sinonimia

S. deobstrucciénintermitentedela carétida interna. S. de
hemiparesiatransitoria

Sindromogr afia

Clinica

Vértigo, hemiparesiatransitoria o pérdidade la vision de
unojoal girar lacabezaaun lado, que desaparecen al volver la
cabezaalaposicion media.

Examen fisico. Se comprueban |os sintomas anteriores.

Exémenes paraclinicos
Doppler carotideo.
Arteriografia.

Sindromogénesisy etiologia

Se produce por una tortuosidad de la carétida. Al girar la
cabeza el vaso seretuercey se obstruye.

La causa es una posible malformacion congénita o dilata-
ciény tortuosidad adquiridade la arteria.
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SINDROME DE LAS ARTERIAS CAROTIDAS
Sindromogr afia

Clinica

Este sindrome puede originar dos cuadros clinicos segiinla
intensidad de lalesion: estenosis u oclusion.

Si se produce la estenosis son frecuentes las alteraciones
transitorias, siendo lo més caracteristico la pérdidade lavisiéon
monocular ipsilateral. Son comunes los episodios detrastornos
sensitivos y paresias de los miembros superior, inferior o dela
caradel lado opuesto, que en ocasiones pueden llegar aprodu-
cir hemiplgjiay trastornos hemisensoriales, que retornan ala
normalidad en minutos, horas o dias. Este cuadro puede
acompafiarse de disartria cuando estdinvolucrado € hemisferio
dominante.

Laoclusion puede ocurrir enformaasitométicao estar prece-
dida por manifestaciones transitorias que culminan en un ata-
que cerebral . El 50 % del os pacientes no presenta manifestacio-
nes previas.

Puede estar afectada la cortezamotora o sensorial, lo que
ocasiona trastornos motores y sensitivos del hemicuerpo
contralateral, incluyendolacara. Si estainvolucrado el hemisfe-
rio dominante se acompafiadetrastornos del lenguaje. Untercio
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delos pacientes presentadolor frontal u orbitario ligero o severo
ipsilateral o en ocasiones contralateral. Aproximadamente el
15 % desarrollaun sindrome de Horner.

Examen fisico. La palpacion fuerte de la arteria carétida en el
cuello no esaconsejable por la posibilidad de desprendimiento
deun codgulointraarterial. Lapal pacion ligeraconstata pérdida
del pulso, que puede ser complementada por la ausenciade pul-
soenlasarteriasfacial y temporal superficial, cuando laoclu-
sion se produce anivel de la bifurcacion de la arteria carétida
comun.

En laestenosis de laarteria carétidainterna se puede escu-
char un soplo carotideo anivel dela bifurcacion, queselocaliza
colocando €l estetoscopio anivel del borde superior del cartilago
tiroides. En la estenosis severa de la carétidainterna, a su paso
por el seno cavernoso, es posible escuchar un soploanivel dela
6rbitaque también puede aparecer cuando estaocluidalacarétida
internacontralateral, en este caso debido alacirculacién arterial
colateral compensatoria.

Lapresion retinianadiastdlicaen un lado (determinada por
dinamometriaoftad mica) de menos de 20 mm demercurio, signi-
fica habitualmente que las carétidas primitivas o internas
homol aterales estén ocluidas. Lapresenciade émbol osretinianos
brillantes o matesesotro signo de enfermedad carotidea.

Todoslossignosy sintomas neurol égicosdeoclusion de la
carétida interna, pueden estar presentes en la oclusion de la
carétidacomun. Ambas car6tidas comunes pueden estar ocluidas
provocando el sindrome del cayado adrtico o enfermedad sin
pulso (véase sindrome de Takayasu), caracterizado por: ausen-
ciade pulsos carotideos y radiales, vahidos alos movimientos
deincorporacién, pérdida recurrente de laconciencia, cefalea,
dolor cervical, cegueratransitoriaunilateral o bilateral, cataratas,
atrofiay pigmentacion retinianao claudicacién delosmuiscul os
masticadores.

Ex&menesparaclinicos

Doppler.

Angiografia carotidea.

Angiografia intravenosa por sustraccion digital. Utili-
zalacomputaciony evitalosriesgos delaarteriografia.

Sindromogénesisy etiologia

El sindrome es ocasi onado fundamental mente por lesiones
aterotrombodticas en lapared arterial delacarétida primitiva

Bibliografia
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SINDROME DE LA ARTERIA CEREBRAL
ANTERIOR

Sindromogr afia

Clinica

El cuadro clinico més frecuente ocasionado por la arteria
cerebral anterior se caracteriza por disminucién de la fuerza
muscular y pérdida de la sensibilidad del miembro inferior
contralateral, se puede involucrar en menor cuantiael miembro
superior y més raramente la cara. Con frecuencia se asocian de
trastornos del esfinter vesical, confusién mental, reflejos
contralaterales de prension y succién, y en algunas ocasiones,
otros sintomas como son: lentitud y falta de espontaneidad,
respuestas laconicas, distraccion y cuchicheo.



Sindromogénesisy etiologia

Cuandolaoclusion delaarteria cerebral mediaesproximal
no presenta sintomas, ya que la arteria comunicante anterior
proporcionael flujo necesario de sangre procedentedelaarteria
cerebral anterior del lado opuesto.

Cuando ambas arterias se originan en un mismo tronco ce-
rebral anterior el cuadro esmas severoy se afectan amboshemis-
ferios, lo queoriginaparaplgia, incontinenciade origen frontal y
sintomas mentales profundos.

Bibliografia
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SINDROME DE LA ARTERIA CEREBRAL MEDIA
Sindromogr afia

Clinica

Cuando existe unaobstruccion delaarteriacerebral media,
se origina un cuadro clinico caracterizado por hemiplejiay
hemianestesiacontralateral y hemianopsiahoménima.

Si estaafectado € hemisferio dominante puede acompafiarse
deafasia, y de amorfosintesis Si €l afectado esel hemisferio no
dominante. Enlaslesionesdel lado izquierdo hay inicialmenmte
unaafasiaglobal, predomi nantemente motora con mejoriaen la
comprension de lapalabrahabladay escrita, acompafiada de un
lenguaje vacilante, dismel 4dico y gramaticalmente simplificado.
Laslesiones enlaregidn parietal posterior pueden provocar una
cuadrantonopsia inferior.

Sindromogénesisy etiologia

Ladistribucién cortical de laarteriacerebral mediaabarca
adreasmotorasy somatosensoriales en relacion con los miem-
bros superioresy lacaray més escasamente con los miembros
inferiores (dostercios inferiores del homunculo motor y sensi-
tivo) y, ademas, las &reas motoras 4 y 6, los centros parala
miradalateral, el areamotoradel lenguajeo deBroca(hemisferio
dominate), giro angular y supramarginal, parte superior del 16-
bulo temporal einsula, asi como el brazo posterior delacapsula
interna. Por lo tanto, lafaltadeirrigacion de esasareasdalugar
al cuadroclinico.

Laetiologiaenlamayoriadelos casoses por embolia, mas
raramente por lesiones trombdticas.

Bibliografia
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SINDROME DE LA ARTERIA COROIDEA
ANTERIOR

Sinonimia

S. de Von Monakow.

Sindromogr afia

Clinica

Hemiplejia, hemianestesia, hemianopsia contralateral ala
lesion. El patron clinico esavecesvariabley lahemianestesiay
lahemianopsia pueden ser parciales.

Exémenesparaclinicos

Puncion lumbar.

Angiografia.

Tomografia axial computadorizada.

Sindromogeénesisy etiologia

El sindrome es producido por la ruptura o trombosis de la
arteriacoroideaanterior, ocasionada por aneurismao tumoracion.

Bibliografia
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SINDROME DE ATAXIA CEREBELOSA FAMILIAR
HIPOGONADICA

Sindromogr afia

Clinica

Asociacion del sindrome cerebelar (S. deataxiade Marie),
S. deFriedreich, 0 S. neocerebelar con hipogonadismo primario
hipogonadotrdfico.

Examenesparaclinicos
Excrecién de gonadotropinas bgjaeincremento delaexcre-
cién de esteroides.

Sindromogeénesisy etiologia

Se produce un fallo total o parcial de la hipdfisis para
estimular el desarrollo gonadal enla pubertad, de etiologiades-
conocida

Bibliografia
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SINDROME DE ATAXIA CEREBEL OSA
POSNFECCIOSA

Sindromogr afia

Clinica

Aparececas sempreenlasegundainfancia. Comienzabrus-
camente en nifios sal udabl es o precedida por unainfeccién viral
(sarampidn, varicela o escarlatina) como complicacidnrara, del
tercerod octavo diasdeiniciadalainfeccion. Su cuadroclinico es
muy variable, el masfrecuenteesel deunaataxiaagudade esta-
ciény durante la marcha, nistagmo, lengugje cercenado, temblor
intencionad.

Sindromogénesisy etiologia

Este sindrome se ve asociado a infecciones virales (virus
Coxsackie A4, A7, A9, B3y B4y con virusECHO 6, 9y 16.

Bibliografia
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SINDROME DE ATAXIADE MARIE
Sinonimia

S.dePierre-Marie. S. deataxiahereditariade Menzdl. S.de
heredoataxiacerebel osa.

Sindromogr afia

Clinica

Se presenta en ambos sexos después de los 20 afios. Esta
caracterizado por ataxiadelamarcha(marchacerebel o-espastica),
mezcla de titubeo cerebeloso y espasticidad piramidal (en la
posicion de pie, el paciente separa las piernas y oscila).
Espasticidad en extension de los miembrosy en menor cuantia
en flexion. En ocasiones pie zambo. El paciente se queja de
calambresy crisis dolorosas, pero |os trastornos sensitivos son
raros. Hay disartria, la palabra es lenta, espasmaddica con tras-
tornos en la pronuciacion debido a un espasmo intencional
peribucal; disfagia. Losreflgjos estan conservados.

Puede acompafiarse de oftalmoplgjiay atrofia del nervio
optico, nistagmo frecuente y en ocasiones signo de Argyll-
Robertson. A veces aparecen crisis epilépticas y en ocasiones
cierto grado dedeficienciamental.

Sindromogénesisy etiologia

Esun trastorno hereditario de carécter habitual mente domi-
nante pero en ocasiones recesivo. Existe atrofia cerebel osa que
compromete fundamentalmente los pedinculos cerebel osos
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medios, niicleos pontinos y olivares y en menor grado los nd-
cleosdentadosy |os peddncul os cerebel 0sos superiores, ademés
existen lesiones de los cardones dorsales de los haces espino-
cerebelosos 'y corticospinal.

Bibliografia
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cerebellum. University of Minnesota Press, Minneapolis, 1958.
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SINDROME DE ATAXIA-TELANGIECTASIA
Sindromogr afia

Clinica

Ataxiatempranadetipo cerebelosa. Voz lentay escandida,
no existen alteraciones de los reflgjos ni de la sensibilidad.
Telangiectasiaocul ocuténeay en las mucosasque comienza por
laregion palpebral. Infecciones pulmonaresrecidivantes.

Exémenesparaclinicos

Neumoencefal ografia. Sgnosde atrofia cerebel osa.
Resonancia nuclear magnética.

Estudio inmunoldgico. IgA disminuida, asi como la IgE y
lalgG. LalgM puede estar aumentada.

Sindromogénesisy etiologia

Se debe aunadegeneraci 6n cerebel osacon alteracion pato-
I6gicadelas célulasde Purkinjey atrofiadelasustanciablanca.

Setrasmite por herenciaautosdmicarecesivay se acompa-
fiade af ectacion pluriglandular reserva hipofisariavariablemente
disminuida, diabetes sacarina, hipoplasia corticosuprarrena 'y
ovariosdisgenésicos.

Sinonimia

SINDROME DE EMBOLISMO
DE LA ARTERIA CEREBRAL POSTERIOR

Sindromogr afia

Clinica

El infarto producido por laobstruccién delaramaproximal
delaarteriacerebral posterior, incluye e sindrome taldmicoy
sindromes mesencefdlicos.

Se caracteriza por hemibalismo o hemicoreoatetosis, tem-
blor vertical, desviacion hacia arribay afuerade la miraday
nistagmo deretraccion.

Las lesiones de las ramas corticales provocan frecuente-
mente hemianopsiahomonima, dislexiay unavariedad de aluci-
naciones visuales. Las lesiones bilaterales provocan ceguera
cortical.



Cuando las arterias colaterales leptomeningeas proceden-
tes de las arterias cerebrales media y anterior irrigan el polo
posterior del hemisferio cerebral, puede estar preservada la
vision central.

Laoclusion bilateral de las arterias cerebrales posteriores
puede provocar sindromes de amnesia (estado amnésico de
Korsakoff) a producir anoxiadelaformaciondel hipocampo de
los I6bulos temporales o bien un sindrome de infarto talamico
paramediano cuando se ocluyen lasramas talamoperforantes.

Sindromogénesisy etiologia

Laaterotrombosis se debe aoclusion delaluz vascular por
trombos o émbolos.

Laslesiones que producen este cuadro son: aterosclerosis,
lesionesarteroscleréticas, fibrilacion auricular y otrasarritmias,
infarto del miocardio con trombos murales, endocarditis
bacterianas, complicacion de la cirugia cardiaca, protesis
valvulares, vegetaciones endocéardicas, aterosclerosisdelaaorta
y lascarGtidas, trombosis de las arterias cerebrales, trombosen
las venas pulmonares, complicacion de lacirugiade cuelloy
térax, tromboflebitis, arteritis, trastornos hematol 6gicos, trau-
mas carotideos, aneurisma disecante de la aorta, hipertension
arterial, complicacionesdelaarteriografia, hipoxia, etcétera

Exémenesparaclinicos

L os exdmenes més utilizados en €l estudio de las lesiones
cerebrovasculares son: Oftalmodinamometria, oculo-
pletismografiay Doppler direccional supraorbitario. Se uti-
lizan para valorar indirectamentelapresion enlaarteria carétida
interna.

Son anormales cuando el didmetro residua luminar de la
lesion ateromatosa es menor que 1 mm y la presion distal esté
muy reducida.

Ecografia. Identifica de manera confiable lesiones
ateromatosas en |a bifurcacion de lacar6tidacomun.

Fonoangiogr afia espectral cuantitativa. Calculael di&
metro residual de la luz de la arteria carétida interna y
permite diferenciar entre un soplo que seorigineen la bifur-
cacion carotideay otro que irradie de la base del corazon.
Esta prueba tiende a ser mas precisa cuando el diametro
lumina residual esde0,9-2,5mm.

Angiografia cerebral (cateterizacion transfemoral e in-
yeccion extracraneal selectiva). Continlia siendo € método més
confiable paravalorar el arbol cerebrovascular. Puede detectar
lesiones ulcerosas, estenosis graves y formacion de trombos
murales a nivel de la bifurcacion carotidea, sifén y vasos
intracranealesy circulacion colatera arededor del circuloarteria
ddl cerebro. Indicadeforma indirecta ladisminucion del flujoen
el sistemadelacarétidainterna

Angiografia intravenosa por sustraccién digital. De-
muestra oclusion carotidea o estenosis grave pero no siempre
precisael grado de estenosis.

Tomogr afia axial computadorizada. Permite calcular el
gradoy localizacion del impacto cerebral supratentorial inclui-
do pequefiosinfartos del tallo cerebral (vertebrobasilar).

Tomogr afia por emisién de positrones. Permite la valo-
racion tomogréficacualitativay cuantitativadel flujo cerebral.

Resonancia magnética nuclear. Precisael gradoy la lo-
calizacion del tejido impactado alas pocas horas del trastorno.

SINDROME DE ATROFIA CORTICAL
CEREBELOSA TARDIA
Sinonimia

S. deatrofialaminar delascélulasde Purkinje. S. de atrofia
corticoparenquimatosa cerebelar. Atrofiacerebelo-olivar. S. de
Algjouanine-Foix-Marie. S. dedegeneracidn cortical cerebelar.

Sindromogr afia

Clinica

Se presentaen ambos sexosy de manera caracteristicaen
lasextadécada. Se caracterizapor laprogresiéninsidiosadeun
cuadro de ataxia que comienzaen los miembros inferiores, lo
que dacomo resultado una posturaanormal e inestabilidad enla
marcha. Méstarde aparecen trastornos del lenguajey losbrazos
sevuelven ataxicos. Puede haber nistagmo.

Exémenes paraclinicos
Tomografia axial computadorizada. En casos avanza
dos muestra signos de atrofia de la corteza cerebel osa.

Sindromogénesis y etiologia

En la mayoria de los casos se hereda como un rasgo
autosomico dominante. Se producen cambios degenerativos del
vermis superior y partes adyacentes de la corteza cerebelosa
(pérdida principalmente de las células de Purkinje).

Bibliografia

André-Thomas: “Atrophie lemellaire des celules de
Purkinje.” Rev. Neurol., 13:917-924, 1905.

SINDROME DE ATROFIA
OLIVOPONTOCEREBELOSA

Sinonimia
S. deDgerine-André-Thomas.
Sindromogr afia

Clinica

Se presentaen ambos sexosen laedad mediaoen la vejez
(despuésdelos50 afios), casi siempreenformalentaeinsidiosa.
Secaracterizapor quee pacienteaumentalabase de sustentacion
durantelamarchay laestacion de pietitubea, € tronco oscila.

Presenta dificultad para caminar, temblor en las manos y
trastornos motores para |os movimientos finos.

Examen fisico. Hipotonia muscular. Excepto € rotuliano, to-
doslos demas reflegjos estan ausentes. Hay ausenciade cambios
sensoriales.

El signo de Romberg es negativo. Hay movimientos
dismétricos delos miembrosinferioresy ligero temblor intencio-
nal en los miembros superiores, escriturairregular, palabralenta
escandiday ligero nistagmo, deterioro mental.

Sindromogénesis y etiologia

De etiologia genética, se hereda con carécter autosdmico
dominante. Hay degeneracion de los pedinculos cerebelosos
medios, la sustancia blanca cerebelosay los nicleos pontinos,
olivar y arcuato.

Bibliografia

Déjerine, J. et A. Thomas: “L’atrophie oIivo-&onto-cerébelleuse.”
Nouv. Iconog. Salpet., 13:330-370, 1900.

SINDROME DE AVELLIS

Sinonimia

S. del tracto espinotalamico. S. del ndicleo ambiguo. Pardli-
sisambiguospinotaldmica. S. deAvellis-Longhis.
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Sindromogr afia

Clinica

Se caracterizapor disfagia, pérdidaunilateral delasensibi-
lidad a dolor y alatemperaturaen el troncoy los miembros.
Puede estar asociado a un sindrome de Horner. Pardlisis del pa-
ladar blandoy delas cuerdasvocales contralateral alapérdidade
lasensibilidad. Existe hemiplejiacontralateral.

Sindromogénesisy etiologia

Este sindrome es producido por lesiones que afectan el
nlcleo ambiguo delos parescraneales X (vago) y X| (accesorio)
y los tractos espinotaldmico, corticospinal (aveces) y lasfibras
descendentes pupilares anivel del tegmento del bulbo.

Laetiologiapuede ser: vascular, inflamatoriao neoplasica

Bibliografia

Avellis, G: “Klinische Beitrage zur halbseitigen Kchlkopflahmung.”
Berl. Klin., 40:1-26, 1891.

Fox, S.L. and G. B. West Jr.: “Syndrome of Avellis; review of
literature and report of one case.” Arch. Otolaryng., 46:773-
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SINDROME DE BABINSKI
Sinonimia

Pardlisis segmentariamedul ar.
Sindromogr afia

Clinica

El cuadro clinico que se observaesta caracterizado por una
hemiataxiacerebel osa, hemiparesiacontralateral y pérdidadela
sensibilidad en el troncoy losmiembros. Ocasiona mente pue-
de encontrarse nistagmo y analgesiaipsol ateral en lacara; otras
veces, adiadococinesia, lateropulsiony dismetria.

Es posible observar también, sindrome de Horner asocia-
do (enoftalmia, ptosis del parpado superior, miosis, secrecion
lagrimal aumentadacon ausenciade sudacionen el ladoipsolatera
decaray cuello, hemiatrofiafacia e hipotoniaocular).

Sindromogénesisy etiologia

En los casos de localizacion bulbar, € cuadro clinico es
producido por lesion del cuerpo restiforme, ncleo de Deiters
y fibras simpéticas.

S. deBailey Cushing

SINDROME DE BALINT
Sinonimia
S. de pardlisis psiquica de fijacién visual. S. de pardlisis
cortical defijacion visual.
Sindromogr afia

Clinica

El sindrome de Balint se caracteriza por unaincapacidad
del paciente para mirar hacia adelante un punto que esta en su
campo visual periférico, esincapaz de mover 10s 0jos paraseguir
un objeto en movimiento y para estimar ladistancia entre dos
objetos situados adiferentes distancias de él.
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Hay ataxiaOpticaque consiste en laincapacidad del indivi-
duo para realizar movimientos voluntarios en respuesta a esti-
mulos visuales, €l paciente tratade atrapar un objeto extendien-
do su mano en direccién equivocaday logra alcanzar €l objeto
después de repetidos intentos. Ademés presenta trastornos de
la atencion (normal para todos los estimulos no visuales). Al
caminar choca contra cualquier obstaculo. No sabe orientarse
aunque conocey describelavia Los sintomas son bilaterales
pero més marcados en uno deloslados, pueden estar acompafia-
dosdedificultadesparael lenguaje (agrafiay apraxiaideomotora).
Existen trastornos ténicosy motores de los miembrosy pérdida
de la coordinaciéon a ambos lados del cuerpo. La visién
estereoscopicay lamemoriavisual estén conservadas.

Examenes paraclinicos

Radiologiay Tomografiaaxial computadorizada. Mues-
tran atrofiacortical difusa.

Examen oftalmoldgico.

Electr oencefalograma.

Sindromogénesis y etiologia

Se debe a lesiones destructivas del 16bulo occipital en las
areas 18y 19 de Brodmann del hemisferio dominante.

Bibliografia

Adams, R. P. and M. Victor: Principies of neurology. McGraw-
-Hill, New York,1985.

Balint, R.: “Seelenlahmung des Schauens, optische Ataxia raumliche
Storung der Aufmerksamkeit.” Mschr. Psychist. Neurol.,
25:51-81, 1909.

Damasio, A. R.: “Disorders of complex visua processing.” In M.
M. Mesulam (ed.) Principies of behavioral neurology. F. A. Davis
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SINDROME DE BALO
Sinonimia

S. deencefalitisperiaxial concéntrica. Enfermedad de Balo.
S. de esclerosisunilobular concéntricade Balo.

Sindromogr afia

Clinica

El sindromede Ba o seguramentees unavariedad histolégica
delaesclerosis periaxial difusade Schilder. Comienzay evolu-
cionadeformaaguda, en ambos sexos, y generalmente se desa-
rrolladesdelainfancia. Cursacon hemiplejiaespéasticaprogresi-
va, parestesias, afasia y frecuentes signos de hipertensién
endocraneal.

Sindromogénesisy etiologia

En este sindrome se producen bandas alternativas de des-
truccion y conservacion de la mielina dispuestas en forma de
anillos concéntricos. Al parecer se debe aladifusién centrifuga
dealgin factor que atague alamielina.

Laetiologiaesdesconocida.

Bibliografia

Balo, J.: “Encephalitis periaxialis concentrica.” Arch. Neurol.
Psychiat., 19:242-264, 1928.



SINDROME DE BARDET-BIEDL
Sindromogr afia

Clinica

Este sindrome se caracterizapor retardo mental, retinopatia
pigmentaria, obesidad e hipogenitalismo.

De 32 pacientes examinados, el 100 % presentabadistrofia
severadelaretina(solo el 6 % teniaretinosis pigmentariatipica),
el 96 % obesidad y el 40 % retardo mental. El hipogenitalismo
en varones era del 87,5 % y en e 100 % de las mujeres se
evidenciaban irregularidades menstruales. Todos los pacientes
tenian sindactilia y/o braguidactilia, pero la polidactilia se pre-
sentaba solo en el 56 % delos casos. Ademés, €l 45 % padecia
dediabetesmellitusy el 100 % teniaanormalidades delaestruc-
turao delafuncion renal. En otros pacientes existian anomalias
cardiovasculares.

La degeneracion pigmentaria de laretina comienza a
manifestarseen lainfancia por unacegueracrepuscular (dificul-
tad visual al atardecer o en habitaciones escasamente ilumi-
nadas).

El examen del campo visual demuestrala existenciade un
escotomaanular correspondientealaslesionesqueradicanenla
region ecuatorial delaretina. Laafeccion se agravaprogresivay
lentamente en los siguientes afios de lavidadel enfermo. Por la
extension del citado escotomaanular, estellegaalaperiferiadel
campo visua nasal con o que queda sélo una zona central de
visiény unislote temporal que acaba por perderse. Laagudeza
visual se conservanotablemente hastaen fases muy avanzadas,
pero entonces el enfermo no puede valerse por si mismo, yaque
disponiendo de un campo visual tan pequefio no puede orien-
tarse suficientemente, por gemplo, paraatravesar unacalle. Fi-
nalmente la vision central va disminuyendo y queda a veces
estacionado el proceso arededor de los 40 afios de edad. Hay
casos en que acaba por perderselavision, al extinguirse el pe-
quefio resto que quedaba de campo visual .

Se acomparia ademas de sordomudez, idiocia, adiposis
infantil.

Examenesparaclinicos

Electrorretinograma. Para estudiar las alteraciones dela
retina

Campimetria.

Ultrasonido renal y Pielografia intravenosa. Permiten
precisar lasanormalidadesrenales(quistescaliciaes, diverticulos,
anomaliasdeloscalices).

Dermatoglifos. Se comprueban lasanormalidades de for-
made las manos.

Cariotipo. Paraexcluir anormalidades cromosomicas.

Estudios endocrinometabdlicos. Detectan diabetesmellitus,
hipogonadotropismo, defectos gonadal es primarios, etcétera.

Sindromogénesisy etiologia

Es un sindrome genético y se trasmite por herencia
autosdmicarecesiva.

L as mujeres heterocigoti cas presentan con frecuencia: obe-
sidad, hipertension, diabetes mellitusy enfermedades renales.

El defecto basico se desconoce.
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SINDROME DE BASSEN-KORNZWEIG
Sinonimia

S. de deficiencia de betalipoproteinas. S. de beta-
lipoproteinemia.

Sindromogr afia

Clinica

Apareceentrelos6y 12 afiosde edad. Se caracterizapor un
cuadro de esteatorrea acompafiada de acantocitosis, retinitis
pigmentariay un cuadro neurol 6gico progresivo: debilidad delos
miembros con arreflexiay ataxiadetipo sensorial (tabética) que
més tarde se le afiade un componente cerebeloso, signo de
Babinski. Cifoscoliosis con pie cavo.

Examenes paraclinicos

Sangre. Globulos rojos puntiagudos o espinosos
(acantocitos).

Eritrosedimentacion. Disminuida.

Lipoproteinas séricas de baja densidad (LDL). Dismi-
nuidas.

Colegteral. Disminuido, 50 mg/dL . Triglicéridos 10 mg/dL .

Fosfolipidos. Bajos.

Betalipoproteinas. Bajas.

Biopsia deyeyuno. Estructurade lamucosanormal, pero
lascélulas vellosas absortivas estan llenasde grasa y parecen
vacuol adas cuando se observan en inclusiones de parafina.

Biopsia del nervio sural. Disminucién del nimero de
fibras nerviosas desmielinizadas.

Sindromogénesis y etiologia

Es una encefalopatia extremadamente rara por trastorno
del metabolismo deloslipidos, seheredacon carécter autosomico
recesivo y se caracteriza por la ausencia o déficit de las
betalipoproteinas plasméticas. Se cree que €l mecanisno pato-
génico esunaincapacidad de la membrana celular desintetizar
apoproteinas beta, que esun componente proteico fundamental
de los quilomicrones, de las lipoproteinas de baja densidad
(LDL) y delas de muy baja densidad (VLDL). Los lipidos ab-
sorbidos no pueden incorporarse alos quilomicronesni a las
VLDL ylasLDL, demaneraquesu paso atravésdela membra
na quedaimpedido.

El defecto mutacional no parece estar en el gen APOB, sino
en algun otro producto necesario parala secrecion APOB.

Bibliografia
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SINDROME DE BAILEY-CUSHING
Sinonimia

S. delalineamediacerebelar. S. arquicerebeloso. S. del vermis.
S. del 16bulo floculonodular. M edul oblastoma.
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Sindromogr afia

Clinica

Este sindrome se presenta en ambos sexos (mas frecuente
envarones) y mascominmenteen lainfancia. Se caracterizapor:
inestabilidad en el equilibrio, trastornos de la coordinacion sin
ataxia aparente, cefaleas matutinas vomitos a repeticion. Esta
acompafiado de anorexiay pérdida de peso, oftalmoplgjia (por
pardlisis bilateral abductora) y edema papilar. Frecuentemente
hay vértigos (relacionados con laposicion) y nistagmo. En esta-
dios avanzados pueden aparecer crisis convulsivas de des-
cerebracion.

Examenes paraclinicos
Tomogr afia axial computadorizada.
Radiologia de craneo.
Puncién lumbar.
Electr oencefalograma.
Arteriografia.

Sindromogénesisy etiologia

Este sindrome es producido por tumores de lalineamedia
del cerebeloy meduloblastomas.

No hapodido conocerse €l origen de este tumor: unateoria
es que deriva de restos fetales de la capa granular externa del
cerebelo, otra teoria es que deriva de restos celulares del velo
medular inferior. Frecuentemente el tumor infiltra el suelo del
cuarto ventriculo y lacisternamagna, asi como alrededor dela
médulaespinal.

Bibliografia
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SINDROME DE BELL
Sinonimia

Pardlisisfacial afrigori aguda.
Sindromogr afia

Clinica

Este sindrome eslaformamas comin de pardlisisfacial. Se
caracterizapor pérdidadelamotilidad voluntariadelos muscu-
losinervados por el par craneal VI (nerviofacial).

Se presenta de forma brusca, a levantarse el paciente ob-
serva asimetria facial, a veces precedida por molestias vagas
arededor delaorgja

La cara esté desviada hacia €l lado sano. Esta asimetria
aumentaal contraerselos musculos delamimica

Un signo importante se obtiene cuando se orienta al
paciente cerrar 10s 0jos, 10 que esimposible en el lado enfermo.
Laaberturapalpebral permaneceentresbierta en el lado afecta
do (pardlisis del orbicular delos parpados), se observael movi-
miento del globo ocular a tratar decerrar € ojo (signo deCharles
Bell) haciaarribay adentro (sinergiamotora). Hay epiforacomo
consecuencia de la hipotonia del orbicular de los péarpados y
pardlisisdel musculo de Horner que producen el algjamiento del
punto lagrimal delaregion del lago lagrimal por lo quelasecre-
cionlagrimd seestanca(lagoftamos) y sederramahaciael exterior.

Si sepidea pacientequedirijalamiradahaciaarriba, esta
no se acompafia de la contraccion sinérgica del misculo frontal
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enel lado afectado, e globo ocular pareceelevarsemésen el lado

sano (signo bulbopal pebral o hipercinético de Negro).

Hay desviacion delacomisuralabia (uno delos sintomas
maés clasicos) haciael lado sano, donde apareceméselevadoy se
acentliacuando el paciente come, hablao serie.

Al abrir laboca, sedispone deformaoval (signo de Pitres).
Hay incapacidad de hinchar el carrillo, silbar o soplar, escapan-
dosed aireatravésdelacomisuralabial del lado enfermo (paré-
lisisdel buccinador). El muscul o cutaneo del cuello (platisma) no
secontrae, Existe pérdidadelosreflgosconjuntival y corneal. El
tono muscular esté abolido en lazona paralizada.

Deacuerdo con un criterio topogréfico pueden distinguirse
diferentesformas de pardlisisfacia periférica
1. Lesion situada por debajo del agujero estilomastoideo: pre-
dominalapardlisis motora de toda unamitad delacara.
Lesién queasientaentrelasalidadelacuerdadel timpanoy
ramo del estapedio: la pardlisis estd acompafiada de pérdida
delasensibilidad gustativa (ageusia) de los dostercios ante-
riores de lalenguaipsilateral y disminucién de la secrecion
sdlival (hiposidia) delaglandulasubmaxilar.

. Lesién entre el ramo del estapedio y € ganglio geniculado:
pardlisis facial, ageusia, hiposiaia e hiperacusia dolorosa
(percepcion exagerada de losruidos) por pardisis del mus-
culodel estribo, lo que produce unarel gjacién delamembrana
timpanicay en consecuencialas vibraciones provocadas por
las ondas sonoras se producen amplias y molestas.

. Lesiénentreel ganglio geniculadoy el conducto auditivoin-
terno: la pardlisis se acompafia de hiposialia, pero con con-
servacion delasensibilidad gustativa.

. Lesién que ocurre entre el conducto y €l origen aparente del
nervio (surco protuberancial inferior): lapardisiso prosoplgjia
puede estar acompafiadade pardlisis de otrospares craneales
vecinos (neuragiatrigeminal), hay conservaciondel gustoy
disminucion delasecrecion salival y lagrimal.

2.

Examenes paraclinicos
Liquido cefalorraquideo. Ligerapleocitosis.
Electromiogr afia. Denervacion despuésde 10 diasindica
gue hahabido degeneracin axonal.

Sindromogénesisy etiologia

Se desconoce su patogenia. Eslamésfrecuente delas para-
lisis, afectapor igual aadultos, jovenesy vigos.

Seplanteaqueen circunstanciastales como: vigjar en vehicu-
los con las ventanillas abiertas, € frio tendriaun papel importante
al producir intumescenciade periostio end cand facial (conduc-
todeFalopio) olade tejido conjuntivo del nervio activado por
el frio. Esto pudieraexplicar, ademés, laformaestacional o epi-
démicade estetrastorno.
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SINDROME DE BENEDIKT
Sinonimia

S. de Benedikt inferior. S. del tegmento mesencefdlico. S.
peduncular posterior o del casquete peduncular.

Sindromogr afia

Clinica

Se caracterizapor unahemiplejiacompletadel lado opues-
todelalesién (por tomadelasfibrasdel haz piramidal) que esta
acompafiada de hemiataxia, hemitemblor de tipo intencional o
parkinsoniano (elemento caracteristico); hemiasinergiay otros
signos cerebel 0sos. Existe hemianestesiaen el lado hemipléico.
Hay pardlisis del par craneal 111 (motor ocular comun) que se
manifiestapor miosis, ptosis palpebral, estrabismo. Lahemiplgjia
puede o no existir cuando lalesion selimitaal casguete peduncular.

Sindromogénesis y etiologia

Se origina por unalesion del tegmento mesencefalico que
abarca la porcién inferior del nucleo rojo, las fibras del haz
piramidal que alin no se han cruzado, lasfibras cerebelosasy las
fibras radiculares del par craneal situado por dentro del haz
piramidal en el pie del peddnculo.

Las causas que pueden producirlo son vasculares, como
complicacion delahipertension arteria y/o dela aterosclerosis;
también los tumoresy otras af ecciones pueden ocasionarlo.

Bibliogr afia
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S'NDROME DE BERNHARDT-ROTH
Sinonimia

S. de meralgia parestésica. S. de neuritis cutanea. S. de
parestesialateral.

Sindromogr afia

Clinica

En este sindrome existe mononeuritis sensitiva que afecta
principal mente alos varones, su mayor incidenciaesen médicos
y Se caracteriza por molestias parestésicas que provocan sensa-
cién de quemazon, picotazos, hormigueoy ligera sensibilidad de
lapiel al rocedelaropa, siendo lo més caracteristico que aparez-
caal levantarse el pacientedeunasilla

En ocasiones se presenta un dolor urente de considerable
intensidad.
Examen fisico. Se encuentra una region de hiperestesia o
hipostesia a tacto, dolor y temperatura en la region femoral
cutanea externacorrespondiente.

Sindromogénesis y etiologia

Se presenta por compresion o irritacion del nervio
femorocuténeo lateral debido a procesos toxinfecciosos, obesi-

dad, diabetes y procesos posquirdrgicos. También puede ser
secundario atumores retroperitoneal es.
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SINDROME DE BING-NEEL
Sinonimia

S. deWaldenstrém. S. de macroglobulinemia.
Sindromogr afia

Clinica

El sindrome de Bing-Neel constituye una neuropatia aso-
ciada a una paraproteinemia. Es una complicacion de la
macroglobulinemiade Wal denstrom.

A lasintomatol ogiadelaenfermedad de base, seleafiade un
enlentecimiento difuso delacirculacién cerebral y retinianaque
se manifiesta por episodios de confusién, comay avecesictus,
asi como una neuropatia periférica con afectacion de miltiples
troncos nerviosos en lamayoria de los casos limitada alos pies
y piernas con dafio dela sensibilidad téctil, vibratoria (pal este-
sia) y sentido de la posicion (batiestesia), con ataxia leve e
hiporreflexia

Examenes paraclinicos

Sangre. Los exdmenes caracteristicos de la macro-
globulinemia se afaden a los hallazgos propios de la lesién
neurolégica.

Liquido cefalorraquideo. Proteinas elevadas con aumen-
todelasglobulinas.

Sindromogénesis y etiologia

L as observaciones de agregacion familiar sugieren laexis-
tencia de factores genéticos e inmunol dgicos, que a su vez se
relacionan con el desarrollo de adenocarcinoma del pulmon,
linfomas linfociticos o histiociticos y con enfermedades
autoinmunesclinicas o subclinicas.

El defecto bésico se desconoce.
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SINDROME DE BOGORAD
Sinonimia

S. delaslégrimasde cocodrilo. S. del llanto paroxistico.
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Sindromogr afia

Clinica

En este sindrome hay llanto unilateral al masticar o introdu-
cir un alimento de fuerte sabor en laboca. Se caracterizapor que
laestimulacion mecanicay lamasticacién sin alimentos no pro-
ducenllanto.

Sindromogénesisy etiologia

Essecuelade pardlisisfacial y se debe aunaregeneracién
aberrantedelasfibrasdel nerviofacia. En estos casoslasfibras
parasimpéticas salivatorias acompafian al nerviofacial.

Bibliografia

Bogorad, F. A.: “Sympton of crocodile tears.” Vrach. Delo,
11:1328-1330, 1928.

SINDROME DE BONNIER
Sinonimia

S. del nlicleo de Deiter. S. del nlcleo vestibular lateral.
Sindromogr afia

Clinica

En este sindrome se presentan vértigos paroxisticos centra-
les con trastornos del equilibrio, asociado a pardlisis ocularesy
neuralgiatrigeminal.

Exémenes paraclinicos
Audiograma.
Angiografia.
Electroencefalograma.

Sindromogénesisy etiologia

El sindrome de Bonnier se debe aneoplasiasvascularescon
lesion del niicleo vestibular lateral (nlicleo de Deiter) o del tracto
vestibular del par craneal (vestibulococlear).

Bibliografia

Bonnier, P: “Syndrome du noyau de Deiters.” Compt. Rend. Soc.
Biol., Paris, 4:1525-1528, 1902.

SINDROME DE BORRIES
Sinonimia

S.deSymond. S.deQuinke. Hidrocefaliactiticade Symond.
Sindromogr afia

Clinica

Se presenta en ambos sexos, mas frecuente en nifios. Se
originacomo complicacion de unactitis, por trombosisdel seno
lateral y se caracteriza por un sindrome de hipertensién
endocraneal ocasionado por dificultad enlaresorcion del liquido
cerebrospinal, lo que ocasiona: cefalalgias, mareos, vémitos, es-
tupor mental, estasis papilar que puede acompafiarse de signos
neurolégicos como desviacién conjugada de cabeza y ojos,
afasiay hemianopsialateral homonima.
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Examenes paraclinicos

Radiologia de craneo. Trastornos del patron trabecular
de la mastoides; en ocasiones ensanchamiento de las suturas
cranesles.

Membrana timpénica perforada con secrecién purulenta
(mésfrecuente en el lado derecho).

Sangre. Leucocitosisy eritrosedimentacion acelerada.

Puncién lumbar. Aumento de la presion del liquido
cefalorraguideo.

Sindromogénesisy etiologia

Este sindrome se debe a infeccion del oido medio y
mastoiditis con obstruccién del senolateral. Se presentacon méas
frecuenciaen el lado derecho.

Bibliografia

Borries, G.V.T.. “Otogene encephalitis Soc. danoise doéto-
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70:93-101, 1921.

SINDROME DE BOURNEVILLE
Sinonimia

Epiloia de Sherlock. Esclerosis tuberosa. Enfermedad de
Brushfield-Wyatt. Escleroma de Virchow. Adenomas sebaceos
dePringle.

Sindromogr afia

Clinica

Se caracteriza por una triada sintomatica patognomonica:
imbecilidad, epilepsiay adenomas sebaceos faciales. Ademas
hay retardo mental acompafiado de crisis convulsivas, y
mioclénicas, con espasmosinfantiles. Nodulos del tamafio dela
cabezadeun afiler y decolor amarillo, delocalizacién paranasal,
nasolabial y mejillas, que en su conjunto tienen aspecto de aas
de mariposa. Unalesion cutaneamas frecuente, pero mésdificil
deidentificar, son las mécul as hipomel anéticas, deforma, por lo
general, oval que pueden hacerse evidentes con lalamparade
Wood y que estan presentes en 90 % de | os pacientes, aparecen
desde €l nacimiento. También se pueden observar fibromas
periungueales o subungueales, fibromas gingivales, angio-
miolipomas. Pueden coexistir: quistes corticales, lesiones quis-
ticas 6seas en las falanges, rabdomiomas cardiacosy més rara-
mente | esiones quisticas pulmonares asoci adas aneumotérax es-
pontaneo.

En ocasiones hay signos de hipertension endocraneal. Enel
fondo de ojo aparecen alteraciones pigmentarias, angiectasias,
papila en forma de mora (neurocitofacoma) o hamartomas
astrociticosen laretina

Exémenes paraclinicos

Radiologia de craneo. Mdltiples calcificaciones intra-
craneal es; osteoporosis.

Tomogr afiaaxial computadorizada. N6duloscalcificados
especialmente en |ébulostemporalesy zonas adyacentes a los
ventriculos; si son grandes pueden obstruir €l agujero de Monro
y causar unahidrocefalia unilateral o bilateral. Pueden aparecer
areas hipodensas en launion cortical con lasustanciablanca.

Electroencefalograma. Anormal pero sin un patron es-
pecifico.

Ligquido cefalorraquideo. En raras ocasiones la concen-
tracion total de proteinas esté elevada.



Sindromogénesisy etiologia

El sindrome de Bourneville es un trastorno hamartomatoso
gue se trasmite por herencia autosémica dominante en un tercio
delas familias. Se supone que el gen seencuentra en 9932-g34,
pero laasociacion de ET y trandocacion t(3;12)(p26.3; g23.3)
sugieren la posibilidad de que € gen se encuentre en 3p26 o
12q23; esto supone heterogenei dad genética. Hay evidenciasde
gran variacion enlaexpresion del geny penetranciareducida.

Latasade mutacionesesde 2,5/ 100 000 gametos. Herma-
nos afectados y padres sanos, y sin antecedentes familiares,
sugieren laposibilidad de mosaicismo germinal .
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SINDROME DE BRAQUIALGIA ESTATICA
PARESTESCA

Sinonimia

S. deWartenberg. Neuritissensorial. S. de brazos cansados.
Braquial giaparestésicanocturna.

Sindromogr afia

Clinica

Este sindrome predomina en mujeres durante el climaterio
y afectafundamentalmente los nervios sensitivos.

Se caracterizapor algiasnocturnasdeuno o ambos brazos
preferentemente en el brazo dominante, precedidas por
acroparestesiay calor local, seguidas de algias agravatorias que
no siempre ceden a incorporarsey efectuar movimientos o
emplear masgjes.

Examenesparaclinicos
Radiologia de columna cervical y hombros.
Electromiogr afia.

Sindromogénesisy etiologia

La forma idiopética de este sindrome es rara. Las causas
mésfrecuentes son lacompresion oirritacion del plexo braquial .

Bibliografia

Wartenberg, R.: “Brachialgia statica paresthetica (nocturnal arm
dysesthesias).” J. Nerv. Ment. Dis., 99:877-887, 1944.

SINDROME DE BROWN-SEQUARD
Sinonimia

S. dehemiparaplgjia. S. de hemiplejiaespinal.
Sindromogr afia

Clinica

L a hemiseccion verdadera de la médul a se observa excep-
cionalmente en clinica. S6lo se ve en toda su pureza en experi-
mentos efectuados en animal es, ya que es dificil que cualquiera
delas causas habitual es del sindrome se ubique exactamente en
unamitad delamédula.

El sindrome se manifiesta por pardisis motriz y origina:
hemiplejiao monoplejia (miembro inferior) homolateral por le-
sién del haz piramidal, con signosde piramidalismo: hiperreflexia
profunda, espasticidad, clono y Babinski. Por debajo del punto
seccionado existe anestesia profunda: batiestesia y palestesia
(principalmente) homolateral por tomadel cordén posterior (haz
gracillisy cuneatus) acompafiadas de hipostesiatéactil epicritica,
dado que las fibras de esta sensibilidad discurren por € cordon
posterior.

Hay pérdida de la secrecion sudoral y del reflejo anserino
en laregion paralizada por lesion de las vias vegetativas. En
limite superior de la lesion se presenta una fgja transversal de
anestesiatotal, que rodealamitad del cuerpo por dafio de las
raices posterioresdel lado delalesiony por encimade estaexiste
a veces una pequefia faja de hiperestesia (por irritacion de las
raices supra-yacentes).

También existe pérdida de las sensibilidades térmicay do-
lorosa contralateral por lesion del haz espinotaldmico lateral,
procedente del lado opuesto de la lesion; en ocasiones puede
estar afectadalasensibilidad téctil protopéticapor lesion del haz
espinotaldmico anterior.

Examenes paraclinicos

Radiologia de columna. Puede mostrar cambios liticos,
blésticos o fracturas.

Tomografia axial computadorizada, Resonancia mag-
nética nuclear y Mielografia. Contindian siendo las explora-
ciones fundamental es para demostrar compresion delamédula.

Sindromogénesis y etiologia

Este sindrome se debe acompresiones medulares por: frac-
turas vertebrales, procesos inflamatorios, degenerativos o
tumorales. También puede ser producido por lesién de arma
blanca, siringomielia, esclerosisen placa, etcétera.

Lalesion interesa una sola mitad de la médula, afecta las
raicesdelamitad correspondiente del segmento, €l haz piramidal,
€l cordon posterior, las fibras del haz espinocerebel oso di-
recto, procedentes de los nucleos (columnas de Clarke) si-
tuados en la base del asta posterior y las fibras del haz
espinotalamico lateral.

Bibliografia

Brown Séquard, Ch. E.: “Dela transmission par la moelle épiniere.”
C. Rend. Soc. Biol., 2:33-34, 1850.
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SINDROME DE BRUNS
Sinonimia

S. delos cambios posturales.
Sindromogr afia

Clinica

En este sindrome aparecen bruscamente ataques de vérti-
gos, cefaleasy vomitos con los cambios posturales de la cabeza
(la extension més propensa que la flexion). No se presenta
sintomatologia en los periodos interataques. Hay respiracion
irregular y ocasionalmente sincope con apnea. También existe
flexion constante de lacabezao lateroflexion. Losmuisculos de
laregion del cuello estén firmemente contraidosy esfrecuentela
taquicardia.

Examenes paraclinicos
Radiologia de craneo.
Angiogr afia cerebral.
Tomografia axial computadorizada.

Sindromogénesis y etiologia

El sindrome de Bruns se debe a una lesién organica del
cuarto ventriculo o estructuras adyacentes, ocasionada por:
tumores, obstruccion del flujo del liquido cefalorraquideo o
trastornos de los mecanismos vestibulares.

Bibliografia

Bruns, O.: “Neuropathologische Demonstrationen.” Neurol.
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SINDROME DE CANAVAN
Sinonimia

S. deVan Bogaert-Bertrand. Degeneracién esponjosadela
sustanciablanca.

Sindromogr afia

Clinica

El sindrome de Canavan aparece en lainfancia (en lostres
primeros meses de la vida). ES un cuadro caracterizado por
pérdidade lavision y atrofia Optica acompafiada de ausencia o
regresion répidadel desarrollo psicomotor: aetargamiento, tras-
tornos de la succion, irritabilidad, disminucion de la actividad
motora, pardlisis espéstica de |os miembros, aumento del tama-
fio delacabeza (megal oencefalia) con separacion delas suturas
del craneo; en ocasiones convulsiones.

Examenes paraclinicos
Liquido cefalorraquideo. Normal o proteinas ligeramen-
teelevadas.

Sindromogénesisy etiologia

Setrasmite por herenciaautosdmicarecesivaprincipa mente
entrelosnifiosjudios. Se produce degeneracion esponjosadelas
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capas profundas de la corteza cerebral y sustancia blanca
subcortical, ausencia de mielina e hiperplasia de los astrocitos
tipo Il de Alzheimer.

El defecto basico parece estar relacionado con deficiencia
dela enzima aspartoacilasa y altas concentraciones de acido
N-acetilaspértico en € liquido cefalorraquideo, la orina y €
plasma de individuos af ectados.

Bibliografia
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SINDROME DE CARCINOMATOS S MENINGEA
NEOPLASICA

Sinonimia
S. de hipoglucorragquiameningea metastética.

Sindromogr afia

Clinica

Se caracteriza por una polirradiculoneuritis asociada a un
sindrome meningeo. Suele iniciarse por losmiembrosinferio-
res, se instaura de forma progresiva. Existen trastornos sensiti-
vos: parestesias, radiculagias (frecuentemente ciatalgia) acom-
pafiadas de hipostesias en algunas ocasiones. Hay sintomas
motores que se manifiestan por paraplejiafléccida, arreflexiay
amiotrofia. Frecuentemente existen trastornos esfinterianos.
También hay toma de los pares craneales: ptico, oculomotor,
trigémino, facia y vago.

Son mas frecuentes las pardlisis oculares (sindrome de
Garcin).

El sindrome meningeo no se presentaen suformacomple-
ta, por lo general es afebril (sdlo aparece fiebre en periodos
finales).

Exé&menes paraclinicos

Liguido cefalorraquideo. Linfocitosis y aumento de la
albumina. Hipoglucorraquia.

Células neoplésicas.
Sindromogénesisy etiologia

Este sindrome se debe a metéstasis de tumor primitivo de
mama, estdbmago, bronquios, colon, etcétera.

SINDROME DE CARNOSINEMIA
Sinonimia
S. dedeficienciadecarnosinasa. S. dehiperbetacarnosnemia
Sindromogr afia
Clinica
Este sindrome se presentaen el primer mesdelaviday se

caracteriza por convulsiones mioclénicasy retardo psicomotor
severo.



Examenesparaclinicos

Liquido cefalorraquideo. Altas concentraciones de
homocarnosina

Sangr e. Existe carnosinemiaelevadaen el plasma.

Orina. Excrecion decarnosina.

Sindromogénesisy etiologia

El sindrome de carnosinemia se hereda con caréacter
autosdémico recesivo. Al parecer se trata de un trastorno innato
del metabolismo delosaminoécidosy esoriginado por un déficit
de carnosinasa (di peptidasa de aminoacilhistidina).

Lacarnosinaesunabase alanilhistidinacontenidaen € teji-
do muscular normal.

La homocarnosina es un dipéptido (gamma-aminobuti-
rilhistidina) que se encuentraen las células nerviosas.

Ambas bases son degradadas por |la carnosinasa, que se
encuentraen déficit en este sindrome, lo que motiva su aumento
bien en sangrey orinao en €l liquido cefalorraquideo.

Bibliografia

Perry, T. L.; S. Hansen; B. Tischler et al.: “Carnosinemia: a new
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SINDROME DE CATALEPSIA CEREBEL OSA
Sindromogr afia

Clinica

Este sindrome fue descrito por Babinski y se observajunto
alos sintomasy signos tipicos de las |esiones cerebel osas.

Cuando al paciente, acostado en la cama en dectlbito supi-
no, se le coloca € muslo flexionado en angulo recto sobre la
pelvisy lapierna, despuésde cierto tiempo presentafatiga, que
semanifiestapor oscilaciones y sacudidasy mastardelapierna
quedainmévil enflexiony es capaz de sostenerlaasi durante un
tiempo superior a individuo sano, el cual tras pequefias sacudi-
das desciende lapierna otra vez a plano horizontal.

Sindromogénesisy etiologia
Lacatalepsiacerebelosasedebeaunalesionend cerebelo.
Bibliografia

Babinski, J.: “De léquilibre volitionnel statique et de Iéquilibre
volitionnel cinetique.” Rev. Neurol., 10:470-474, 1902.

SINDROME DE CAUSALGIA
Sindromogr afia

Clinica

La causalgia es un tipo raro de neuralgia periférica que se
caracteriza por dolor espontaneo, intenso y difuso con sensa-
cién de quemazon en lapalmade las manos o plantadelos pies,
congran sensibilidad de estasregionesal contacto delasropaso
corrientes de aire, calor o frio o ruidos intensos que lo pueden
exacerbar. El paciente mantiene el miembro afectado protegido e
inmovil, amenudo envuelto en ropa humedecida con aguafria.
Casi siempre estda acompafiado de trastornos tréficos y
vasomotores delostegumentos, piel delgaday lisa(glossy-skin),
hiimeda, con crecimiento exagerado de pelos y ufias.

Sindromogénesis y etiologia

Lacausalgiasedebealesién parcial deun nervio periférico
(mediano o cubital y en ocasiones ciético). Es muy frecuente en
épocasdeguerra.

Al parecer el dolor se produce através de un cortocircuito
de impul sos simpéticos eferentes a | as fibras sométicas sensiti-
vasend punto delalesion nerviosa, lo queexplicariano sélolas
anomaliasvasomotorasy delasudacion, sino lasexacerbaciones
del dolor con cualquier formade estimulo emocional . Esposible
gue en su patogenia estan presentes los tres factores siguientes:

1. Accion irritativa de la cicatriz postraumética sobre | as fibras
nerviosasenglobadasenella

2. Lesiénirritativadel simpético.

3. Predisposicién psicopética del paciente.

Bibliografia

Mitchell, S.W.: Injuries of nerves and their consequences.
Lippincott, Philadelphia, 1872.

SINDROME DE CEFALEA DE HORTON
Sinonimia

Cefdagiaparoxisticanocturna. S. de cefal eahistaminérgica
S. deeritroprosopalgia. S. deneuralgiajaquecosa. S. decefdeaen
racimo (cluster headache).

Sindromogr afia

Clinica

LacefaleadeHorton esmasfrecuente en el hombre (5:1) en
relacion con lamujer. Se presentadespués de los 30 afios (80 %).
Comienzay acababruscamente (15 min-1 h). Aumentaal levan-
tarsey reclinarse haciaadel ante.

Existe dolor intenso de tipo urente en region frontoccipital
gue se caracterizapor unaconstantelocalizacién orbitaria(ocul o-
temporal u oculofrontal) unilateral y por su comienzo 20 3 h
después de haberse dormido el paciente. Durante lafase de sue-
fio existen movimientosrapidosdelos ojos. Esraro en las horas
de vigilia

Durantelacrisis el lado afectado aparecerojo, caliente y
sudoroso. No se acompafia de escotomas ni vémitos ni nau-
seas, pero si de rinorreay oclusion nasal. No existen antece-
dentes familiares. Cursa por crisis (diarias) durante la noche
con periodos de remisién que pueden durar meses o afios. Los
fenémenos digestivos son raros.

Las crisis pueden ser desencadenadas por €l alcohol, lani-
troglicerinao losalimentos que contengan tiramina.

Examen fisico. Enlasuperficiedel craneo se puede obser-
var el cordodn arterial duro.

Sindromogénesis y etiologia

Aungue su mecanismo es aln desconocido, sepiensaque€
ataque de dolor se debe aunaalteracion delasfibrasamielinicas
trigeminalesdel sistematrigémino-vascular.

El estimul o doloroso es conducido hastael nicleo del tracto
espinal del nervio trigéminoy referido como un dolor visceral a
territorio somético, que estainervado por fibras exteroceptivas
del par.

Posteriormente, la viatrigeminal asciende hasta € nucleo
ventral posteromedial del tdlamo y termina en la corteza cere-

332



bral. Estasfibrastrigeminal es establecen conexionesen € tronco
encefdlico con e nulcleo y vias parasimpéticas del nervio facial
(nervio petroso mayor y ganglio pterifopalatino), lo que explica-
ria los sintomas parasimpéticos durante el ataque de cefalea
(miosis, rinorreaunilateral, lagrimeo, enrojecimiento y sudacion
delahemicara).

Por otro lado, se plantea que el estimulo de las fibras
trigeminal es provoca unaliberaci 6n de neuropéptidos mediados
por receptores serotinérgicos, lo queaumentael nivel del péptido
relacionado con el gendelacalcitoninaenlavenayugular exter-
na, produciendo unainflamacion delaserosadelapared del vaso
y de la duramadre y una vasodilatacién. Lainflamacion de la
pared delaarteriacarétidainternaen € interior del seno caverno-
so, dificultasu drenaje provocando ingurgitacién, o que explica-
riaalguno delos sintomasy signos (dolor tipo cuchillada detréas
del ojoy en & 20 % de los casos, sindrome de Horner). Se ha
sugerido quelaarteriacarétidainternaal dilatarse comprimelas
fibras pericarotideas contrael rigido canal 6seo, ocasionandolos
signos simpaticos que acomparian al atague de este tipo de
cefdea

La puesta en marcha de todos estos mecanismos se produ-
cen de forma periddica plantedandose que esto puede deberseala
lesion de centros nerviosos relacionados con ritmos vitales.

Bibliografia

Vallery-Radot, P. and P. Blamoutier: “Syndrome de vasodilatation
hemicephalique d’origine sympathique (hemicranie, hemihy-
drorrhea, hemilarmoiement).” Bull. Mem. Soc. Méd. Hop.
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SINDROME DE CESTAN-CHERNAIS
Sinonimia

S. deCestan I1.
Sindromogr afia

Clinica

Este sindrome es una forma incompleta del sindrome de
Babhinski-Nageotte, unacombinacion del deAvellisy Babinski-
-Nageotte.

Se caracterizapor pardlisisunilateral directavelopalatinay
delacuerdavocal del mismo lado (lesidn del ntcleo ambiguo),
hemiplejia piramidal contraateral y hemianestesia (lesion del
haz piramidal y cinta de Rell) de tipo siringomiélico. Hemi-
sindrome cerebeloso directo: hemiasinergiaalaspruebasclési-
cas, lateropulsion (lesidon de los pedincul os cerebel osos infe-
riores).

Puede estar asociado a sindrome de Claude Bernard-Horner:
enoftalmos, ptosis palpebral, nistagmo y miosis homolateral
(por lesion de lasfibras simpéticas de laformacién reticular).

Sindromogénesis y etiologia

El sindrome de Cestan-Chernais es producido por lesion de
lamédulaoblongadaque afectalaviapiramidal, lacintade Reil,
el niicleo ambiguo (nervios somaticomotores IX, X y XI), los
peddnculos cerebelosos inferiores y la sustanciareticular.

Las causas mas frecuentes son: procesos infecciosos o
degenerativos ascendentes, lesiones vascularesy tumorales.

Bibliogr afia
Cestan, R. J. and J. Chernais: “Du myosis dans certaines |ésions

bulbaires en foyer (hémiplégie du typeAvellis associée au syndrome
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SINDROME DE CHARCOT-MARIE-TOOTH
Sinonimia

S. deatrofiamuscular peronea. S. deatrofiamuscular peronea
progresiva. S. deatrofianeural muscular progresiva. S. de Tooth.

Sindromogr afia

Clinica

L os sintomas comienzan en la pubertad o en losinicios de
lavida adulta. Hay debilidad y parestesia en las piernas, debili-
dad tardiay atrofiade las manos, atrofialenta y progresivade
los peroneos y otros misculos de las piernas (piernas de ciglie-
fa), atrofia progresiva de manosy brazos.

Buen desarrollo de hombros, caderasy tronco. Pérdida de
lasensibilidad profunday de reflgjos en las partes af ectadas.

Examenes paraclinicos

Electromiografia y Conduccion nerviosa. Muestran al-
teraciones.

L iquido cefalor raquideo. Normal, en ocasionesincremento
delas proteinas.

Sindromogénesis y etiologia

Este sindrome se caracteriza por heterogeneidad genética.
Sehareportado herenciaautosomicadominante (3,6 por 100 000)
y recesiva (1,4 por 100 000), asi como herencia ligada al
cromosoma X también dominantey recesiva (3,6 por 100 000).

Aunqueel defecto basico no esté bien conocido, parece ser
el resultado de una degeneracidn axonal primaria que afectala
raiz de los nervios espinal es, especialmente motores de la parte
distal delos miembros.

Hay varias localizaciones en el cromosoma X (Xp22.2,
X(q26).

El gen de la forma dominante se ha mapeado en Xp13, lo
que evidencialagran heterogeneidad genéticaque serefiere.

Hay desmielinizacién de los nervios periféricos (tibia y
peroneal) y cambios degenerativos de las células de las astas
anterioresy columnas dorsales.

Bibliografia
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SINDROME DE CHARCOT-WEISSBAKER
Sinonimia
S. del seno carotideo. S. del sincope vagal. S. de Weiss-

Baker. S. vaso-vagal. S. de Gowers. S. de DaCosta. S. de heuro-
sis cardiaca. S. deastenianeurocirculatoria. S. vasovagal.



Sindromogr afia

Clinica

Es la forma més comUn de sincope, se presenta a cualquier
edad, con factores precipitantes que incluyen: fatiga, emocion,
algun trauma con dolor, falta de dimento o suefio, indigestion,
ambiente cerrado, ver sangre, 0 muchas veces sin factor aparente.

El paciente, antes del sincope, estade pie o sentado, nunca
acostado. Sintomas premonitores. debilidad stbita, sudacion,
vértigo, malestar epigastrico, parestesias, pal pitaciones, siaorrea.
El sincope puede prevenirse acostando a paciente.

El sincope se manifiesta por pérdidadel conocimiento du-
rante pocos segundos 0 minutos, ocasional mente acompafiado
de movimientos tonico-cl6nicos; hay recuperacion sin secuelas,
puede presentarse nerviosismo, vértigo, cefaea.

Algunos pacientes pueden sufrir todos los sintomas sin la
pérdidacompletadel conocimiento.

Este sindrome se presenta mas frecuentemente en el sexo
masculino. Es de aparicion bruscay se caracterizapor debilidad
muscular generalizada, pérdida del tono postural, incapacidad
parapermanecer erecto y pérdidadelaconciencia.

Pueden reconocerse dos tipos:

1. Tipovaga. Secaracterizapor bradicardiasinusal, paro sinusal
eincluso bloqueo auriculoventricular.

2. Tipo depresor. Descenso de la presion arterial sin disminu-
cion delafrecuenciacardiaca

Pueden coexistir ambos tipos.

Examen fisico. Palidez, frialdad, sudacion, cianosis mode-
rada, pulso débil. Bradicardia (algunas veces precedida de
taquicardia), hipotension.

Exémenesparaclinicos
Electroencefalograma. Muestraondasde alto voltaje, len-
tas de 2-5 sque coinciden con lapérdidadelaconciencia.
Pruebas especiales. Descartar epilepsia o cardiopatia.

Sindromogénesisy etiologia

El sindrome de Charcot-Weiss-Baker se produce por movi-
mientos bruscos delacabezahacialoslados, por llevar un cuello
apretado o a rasurarse laregion del seno carotideo. Lafatade
tales estimul os no descarta el diagndstico, pues puede producir-
se de forma espontanea.

También puede ser originado por aterosclerosis. Sehan des-
crito otras formas de sincope vasovagal secundarias a un dolor
intenso de origen visceral, lesién de esbfago o mediastino, pun-
cion pleural o peritoneal y vértigos intensos.

El seno carotideo esnormalmente sensiblea estiramientoy
da lugar a impulsos sensitivos que son conducidos por el
nervio de Hering (rama del nervio glosofaringeo) alamédula
oblongada. Esimportante distinguir entre un trastorno benigno
(hipersensibilidad del seno carotideo) y trastornos més graves,
como estrechamiento ateromatoso del seno carotideo.

Lapérdidadelaconcienciase debeaunamenor oxigenacion
de las zonas del cerebro de las cuales depende la conciencia,
ocasionada por unadisminucién importante del flujo sanguineo
cerebral, de la utilizacién del oxigeno por €l cerebroy dela
resistenciavascular aese nivel. La pérdida subita, refleja, dela
resistenciaperiférica, createmporalmente anoxiacerebral. Tam-
bién puede ser desencadenada por reaccion a frio.

Se observa especialmente en jévenes de hébito asténico
con desequilibrio neurovegetativo.
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SINDROME DE CHARCOT-WILBRAND
Sindromogr afia

Clinica
Se presentaagnosia visual y agrafiaasociada en ocasiones
con ¢l sindrome de Gertsmann.

Sindromogénesis y etiologia

Este sindrome se produce por lesién de la arteria del giro
angular del lado dominante.

Bibliografia

Charcot, J. M.: Sur un cas de cecité verbales. Ouvres completes de
Charcot. Delahaye Lecrosnier, Paris, 1887.

SNDROME DE CLAUDE BERNARD-HORNER
Sinonimia

S. depardlisisdel sistemasimpético cervical. S. del ganglio
estrellado. S. oculopupilar. S. deBernard-Horner. S. deHorner.

Sindromogr afia

Clinica

En este sindrome se presenta.un cuadro clinico caracteriza-
do por miosis, enoftalmia, blefaroptosis, hipotonia del globo
ocular con congestion de la conjuntivay estrechamiento de la
hendidurapal pebral.

Puede presentarse, paradéjicamente, midriasis después de
unos dias, por un gran trastorno psiquico o estrés. Ptosis
pal pebral, aparente o con minimo exoftalmos, hipotonia ocular.
Aumento de latemperaturadel lado homolateral delacara. Au-
mento o disminucion del lagrimeo. Disminucién delasudacion
delahemicara(lesion delaarteriacarétidaprimitivapor debajo
dela bifurcacion). Ocasionalmente desarrollo de catarata. Enlos
nifios puede haber despigmentacién del iris.

Examenes paraclinicos
Fallo deladilatacién pupilar alaaccion de esta droga.
Test con sustanciasadrenérgicas. Respuestaexagerada.
Tomogr afiaaxial computadorizadacerebral y toracica.
Angiogr afia.
Radiologia de térax con técnica para estudiar vértice.

Sindromogénesis y etiologia
El sindrome de Claude Bernard es originado por lesiones

pleuropulmonares apicales, ya sean tumorales, infecciosas o
costillas cervical es supernumerarias.
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Se debe auna pardisis del simpético cervical superior por
lesion de lasfibras simpéticas 6cul o-pupilares en cualquier tra-
mo del recorrido, desde su centro ciliospinal deBudge (T1) hasta
los nervios ciliares largos pasando por 10s ramos comunicantes
blancos (CVI1I-TI), ganglio estrellado, ganglioscervicalesmedio
y superior.

Puede ser originado por: traumas, cirugia, neoplasias, trom-
bosis o0 aneurismas.
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SINDROME DE COGANIII
Sinonimia

S. deapraxiaoculomotorade Cogan. S. deausenciacongé-
nitadelamiradalateral.

Sindromogr afia

Clinica

Se observasolo ennifios. El paciente es incapaz de hacer
girar losojoshacialosladosal ordenéarselo. Al girar aunlado, €l
nifio vuelve la cabeza hacia el lado deseado pero los ojos se
retrasany giran alaizquierda, por tanto, tiene que sobrepasar €l
blanco deseado con la cabeza, para poder lograr fijar la vista
hacia adelante. Una vez que ha fijado la mirada sobre el objeto
enfocado, la cabeza vuelve a su posicion primitiva. En forma
compensatoria el paciente desarrolla movimientos de la cabeza
gue caracterizan susintentos de miradavoluntaria. Con frecuen-
Cia estos pacientes tardan mas en aprender a caminar.

Exé&menes paraclinicos

Estimulacion caléricadel laberinto. Provoca movimien-
tostonicos(frio haciael ladodel estimulo, caientehaciael lado
opuesto), pero No nistagmo como en una persona sana lmposi-
bleinducir nistagmo optoquinético.

Sindromogénesis y etiologia

Esun sindromedeetiologiagenética y herencia autosdmica
recesiva. El defecto basico se desconoce.

Bibliografia

Cogan, D. C.: “A type of congenital ocular motor apraxia presenting
jerky head movements.” Tr. Am. Ophthalmol., 56:853, 1952.

SINDROME DE LA COLA DE CABALLO
Sinonimia
S. del tumor del filumterminal. S. del tumor delacolade

cabdllo. S. delaclaudicaciénintermitentedelacoladecaballo. S.
de pseudoclaudicacion.
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Sindromogr afia

Clinica

Lo mas caracteristico de este sindrome son |os dolores de
tiporadicular. Pardlisis periféricadelosmiembrosinferiorescom-
pleta (afectacion de las cuatro Ultimas raices lumbares y todas
las raices sacrococcigeas). La zona de anestesia puede afectar
todo el miembro inferior sin llegar a pliegue inguina y esta
respetada |a sensibilidad testicular (no se toma la primera raiz
lumbar).

Estaasociacion deanestesiay dolor (anestesiadolorosa) es
caracteristica de estas lesiones a diferencia de las lesiones
limitadas @ cono medular, las cuales no se acomparian dedol or.
Estén presentes trastornosdelosesfinteres, atrofiadegenerativa
y fibrilacion, hipotoniay abolicion de los reflejos rotulianos y
aquileoseimpotenciagenital.

Eslaunicapardlisis periféricaque se acomparia de trastor-
nos de los esfinteres. No hay signo de Babinski.

Exé&menes paraclinicos

Puncion lumbar. Blogueo precoz del liquido cefalorra-
quideo (prueba de Queckenstedt positiva) y alto contenido pro-
teicoinclinan haciaunalocalizacion extramedul ar.

Mielografia de contraste. Constituye el método diagnés-
tico mas importante y unido a estudio de las células en el
liquido cefalorraquideo con filtro miliporo, son los métodosde
laboratorio més Utiles.

Angiografia espinal selectiva.

Sindromogénesisy etiologia

Las causas més frecuentes son: tumores, traumas u otras
causas compresivas en laregion delacolade caballo. Compre-
sién de las raices nerviosas L2-L5 y todas las raices
sacrococcigess.
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SINDROME DE COMPRES ON CEREBRAL
Sindromogr afia

Clinica

Constituye la complicacion mas frecuente de los trau-
matismos cerebralesgraves. Secaracterizapor laagravacion brusca
o progresivadelasintomatologia, inicial prolongacion del estado
de inconscienciainstauracion de un cuadro de sopor y embota-
miento mental progresivo que evoluciona a coma. Lossinto-
mas pueden presentarse incluso cuando no haya habido pérdida
deconcienciainicial, despuésde traumas aparentementetrivia-
les. Suele acompafiarse deintensacefal algiacominmente genera-
lizada con predominio frontal y occipital o limitada a la zona
relacionada con el trauma. Hay vomitos frecuentemente en
proyectil no precedidos de nauseas (vomito contral).

Ademés, existe lentitud del pulso (40-50/min) y bradipnea
profundaeirregular con pausasrespiratorias (disneade Cheyne-
-Stokes). Cuando la compresion es pequefia, €l sindrome suele



ser discretoy avecesinexistentey se caracteriza por sintomas
focales: fenébmenosdeirritacion (crisisjacksonianaso focales) o
déficits motores, sensitivos o sensoriales que dependen del area
afectada. Cuando lacompresion eslimitadao afecta&reassilen-
ciosas como €l Iébulo frontal o parietotemporal derecho, la
sintomatol ogiaesminima.

Si lacompresi 6n produce secundariamente despl azamiento
del encéfalo puedeir acompafiadade otrasintomatol ogia. Lamas
frecuente es la herniacion del 16bulo temporal a través de la
incisuradelatiendadel cerebelo, o que provocacompresion del
motor ocular comun, esto se traduce por midriasis unilateral y
rigidez pupilar asociadas a signos de compresién del tronco en-
cefdlico: hipertonia generalizada (en extension) y reflejos toni-
coscervicales (sindrome derigidez de descerebracion).

Hay hemiplejiaipsilateral por compresion del pedinculo
cerebral del lado contrario contra el borde de la incisura,
hemianopsia homoénima por compresién de la arteria cerebral
posterior y lesién secundaria del centro cortical de la vision
(I6bulo occipital).

Otracompresion secundariaconsiste enlaherniacion delas
amigdal as cerebel osas dando sintomas bulbares graves.

Sindromogénesisy etiologia

L as causas que con més frecuencia originan este sindrome
son: hemorragias meningeas o intracerebrales, edema cerebral
como resultado del traumatismo, edema traumético (causa més
comun). También puede ser consecuencia de hidrocefalia o
hundimiento del créneo.

SINDROME DE COMPRESION VERTEBRAL
INTERMITENTE

Sinonimia

S. de Rochain-Bartschi. S. decompresiondelaarteriaver-
tebral. S.devértigo cervical.

Sindromogr afia

Clinica

Este sindrome aparece de formainesperada. Existen facto-
res predisponentes como lastensionesemocionalesy larotacion
0 extension de la cabeza. Se caracteriza por la presencia de
vértigos, acompafiados de disminucion de la audicién, tinnitus,
cefalea, diplopia, trastornos del equilibrio y sintomas gastroin-
testinales: vomitos, nduseas, diarreas explosivas. Hay trastor-
nos visuales, parestesias, sensacion de entumecimiento y frial-
dad del miembroipsilateral.

Examen fisico. Disminucién o ausencia del pulso radial,
soplo supraclavicular (30 % de los casos), que aparece con el
cambio de posicion delacabeza. Ataxia, disartria, nistagmo.

Exémenes paraclinicos
Doppler vertebral.
Radiologia. de columna vertebral con vistas oblicuas.
Angiografia vertebral.

Sindromogénesis y etiologia

Lascausasmasfrecuentes son: anomaliadel sistema arterial
vertebral, que provocaunacompresion intermitenteen el origen
oend cursodela arteriaatravésdelos agujerostransversosde
lasseisprimerasvértebras cervicales; defecto delamédulaespina
que comprimeintermitentemente alas arterias vertebrales.
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Se pone de manifiesto cuando serealizan movimientos exa-
gerados y forzados de la cabeza y del cuello (hiperextension,
torsion, etcétera).

Bibliografia
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SINDROME DE CONMOCION CEREBRAL
Sindromogr afia

Clinica

Laslesionestrauméticas cerebrales se clasifican en: con-
mocién, contusién y compresion.

Laconmocion cerebral eslasupresion bruscadelasfuncio-
nes cerebral es que aparece inmediatamente después de un trau-
matismo de craneo sin que hayalesiones cerebrales aparentes.
La conmacion es definida como una abolicion transitoria de la
concienciadebidaaun golpeen el craneo, sempreesinmediatay
sus efectos pueden durar un tiempo variable (segundos, minu-
tos, horas 0 mas).

Se caracteriza por: abolicién inmediata de la conciencia,
supresion delosreflgjos, detencion transitoriadela respiracion,
bradicardia e hipotension, pupilas dilatadas, reflejos pupilares
abolidos, piel frig, pulso débil y rapido, respiracion superfical e
irregular. Generalmentelos signos vitales se normalizan en po-
cos segundos mientras el enfermo contindia inconsciente. Des-
pués de un breve periodo, €l paciente comienza a agitarse, abre
SUS 0j0s pero no Ve, reaparecen los reflejos corneal, faringeo y
cuténeo y los miembros reaccionan aestimul os dolorosos. Poco
a poco recupera el contacto con € medio, respondiendo a
preguntas sencillas pero en unasituacion de amnesiaretrograda,
por lo que es incapaz posteriormente de recordar lo que ha di-
cho, d final alcanzalarecuperacion .

El mejor indice delagravedad de laconmocion esladura-
cion del periodo de amnesia. Lamemoriadefijacion quedaafec-
tada y el paciente repite la misma pregunta como s lograra
retener la respuesta o comprender su significado. El dolor de
cabeza suele ser constante y € vémito no es frecuente. No es
raro que durante algiin tiempo €l paciente presente dificultad
para concentrar sus ideas, enjuiciar hechosy tomar determina-
ciones, fatigandose gradual mente cuando lo intenta.

A veces cuando no secuiday no descansalo suficiente, los
sintomas pueden reaparecer  constituyendo el llamado sindro-
me posconmocional.

Si laconmocion esintensa, puede provocar lamuerte.

Examenes paraclinicos
Liquido cefalorraquideo
Sangre.
Tomogr afia axial computadorizada.
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SINDROME DEL CONO MEDULAR
Sinonimia

S. sacroanogenital-vesical.
Sindromogr afia

Clinica

En este sindrome existe pardlisis flaccida de los misculos
glUteosy region anterolateral delapierna. Atrofiay fasciculacion
pueden acompafiar al cuadro. Dolor enlaespalday region ciética
y perineal. Anestesia limitada a la region perineal. Trastornos
esfinterianos: miccién inconsciente, eyaculaciony ereccion abo-
lidas.

Examen fisico. Reflgjo plantar abolido, reflejo aquileo con-
servado. Anestesia vesicopudenda en silla de montar. Pardlisis
delosflexores plantares de los dedos.

Sindromogénesisy etiologia

Las causas que lo originan son: tumor del cono medular,
traumatismos, compresion de los segmentos medulares S2-S5,
situadosalaaturadelas vértebrasD12 aL 1.

Bibliografia

Roussy, G. and J. Lhermitte: Les blesseurs de la moelle et de la
queue de cheval. Paris, 1918.

SINDROME DE COREA AGUDA
Sinonimia

Coreade Sydenham. S. deladanzade San Vito. S. decorea
menor o coreareumatica.

Sindromogr afia

Clinica

La corea aguda se presenta en |os nifios casi siempre entre
los 6 y 12 afios, pero puede observarse entre los 15 y 18 afios.
Afectamésfrecuentemente al sexo femenino.

En general tiene un comienzo insidioso. El nifio manifiesta
primero cambios en €l carécter, se vuelvetravieso, desatento e
inestabl e, frecuentemente es castigado en laescuelao enlacasa
por actitudes inadecuadas (al comer tira los cubiertos, mancha
loscuadernosal escribir), escalificado de* nervioso, descuidado
o torpe’. A los pocos dias aparecen |os movimientos coreicos,
gue son desordenados, involuntarios y de gran amplitud en los
miembros superiores, pequefios a principio y mas tarde en for-
ma de sacudidas, contusiones de los dedosy las manos que
hacen imposible cualquier actividad manual (escribir, comer,
vestirse). El enfermo hace de payaso (Levi Valens), lamarchase
hace dificil e irregular, titubeante, las piernas se cruzany se
descruzan, tropiezay no puede mantener el equilibrio (marcha
demufieco). En la caraaparecen gesticulaciones que expresan
sin correspondencia psiquica € terror, la tristeza, la clera,
etcétera. Chasquealalengua, hablacon dificultad. Estas manifes-
taciones se intensifican conlasemocionesy pueden limitarse a
un solo lado (hemicorea) o ser generalizadas.

Se acompafia de disminucion dela fuerza muscular, ato-
nia, asteniay las masas musculares son blandas. No se observa
pardlisis, losreflejos profundos estan, por o general, conserva-
dos, pero a veces abolidos. Es caracteristica la respuesta del
reflejo patelar o aguileo. Al percutir el tendon del cuadriceps, se
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produce la extension de la piernaque se mantiene durante un
tiempo superior a normal. Al percutirse de nuevo en varias
ocasiones, la pierna puede mantenerse en extension por varios
segundos (reflejo ténico de Gordon). Igual fenémeno ocurre con
el reflgjo aquileo con extension persistentedel pie. En ocasiones
lo que se produce es el descenso delapiernadefor-maoscilante
(reflejo pendular) debido ala hipotonia muscular.

Lamano coreicao deWilson es caracteristica con flexion
acentuada de lamufieca, dedos en hiperextension anivel delas
articulaciones metacarpofal angicas. Al levantar lamano secoloca
en pronacion 'y con el pulgar proyectado hacia adelante.

Son constantes |os trastornos psiquicos que aparecen des-
ded inicio delaenfermedad caracterizados por cambios en el
carécter, trastornosde laatencion, inquietud, irritabilidad, ines-
tabilidad emocional, que son proporcionaes a lagravedad dela
corea.

Los movimientos coreicos constituyen la base del diag-
nostico.

Los trastornos cardiovascul ares revelan |0s signos presen-
tes en la fiebre reumética: algodonamiento del primer ruido
cardiaco que poco apoco setransformaen soplo sistélico (insu-
ficiencia mitral), taquicardia, arritmia extrasistolica, fiebre (en
ocasiones).

Examenes paraclinicos

Prueba de antiestreptolisina O (ASO). Titulos bajos o
limitrofes.

Anticuer pos antiestreptococicos (anti-DNAsa B o
antihialuronidasa y prueba de antiestr eptopr ozima. Es una
reaccion de hemaglutinacion a antigenos concentrados
extracelulares de estreptococos absorbidos en eritrocitos, cons-
tituye un indice muy sensible de infeccion estreptococica y
alcanzatitulos superiores a 200 wW/mL.

Sindromogénesisy etiologia

Lacoreaagudaesunamanifestaciéntardiadelafiebrereu-
mética. Suele aparecer después de un periodo de latencia largo
(meses) pasada una.infeccion estreptocdcicay cuando todas las
manifestaciones defiebrereuméticahan desaparecido.

Se ha observado como manifestacion inicial de diversos
procesos de encefalitis epidémica, encefal opatias por exantema,
tos ferina, difteria, en las hipocalcemias idiopaticas,
hipertiroidismo, lupus eritematoso generalizado, i ntoxi cacion por
monoxido de carbono, enfermedades vasculares, tumores, pro-
cesos degenerativos de los ganglios basal es (todos en un peque-
fio porcentaje de pacientes).
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SINDROME DE COREA CRONICA PROGRESIVA
HEREDITARIA

Sinonimia

S. de coreade Huntington o enfermedad de Huntington. S.
de coreadegenerativacronicaprogresiva. S. decoreahereditaria
del adulto. S. demal de San Vito hereditario.

Sindromogr afia

Clinica

Se asocian movimientos atetdsicosy demencia progre-
siva. Se presenta, por o general, hacia lamitad delavidaadulta
(35-40), raramenteen nifios. Comienzo impreciso. Losmovimientos



involuntarios de tipo coreico en la cabeza, troncoy miembros
(respeta los 0jos), son amplios, descompensados. Muecas,
visgjes, disartria, movimientos de succion y proyeccién de la
lengua, de torsion de los miembros superiores y tronco. Dismi-
nucién del tono muscular. Hipermetria. Conservacién delosre-
flgjos profundos. Signo de Gordon al provocar el reflgjo
rotuliano. Marcha caracteristica danzante.

Lademenciaacompafiaal trastorno motor, existen manifes-
taciones psiquicas, depresion, comportamiento errético y crisis
emocional es que son aveces|os primeros sintomas queincapa-
citan al paciente, mucho antes que los trastornos motores o
demencialessehagan graves.

Sindromogénesisy etiologia

Lalesion estalocalizadaanivel delos niicleos basales del
telencéfal o. Existe sustitucion delas pequefias células del nlicleo
estriado por astrocitos fibrosos con preservacion delas células
grandes (las zonas anteriores del putamen y del caudado estan
més afectadas), acompafiadas de alteraciones del globus de los
pallidum, nticleos subtal amicos, y del nlcleo rojo conleves mo-
dificacionesdelasustancianigra. Hay pérdidaneuronal ligerade
lascapas 3, 5y 6 delacorteza con gliosis.

Actualmente se habla de trastornos bioquimicos caracteri-
zados por un incremento en la cantidad de dopamina, 1o que
trata de explicar los movimientos involuntarios inducidos por
L-Dopa. Sehapostulado quelos movimientosinvol untarios que
aparecen en este cuadro son producidos por un aumento de la
respuesta de |os receptores estriatal es a la dopamina, apoyados
por lainduccién dediscineciastardiasen la administracién cro-
nicade fenotiazinas.

Por otro lado, se planteala posibilidad de un trastorno del
metabolismo de los neurotrasmisores como el &cido gamma-
aminobutirico (GABA) y laacetilcoling, al encontrarseunadis-
minuci6n enlosgangliosbasaesde estos pacientes, delasenzimas
descarboxilasadel acido glutamicoy laacetilcolinatransferasa,
necesarias para la produccién de estos neurotrasmisores. La
disrupcion de la relacion homeostética de estos agentes puede
ser e sustrato de las manifestaciones coreicas de esta enfer-
medad.

La etiologia es genética y se trasmite por herencia
autosdmicadominante. Lamutacion sehalocalizado en 4p16.3.
Se hadetectado que el gen presentaunaamplificacion derepeti-
ciones CAG que nunca exceden de 100. Esta repeticion se
traduce en una cadena de poliglutamina. Estas cadenas se en-
cuentran en laestructurade proteinasque seunena ADN, y la
extension de este segmento de poliglutaminamasde 1o normal
puede afectar su papel biolégicoy explicar lasindromogénesis.

Otro factor genético que seinvocaesla impronta gendmica,
lacual explicalaanticipacion delossintomas que dependende la
trasmision paterna(si € gen se hereda por via paternalos sinto-
mas comienzan més temprano, s se hereda por via materna
aparecen més tardiamente). Se consideraun 50 % de riesgo
para los hijos de un progenitor afectado.
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SINDROME DE COREA GRAVIDICA
Sindromogr afia

Clinica

La corea gravidica se ve, por lo genera, en primiparas
jévenes en la primera mitad del embarazo. Se caracteriza por
movimientos coreiformes muy intensos acompafiados de algu-
nos trastornos mentales. Se produce aborto en €l 60 % de los
casos.

Sindromogénesis y etiologia

Laetiologiaesdesconocida, pero se plantea que estesin-
drome puede estar rel acionado con ataques de fiebre reumatica.
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controversies. In: Swartz, M. N. and J. S. Remington (eds.).
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SINDROME DE COREA SENIL
Sinonimia

S. decoreacrénicaprogresivano hereditaria
Sindromogr afia

Clinica

Este sindrome se caracteriza por menor intensidad de los
sintomas motores. Aparece después de los 50 afios. Faltan los
trastornos psiquicos acentuados y la ausencia de agravacion
progresiva. El paciente presenta movimientos ligeros, general-
mente, de un solo lado del cuerpo que tomalos miembros, aun-
que pueden ser bilateral es. M ovimientos complgjosinvoluntarios
decara, bocay lengua que pueden ser la Uinicamanifestacion del
sindrome. No se asociaatrastorno mental ni antecedentes fami-
liares.

Sindromogénesis y etiologia

Por los cambios cerebrales secundarios a la patologia
vascular, se ha planteado que este sindrome sea una variante de
aparicion tardia de la corea de Huntington, pues tomael ndcleo
caudado pero |a corteza es respetada.
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SINDROME DE CREUTZFELDT-JAKOB
Sinonimia

S. de pseudosclerosis espéastica. S. de degeneracion
corticostriospinal. S. de pseudosclerosis espasmadica. Enfer-
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medad de Jakob-Creutzfeldt. Encefalopatia espongiforme
subaguda. S. de Heidenhain. S. de encefal opatia espongiforme
subaguda. S. decegueracortical.

Sindromogr afia

Clinica

Esun proceso raro que aparece en laedad media delavida
alrededor de los 40 afios, pero puede presentarse en adultos
jovenes. Comienzaen formainsidiosa.

Seiniciacon cambiosdel comportamiento, trastornosdela
memoriay dificultad visual acompafiados de aucinaciones (en
ocasiones), ilusionesy otras manifestacionesde delirio seguidas
de pérdida progresiva de la vision, deterioro mental progresivo
detipo central asociado asintomas extrapiramidales: movimien-
tos involuntarios de tipo coreicos y atetésicos y mioclonias
acomparfiadas de signos piramidal es (menos frecuentes) en for-
ma de paraparesia espastica. Hay trastornos psiquicos de tipo
demencial que se desarrollan con rapidez, emaciacion, rigidez
generalizada, estupor y coma.

La ataxia cerebelosa y la atrofia muscular con fascicu-
laciones son hechos inconstantes.

Lossignosfocalesaveces sugieren lapresenciade un tumor
endocraned . El cuadro esafebril y lamuerte puede sobrevenir en
menos de un afio con una media de siete meses. Es importante
desde €l punto de vistaclinico diferenciar este cuadro dela en-
fermedad de Alzheimer y otras formas de demencias, asi como
delesiones endocraneal es de tipo expansivas.

Examenes paraclinicos

L iquido cefalorraquideo. Escomin un ligero aumento de
las proteinas. Electroencefalograma. Cambios alo largo del
desarrollo delaenfermedad, quevarian de difusoseinespecificos
aondas agudas y sincronicas de alto potencial sobre un fondo
cadavez masllano.

Microbioldgico. Inoculacion aanimalesapartir de mues-
tras de biopsias.

Sindromogénesis y etiologia

Laenfermedad es causada por un agentefiltrable, con capa-
cidad de autorréplica, trasmisibleachimpancés, monos, cobayos
y ratones. El mecanismo de trasmision se desconoce, pero se
han notificado varios casos por yatrogenia (trasplante de cornea
y aplicacion de electrodos en la corteza cerebral después de
haber utilizado los instrumentos de estas técnicas en pacientes
afectados). En otroscasos serecoge e antecedente de operacio-
nes neurolégicasy ocularesunos afios antes del comienzodela
enfermedad.

Se considera que €l agente filtrable probablemente sea un
virusdeaccion lentay que el periodo deincubacion puede ser de
20 afios.

Lalesién consiste en unadegeneracion cortical, preferente-
mente en lacorteza occipital 0o menosgeneralizadaaotraszonas
corticales.
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SINDROME DEL CUERPO DE LOUIS
Sinonimia

S.debalismo. S. dehemibalismo. S. del nlicleo subtalamico.
Sindromogr afia

Clinica

Este sindrome se caracteriza por movimientosinvoluntarios
de mayor amplitud que los coreicos, llamados balismos. Se
presentan en una parte del cuerpo (hemibalismo) o en ambas
partes. Durante los movimientos |os miembros superiores son
violentamente proyectados hacia adelante, pero esto es menos
pronunciado en los miembrosinferiores.

Sindromogénesisy etiologia

Estesindrome seatribuye alesionescontralateralesdel cuer-
po de Louis producidas por: hemorragias, tumores, traumas,
etcétera.
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SINDROME DE DANDY-WALKER
Sinonimia

S. deatresiade los agujerosde Luschkay Magendie. S. de
deformidad de Dandy-Walker.

Sindromogr afia

Clinica

Se presentan signos de hipertensi6n endocraneal : vémitos,
hiperirritabilidad, convulsiones, alargamiento del craneo, con-
gestion de las venas superficiales del craneo, fontanela anterior
abombada, suturas separadas, papiledema, bradicardia y
bradipnea.

Sindromogénesisy etiologia

El sindrome de Dandy-Walker se debe amalformacion con-
génita en la que hay una expansion quistica del ventriculo IV
debido alaincapacidad para abrirse los agujeros de Luschkay
Magendie. Este ventriculo esta transformado en una gran cavi-
dad dilatada sobre la cual se encuentra el vermis cerebel0so, €l
seno lateral estd elevado y latienda del cerebelo desplazada.
Laobstruccion de los agujerosimpide el libre flujo del liqui-
do cerebrospinal desde el sistema ventricular al espacio
subaracnoideo, para su posterior reabsorcion, originando por
encimade ellos unagran dilatacion que impide el adecuado de-
sarrollo del vermis cerebel 0so.
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SINDROME DE LA DECUSACION PIRAMIDAL
Sinonimia

S. dehemiplgjiacruzada.
Sindromogr afia

Clinica

Pardlisis de un miembro superior acompafiada de pardlisis
del miembro inferior contralateral que respeta la cara.
Espasticidad, aumento del tono de los musculos afectados, au-
senciadel reflgjo abdominal en el lado del miembroinferior afec-
tado, hiperreflexia, clonusdelarodilla, signo de Babinski.

Sindromogénesisy etiologia

Este sindrome se produce por lesion de laparte inferior de
lamédulaoblongada, en d punto distal especifico deladecusacion
delasfibrasqueinervan los miembros superioresy proximal ala
decusacién delasfibras correspondientesal miembroinferior. La
causa mas frecuente son los traumatismos aese nivel.
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SINDROME DE DEJERINE-KLUMPKE
Sinonimia

S. deneuritisdel plexo braquial.
Sindromogr afia

Clinica

Cuadro caracterizado por dolor, hiperestesiao pérdida de
lasensibilidad del lado medial delamano, debilidad y pardlisis
delamano, acompafiado de trastornos de lavision (sindromede
Claude Bernard-Horner): miosis, enoftalmia y ptosispalpebral .
Atrofiadelosmusculosinteréseos, de laregion tenar, hipotenar,
flexor ulnar del carpo, flexor comin de los dedos y trastornos
sensitivosdelaregion ulnar del miembro superior.

Sindromogénesisy etiologia

El sindrome es producido por lesiones que afectan lamédu-
lacervica ensupartemasinferior (octavaraiz cervical y primera
torécica) o € plexo braguial, y las fibras simpéticas.

El simpético se afecta por lesion de un ramo anastomético
quevaal ganglio estrellado o por lesién directade este Gltimo.

Puede ser producido por un tumor del vértice del pulmon,
cualquier tumor maligno que ocupe el seno costovertebral supe-
rior y comprimael plexo braguial. Traumatismos (50 % delos
Casos).
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SINDROME DE DEJERINE-ROUSSY
Sinonimia

S. taldmico. S. deanestesiatalamica.
Sindromogr afia

Clinica

Se caracteriza por hemianestesiacontralateral mas o menos
evidente de la sensibilidad superficial (tactil, térmicay doloro-
sa); méas 0 menos marcaday muy pronunciadadelasensibilidad
profunda (propioceptiva): vibracion y posicion articular
(palestesiay batiestesia), el sentido estereogndsico estdcomple-
tamente abolido. Estas alteraciones afectan cara, brazo, tronco,
piernay pie; a veces solo un miembro. Hay hemiplgjialigeray
répidamente regresiva contralateral, movimientos coreicos o
atet6sicos en los miembros con paresia, dolores paroxisticos, a
veces intolerables que varian con las modificaciones del tono
afectivo (hiperpatia) que frecuentementerespetan lacara. Ade-
maés existe elevacion del umbral delas sensaciones.

Puede existir hemianopsiahomdénimacontralateral cuando
lalesiénasientaend pulvinar del tdlamoy end nicleo geniculado
lateral.

Es frecuente que la mano adopte una posicion caracteristi-
ca, dedos hiperextendidos, temblor atetoides (mano téamo-
palidal) acompafiado de deformacién de las ufias y adelgaza-
miento delapiel.

Ex&menesparaclinicos

Tomogr afia axial computadorizada. Comprueba las le-
siones producidas por lafatadeirrigacidn en el territorio dela
arteriacerebral posterior.

Resonancia magnética nuclear. Puede descubrir infartos
mayores de 0,5 cm.

Angiogr afia. Esel tnico método seguro paraconfirmar la
etiologiavascular.

Sindromogénesis y etiologia

Las lesiones originan un compromiso del ndcleo ventral
posterolateral del tAlamo. Puede estar tomado €l haz piramidal
(corticospinal) quetranscurre por el brazo posterior delacapsu-
la interna adyacente al tdlamo, lo que explica el cuadro de
hemiparesiao hemiplejia Segun Lermittelapercepcion doloro-
sa de estimulos normales es producida por pérdida de lafun-
cion protectoradel tAlamo, como frenador o modulador delos
impul sos aferentes que pasan por é en su paso ala corteza.

Este sindrome es producido por lesiones vasculares de las
arterias cerebrales posteriores (masfrecuente), gliomas, encefa-
litis y traumatismos.
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S NDROME DE DEVIC
Sinonimia

S. de neuromielitis Optica. S. neuropticomielitico. S. de
mielitisdifusacon neuritis.
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Sindromogr afia

Clinica

Esun cuadro desmielinizante, subagudo, raro, que aparece
en cualquier edad (mascomUnenlainfancia) y secaracterizapor
manifestaciones ocularesy medulares. Por lo general, lossinto-
mas oculares son |0s primeros, seguidos por un espacio detiem-
po de dias 0 semanas de |os sintomas medulares.

L os sintomas ocul ares se manifiestan por neuritis dptica
bulbar o retrobulbar (en la primera lapapilaesnormal, enla
segunda existe edema de la papila). Ambliopia (escotoma cen-
tral bilateral), dolor espontaneo en los globos oculares que se
acenttiacon los movimientos. Comunmente laneuritis afectaun
lado y mas tarde (en horas o dias) €l otro lado. Los sintomas
medul ares se caracterizan por miel opatiatransversa: paraplejia,
tetraplejia (con frecuencia) primero flaccida y después
espastica, trastornos de los esfinteres y anestesia por debajo
delalesion.

Examenes paraclinicos
Liquido cefalorraquideo. AlbUminas aumentadas y leve
pleocitosislinfocitaria

Sindromogénesisy etiologia

Puede considerarse como unavariante delaesclerosismul-
tiple. Su etiologiaes desconocida.

Afectalos nervios 6pticos, quiasmay médula espinal por
unaintensadesmielinizacion, y a varios segmentosdelamédu-
laespinal, masfrecuenteen laregion cervical.
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SINDROME ENCEFALOMIELITISAGUDA
DISEMINADA

Sinonimia
S. deRedlich-Fatau. S. demielinoclasiamultifocal aguda.
Sindromogr afia

Clinica

Se presentaen ambos sexosy en cuaquier edad, aunquees
més frecuente en individuos jovenes entre 15-30 afios. De co-
mienzo brusco, este sindrome se caracteriza por fiebre acompa-
flada de cefalea tipo jaqueca, vértigo, nduseas y vomitos,
parestesia o dolores en los miembros inferiores o en el tronco,
pardisis flaccida, disfagia, disfonia, ataxia, convulsiones,
deliriosy neuritis Optica.

Examenes paraclinicos
Sangre. Leucocitosis.
Liquido cefalorraquideo. Pleocitosis.

Sindromogénesisy etiologia

Este sindrome estarelacionado con infeccionesdetipo viral
(sarampidn, parotiditis, varicela, rubéola, influenza, mononu-
cleosisinfecciosa, viruelaeinfeccionesrespiratoriasmal caracte-
rizadas). Después de inmunizaciones contra viruela, rabia,
influenza o tétanos.

341

Su patogenia puede considerarse como consecuenciadirec-
tadelainfeccionviral, con trastornosinmunes o como resultado
delainteraccion delos dos mecanismos.
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Arus ver en Espasmos infantiles: (espasmos de salaam)

“Die sogenannte akute multiple Sklerose
scleroticans).” Jahrb. F.

SINDROME EPILEPTICO
Sindromogr afia

Clinica

Este sidrome esta constituido por un grupo detrastornos
gue por lo comin se inician en la temprana infancia, pero que
pueden aparecer a cualquier edad. Se caracterizapor ateracio-
nes paroxisticasrecurrentesy cronicasen lafuncion neurol dgica,
siendo su comuin denominador las crisis o ataques epilépticos
gue se manifiestan de forma muy variada, desde un breve
“dedliz” en laatencion hastauna pérdida de la conciencia pro-
longada acompariadade actividad motoraanormal.

Las crisis epilépticas se clasifican atendiendo a laClasi-
ficacion Internacional de Crisis Epil épticas, basadaen las mani-
festaciones clinicas de la crisis 0 en € patrén electroencefal o-
gréfico, tantoictal comointerictal y surespuesta alaterapéutica.

Exémenesparaclinicos

Electroencefalograma. Tiene especia vaor en € diag-
nostico delaepilepsia, puesto que es capaz deregistrar laactivi-
dad electrénica caracteristicade laenfermedad.

Se detectan descargas bruscas o puntiagudas, complejos
punta-ondalentay otras descargas hipersincrénicas paroxisticas
andmalas. También puederegistrar anomaliasfocalespropiasdela
lesién causante del foco epiléptico.

Sinembargo, €l electroencefal ogramatienelimitaciones, un
registro aislado avecesno revelala epilepsia subyacente, por
tanto un electroencefalogramanorma no excluyelaexistencia
deepilepsia. Ademés del el ectroencefalograma enreposo, debe
realizarse en otras situaciones como en hiperventilacion,
estimulacion luminosay después de privacion del suefio.

Sindromogénesis y etiologia

Las causas de epilepsia son muchasy varios factores pue-
den coexistir en un mismo paciente.

Puede ser adquiridacomo resultado de unalesion neurol égica
oestructura del cerebrou ocurrir como parte de muchasenferme-
dades neuroldgicas primarias 0 presentarse de formaidiopética,
sin antecedentesdelesion neuroldgicani otradisfuncion evidente.
Muchos tipos de anormalidades metabdlicas pueden provocar
lacrisis.

En los lactantes la causa mas frecuente de crisis son la
anoxiaolaisquemia anteso durante € parto, lesiénintracranea,
perturbaciones metabdlicas o trastornos congénitosdel desarro-
Ilo del sistemanervioso central.

En los nifios lacausa mas frecuente la constituyen los
traumatismos y las infecciones, pero se muestran con mayor
evidencialascrisisde carécter idiopatico.

Los factores genéticos pueden influir en el desarrollo de
estesindrome. Losindividuoscon crisisprimarias generalizadas



(especialmente crisis de ausencia) presentan una marcadain-
cidenciafamiliar. Este mecanismo hereditario resultasumamente
complicadoy se presume lainfluenciade mdltiples genes con
penetranciavariable.

En losnifios pequefios (6 meses a5 afios) son frecuentes
lascrisisen el curso de enfermedades febriles pero es poco pro-
bable queel nifio desarrolle unaepilepsiasi lacrisisduramenos
de5min, esgeneralizada y no presentaateracionesdel electro-
encefalogramao neurol égicasen el periodointerictal .

En el adolescente y € adulto joven, € trauma cranea
constituye lacausamasfrecuente, asi como la idiopdtica olas
relacionadas con la supresion de alcohol o de medicamentos
qgue causan habitos (drogadiccion) y malformaciones
arteriovenosas.

En €l adulto (30-50 afios), los tumores cerebrales son la
causa mas frecuente. A partir delos 50 afios, las enfermedades
cerebrovasculares: embolia, hemorragia, trombosis(méasraramen-
te) o como secuelatardiade estas|esiones, infartos silenciososy
|as enfermedades degenerativas.

Los trastornos metabdlicos son causa de epilepsia que
pueden presentarse a cualquier edad: hipoglucemia e hiper-
glucemia, hiponatremiae hipernatremia, hipocal cemiae hipercal-
cemia, uremia, einsuficienciahepética

Lamayoriadelosinvestigadores plantean que el denomina
dor comin de todas las crisis epilépticas descansa en la
corteza cerebral incluyendo la cortezalimbica (hipocampo).

Seproduce unadescarga hipersincrénicaritmicay repetitiva
de muchas neuronas en un arealocalizada del cerebro, la cua
puede observarse en € electroencefalograma. Durante las des-
cargas epilécticas, se producen fendmenos metabdlicos que pue-
den contribuir al desarrollo del foco, aumento de la concentra-
cién extracelular del potasio y disminucion de la concentracion
de cacio, lo que tiene efecto en la excitacion neurona y la
liberacion de neurotrasmisoresy neuropéptidos en cantidades
anormalmente grandes que pueden actuar de forma prolongada
sobre las neuronas centrales y originar fendmenos poscon-
vulsivos.

Por otro lado, las crisis aumentan €l riego cerebral en las
zonas primariamente afectadas lo que provocaun aumento de
laglucosa, alteraciones en el metabolismo oxidativo y en el pH
local.

Lascrisisepilépticas seclasifican en:

1. Crisisparcidesofocales:

a Simples.

b) Complejas.
2. Crisisparciaeso focales con generaizacion secundaria.
3. Crisisgeneralizadas:

@) Crisistonico-clonicas.

b) Crisisdeausencia.

¢) Mioclonoshilaterales.

d) Espasmos infantiles.

€) Crisisatonicas.

f) Crisistonicas.

g) Ausencias atipicas.
4. Estado o status epiléptico:

a) Estado ténico-clénico.

b) Estado de ausencia.

¢) Epilepsiaparcial continua.
5. Patronesderecurrencia

a) Esporadico.

b) Ciclico.

¢) Reflgjo (fotomiocldnico, somatosensorial, musicdgeno,

epilepsiade lectura).

1. CRISIS PARCIALES O FOCALES

Se producen cuando se activan neuronas de un arealocali-
zadadelacorteza, por tanto las manifestacionesclinicas depen-
derén del areacortical afectada

Estas crisis son simples cuando no van acompafiadas de
alteracionesdelaconcienciaolaorientacion, y complejascuan-
do se presentan estas alteraciones.

a) CRISIS PARCIALES SIMPLES
Sindromogr afia

Clinica

Generadmente ocurren sin pérdidadelaconciencia. Los sig-
nos motores se inician con movimientos ténicos o clénicos
limitados a una parte del cuerpo (lacaray las manosson las
més frecuentes) produciéndose contracciones recurrentesdelos
musculos causadas por las descargas de neuronas en el area
correspondiente de la corteza motora contralateral . Esta activi-
dad muscular puede diseminarse desde la zona afectada hacia
partesipsolaterales contiguas del cuerpo (del pulgar derechoala
mano derechay de aqui a brazoy ala hemicara del mismo
lado) produciendo lallamada“ marchajacksoniana” en cuestion
de apenas 20-30 s. Puede acompafiarse de parestesia, sensacio-
nesvertiginosas, alucinaciones auditivaso visuales, sensacion
infundada de temor, ira, delirio, alucinaciones complegjas con
descargas en los 16bulos temporal y frontal.

En algunos casos |0 signos motores unilateral es van segui-
dospor girosdelacabezay losojoshaciael lado que convulsio-
na pero en ocasiones hacia el opuesto.

Examenes paraclinicos

Electroencefalograma. Durante las crisis se observan
descargas en espigas, durante el periodo intercrisis pueden
originarse descargasirregularesde espigas.

Sindromogénesis y etiologia

El proceso patol 6gico o foco de excitacion asienta habitual -
mente enlacortezarolandica(area4) o motoradel lado opuesto.

b) CRISIS PARCIALES COMPLEJAS
Sinonimia

S. deepilepsiadel 16bulo temporal. S. de crisis uncinada.
S. de automatismo. Epilepsia psicomotorade Lennox.

Sindromogr afia

Clinica

Aparecen en cualquier edad y es el més comun de los
sindromes epilépticos cronicos se caracterizan por cambios
episodicos en la conducta del paciente con pérdidadel contacto
consciente con el medio quelo rodea.

Se inician con auras de cualquier tipo, a menudo una
alucinacion complejaoilusion perceptiva: auditivas, visuales,
olfatorias o gustativas quelos pacientesllegan arelacionar como
precursoras de lacrisis. Las alucinaciones olfatoriaspermiten
diagnosticar con gran veracidad estetipo de epilepsia

Durante | as crisis puede interrumpirse la actividad y man-
tenerse solo cierta actividad motora menor (hacer ruido con los
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labios, deglutir, caminar sin objetivo), pero pueden acompafiarse
de larealizacion de actividades inconscientes que requieren de
gran habilidad (manejar un automovil, tocar a piano compli-
cadas piezas musicales) y que duran entre unos pocos segundos
a minutos seguidas de confusion y amnesia, aunque muchos
pacientes recuerdan €l aura. Estos sintomas se acomparian de
blogqueo ideatorio y de pensamiento forzado y sensaciones
peculiaresdefamiliaridad conlosacontecimientosyavistos, ya
pensados (deja vi y deja pensée).

La amnesia anterOgrada posictal y el automatismo son
frecuentes. Puede ocurrir afasiacuando lascrisisseinicianen el
hemisferio dominante.

Examenes paraclinicos

Electroencefalograma. Presenta espiga unilateral o bila-
teral o descargas de ondas lentas sobre lasregiones temporal
o frontotemporal entrey durante las crisis. Excepcionalmente
esnormal. Loselectrodos faringeo o esfenoidal pueden regis-
trar descargas anormales, pero en algunos casos solo los elec-
trodos profundos en |os nticleos amigdalinos u otras estructuras
limbicas registran descargas convulsivas.

Sindromogénesisy etiologia

Lascrisispueden deberseatraumasduranted parto o perio-
do posnatal, abscesos, tumores, infartos, malformaciones
vasculares o algunaotraanomaiaestructural. Seinicianal activar-
se neuronas en un area localizada de la corteza en los I6bulos
temporales, principalmente hipocampo o amigdalas, o en cual-
quier parte del sistemalimbico, asi como en laregion parasagital,
mesial o frontoorhital.

2. CRISIS PARCIALES O FOCALES CON GENERALI-
ZACION SECUNDARIA

Lascrisis parciales smples o compleas pueden evolucio-
nar acrisisgeneralizadas con pérdidade concienciay frecuente-
mente acompafiadas de actividad motoraconvulsiva, queocurre
inmediatamente o alos pocos minutos. El origen focal de estas
crisis generalizadas se pone en evidencia por lapresenciade un
aurao laobservacion de cualquier caracteristica focal como
torsion de un miembro, afasiay desviacion ténicadel ojo.

3. CRISIS GENERALIZADAS

a) CRISIS TONICO-CLONICAS

Sinonimia
Crisisdegranmal.

Sindromogr afia

Clinica

Constituye uno de lostipos mas frecuentes de lascrisis
epilépticas y una experiencia sumamente desagradable, tanto
parael paciente como paraéd queloacompafia. Se iniciapor 1o
general sin previo aviso aungque aveces €l paciente siente su
posible inminencia por una serie de prédromos: se muestra
apético, deprimido o irritado 0 més raramente euforico. Todo
este cuadro prodrémico puede estar acompariado de dolores o
calambres abdominales, palidez o enrojecimiento de lacara,
cefalalgiapulsdtil, estrefiimiento o diarrea.

Hay pérdidarepentinadelaconciencia, contraccion tonica
delosmusculos, pérdidadel control postural y laemisién de un
grito producido por la contraccion de los musculosrespirato-

rios. El paciente cae en opist6tono y permanece rigido durante
varios segundos. Puede haber cianosis conforme se inhibe la
respiracion, seguida de contracciones clénicas, sincrénicas y
recurrentes por 102 min produciéndose un incremento brusco
dela presion sanguinea, elevacion de la temperatura corporal,
saliveo e incontinencia de los esfinteres. Pueden producirse
mordeduras de lalengua. Al findizar €l ataque, €l paciente
gueda en un estado de flaccidez einconsciencia. Ladepresion
posictal puede durar desde unos pocos minutos hasta mas rara-
mente un diao més, recuperando gradualmente la conciencia,
pero sintiéndose exhausto con cefaleay deseosde dormir. Algu-
nos permanecen parcialmente confusosy no recuperan la
normalidad funcional durante unosdias.

Exémenes paraclinicos

Electroencefalograma. Durante la fase ténica muestra
una actividad rapida de bajo voltaje (10 Hz) convirtiéndose
gradualmente en ondas mas grandesy lentas a través de ambos
hemisferios. En lafase clénicahay brotes de ondas agudasrela-
cionadas con las contracciones muscularesritmicasy ondaslen-
tas que coinciden con las pausas. Entre las crisis €l electroence-
falograma es anormal con poliespigas (0 espigas) y ondas, 0 a
veces descargas de ondas agudas y lentas.

b) CRISIS DE AUSENCIA
Sinonimia

Pequefio mal. Petit mal.
Sindromogr afia

Clinica

Se caracterizan por su brevedad y lo exiguo dela actividad
motora y aveces|os pacientesmismosno sepercatan de ellas.
Cas semprelascrisisseinician enescolaresy jovenes(6-14 afios),
rara vez se presentan después de |la pubertad. Tienden a dismi-
nuir en frecuencia hacialaadolescenciay pueden desaparecer,
pero amenudo ceden €l paso alascrisisdegran mal. Se produce
una interrupcion repentinadelaactividad conscientedurantela
cua € paciente permanece inmovil, fija la mirada, detiene la
charla y puede estar asociadaamovimientos clonicos de los
parpados (al eteo palpebral), muscul os faciales, y dedos o movi-
mientos sincronizados de ambos brazos.

Cuando laausenciaes prolongada puede ocurrir automa-
tismo que se confunde con las crisis parciales complejas. El
tono postural esté por lo general ligeramente disminuido o au-
mentado y existe un ligero trastorno vasomotor. Al finalizar la
crisis(2-10s) e pacienterestablece contacto conel entorno y
reanuda su actividad. Por lo general, no hay periodo de confu-
sion posictal. Las crisis pueden ocurrir 100 o mas veces al dia.

Examenes paraclinicos

Electroencefalograma. Tipico de esta forma de crisis.
Durantelasmismas hay descargasde espigas y ondasde 3 Hz
que aparecen de formasincrénica en todas las derivaciones.
Normal en los periodosintercrisis.
) MIOCLONOS BILATERALES
Sinonimia

Epilepsiajuvenil mioclénica



Sindromogr afia

Clinica

Aparecen en la adolescencia. Pueden coexistir con otros
tipos, pero suelen presentarse solos. Se caracterizan por con-
tracciones muscul ares bruscas, breves, Unicas o repetitivas que
afectan una parte del cuerpo o completo.

Examenesparaclinicos
Electroencefalograma. Muestra descargasde poliespigas
y ondas agudas lentas tanto en las crisis como entre ellas.

d) ESPASMOS INFANTILES
Sindromogr afia

Clinica

Comienzan en el primer afio de la vida en nifios con
enfermedades neuroldgicas de base, pero también en nifios
supuestamente sanos y se caracterizan por breves contraccio-
nessincrénicasdel cuelloy torso generalmente en flexidn, acom-
pafiadas de extension de los brazos (espasmos o tics del salaam
0 saludo).

Examenesparaclinicos

Electroencefalograma. Hay un trasfondo muy desorga
nizado, ondas lentas de ato voltaje que se presentan a azar,
espigas y descargas y supresion (patrones de hipsarritmia) que
tienden a desaparecer hacialos 3-5 afios para ser sustituidas por
otrasformas de crisisgeneralizadas.

e) CRISIS ATONICAS
Sindromogr afia

Clinica

Comienzan casi exclusivamente en la nifiez y por lo
general estan asociadas con lesiones cerebrales difusas.

El episodio ictal consiste en breves pérdidas de la
conciencia y del tono postural del paciente, que cae simplemen-
teal suelo sin causaevidente.

Examenesparaclinicos
Electroencefalograma. Presenta poliespigas y ondas lentas.

f) CRISIS TONICAS
Sindromogr afia

Clinica

Son menos comunes y aparecen fundamentalmente en
lactantes y nifios. Se caracterizan por unarigidez sibita de los
miembros o mitad superior del cuerpo, con frecuencia con des-
viacion de lacabeza y losojoshaciaun lado acompafiadade una
pérdidade laconciencia que dura 10-60s. No van seguidas de
una fase clonicay generalmente son breves.

g) AUSENCIAS ATIPICAS
Sindromogr afia

Clinica

Por o comln se presentan en la edad infantil, en aquellos
pacientes que tienen otras formas de disfuncion neuroldgicas
subyacentes.

Son semejantes a las crisis de ausencia, pero pueden co-
existir con otras formas de crisis generalizadas (ténicas,
mioclénicas o aténicas).

Las formasmésgravesde estacrisis(sindromede Lennox-
-Gastaut) presentan varios tipos de crisis generalizadas acom-
pafiadas frecuentemente de deterioro mental.

Examenes paraclinicos

Electroencefalograma. Muestra descargas de espigas y
ondas a 2-4 Hz durante las crisis. Durante €l periodo interictal
presenta espigas 0 actividades de poliespigas.

4. ESTADO O STATUS EPILEPTICO
Sindromogr afia

Clinica

Cuando se producen crisis prolongadas o repetitivas sin
un periodo de recuperacién entre los accesos, estamos en pre-
sencia de un estado o status epil éptico. Se presenta en todas las
formasdecrisis.

S se trata de un estado tonico-clonico constituye un
cuadro grave donde puede peligrar la vida del paciente.
Ademés existe agotamiento estu por que evoluciona a coma,
taquicardiay disnea. Se produce un aumento delatemperatura,
colapso circulatorio y nefrosis.

En las crisis de ausencia, € estado de ausencia puede
mantenerse de formaprolongada

En las crisis parciales € estado epiléptico es I[lamado
epilepsia parcial continua o estado motor focal, donde los
movimientos clénicosritmicos de unaparte del cuerpo pueden
persistir durante un periodo variable detiempo (desde minutos
hasta semanas 0 meses) sin extenderse aotras partes del cuerpo.

Sindromogénesis y etiologia

Se presenta como complicacion de la epilepsia, sindrome
degranmal o petit mal.

Bibliografia

Grinker, R. R. and A. L. Sahs: Neurology. ed. 6, Springfield, Thomas,
1966.

Patronesderecurrencia

Todas |as crisis recurrentes pueden desencadenarse de for-
ma esporadica o al azar, sin que tengan un fenémeno
desencadenante evidentey se pueden presentar en formaciclica
(ciclo suefio-vigilia) o enformamenstrual (epilepsiacatamenial).

Las epilepsias reflgjas debidas a reacciones ante un
estimul o especifico son menos frecuentes. Entre ellas tenemos:

- Fotomiocloénicas o fotoconvulsivas: se desencadenan ante
un estimulo luminoso.

- Musicogenas: desencadenadas ante una composicion
musical.

- Somatosensoriaes: ocurren ante unaestimulacion tactil.

- Delecturaodel lenguaje: son estimuladas por la lecturay se
caracterizan por breves contracciones miocl6nicasdelaman-
dibula, meillay lenguacuando € pacienteleeensilencio oen
voz bgja, que pueden evolucionar a crisis ténico-clonicas
generaizadas.

Bibliografia

Aird, R . et al.: The epilepsies: A critical review. Raven Press, New
York,1984.

Browne, T. R. and R. G. Feldman: Epilepsy, diagnosis and
management. Little, Brown, Boston, 1983.
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Delgado-Escueta, A.V. et al.: “Management of status apilepticus.”

N. Engl. J. Med., 306:1337, 1982.

Jasper, H. H. et al.: Basic mechanism of the epilepsie. Little,
Brown, Boston, 1969.

Laidlaw, J. and A. Riche (eds.). A textbook of epilepsy, ed. 2d
Churchill, Livingstone, London, 1982.

Penfield, W. and H. Jasper: Epilepsy and functional anatomy of
the human brain. Little Brown, Boston, 1954.

Roger, J.; C. Drovet; M. Bureau et al.: Epileptic syndromes in
infancy, childhood and adolescence. John Libbey Eurotext. Ltd,
London, 1985.

Commission on classification and terminology of the ILAE.
Proposal for revised clinical and electroencephal ographic
classification of epiletico seizures. Epilepsia 22: 489, 1981.

Scott, A. K.: “Management of epilepsy.” Br. Med. J., 288:986,
1984.

SINDROME DE EPILEPSIA JACKSONIANA
Sinonimia

S. de convulsiones focales. S. de Bravais-Jackson. S. de
epilepsiacortical.
Sindromogr afia

Clinica

La crisis convulsiva comienza desde un foco de asiento
facial, braquial o crural que depende de laregién excitadadela
cortezamotora, y va precedidafrecuentemente por un aura de
temblor, aveces quedan paresiasresidual es.

Sindromogénesisy etiologia

Este sindrome es producido por enfermedades organicas
del cerebro (trauma, abscesos, tumores, sifilis, etc.).

Bibliografia

Jackson, J. H.: “Paralysis of tongue, palate and voca cord.”
Lancet, 1:689-690, 1886.

SINDROME DE EPILEPSIA DE KOJEWNIK OFF
Sinonimia

S. epiléptico parcial continuo.
Sindromogr afia
Clinica

Presenta un cuadro caracterizado por fiebre alta, delirio,
sacudidas clonicas ritmicas (extension o flexion clénica de una
pierna, elevaciony descenso de un hombro, pronaciony supinacion
de lamano, muecas con la musculatura facia, etc.), que pueden
aparecer durante semanas, meses 0 afios. Durantelascrisishay
pérdidadelaconciencia.

Sindromogénesisy etiologia

El sindrome se debe a lesiones cerebrales contral aterales,
tumores, encefalitis primaveral y encefalitis estival, etcétera.

Bibliografia

Kojewnikoff, A.Y.: “Osobyi: vid kortikalnoi epilepsii.” Med.
Obozr., 42:97-118, 1894.

SINDROME EPILEPTICO ENDOCRINO
Sinonimia

S. epil éptico acromegdlico.
Sindromogr afia

Clinica

Aparece enlaprimeradécadadelavida. Se caracterizapor
crisis epilépticas, espasmos mioclénicosy se acompafiade tras-
tornos mentalesy pubertad precoz. Hay crecimiento acelerado e
incremento del peso corporal (aspecto acromegalico en algunos
Casos).

Exémenes paraclinicos
Electroencefalograma. Patrones con lesiones sub-
corticales profundas.

Sindromogénesisy etiologia

L as causas masfrecuentes son: tumor delaglandulamamilar
o infundibular, traumas, lesiones inflamatorias con menin-
goencefdlitis.

Bibliografia

Bondin, G. and J. Barbizet: “D’ association epilepsieendocrinopathie.”
Rev. Neurol., 91:330-347, 1954.

SINDROME DE ERB
Sinonimia

S. desifilisespinal. S. de Erb-Charcot. S. de Strumpel. S.
de pardlisis espinal espéastica. S. de paraplejia espasticade Erb.
S. deamiotrofiasifilitica.

Sindromogr afia

Clinica

El sindrome de Erb aparece en el periodo terciario de la
sifilis, casi siempre 4-7 afios posterior a chancro. Es mas fre-
cuente en el hombre. Comienzadeformalentacon sensaciones
de pesadez y hormigueo en un miembro inferior acompafiado
de un sindrome de claudicacién intermitente de la médula
(Dégerine), con fatigay debilidad de las piernas que obliga a
paciente después de un rato de camino aarrastrar laspiernasy
Ilegaaimpedir lamarcha. Existe hiperreflexiarotulianay aquilea
con clonus, Babinski bilateral y trastornos de lamiccion.

Examenes paraclinicos

Puncién lumbar. Liquido claro xantocrémico con
linfocitosis, hiperalbuminosis y reaccién de Pandy y Nonne
positivas. Reaccion de Wassermann positiva (frecuentemente).

Sindromogénesis y etiologia

El sindromede Erb apareceen el periodo teciario delasifilis
por accion del treponemade Schaudinn sobre el sistemanervio-
so central.

Bibliogr afia

Erb, W. H.: “Ueber syphilitische Spinaparalyse.” Neurol. Centralbl.
Leipiz., 11:161-168, 1892.



SINDROME DE ESCLEROSISMULTIPLE
Sinonimia

S. de poliesclerosis. Esclerosis en placas o insulas. S. de
esclerosisdiseminadaen focos.

Sindromogr afia

Clinica

Es una afeccion desmielinizante del sistema nervioso cen-
tral. Sepresentacasi exclusivamenteenindividuosjovenesentre
18y 35 afios, esraraen lainfancia. No existen diferencias de
Sexo, pero las mujeres se agravan notablemente después del em-
barazo y constituyen el 60 % de los casos.

La presentacién del sindrome esvariaday pleomorfa y el
cuadro clinico esta determinado por lalocalizacion delosfocos
desmielinizantesen el sistemanervioso central.

El primer atague puede declararse por un solo sintoma o
signo, que en el 40 % de los casos se expresa por una neuritis
Opticaque se manifiestapor pérdidadelaagudezavisual parcial
o total de uno o ambos 0jos, acompafiada de dolor alos movi-
mientos oculares. Las perturbaciones en la percepcion de los
colores puedeindicar unamanifestacion tempranadelaenferme-
dad. Los pacientes no presentan signos de papilitis ni cambios
en el disco éptico a comienzo. Diplopiapor lesién de los pares
cranedleslll, IV y VI o por unaoftalmoplejiadebidaalesion del
fasciculo longitudinal medial, lo que se manifiestapor incapaci-
dad para colocar un ojo en aduccién con €l otro en abduccion
total durante la mirada lateral. La esclerosis mltiple puede ir
acomparfiada de una hiperestesia facial o tic doloroso por toma
del par V; también son frecuentes la pardlisis o los espasmos
hemifacialespor lesion del par V11, losvértigos, losvémitosy el
nistagmo (par VI111) y menos frecuente la sordera.

La lesién de conexiones cerebelosas o de las vias
espinocerebel osas, provocaataxia con temblor intencional en
los miembrosy trastornos de la posturay de la marcha

Laslesionesdelamédulaespinal producen unagran diver-
sidad de sintomas, la interrupcion del haz corticospinal o
piramidal ocasiona los signos clasicos de disfuncién de la
neuronamotora (debilidad-espasticidad-hiperreflexia, clono, signo
de Babinski y pérdida de los reflejos cutaneos abdominales).
Existen trastornos de la sensibilidad propioceptiva consciente
por tomadelos cordones posteriores (haz de Goll y de Burdach).
Con menos frecuencia estan presentes trastornos térmicos y
dolorosos.

Se presentan signos de disfuncion vesical: chorro intermi-
tente, polaguiuriaeincontinencia, asi como dela funcién intes-
tinal en particular estrefiimiento. L os hombres se quejan deim-
potenciasexual, o de potencial genital disociado: libido, ereccion
y eyaculacion sin orgasmo, aunque estas alteraciones son mas
raras.

A medida que evolucionael proceso, €l paciente presenta
trastornos del intelecto con pérdida de laatencion, disminucién
delamemoriasiendo lacaracteristicaemocional masfrecuentela
depresion debido alatoma de la sustancia blanca subcortical y
central del cerebro.

Son raros los signos neuroldgicos locales cerebrales
(hemiparesia, hemianopsia homénimay disfasia), aunque pue-
den estar presentes.

Examenes paraclinicos

Liquido cefalorraquideo. Revela sdlo un ligero aumento
en el nimero de células (10 célulassmm?®) predominantemente,
linfocitos T, aungque pueden encontrarse (raramente) células
plasméticas.

A partir del liquido de estos pacientes es posible derivar
lineasdecdulas especificamentereactivas con diversosantigenos
viralesy no virales, lo cual sugiere que se esté efectuando una
heterogénearespuestainmunitaria.

El 90 % de los pacientes presenta menos de 60 mg/dL de
proteinastotales, valores por encimade 100 mg/dL deben plan-
tear dudasacercadel diagndstico. Lasinmunoglobulinas G(1gG)
estén aumentadas (dato més caracteristico), aunque en el inicio
delaenfermedad pueden ser normales.

Potenciales evocados. Retardo en la conduccién de los
impulsos visuales, auditivos 0 somatosensoriales (80 % de los
pacientes).

Tomogr afia axial computadorizada. Revelalesiones de
bajadensidad paraventricul ares o subcortical es, nervios épticos
y tronco encefdlico. Estas |esiones pueden ser mejor evidencia-
das si se utilizan soluciones de contraste yodadas por via
endovenosa; en ocasiones se aprecia atrofia cortical con ensan-
chamiento delas cavidades ventriculares.

Resonancia magnéticanuclear. Esmas sensible, demues-
tralaslesiones de méas baja densidad.

Enresumen: las|gG elevadasen liquido cefal orraquideo, las
respuestas evocadas anormales y las imagenes obtenidas por la
tomografia y la resonancia son Utiles para la evaluacion del
proceso, sin embargo, los datos clinicos contindian siendo esen-
cialesparaestablecer € diagnostico.

Sindromogénesisy etiologia

Paraexplicar e sindrome de esclerosis multiple se han pro-
puesto factoresinmunitarios o infecciosos, perono son conclu-
yentes.

Se haplanteado laexistenciade un factor ambiental (virus)
quizas geograficamente limitado paraexplicar el desarrollo de la
enfermedad, sin embargo, han fallado todos los intentos para
aislar, rescatar o visualizar €l virus en estos pacientes.

Laincidenciaenlarazanegraesmenor queen lablanca, por
loquesehaninvocado factoresgenéticos. Losconsanguineosde
pacientes (padres, hermanos) tienen mayor riesgo.

Factores inmunes: las lesiones de esclerosis multiple son
similaresalasdelaencefditisal érgicaexperimental (enfermedad
autoi nmune inducida en animales mediante lainmunizacion con
mieling), enestoscasoslacausadela enfermedad eslasensibilidad
deloslinfocitos T aunaproteinabéasicadelamielina, sin embar-
go, en laesclerosis multiple no se ha podido demostrar sensibili-
dad a esta proteina.

Durante la crisis de esclerosis multiple se produce un au-
mento en lasecreci 6n de prostaglandinas por los macréfagos (los
cuales influyen sobre las propiedades de los linfocitos) provo-
cando reduccion delafuncién delas células supresoras, aumento
del nimero de células T activadas, aumento de la secrecién in
vitro delainmunoglobulina dependiente, delascélulasT, dismi-
nucion en la secrecion de interferén y posiblemente una hipo-
funcién delas células asesinas naturales.

No obstante, alin se desconoce si estos cambiostienen que
ver conlaetiologiade laenfermedad.

Seplanteaque pueden existir factores precipitantes: infec-
ciones, lesiones o perturbaciones emocional es, pero no son con-
cluyentes.

Laetiologiaesdesconocida

Bibliografia

Cruveilhier, J.: Anatomie pathologique du corps humain, ou
descriptions avec figures lithographiées et coloriées, des diverses
alterations morbides dont le corps humain est susceptible.
Bailliere, vol. 2, Paris, 1829-1852.
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SINDROME DEL FASCICULO LONGITUDINAL
MEDIAL

Sinonimia
S. deoftalmoplejiainternuclear anterior. S. de Lhermitte.

Sindromogr afia

Clinica

Incapacidad paralaaduccion del ojo mésalladela linea
media o disminucién delavelocidad de aduccion, acompafiada
de nistagmo de abduccién en €l ojo contralateral alalesion.

Sindromogénesisy etiologia

El sindrome es producido por destruccion del fasciculo
longitudina media anivel delarodilladel facial (protuberancia).

Las causas que lo originan son: esclerosis multiple,
gliomas delaprotuberancia, enfermedad vascular, sifilis, alco-
holismo y procesosinflamatorios del tronco encefalico.

Bibliografia

Bielschowsky, A.: “Die Innervation der Musculi recti interni als
Seitenswaender”. Sitzungsb. d. Ophth. Gesellsch., 164:171, 1903.

SINDROME DE FAZIO-LONDE
Sinonimia

Pardlisis bulbar progresivaen lanifiez.
Sindromogr afia

Clinica

Variedad infantil de la atrofiamuscular espinal que afecta
fundamentalmente la muscul atura inervada por €l tronco cere-
bral, caracterizada por displejia facial, disartria, disfagia y
disfonia. En ocasiones se acomparia de debilidad muscular de
losmusculos de la mandibulay oculares, y en raras ocasiones
de sorderaprogresiva.

Sindromogénesisy etiologia

Enfermedad hereditariadelaneuronamotoraque se hereda
con caracter autosbmico recesivo, autosémico dominante o
recesivaligadaal sexo.

Bibliografia

Tandan, R. and W.G. Bradley: “Amyotrophic lateral sclerosis.
Etiopathogenesis.” Ann. Neurol., 18: 419, 1985.

SINDROME DE FiSTULA ARTERIA
CAROTIDA-SENO CAVERNOSO

Sindromogr afia

Clinica

Prodromos de cefaleay vértigo preceden a la ruptura
(rara). Stbitamente se presenta un dolor agudo en €l ojoy la
cabeza, esrarala pérdidadel conocimiento. Exoftalmos lenta-
mente progresivo y un ruido o estremecimiento sincrénico con el

latido cardiaco que es perceptible por el paciente, quienlo des-
cribe como “zumbido” o “ruido de sierra’.

Examen fisico. Edemade los tejidos blandos de la 6rbita,
dilatacion de las venas superficiales del parpado y la frente,
oftalmoplejiaparcial ototal del ojo afectado. Lacompresionde
laarteriacarétidadel mismo lado hacedisminuir o desaparecer e
ruido. Fondo de ojo. Pulsacién de las venas retinianas,
papiledemia, edemade |areting, ocasionalmente hemorragias.

Examenes paraclinicos

Radiologia. Erosion delas paredes esfenoidalesdelaorbi-
ta en etapas avanzadas.

Arteriografia. Muestra la fistula.

Sindromogénesisy etiologia

Fistula arteriovenosa esponténea o traumética entre la
carétidainternay el seno cavernoso.

Bibliografia

Hamby, W.B.: “Carotid-cavernous fistula; report of 32 surgically
treated-cases and suggestions for definitive operation.” J.
Neurosurg., 21:859-866, 1964.

Travers, B.: “A case of aneurysm by anastomosis in the orbit,
cured by ligation of common carotid artery.” Med. Chir. Trans,
2:1-16, 1817.

SINDROME DE FOIX
Sinonimia
_S. de lahendiduraesfenoidal. S. de la fisuraorbitaria
superior.
Sindromogr afia

Clinica

Oftalmoplejiatotal con ptosis palpebral y abolicién de los
reflejosalaluz y alaacomodaci 6n acompafiadade anestesia en
€l parpado superior, frentey raiz de lanariz con abolicién del
reflejo corneal.

Sindromogénesisy etiologia

Este sindrome se produce por pardlisis de los nervios que
atraviesan la fisura orbitaria superior en su paso de la cavidad
craneal alacavidad orbitaria(paresllil, IV, VI y rama oftamica
del V).

Es ocasionado por tumores de lavecindad de la hendidura
esfenoidal (fisura orbitaria superior), aneurisma de la carétida
interna, fracturasdel damenor del esfenoides, periogtitissifilitica
de lahendidura esfenoidal.

Bibliografia

Brodal, A.: The crania nerves in neurology anatomy in relation to
clinical medicine, ed. 3, Oxford, New York, 1980. pp 448-457.

SINDROME DE FRANKL-HOCHWART
Sinonimia

S. neurol 6gico pined -oftalmico.

347



Sindromogr afia

Clinica

Sorderabilateral, ataxia. De acuerdo con laedad de presen-
tacion, existen varias manifestaciones de hipopituitarismo. Li-
mitacion enfijar lamiradahaciaarriba. Constriccion del campo
visual.

Exémenesparaclinicos
Radiologia de craneo.
Neumoencefalogr afia.
Angiografia cerebral.
Tomogr afia axial computadorizada de créaneo.
Sangre y orina. Para demostrar la presencia de
hi popituitarismo.

Sindromogénesis y etiologia
Es ocasionado por un tumor delaglandulapineal .
Bibliogr afia

Geeraets, W. J.: Ocular syndromes. Lea & Febiger, Philadelphia,
1965.

Tassman, |I: The eye manifestations of internal disease. ed. 3,
Mosby, St. Louis, 1951.

Von Frankl-Hochwart, L.: “Ueber diagnose der Zirbeldrusentumo-
ren.” Deutsche Ztschr. f. Nervenh., 37:455, 1909;38:309, 1910.

SINDROME DE GERSTMANN-STRAUSLER-
-SCHEINKER

Sindromogr afia

Clinica

Seinicia durante la sexta década de la vida, de evolucion
prolongada (2-10 afios), se caracterizada por ataxia
(espinocerebelar) y demencia. Lossignosy sintomassemejan la
atrofiaolivopontocerebel osa.

Sindromogénesis y etiologia

Se considera como una forma familiar del sindrome de
Creutzfel dt-Jakab, afeccidn degenerativafamiliar quea pesar de
haberse demostrado que esde etiologia infecciosa (infeccion
por virus lentos debido a agentes no convencionales) no sehan
precisado totalmente sus agentes causales.

En el sindrome que nosocupase produce degeneracion de
lostractos espinocerebel ososanterior y posterior y corticospinal.

Este sindrome esta codificado en €l catdlogo de McKusic
teniendo en cuenta que labase del defecto se debea una muta-
cion del gen delaproteinaprion.

Bibliografia

Cecil: Textbook of Medicine. W.B. Saunders Co, Philadelphia, 1988.

Hudson, A. J. et al.; “Gerstmann-Straussler-Scheinker disease with
coincidental familiar onset.” Ann. Neurol., 14:670. 1983.

SINDROME DE GODTFREDSEN

Sinonimia

S. oftalmoneurol6gico en tumores nasofaringeos. S.
neurol 6gico en neoplasiadel seno cavernoso.

348

Sindromogr afia

Clinica

Oftamoplejia, mésfrecuentedel par V1. Pardlisisunilateral
del nervio hipoglosoy en la mayoriade los casos, anestesiao
neuralgiadel dreadel nervio trigémino.

Examenesparaclinicos
Examenes ocular y neurolégico.

Sindromogénesis y etiologia

Tumor maligno nasofaringeo quetomael seno cavernoso, y
hace metéstasis en los nddul os linféti cos retrof aringeos, compri-
miendo los nerviosdel par X11, nuncaen el canal del hipogloso.

Bibliografia

Godtfredsen, E.: “Ophthalmoneurological symptoms in malignant
nasopharyngeal tumors.” Br. J. Ophth., 31:78-100, 1947.

SINDROME DE GILLES DE LA TOURETTE
Sinonimia

S. de tics generalizados con coproldia. S. de miospasia
impulsiva. S.deBrissaud Il. S. de Tourette. Maladiesdestics
conwulsifs. S. de tic psicogénico. S. del ticindoloro o no doloro-
s0. Enfermedad de Gilles dela Tourette.

Sindromogr afia

Clinica

Este sindrome aparece en lainfanciaentrelos 7y 15 afios,
y esta caracterizado por un movimiento convulsivo que suele
localizarse preferentemente en los miscul os de la mimica, més
raramente en tronco y miembros, que aumenta con |as emocio-
nesy lafatigay disminuye con las distracciones o durante €l
gjercicio fisico moderado y desaparece durante €l suefio.

Los movimientos o serie de movimientos son de aparicién
brusca, recurrentes y breves. Suelen localizarse en la cara, y
raramente en el tronco y en los miembros. El comienzo de la
pubertad losacentla. Los pacientes se quejan de que no pueden
evitarlos. Con € tiempo el paciente comienzaaexclamar envoz
bajapaabrasofrases cortasde significacion obscena (coprolalia).
Laecoldia, lapolilaliay laecomimiatambién pueden aparecer.
Hay hiperactividad y trastornos de la atencién. En ocasiones se
presentan estados de obsesion y delirio que pueden conducir ala
demencia

Sindromogénesis y etiologia

Lostics pueden ser de dos tipos: psicogenos o funcionales
(més frecuentes) y los organicos, consecutivos a lesiones del
sistema extrapiramidal, especialmente del cuerpo estriado.

L os psicdgenos aparecen en lainfancia, losorganicosen la
veez.

Laobservacién en otros miembrosdelafamiliaha propor-
cionado evidencias de quelaenfermedad es hereditaria, pero no
esté comprobado su patron de trasmision, aunque resulta facti-
ble unaherenciaautosdémicarecesivaen algunasfamilias.

Laetiologiaesdesconocida



Bibliografia

Gilles de la Tourette, C.E.A.B.: “Etude sur une affection nerveuse
caractérisée par I’incoordination motrice, accompagnée
d’echolalie et de coprolaie.” Arch. Neural., 9: 19-42e 158-200,
Paris 1885.

Trousseau, A.: Clinique médicale de I'Hotel-Dieu de Paris. val. I,
1873, p.855.

SINDROME DE GUNN (MARCUS)
Sinonimia

S. de pestafieo-mandibular.
Sindromogr afia
Clinica

Se presenta desde el nacimiento, con moderada ptosis de
uno delos parpados cuando se abre laboca. Lamandibulatiene
unadesviacion lateral, haciael lado opuesto delaptosisy resul-

tauna elevacion del parpado superior con abertura de la fisura
palpebral . Cuando es adquirido puede aparecer acualquier edad.

Sindromogénesisy etiologia

Puede ser congénito o en algunos casos adquirido.
Laetiologiaesdesconocida.

Bibliografia

Gunn, R. M.: “Congenital ptosis with peculiar associated
movements of the affected lid”. Tr. Ophthal. Soc. U. Kingdom,
3:283-286, 1883.

Mohan, H.; A. N. Guptaand S. K. Jain: “Marcus Gunn phenomenon

with pardoxical oculo-palpebral movements.” Br. J. Ophthal.,
51:780-782, 1967.
Wartenberg, R.: “Winking-jaw phenomenon.” Arch. Neurol.

Psychiat., 59:734-753, 1948.
SINDROME DE HALLERVORDEN-SPATZ
Sinonimia

S. de degeneracion pigmentaria del globo palido. Satus
desmielinisatusdel padlidodeC.y Vogt. S. de estado pigmen-
tado de Helfand.

Sindromogr afia

Clinica

Este sindrome aparece aproximadamente entrelos 7-10 afios
de edad. Esmésfrecuente en el sexo masculino. Se presentacon
un incremento gradual de larigidez de todos |os miembros co-
menzando por los inferiores, inversion de los pies (pie cavo),
posturasdisténicas, temblor, atetosis, avecesexiste hiperreflexia
y signo de Babinski. Hay disartria (lenguaje monétono eininte-
ligible), lafaciesadoptaunaexpresionfija. Existen trastornosdel
intelecto que conducen alademencia. Retinitis pigmentaria (en
ocasiones). Se ha descrito atrofia éptica.

Exémenesparaclinicos

No hay ninguna prueba bioquimica que corrobore el diag-
nostico. No se han encontrado anomalias en la concentracion
séricade hierro y en sus metabolitos.
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Sindromogénesisy etiologia

En la patogenia de este sindrome puede estar involucrado
€l sistemadopamina-neurome-lanina.

Tiene una etiologia genética con herencia autosémica
recesiva. El defecto basico se desconoce.

Bibliografia

Elgjalde, B. R.;; M. M. Elejalde and F. L6pez: “Hallervorden-Spatz
disease.” Clin. Genet, 16:1-18, 1979.

Hallervorden, J.: Die degenerative diffuse sklerose. In Lubarsch,
O.; F. Henke, and R. Rossie, (eds.): Handsbuch der speciellen
pathologischen Anatomie und Histologie. Berlin, Springer-
-Verlag, vol. 13, 1957, pp. 716-782.

SINDROME DE HEMATOMA SUBDURAL AGUDO
Sindromogr afia

Clinica

El sindrome se establ ece después de un trauma craneal, en
ocasiones con pérdidatransitoriadelaconcienciay semanifiesta
por: cefalea, somnolencia, agitacion, lentitud mental y confusion
guevan empeorando progresivamente, hastallegar al coma.
Examen fisico. Los signos principales son: pupiladilatadaunila-
teral, pérdida del reflgjo corneal, congestion de lasvenas del
fondo del ojo, hemiparesia progresiva del brazo y de la pierna
contralateral alalocalizacion del hematoma.

El pronéstico es mal o con elevadamortalidad, que alcanza
el 75-90 % incluso cuando se evacuadl coagulo. Es fundamental
el diagnosticoy laintervencién quirdrgicaprecoces.

Examenes paraclinicos

Tomogr afia axial computadorizada. Puede demostrar la
lesion en gran parte de los casos.

Arteriografia. Demuestraladesviacion de las estructu-
ras centrales por la compresion del hematoma que se comporta
como un tumor cerebral.

Sindromogénesis y etiologia

El sindrome es producido por un traumacraneal queorigina
acumulacién de sangreen €l espacio subdural debido, al desgarro
o laceracién de las venas cortical es en su trayecto haciael seno
longitudinal superior.

Bibliografia

Grinker, R. R. and A. L. Sahs: Neurology, ed. 6, Thomas, Springfield,
1966.

Jennett, B. and G. Teasdale: Management of head injuries. Davis,
Philadel phia, 1985.

Miller, A. D.: “Acute traumatic midbrain hemorrhages.” Ann.
Neurol., 18:80, 1985.

Wilkins, R. H. and S. S. Reganchary (eds.). Neurosurgery (vol.2)
New York, McGraw Hill, 1985. pp:1531-1693.

SINDROME DE HEMATOMA SUBDURAL
CRONICO

Sindromogr afia

Clinica

Este sindrome se presentaen nifiosy adultos, especialmen-
teen alcohdlicos. Los sintomas seinician semanas 0 meses des-
pués de un trauma craneal moderado o severo. Esde progresion



gradual. Se caracteriza por cefalea severa persistente, algunos
pacientes presentan convulsiones como primer sintoma, irrita-
bilidad, apatia, accesos de suefio, letargo y, finalmente, estupor
y coma.

Examen fisico. Hemiplejia, por lo general, contralateral,
en ocasiones ipsilateral. Eventualmente los pacientes pueden
presentar papiledema, oftalmoplejia externa y midriasis, rara-
mente hemianopsi a; |os cambios sensorial es no son frecuentes.

Examenes paraclinicos

Puncién lumbar. Lapresion del liquido cefalorraquideo es
normal, de aspecto claro o ligeramente xantocromico, lacifrade
proteinasy el conteo celular estén normaleso ligeramente eleva
dos.

Radiologia de craneo. Negativo, pero puede observarse
desplazamiento del cuerpo pineal si estacalcificado, en caso de
herniacion por compresion del tejido cerebral.

Electr oencefalograma. Puede mostrar &rea de actividad
cortical enlazonadelalesion.

Angiogr afia. Las ramas arterial es aparecen separadas del
craneo. Laarteriacerebral mediay la cerebral anterior pueden
estar desplazadas hacia el lado opuesto.

Ecoencefalograma

Tomogr afia axial computadorizada y resonancia mag-
nética nuclear. Constituyen los métodos diagndstico de elec-
cién. Muestran unamasa de baja densidad sobre la convexidad
del hemisferio, pero aveces silo se observaunadesviacion de
lasestructuras delalineamediay compresién delosventriculos
laterales, debido aque el coagulo sevuelveisodenso con el cere-
bro adyacente, después de 2-6 semanas.

Gammagr afia cerebral con radiontclidos en proyec-
cién anterior. Con frecuenciaesel método més Util paraconfir-
mar el didgnostico.

Trepanacion bilateral exploratoria. Debe emplearse cuan-
do no hapodido ser diagnosticado el cuadro clinico.

Sindromogénesisy etiologia

Este sindrome se debe a un trauma craneal. En realidad no
son verdaderos hematomas, sino pseudoquistes hemorrégicos
gueen su desintegraci on incrementan lapresion osméticay atra-
pan liquido, lo que aumenta progresivamente el volumen del
quiste.

Especia mente en personasde edad, €l cuadro clinico puede
ir precedido de un golpetrivia que incluso ha podido ser com-
pletamente olvidado.

Bibliografia

Langfitt, TW. and T. A. Genarelli: “Can outcome from head inyury
be improved ?’ J. Neurosurgery, 56:19, 1982.

Martuza, R. L. and T. M. Aquino: Trauma. In Samuels, M. A. (ed.)
Manual of neurologic therapeutics. Little, Brown, Boston, 1986

SINDROME DE HEMATOMA SUBDURAL
EN NINOS

Sindromogr afia

Clinica

Se presenta durante |os primeros seismesesdelaviday se
caracteriza por vomitos, pérdida del apetito, irritabilidad, con-
vulsionesy estupor, fiebre poco elevada.

Examen fisico. Abombamiento de las fontanelas,
elongacion del craneo, distension delasvenasdel cuero cabellu-
do, hemorragiasretinianasy raramente papiledema.

Examenesparaclinicos
Puncién del espacio subdural. Debe redlizarse a través
del angulolateral delafontanelaanterior o enlasuturacoronal.

Sindromogénesis y etiologia

Este sindrome se debe aun trauma craneal durante €l parto
o0 en € periodo posnatal.

Bibliografia

Grinker, R. R., and A. L. Sahs: Neurology, ed. 6, Thomas, Springfield,
1966.

SINDROME DE HEMATOMA SUBDURAL
SUBAGUDO

Sindromogr afia

Clinica

Aparece una semana, 0 més tardiamente, después de un
trauma craneal. Existe cefalea, irritabilidad, rigidez de nuca,
hemiplgjiay afasia.

Examen fisico. Se encuentra una hemiplejia con signo de
Babinski, bradicardia, ateracion en el ritmo respiratorio y
estrabismo. Lamortalidad es de un 25 %.

Exémenes paraclinicos
Radiologia de craneo.
Trepanacion exploratoria.
Angiogr afia.
Tomogr afia axial computarizada.

Sindromogénesis y etiologia

El hematoma subdural agudo esdebido aun traumacraneal,
gue ocasiona un desgarro o laceracion del tejido cerebral y/o de
las venas satélites en su paso a seno longitudinal superior.

Bibliografia
Grirker, R. R. and A. L. Sahs Neurology, ed. 6, Thomas, Springfield, 1966.

SINDROME DE HEMIANOPSIA POSICTAL
TRANSTORIA

Sindromogr afia
Clinica

El sindrome se manifiesta por hemianopsiahoménimacon
0 sin alucinaciones visuales, que desaparece después de unos

pocos diasy que puede retornar con o sin nuevas crisis deictus
apoplético.

Sindromogénesis y etiologia

Se origina por hipoxia de un érea del cerebro que estaba
previamente dafiada.

Bibliografia

Walsh, F. B.: Clinical Neurolophthalmology. ed. 2, Williams &
Wilkins, Baltimore, 1957.
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SINDROME DE HEMIPLEJIA ALTERNA
CON LESION DEL HIPOGLOSO

Sinonimia

S. de Déjerine. S. interolivar. S. de Reynold-Revilliod-
Déjerine. S. paramediano de Foix.

Sindromogr afia

Clinica

Cuadro clinico caracterizado por hemiplegjia controlateral,
querespetalacaray pardlisislingual con hemiatrofiahomolateral
de tipo periférico y fibrilaciéon. A veces hemianestesia tactil
homolateral.

Sindromogénesisy etiologia

Producido por lesiones vasculares o tumorales que afectan
laviapiramidal y fibrasdel nervio craneal X11 (n. hipogloso).

SINDROME DE HEMIPLEJIA HEMIANESTESI CA
ALTERNA

Sinonimia
S. de hemiplejiahemianestésicaaternahipogldsica
Sindromogr afia

Clinica

Este sindrome se manifiesta por una pardlisis homolatera y
hemiatrofiadelalengua (por lesién del nicleo o fibrasyacruzadas
emergentesdel nervio hipogloso). Hemiplgiacontraaterd queres-
petalacara(por afectacion delasfibras piramidales alin no cruza-
das) y pérdida de la sensibilidad de vibracion (palestesia) y posi-
cion (batiestesia) del mismo lado de la hemiplgjia, por toma del
lemnisco medial sin pérdidadelasensibilidad térmicay dolorosa.

Sindromogénesisy etiologia

El sindrome es producido por lesion en las regiones ante-
rior y mediadelamédulaoblongadaqueinvolucrael tracto espinal
y laemergenciadelasfibras del nervio hipogloso, asi como del
lemnisco medial.

Bibliografia
Alpers, B. J.: Clinical Neurology, ed. 5, Davis, Philadelphia, 1963.

SINDROME DE HEMORRAGIA EXTRADURAL
OEPIDURAL

Sindromogr afia

Clinica

Este sindrome aparece en pacientes con antecedentes de
traumacraneal con pérdidatemporal dela conciencia, quedes-
pués de un interval o (varios dias 0 semanas), comienzan a pre-
sentar cefaleadeintensidad progresiva, vomitos, adormecimien-
to, confusion, contracciones epilépticas (unilaterales) y hemi-
paresia.

Examen fisico. Reflgjos tendinosos aumentados y signo
de Babinski. Larespiracion se hace profunday estertorosa; més
tarde, superficia eirregular hastallegar a un paro respiratorio.
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Hay bradicardia, pulso poco amplio, elevacion de la presion
sistélica. Lapupilaestadilatadaen el lado del hematoma.

Examenes paraclinicos

L iquido cefalorraquideo. Aumento delatension (aveces
normal). Claro o sanguinolento (por hemorragia subaracnoidea
asociada).

Radiologiadecraneo. Visudizacion delalineadefractura
atravésdel surco delaarteriameningeamedia.

Tomografia axial computadorizada y arteriografia
car otidea. Permiten confirmar lalocalizacion.

Sindromogénesisy etiologia

Se debeaunahemorragiaen el espacio entreladuramadrey
el diploe, ocasionada generalmente por la ruptura de la arteria
meningea media debido a fractura del hueso temporal o del
parietal, o bien a una laceracién de los senos venosos de la
duramadre (menos frecuente), compresion de los hemisferios
cerebralesy en ocasionesinfarto cerebral.

Bibliografia

Heyser, J. and G. Weber: “Die epideuralen Hamatome.” Schweiz.
Med. Wschr., 94:2-7; 46-52, 1964.

SNDROME DE HERTWIG-MAGENDIE
Sinonimia

S. de desviacion delamirada. Fendmeno de Hertwig-
-Magendie.

Sindromogr afia

Clinica
Este sindrome se caracteriza por diplopia vertical (un globo
ocular desviado haciaabgjoy € otro haciaarribay afuera).

Sindromogénesisy etiologia

Se debe atrauma (espontaneo o quirdrgico), aterosclerosis,
lesién neoplasicadelafosacranea posterior, lesionesvasculares
del tronco encefdlico. También puede ser producido por
siringobul biacon lesionesdesmielinizantes.

Bibliografia

Hertwig, H.: Experimenta quaedam de effectibus et de
verosimiliharum partium functione, Berolini, formis Feisterianis
et Eiserdorffianis (1926). Ind. Cat. Surg. Gen., 1st. series,
6:185, 1885.

SINDROME HIGROMA SUBDURAL

Sindromogr afia

Clinica

Los sintomas y los signos son similares a los de los
sindromes de hematoma subdural .

Sindromogénesisy etiologia
Laetiologiaesdebidaauntraumacranea . Se produceunaco-

leccion, aconsecuenciadel trauma, deunliquido claro o amarillen-
to en d espacio subdurd que tiene ata concentracién de proteinas.



Bibliografia

Naffziger, H. C.: “Subdura fluid accumulation following head injury.”
JA.M.A,, 82:1751-1752, 1924.

Wycis, H. T.: “Subdural hygroma: report of seven cases.” J.
Neurosurg., 2:340-357, 1945.

SINDROME DE HIPERTENSION ENDOCRANEAL
Sindromogr afia

Clinica
Se caracterizapor unatriadaclésica

1. Cefadlea. Tiene un carédcter particular. Se inicia de forma
paroxisticay méstarde de forma continua. Esintensa, per-
sistente, va acompafiada de sensacién de peso (gravativa) y
no sediviacon analgésicoscomunes, empeoracon el decbito.
Sedliviaconlaposicién depieo sentada y seexagerabajo
cualquier circunstancia que varie la tensién del liquido
cerebrospinal (tos, estornudo, defecacion, etcétera). Lacefa
lea puede extenderse atodalacabezaotener carécter locali-
zado (frontal, temporal, parietal, etcétera).

2. Vomitos. Se producen por la compresion de la médula
oblongaday excitacion de sus centros. Son espontaneos, no
precedidos de nduseas, en pistoletazos (vomitos cerebra-
les), aunque no siempre es asi, pueden adoptar otras modali-
dadesy presentar |os mismos caracteres que en las afeccio-
nes gastricas.

3. Edema papilar. Constituye un signo de capital importancia.
Se presenta en el 80 % de los pacientes, y se traduce por
trastornos visuales (moscas volantes, ambliopia y ceguera
intermitente).

Estos tres sintomas fundamentales pueden estar acompa-
flados de otras manifestaciones como son:

1. Bradicardia(por accion central sobree niicleo parasimpético
del vago), lacual esdetipo sinusal (50-60 pul saciones/min).
Lahipertension endocraneal lentay progresivano modificael
pulso.

2. Aumento delatension arterial (no seelevaen lahipertension
lentay progresiva).

3. Bradipnea, con aumento delaamplitud que puedellegar has-
talarespiracion de Cheyne-Stokesenloscasosde hipertension
deinstalacion rpida.

No son raros los vértigos, convulsiones generalizadas de
carécter epileptiforme, ataxia transitoria, constipacion, somno-
lenciay alteraciones psiquicas.

Examen fisico. Fondo de 0jo. Se observacongestion venosa
con venas aumentadas de calibrey estrechamiento delasarterias
retinianas, pueden aparecer hemorragias perivenosas. Bordes
delapapilaborrososy elevados, con desaparicion delaexcava
cién central oféveade la papila, produciéndose agrandamiento
delamanchaciegay estrechamiento concéntrico del campo vi-
sual con disminucién, por tanto, delaagudezavisual que evolu-
cionahacialaatrofiadelapapilay lapérdidatotal delavision.

En los nifios se observa separacion de las suturas del
créneo.

Arreflexia, superficial y profunda, acompafiadadelos sig-
nosy sintomas dependientes de la etiologia del sindrome, que
varian segun lalocalizaciony naturaleza de lamisma.

Exémenes paraclinicos

Puncion lumbar. Debe ser practicada con extremaprecau-
cién (nodejar fluir e liquido libremente). Aumento delapresion
(mayor que 200 mm de agua).

Electroencefalograma. Si lahipertensién esmarcadapuede
haber un enlentecimiento generalizado delasondas.

Tomografia axial computarizada y resonancia mag-
nética nuclear. Permiten detectar tumores o deformidades
ventriculares.

Arteriografia carotidea. Detecta aneurismas del circulo
arterial del cerebroy en caso de tumores, el desplazamiento de
vasos y alteraciones del poligono de Willis, o bien zonas
hipervascul arizadas.

En los abscesos cerebrales se observaunazonaavascular.

Sindromogénesis y etiologia

Lapresion endocraneal puede aumentar por reduccion de
lacapacidad de su continente como ocurreen los hundimientos
delos huesos del créneo, tumores de craneo, que se desarrollan
hacia su interior, trastornos del desarrollo 6seo que provocan
cierre precoz de las suturas del créneo, o por aumento de su
contenido como en los tumores encefélicos, malformaciones
vasculares, abscesos encefdlicos, meningoencefalitisy malfor-
maciones congénitas.

El edemacerebral constituye el factor mésimportanteen la
produccion de este sindrome. Al aumentar €l contenido de la
cavidad craneal en el curso de tumoresintracraneal es abscesos,
traumatismosy meningoencefalitis, se produce unacompresion
del tejido nervioso, colapso venoso, que provocaunadificultad
del drengje venoso y por consiguiente edema; por otro lado, se
produce una congestion pasiva de los plexos venosos, aumento
delaproduccion del liquido cefalorraquideo y disminucion desu
reabsorcion.

Los trastornos de la circulacion del liquido cerebrospinal
constituyen también un factor de gran importancia en la pro-
duccién de este sindrome. Al presentarse un obstéculo a libre
flujo del liquido, por encimade este se produce unaacumulacion
del liquido, que provoca una hipertension endocraneal por hi-
drocefalia, como se observaen lostumores propiamente dichos
gue en su crecimiento desplazan y obstruyen las vias de circu-
lacion del liquido, o durante los procesos inflamatorios que
sellan los orificios de comunicacién del sistema ventricular
(agujero de Monro, Magendie o Luschka); durante los trau-
matismos, pueden obstruirse estas vias por la presencia de
coagul os sanguineos formados en las cavidades ventricul ares.

Lostrastornos delacircul acion sanguinea pueden provocar
hipertensi6n endocraneal . Cualquier obstaculo a drenaje venoso
procedente de la cavidad craneal, como ocurre en el curso de
tumores del mediastino, pulmény en menor grado en lainsufi-
cienciacardiacaderecha, provocacongestion venosa, dificultad
enlareabsorcién del liquido cefa orraquideo y en consecuencia
aumento del mismo.

En € curso de las meningoencefalitis puede presentarse
ademés un trastorno en laproduccion del liquido cerebrospinal,
por irritacién de los plexos caroideos de las cavidades
ventriculares.

En lahemorragiasubaracnoidease produce gran pérdidade
sangre en este espacio, la cual por su rapidez superalas posibi-
lidadesfisiol dgicas de reabsorcion, o que ocasiona hipertension
endocraneal.

Bibliografia

Welsberg, L. A.: “Bening intracranial hypertension.” Medicine
(Batilmore), 54:197, 1978.

SINDROME DE HIPERTENSION ENDOCRANEAL
BENIGNA

Sinonimia

S. de pseudotumor cerebral. S. de Nonne.
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Sindromogr afia

Clinica

Se observamasfrecuentemente en adol escentes obesas. Esta
caracterizado por cefalea, papiledema, pardlisisdel par VI (n.
abductor), provocando un estrabismo convergente y pérdida
progresivadelavision.

Exéamenes paraclinicos

Tomogr afia axial computadorizada. Disminucion delos
ventriculoslateralesen formade hendidura.

Puncién lumbar. Aumento de la presion del liquido
cefalorraguideo con disminucién delas proteinas.

Sindromogénesisy etiologia

Por lo general, lacausa es desconocida, aunque estaasocia-
da a embarazo, administracién de corticosteroides, empleo de
hormonas sexuales, trastornos de origen suprarrenal y
paratiroideos, trombosis delos senos venosos, consumo devita-
mina A, tetraciclinao acido nalidixico.

Bibliografia

Wisbertg, L. A.: “Benign intracranial hypertension.” Medicine

(Batilmore), 54:197, 1978.

SINDROME DE HIRANO-PARKINSONISMO-
-DEMENCIA

Sindromogr afia

Clinica

Este sindrome se observa exclusivamente entre los miem-
bros de laraza chamorro en laisla Guam. Aparece entre los
32-64 afios con una media de 52 afios, predomina en €l sexo
masculino, de aparicién insidiosay no esté precedido por ence-
falitisu otraenfermedad febril.

Se caracterizapor acinesia, inexpresividad facial, pobre co-
ordinacion de movimientos aternantes, deterioro mental, trémor
ligero, moderadarigidez, hiperreflexiageneralizada. En algunos
casos puede estar acompafiado de signosy sintomas de esclero-
sislateral amiotréfica.

Sindromogénesisy etiologia

Este sindrome puede ser considerado como una entidad
gue representa la combinacion de parkinsonismo, demencia
presenil y esclerosis lateral amiotréfica, sin tener, sin embargo,
todas las caracteristicas de cada una de €llas. La etiologia es
desconocida

Bibliogr afia

Hirano, A.; L.T. Kurland; R. S. Krooth et al.: “Parkinsonism-
dementia complex, endemic disease on island of Guam. J. Clinica
features.” Brain, 84:642-661, 1961.

SINDROME DE HOLMESI
Sinonimia

S. de desorientacion visual. S. de la percepcion espacial
desordenada.
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Sindromogr afia

Clinica

El sindrome Holmes | se caracteriza por faltade habilidad
paralocalizar objetos en movimiento o estacionados en las tres
dimensiones espaciales y por una pérdida de la capacidad para
estimar ladistanciay juzgar adecuadamente el tamafioy lalongi-
tud de los objetos.

Examen fisico. Se conserva la agudeza visual, dificultad
para mantener lafijacion de lamirada cuando €l objeto esta en
movimiento, agnosiavisual, fallo paralaacomodaciény lacon-
vergenciay ausenciadereflejo palpebral.

Sindromogénesisy etiologia
Puede deberse alesion cerebral bilateral de la parte poste-

rior del [6bulo parietal o superficie del 16bulo occipital, ocasio-
nada por trauma, hemorragia, etcétera.

Bibliografia

Riddoch, G.: “Visual disorientation in homonymous half fields.”
Brain, 58:376-382, 1935.

SINDROME DE HOLMESII
Sinonimia

S. dedegeneracién primaria parenquimatosa del cerebelo.
S. de atrofia olivocerebelosa. S. de atrofia cerebelosa cortical
familiar.
Sindromogr afia

Clinica

Esde aparicion rara, comenzando adrededor delos 30 afios. Se
iniciacon unamarchavacilante de ebrio seguidadetorpezama-
nual, trastornos de la motilidad de los miembros inferiores,
disartria (palabra lentay vacilante), temblor intencional y
nistagmo.

Sindromogénesisy etiologia

Existe degeneracion del cerebelo con atrofiadelas conexio-
nes del nucleo olivar inferior y olivocerebel osas. El pedinculo
cerebeloso medio y la médula espinal no estén afectados. La
etiologiaesdesconocida.

Bibliografia

Holmes, G.: “A form of familiar degeneration of the cerebellum.”
Brain, 30:468-489, 1907.

SINDROME DEL HOMBRE RiGIDO
Sinonimia

S. de Moersch-Woltmann. S. derigidez muscular progresi-
va. S. demiotoniafusiforme.

Sindromogr afia

Clinica
Comienzaen lamitad de lavida adulta afectando con ma-
yor frecuenciaa sexo masculino.



Se inicia con rigidezy espasmos intermitentes de los
musculos del tronco y miembros que cada vez se hacen més
continuos hasta afectar los misculos de la mimica, de la
deglucién y por Ultimo los muscul os respiratorios, no detectan-
dose ningunaotraanormalidad del sistemanervioso ni del mus-
cular.

Con frecuencia hay espasmos tetanicos dolorosos
paroxisticos, provocados por estimulos emocionalesy/o fisicos
gue pueden ocasionar fracturas Gseas. Estos espasmos desapa-
recen durante el suefio. No hay trastornos sensoriales ni intel ec-
tuales. Puede aparecer sudacion profusay taquicardia

Exémenes paraclinicos
Orina. En el 30 % delos casos hay glucosuria.

Sindromogénesis y etiologia

Desinhibicion delamédulaespinal de natural eza descono-
cida. Lapérdidadeimpulsos neuronales inhibidores (de entra-
da) a las células de las astas anteriores, puede producir la
descarga repetida de neuronas motoras y causar contraccion
muscular dolorosay muy intensa. Se ha valorado su relacion
con el hipertiroidismo y/o trastornos hipotal amicos.

L a etiol ogia es desconocida aungue se han reportado fami-
lias afectadas, 10 que sugiere una herencia autosdémica do-
minante.

Bibliografia
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brain, their symptomatology, diagnosis, and treatment”. Amer.
J. Med. Sci., 64:373-386, 1872.

Miller, F. and H. Korsvik: “Baclofen in the treatment of the stiff-
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SINDROME DE HOMEN
Sinonimia

S. deposcontusién. S. del punch-drunk. S. del boxeador. S.
de encefalopatia de los pugilistas.

Sindromogr afia

Clinica

Este sindrome aparece en boxeadores después de cierto
numero de afios en € ring (cuadrilatero). El paciente presenta
una memoria olvidadiza, enlentecimiento del pensamiento y
disartria, acompafiados de movimientos lentos, burdos y poco
precisos, marchainestable con aumento delabase de sustentacion.

Exémenesparaclinicos

En ocasiones hay sorderay pérdida de la agudeza visual,
pérdida de la expresion facial, la cual es semejante ala de los
parkinsonianos.
Electr oencefalograma. Ondas lentas de tipo theta y a veces
de tipo delta

Neumoencefal ograma. Dilatacién delosventriculoslate-
ralesy un septum pel ucidum excavado que los distingue de otras
formasdeatrofiacerebral.

Sindromogénesis y etiologia
Esta lesion cerebral se produce por efecto acumulativo de

lostraumatismos cerebral es repetidos, y se observacasi exclusi-
vamente en boxeadores profesionales.

Bibliografia

Homen, E.A.: Eine eigenthumliche Familien Krankheit unter der
Form progressiven Dementia, mit besanteren anatomischen.
Befund. Neurol. Zbb., 9:514-518, 1890.

SINDROME DE HUNT | (RAMSAY)
Sinonimia

S. del herpeszoster auricular. S. delaneuralgiageniculada
S. del herpes zoster del ganglio geniculado. S. de Ramsay Hunt.

Sindromogr afia

Clinica

El sindrome de Hunt | se presenta en cualquier edad, mas
frecuente en los ancianos, caracterizandose por erupcién
macul opapul osa eritematosa, que evolucionarapidamente hasta
formar vesiculasy que se acompafian de dolor unilateral intenso
zonatoso en el dermatoma correspondiente (conducto auditivo
externo y meato acustico externo, membranatimpénicay pabe-
ll6ndelaoreia).

Se trata de una erupcion vesicular unilateral de tipo
herpetiforme que afectaramasdel nervio trigémino. Laslesio-
nes aparecen enlacara, boca, lenguay 0jos, asi como en el nervio
auditivo, afectando también el ganglio geniculadoy laramasen-
soria del nerviofacial.

Examen fisico. Alteracionesdel gusto y delasensibilidad
en los dostercios anteriores de lamitad de lalengua correspon-
diente (ageusia e hipostesia), por irritacion paralitica de las fi-
bras gustativas aferentes del ganglio geniculado, procedentesde
lacuerdadel timpano (nerviofacial). Pardisisfacial concomitan-
te homolateral, que se presenta a segundo o tercer dia después
del zona. En ocasiones se puede observar una variedad de este
zonaen el cual se asocian trastornos auditivos: zumbidos,
hipoacusia y vértigos tipo Meniere por propagacion a nervio
vestibulococlear.

Exémenesparaclinicos

FrotisdeTzanck. Seefecttiapor raspado dela base delas
lesiones y demuestra la presencia de células gigantes
multinucleadas.

Anticuer pos. Pueden realizarse pruebas: contra antigenos
demembrana(FAMA), hemoagl utinacion por adherenciainmu-
ne, o €l ensayo inmunoabsorbente enzimético (ELISA), que son
bastante especificas.

Estos examenes no se hacen en la préctica rutinaria, pero
algunos centros especializados pueden hacer aislamiento del
virusen lineas celularesin vitro, o demostrar seroconversion o
incremento del titulo de anticuerpos del virus varicelazoster.

Sindromogénesis y etiologia

El sindrome es producido por unainfeccion virica ocasio-
nada por lareactivacion del virusdelavaricela, que semantiene
latente en los ganglios de | as raices posteriores después de una
varicela. No se conoce bien su patogeniaexacta, pero se hapos-
tulado que €l virus se disemina en forma centripeta por los ner-
vios sensitivos hacia los ganglios sensoriaes, donde queda en
estado |atente asociado en algunaformaaneuronasy astrocitos.
Laréplicaviral es activada después, en lamayoria de los casos
sin causadesencadenante obvia. Se piensaqueladisminucion de
la inmunidad por la edad y la falta de exposicion con nifios
enfermos de varicela, hace que sereactivelainfeccion. Unavez
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activado, el virus se multiplicaen los ganglios (ganglionitis), lo
queprovocael dolor alolargo deladistribucion sensorial, mul-
tiplicandose denuevo enlapiel y provocando laaparicion delas
vesiculas.

Bibliogr afia
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SINDROME DE HUNT Il (RAMSAY)
Sinonimia

S. dedisinergiacerebelar mioclénica
Sindromogr afia

Clinica

Laedad promedio de aparicion esen e adultojovenoenla
nifiez. Se caracterizapor convulsiones miocl6nicas que comien-
zan localmente en uno de los miembros y posteriormente se
extiende atodo el sistema muscular esquel ético. Los miembros
inferiores estan menos afectados que los superiores. Hay aste-
nia, disartria, dismetria, hipotonia, adiadococinesia. Es raro €l
deterioro mental.

Sindromogénesis y etiologia

Existe una pérdida casi completa de las células del ntcleo
dentado, asi como atrofiadelascolumnasde Goll y delostractos
espinocerebel 0sos anterior y posterior.

Se hereda con carécter autosomico recesivo.

Laetiologiaesdesconocida.

Bibliogr afia

Hunt, J.: “Dyssynergia cereballaris myoclonica-primary atrophy
of the dentate system, a contribution to the pathology and
symptomatology of cerebellum.” Brain, 44:490-538, 1921.
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SINDROME DE ISQUEMIA CEREBRAL
TRANSTORIA

Sinonimia

S. deinsuficienciacerebrovascular intermitente. S. deictus
amenazante. S. de claudicacion intermitente cerebrovascular. S.
deictusincipiente.

Sindromogr afia

Clinica

Este sindrome se caracteriza por su instalacion stbitay el
cese, a veces gradualmente pero con frecuencia de un modo
brusco, cuyaduracién variaentre segundos u horas. Se desen-
cadena en ocasiones cuando € paciente pasa de la posicion
clinostética o sentadaalaposicién erguida, o a rotar lacabeza
(por lo regular no existe factor desencadenante). La sinto-
matol ogiaguardarelacion con € sistemavascular afectado.
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Cuando € afectado es el sistemadelas carétidas, € paciente
presentaepisodiosde hemiparesia, hemianestesiacontralatera y
ambliopiao amaurosisdel mismolado delaisquemia.

En raras ocasiones puede estar acompafiado de cefaless,
convulsionestoénico-clénicassin pérdidadelaconciencia.

Si lalesion ocurre a nivel del sistema vertebrobasilar, el
cuadro clinico consiste fundamentalmente en vértigos, paresias
odisestesias de un hemicuerpo, monoparesia 0 tetraparesia,
diplopia, disartria, adormecimiento facial o peribucal, disfagia,
hemianopsiahomdénima unilateral o bilateral, cefaleadelocali-
zacion occipital y mésraramente hipo, somnolenciay obnubi-
lacion de la conciencia. Todos |os sintomas no acostumbran a
presentarse en un mismo paciente, Sino que se presentan uno
0 dos formando un complejo sintomético variado.

Sindromogénesisy etiologia

Se debe a una disminucion del flujo arterial, que produce
unareduccionloca delapresién deperfusion queprivaal tejido
cerebral de oxigenoy otros metabalitos.

L as causas més frecuentes son: aterotrombosis de las arte-
riasintracraneal es o extracraneal es, emboliade origen cardiaco,
embolismo pulmonar, enfermedades cardiovasculares que dis-
minuyen € flujo sanguineo cerebral, infarto lacunar, hipoxiace-
rebral generalizada, vasculopatia no aterosclerética, espasmo
arteria cerebral, trombosis de 10s senosy venas cerebrales.

SINDROME DE JACK SON
Sinonimia

S. vagoaccesoriohipogos. S. de Hughlings-Jackson.
Sindromogr afia
Clinica

Este sindrome se manifiesta por pardlisis velopalatina y
laringeay pardlisis del esternocleidomastoideo, trapecioy larin-

ge, acompafiadas de pardlisisy atrofiadela hemilenguadetipo
periférico. Existe hemiplejiacontralateral.

Sindromogénesisy etiologia

L as causas que con méasfrecuenciaproducen este sindrome
son: poliomielitis anterior aguda, pardisis bulbar progresivao
Iabioglosofaringea. También seobservaen la siringomieliay en
laesclerosislateral amiotréfica.

Estas afecciones ocasionan pardlisis del neumogastrico,

espinal, hipogloso, acompafiadas delesion del haz piramidal ain
no decusado.

Bibliografia

Jackson, J.H. : “Paralysis of tongue, palate, and vocal cord.”
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SINDROME DE JACOD
Sinonimia
S. del carrefour petrosfenoidal. S. de Negri-Jacod.
Sindromogr afia
Clinica

Semanifiestapor neuralgiatrigeminal unilateral, lesiondel
tracto Optico (amaurosisunilateral), oftalmoplgiatotal unilateral.



Pérdida de la audicién (oido medio) y adenopatias cervicales
unilaterales o bilaterales (30 % de los casos), pardisis de los
muscul os vel opal atinos.

Sindromogénesisy etiologia

L aslesiones que con masfrecuenciaoriginan este sindrome
son: neoplasias primarias 0 metastasis, sarcomade latrompade
Eustaquio, delabase del craneo, o hipofisario.

Lafosa petrosfenoidal formaun angulo de vértice interno
limitado por delante, por €l ala mayor del esfenoides, y por
detras, por lapirdmide del temporal. Dicho angulo comprende:
lafosa craneal media, por donde emergen las ramas maxilar
(agujero redondo) y mandibular (agujero oval) del trigémino, y
€l seno cavernoso, por donde pasan los pares craneales ||, IV y
VI acompafiados delaramaoftamica del trigémino.

Lostumores que asientan en estaregion provocan pardlisis
del nervio dptico, asi como de los pares cranedleslll, IV, VI y
neuralgiae hiperestesiadd territorio del trigémino.

Bibliografia

Jacod, M.: “Sur la propagation intracranienne de sarcomes de la
trompe d’ Eustache, syndrome du carrefour pétrosphenoidal
paralysie des 2e, 3e, 5e, and 6e paires craniennes.” Rev. Neurol.,
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SINDROME DE KEARNS
Sinonimia

S. ocul ocraneo-somatico-neuromuscular. S. de Kearns-

-Sayre.
Sindromogr afia

Clinica

Seiniciaen lanifiez antesdelos 15 afios. Su cuadro
clinico se caracteriza por oftalmoplejia externa progresiva
(distrofia muscular ocular), degeneracion pigmentariadelareti-
na, lagunas en & campo visual, fotofobiay pérdida progresiva
de la vision; a veces atrofia Optica y cataratas, ataxia, signos
piramidales, reflgjos disminuidos o abolidos, ateraciones de la
sensibilidad, astenia facial y de los miembros. Hipoacusia de
trasmision, atrofiaética.

Hay alteraciones cardiovascul ares: trastornos de laconduc-
cién que originan tendenciaal sincopey que evoluciona, por |o
general, aun blogueo cardiaco completo. Insuficienciacardiacay
con frecuenciamuerte por colapso cardiaco.

Puede presentarse: escoliosis, hipoplasia del esmalte den-
tario, hipogonadismo, diabetes, hipoparatiroidismo, hiperal-
dosteronismo, retardo del crecimiento corporal, defectos gona-
dalesy pérdidadelaaudicion.

Examenes paraclinicos

Electr ocar diograma. Blogueo cardiaco.

L iquido cefalorraquideo. Proteinas mayor que 100 mg/dL,
incremento de los niveles de piruvato y lactato. Pleocitoss,
hiperalbuminorraquia.

Sangre. Incremento delosniveles de lactato y piruvato.
Hipercolesterolemia, hipomagnesemia.

Biopsiade musculo. Mitocondrias anormales en la fibra
muscular.

Electrocardiograma. Con frecuencia hay trastornos de
conduccién especia mente blogueo completo de rama derecha
y desviacionizquierdadel eje el éctrico. Pueden apreciarse sig-
nos de bloqueo auriculoventricular completo.
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Sindromogénesisy etiologia

Miopatia hereditaria raray esporédica. Se desconoce su
causa, pero hay pruebasde queloscasos familiares pueden ser
trasmitidos por el ADN mitocondrial y no por €l cromosémico.

La distrofia de los musculos oculares es hereditariay se
trasmite en forma autosdémica dominante.

En relacion con las manifestaci ones asociadas, la etiologia
esdesconocida.
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SINDROME DE KLEINE-LEVIN
Sindromogr afia

Clinica

Afecta principalmente a varones adol escentes caracteri-
zéndose por una disritmia diencefdica: aternancia de perio-
dos de 4-8 dias (3 0 4 veces a afio) de suefio diurno que dura
varias horas o un aumento de la duracién del suefio nocturno,
tras los cuales el paciente despiertacon un hambrevoraz. La
ingesti6n de alimentos durante el periodo de hipersomnio llega
aexceder 3veceslonormal (bulimia). Este cuadro se acompafia
deaislamiento social, negativismo, lentitud del pensamiento,
incoherencia, faltade atencion y perturbaciones delamemoria.

Sindromogénesis y etiologia

Algunos autores postulan una patogenia psicogena, pero
sin ningtn fundamento hasta el momento.
L aetiologiaesdesconocida.

SINDROME DE KUFS
Sinonimia

S. de la idiocia amaurética familiar adulta. S. de
lipofuscinosis ceroide neuronal.

Sindromogr afia

Clinica

Los sintomas son iguales alos de laenfermedad de Tay-
-Sach. El sindome aparece entre los 15 y 25 afios. La progre-
sion es muy lenta

Examen fisico. Seencuentraataxia, rigidez muscular, pa-
rélisis. La retina puede ser normal o presentar degeneracion
pigmentaria, ausenciade manchacolor cerezaen el fondo de ojo
que es caracteristico de las formas infantil y juvenil de esta
afeccion.

Examenes paraclinicos

Biopsiarectal. Célulasganglionares con grasaa macenada
en el plexo de Meissner confirman morfol 6gicamente el
diagnéstico.



Sindromogénesisy etiologia

Se debe atrastornos del metabolismo que provocan un au-
mento de lipidos en el cerebro (ganglidésidos). Existe una defi-
cienciade peroxidasaen pacientes con lasformasinfantil y juve-
nil delipofuscinosis ceroide.

Esdeetiologiagenéticay se heredacon carécter autosomico
recesivo.

Bibliografia
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SINDROME DE KUMMELL
Sinonimia

S. de compresion por fractura vertebral.
Sindromogr afia

Clinica

Aparece meses después de un trauma de mayor 0 menor
cuantiadirecto oindirecto delasvértebras. Formacion decifosis
(giba) asociadao no asintomas neurol 6gicos, dolor, pardlisisde
miembros inferiores, trastornos de esfinteres.

Sindromogénesisy etiologia

La lesion producida por la fractura origina cambios
degenerativos de la estructura vertebral con deformacion dsea,
pero sin signosinflamatorios.

Bibliografia

Kummell, H.: “Ueber traumatische Ezkrankungen der Wirbelsauld.”
Deut. Med. Wschr., 21:180-181, 1895.

SINDROME DE LAMBERT-EATON
Sinonimia

S. de pseudomiastenia. S. miasténico asociado con carcino-
mabronquia. S. deneoplasiabronquial con sindrome miasténico.

Sindromogr afia

Clinica

Este sindrome se presenta en laedad mediadelaviday se
caracteriza por debilidad, fatigafacil fundamentalmente delos
musculos de la cintura pelviana y muslo acompafiado, por lo
general, de sequedad delaboca, impotenciasexual, dolor delos
musl os, parestesias periféricas con disminucion o abolicion de
los reflejos tendinosos, ptosis palpebral y diplopia

El sindrome se acompafia en €l 7 % de los casos (el mas
frecuente, 50 %, es el carcinoma pulmonar) del cuadro clinico
propio de la pseudomiastenia. Al contrario que en lamiastenia
gravis, los musculos bulbares extraoculares no se afectan y la
fuerzamuscular mejoracon el gercicio repetitivo.
Examen fisico. Disminucién delosreflejostendinosos, dificul-
tad paralevantarse delasillao sillon.

Signos relacionados con el carcinoma bronquial. Se puede
diferenciar de la miastenia gravis, porque cuando se realiza
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sucesivamente lamaniobrade levantarse estando €l paciente sen-
tado, va siendo mas facil en este sindrome; a revés de lo que
ocurreenlamiastenia, que cadavez esmasdificil hastaquelees
imposibleal enfermo.

Examenes paraclinicos

Electromiografia. Muestra aumento del potencial de
accioén patognomaonico de amplitud con estimulacion repetitiva
intensa.

Microscopia electronica del musculo. Muestra un au-
mento de los pliegues de la membrana presindpticaen launion
mioneural.

Radiologiadetérax, broncografiay broncoscopia. Per-
miten precisar el diagndstico.

Sindromogénesis y etiologia

Conjunto de manifestaciones neurol dgicas de neoplasias
sistémicas (el 50 % de los pacientes con este sindrome tienen
neoplasia pulmonar, oat cells, o anaplasico) cuyo defecto fisio-
|6gico basico es unafaltade liberacion de acetilcolina, en los
axonesterminalesdelaneuronamotora. Estaateracion se debe
probablemente asustancias secretadas por las célulastumorales.

Se haplanteado laposibilidad de que sedebaa anticuerpos
dirigidos contrauna parte de las terminaciones nerviosas, que
dariacomo resultado ladisminuciéndela cantidad deacetilcolina
secretada por la placa motora en respuesta a un estimulo
nervioso, a observar quelosratonesinyectados con IgG sérica
de pacientes desarrollan caracteristicas electrofisiolégicas y
electromicroscopicasdel sindrome.
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SINDROME DE LATIRISMO
Sinonimia

S. delupinosis.
Sindromogr afia

Clinica

Este sindrome es més frecuente en hombres. De aparicion
brusca, precedida por la exposicién a frio o ala humedad (a
relente). Al despertar y levantarse, el paciente se quejade dolor
enlaregion lumbar, debilidad de miembrosinferiores, ligerafie-
bre (en ocasiones), parestesias. Ladebilidad, queal principio es
ligera, progresay llegaaunapardlisis espéstica permanente, con
pérdidadel control vesical y rectal eimpotencia. Posteriormente
aparecen: pérdida dela sensibilidad a dolor y latemperatura,
hiperreflexiatendinosay signo de Babinski.



Sindromogénesisy etiologia

L aslesionesanatémicas que originan el cuadro clinico son:
degeneracién de los cordones anteriores y laterales de los seg-
mentosdorsal y lumbar delamédulaespinal. Se relacionan con
laingestion de leguminosas de la especie Lathyrus sativus y
otras subespecies afines como alimento principal, en situacio-
nes de hambre, como ocurre en Eritrea, Indiay Argelia. Se ha
planteado que el factor téxico de las semillas es el
aminopropiononitrilo. La malnutricion también tiene un papel
importante.

Bibliografia

Gopalan, C.: “Lathyrism syndrome.” Trans. Royal Soc. Trop. Med.
Hyg., 44:333-338, 1950.

Minchin, R.: “Primary lateral sclerosis of South India; lathyrism
without lathyrus’. Br. Med. J., 1:253-255, 1940.

SINDROME DE LAURENCE-MOON
Sinonimia

S. dedegeneracion encéfal o-retiniana. S. adiposo hipogenital
con malformaciones congénitas.

Sindromogr afia

Clinica

Lossintomas mésfrecuentesen este sindrome son: retar-
domental, retinopatia pigmentaria, hipogenitalismo (microfalia,
hipospadiay ectopiatesticular enlaetapaprepubera) y paraplejia
espastica.

Exémenes paraclinicos
Electrorretinograma.
Campimetria.
Ultrasonido renal.
Dermatoglifos.
Cariotipo.

Estudio neuroldgico.

Sindromogénesisy etiologia

Este sindrome es de etiologia genética y se trasmite por
herenciaautosomicarecesiva. El defecto basico no se conoce.

Estudios dela hipdfisis de pacientes afectados no han reve-
lado anormalidades morfol 6gicas o inmunocitoquimicas que ex-
pliquen el hipogonadismo de estos pacientes.

Estesindrome esmuy frecuenteen la poblacion de Kuwait.
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SINDROME DE LAURENCE-MOON-BIEDL -
-BARDET

Durante afios este sindrome se denomind incorrectamente
sindrome de Laurence-Moon-Biedl-Bardet, actual mente son dos
sindromes diferentes: S. deBardet-Biedl y S. de Laurence-Moon.

SINDROME DE LESCH-NYHAN
Sinonimia

S. de coreoatetosis-automutilacion e hiperuricemia. S. de
gotajuvenil con automutilacionesy coreoatetosis.

Sindromogr afia

Clinica

Seiniciatempranamente por malhumor y accesosde célera
con automutilacion compul siva principa mente delos|abios por
modeduras, seguida mas tarde de espasticidad coreoatetosis y
temblor.

El aprendizaje del lenguaje estardio y disartrico acompa-
flado de retraso mental moderadamentegrave. Enlos pacientes
mayores de 10 afios aparecen tofos gotosos en las orgjas 'y
puede presentarse nefropatia gotosa.

Examen fisico. Mutilaciones en |abiosy dedos, trastornos
de conducta, coreoatetosis, convulsiones, diparesia o
cuadriparesia con hipertonia e hiperreflexia. Acentuado retraso
mental, cociente de inteligencia entre 30 y 60, hematuria por
urolitiasis que puede conducir a lauremia.

Examenesparaclinicos

Sangre. Acido Urico elevado, 7-10 mg%. Bajaactividad de
la enzima hipoxantina-guanina-fosforribosiltransferasa
(HGFRT). Anemiamegaloblastica.

Biopsia renal. Se aprecian lesiones de nefropatia gotosa
con depositos de &cido Urico en € intersticio.

Sindromogeénesisy etiologia

Hay una hiperproduccién de &cido Urico por deficienciade
hipoxantina-guaninafosforribosiltransferasa“ casi completa’.

Trastorno metabdlico raro que se hereda con un rasgo
recesivo ligado al cromosoma XY 'y sdlo la padece el vardn,
mientras que la hembra puede ser portadora heterocigoto.

El gen se halocalizado en Xq26-27. Estudios moleculares
han evidenciado heterogeneidad en e sindrome debido a muta-
ciones puntual es, pequefias deleccionesdel ADN que afectanla
transcripcion, estabilidad o integridad del mensaje genético para
lasintesis normal de laHGFRT.
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SINDROME DE LESION DE LA COLUMNA
CERVICAL CON CONFUSION PROGRESIVA

Sindromogr afia
Clinica

Se presenta en pacientes con fracturadela columnacervi-
cal y enlesionesno trauméticasdelamédulaespinal. Hay pérdida
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delamemoria, alucinaciones, delirioy signosfisicosrelaciona
doscon lalesion medular.

En algunos pacientes aparecen trastornos circulatorios y
depuéstrastornos respiratorios. Existe ligeracianosis.

Exémenesparaclinicos
Radiografia de columna cervical
Puncién lumbar.

Sindromogénesisy etiologia

Se debe aunainterrupcion de las vias motoras y sensoria-
les, generalmente como resultado de unacontusion cerebral.

Se presenta en fracturas trauméticas de las vértebras, pero
también puede observarse en hematomielias, sarcomasy otras
enfermedades delamédulaespinal .

Bibliografia
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SINDROME DE LEUCODISTROFIA
METACROMATICA DE LA INFANCIA

Sinonimia
S. deVon-Bogaert-Nijssen.
Sindromogr afia

Clinica

Forma infantil tardia. Se presenta en ambos sexosentre el
primeroy cuarto afios delavida. Se caracterizapor un desarrollo
delalocomocion y del lenguaje normal, apareciendo entonces
debilidad progresiva e hipotonia de los miembros inferiores,
ataxia y pardlisis espastica, convulsiones, atrofiadptica (30 %
de loscasos), menos marcadaen lasformasjuvenil y adulta. En
etapas tempranas hay disminucion del tono muscular, ausencia,
disminucién o incremento de los reflgjos. En etapas tardias se
incrementael tono muscular, y estapresenteel signo deBabinski.
Enlos estadiosfinales se presenta unapostura de descerebracion,
pérdidade lareaccion ante los estimulos visualesy auditivos.

Forma juvenil. Aparece entrelos 4y 14 afios. Los prime-
ros sintomas son los trastornos en el rendimiento escolar, emo-
cionalesy visuaes.

Forma adulta. Seiniciacon manifestaciones de carécter
psicol gico. El paciente comienzaa presentar pérdidadel inte-
réspor e trabajoy lasactividades, megal omania, alucinaciones,
reacciones violentas y demencia, acompafiadas de trastornos
motores que se instalan después de meses o afios del comienzo de
laenfermedad.

Enlosestadiostardios de laenfermedad, cuando | os enfer-
mos estan postrados, se ha observado genu recurvatum.

Ex&menesparaclinicos

Sangre. Descenso marcado o ausenciade arilsulfatasa A,
en sueroy glébulos blancos de lasangrey en fibroblastos culti-
vados.

Biopsiadenervioperiférico. El material amacenado son
los sulfétidos, que se tifien con los colorantes anilinicos de ma-
rron naranjay no de purpura.

L iquido cefalorraquideo. Proteinas por encimade 100 mg%.
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Sindromogénesisy etiologia

El sindrome es producido por una deficiencia enzimética,
con almacenamiento de esfingolipidos. El trastorno basico esla
ausenciadelaenzimaarilsulfatasa A, que impide laconversion
de sulfétidos en el cerebrésido correspondiente y condiciona,
por tanto, laacumulacién de los esfingol ipidos.

Setrasmite con caracter autosdémico recesivo. El gendela
arilsulfatasa A humana se ha localizado en 22q13y ha sido
secuenciado completamente. Esto ha permitido identificar va-
rias mutaciones para cadatipo clinico incluyendo las mutaciones
delapseudodeficiencia de estaenzima.
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SINDROME DE LICHTHEIM
Sinonimia

S. neuroanémico. S. neurohemético. S. demielosisfunicu-
lar. S. demedulosisanémica. Degeneracion combinadasubaguda
delamédula. Enfermedad espinal funicular. Pseudotabes ané-
mica.

Sindromogr afia

Clinica

Degeneracion desmielinizante de la médula casi siempre
combinada (toma de varios cordones medulares), que aparece
vinculada a la anemia perniciosa de Biermer y ala aclorhidria
gastrica. Se presentageneralmente después de los40 afiosy en
el 70 % delos pacientes, asociadaalaanemiaperniciosa.

El primer sintoma es la parestesia (hormigueo en las ma-
nos), constituye avecesel Unico sintoma independientemente
del grado de anemia, puede acompafiarse de trastornos de la
sensibilidad téctil de algunos dedos. Se manifiesta como una
sensacion de ardor, urencia o quemazén de boca y lengua con
glositis. Méas tarde se presenta astenia, cansancio facil alos es-
fuerzosligerosy vértigos. Al final de este periodo, seinstalael
trastorno motor que predomina sobre el sensitivo.

Examen fisico. El paciente adopta una marcha paretospéasticao
ataxospastica (incoordinacién) quedala apariencia deun tabético,
por lo que se le hallamado pseudotabes anémica.

El signo de Romberg puede estar ausente, dudoso o positi-
vo, pero a examen pupilar no se encuentrael signode Argill-
Robertson propio de la tabes. A medida que progresa la enfer-
medad, € cuadro neurolégico seagravacadavez mas, lapardli-
sisy laincoordinacién motriz obligan a paciente a permanecer
en cama. Este estado se acompafiade neural giasen los miembros
inferiores, o dolores en forma de cinturdn, lo que recuerda los
doloresfulgurantes del tabético. Existen alteracionesdelasensi-
bilidad profunda, de las cuales |la mas afectada es |a palestesia.
No esraro lapresenciade hipermetria, temblor u otros sintomas
cerebel 0sos. En ocasiones hay paraplgjiaespésticao flaccida.

L osreflgostendinosos, principalmenterotuliano y aquileo,
estdn aumentados y a veces existe clonus (cuando hay toma de
cordones|aterales).

Los trastornos digestivos rara vez estan ausentes, princi-
palmentelaaclorhidria. En periodos mas avanzados aparecen



trastornos delos esfinteres (incontinencia urinaria); seintensifi-
can lostrastornos delasensibilidad (tacto, dolor y temperatura),
asi como lasensibilidad profunda. Puede estar afectadalaesfera
psiquica (delirio de persecucion).

Examenesparaclinicos

Sangre. El diagndstico se confirma al encontrar una baja
concentracion de vitamina B12 en €l suero y una prueba de
Schilling positiva.

Sindromogénesisy etiologia

Este sindrome representa un disturbio nutritivo de la mé-
dulaespinal provocado por lacarenciaenddgena, enla mayoria
delos casos por un trastorno de la absorcion, de un factor indis-
pensable para la normal nutricion del sistema nervioso que
formaparte del complejo vitaminico B (B12).

Enel déficit devitamina B12 se producen complicaciones
neurol 6gi cas cuyo exacto mecanismo de produccidn alin consti-
tuye un enigma. La cobalamina participaen laisomerizacion de
lametilmalonilcoenzima A, a succinilcoenzima A, necesitando
adenosilcobalamina como grupo prostético de la enzima
metilmalonil-Co A mutasa. Por tanto, un déficit de B12 origina
niveles elevados de metilmalonato que se excreta por la orina
como &cido metilmal dnico. Lainterrupcion delaviadel succinil
con la acumulacion progresiva de metilmalonato y propionato
(un precursor), puede conducir ala formacion de acidos grasos
anoémalos, que se incorporarian alos lipidos del interior de las
neuronas. Estaanomalia bioquimica predispone alarupturade
lamielinay asi se producirian algunas de las complicaciones
neurol 6gicas que se presentan en el déficit devitaminaB12.

Una explicacion aternativa es sugerida por experimentos
en los que monos expuestos a 6xido nitroso, desarrollan una
neuropatia clinicamente similar a la neuropatia por déficit de
vitaminaB12 en el hombre. El 6xido nitrosoinactivaunaenzima
necesaria para la sintesis de metionina, por lo que afiadiendo
metionina a su dieta, |os animal es expuestos pueden protegerse
del desarrollo delos cambiosneurales. ComolavitaminaB12 es
un cofactor esencial en la generacion de metionina, se postula
quesu déficit o el de susproductos puede ser € comin denomi-
nador responsable de las alteraciones neurol dgicas en laanemia
perniciosay en animales de experimentaci on expuestos a 6xido
nitroso.

El sindromede Lichtheim casi siempre (70 %) vaasociado
alaanemiaperniciosa, pero puede encontrarse en avitaminosis,
pelagra, icteroshemoliticos, esprue, leucemia, alcoholismo, dia-
betes y paludismo crénico.

Bibliogr afia

Dinn, J. J. et al.: “Methylgroup deficiency in nerve tissue: A
hypothesis to explain the lession of subacute combined
degeneration.” J. Med. Sci., 49:1, 1980.
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SINDROME DE LIST
Sinonimia
S. deherniacion delastonsilas cerebel osas.
Sindromogr afia
Clinica

Cuadro grave caracterizado por cefalearecurrente, vértigo,
tinnitus, nduseas, bradicardiavagal progresivapor retraso vagal

del corazdn, hipertension arterial (ocurre cuando la presion
intracraneal comienza a aproximarse a la presion arterial
diastolica), provoca isquemia bulbar, vasoconstriccion general
compensadora y finamenteinsuficiencia respiratoria central.
Cushing consideraba como signo tipico de herniacion cerebel osa
laextension ténicacon arqueo del cuelloy espalda, extension y
rotaci6n internadelos miembros con alteraciones respiratorias,
irregularidad cardiaca (bradicardiao taquicardia) y pérdidadela
conciencia. Laelevacion generalizadadelapresionintracraneal,
s es severadalugar a depresion de la funcién cerebral, tradu-
ciéndose por unadisminucion delas actividades psicocerebrales:
apatia, somnolenciay falta de atencién.

Sindromogénesis y etiologia

Tumores frontales 0 edemacerebral general. Rara vez se
asociaaherniadel |6bulo temporal hacialatiendadel cerebelo.

Se produce un desplazamiento haciaabajo delaparteinter-
na e inferior delos hemisferios cerebelosos (principa mente
los parafl6culos ventrales o amigdalas), a través del agujero
occipita hacialamédulacervical; puedeser unilateral o bilateral.

Bibliografia

List, C. F.: “Neurologic syndromes accompanying developmental
anomalies of occipital bone, atlas, and axis.” Arch. Neur. Psych.,
45:577-616, 1941.

SINDROME DEL LOBULO PREFRONTAL
Sindromogr afia

Clinica

Este sindrome seiniciadeformainsidiosay esta caracteri-
zado por cambios de lapersonaidad, que sereflgjan por faltade
preocupaci on por cualquier situacion, indiferenciasocial, placi-
dez, fatadeagresividad, inestabilidad y superficididad emocio-
nal, enocasiones se produce una excitacion infantil ( moria de
Jastrowitz), bromas y juego de palabras (Witzelsucht de Op-
penheim). Deterioro de la inteligencia con faltade concentra-
cién queimpide g ecutar actividades planeadas con pérdidadela
memoria. Abulia, disminucién de todoslos procesos mentales
y, en grado extremo, mutismo acinético. Trastornos motores
que se reflejan por dificultad en la marcha, ataxia del 16bulo
frontal o marchaataxicade Brun, posturas anormales, libera-
cién delosreflejosde prensiony succidn e incontinenciadelos
esfinteres.

Sindromogénesis y etiologia

Laslesiones del I6bulo frontal izquierdo alteran lafluidez
verbal y causan mayor grado de obstinacion y las del lado
derecho, trastornos del aprendizajey los patrones visuales del
espacio, ocasionando faltade perseverancia. En laslesiones
frontalesizquierdaslainteligenciasereduce mas (10 puntos en
la escalade Cl) que en las derechas, quizas por reduccion de la
habilidad verbal.

Seobservaen: leucotomias frontales, meningiomas, tumo-
res de la region frontal, lesiones vasculares, trauméticas,
etcétera

Bibliografia

Sachs, E.: “Symptomatology of a group of frontal lobe lesions.”
Brain, 50:474-479, 1927.

Schwab, S. I.: “Changes in personality in tumor of frontal lobe.”
Brain, 50:480-487, 1927.
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SINDROME DE MACKENZIE
Sinonimia

S. de Jackson-Mackenzie. S. dedisfagia-disfonia
Sindromogr afia

Clinica

Este sindrome esta estrechamente relacionado con € S. de
Jackson, y se caracteriza por ronquera, afoniaparcial (pardlisis
unilateral deunligamentovocal), disfagia, hemiplgia velopdatina
y pardlisisparcial delalengua.

Sindromogénesisy etiologia

Lesiones del nervio hipogloso (par XI1), nlicleo ambiguo
oramasdel nervio vago ( par X).

Bibliografia

Mackenzie, S.: “Two cases of associated paralysis of the tongue,
soft palate and vocal cord on the same side.” Trans. Clin. Soc.,
London, 19:317-319, 1886.

SINDROME DE MARCHIAFAVA-BIGNAMI
Sinonimia

S. dedegeneracién primariadel cuerpo calloso.
Sindromogr afia

Clinica

Afectaalosvarones generalmente durantelaedad media
y avanzadadelavida, enindividuos que han ingerido grandes
cantidades de vino. De curso variable (desde unosdiasa varios
meses). Se caracterizapor un estado deagitacion y confusion
acompafiado de alucinaciones visuales, auditivasy gustativas,
delirium tremens, trastornos de la memoria, negativismo y
demenciade carécter progresivo. Trastornos del lenguajey de
lamarcha (ataxia), incontinenciaesfinteriana, convulsiones, mo-
vimientos de prensién y de succién y temblor de las manos.

Sindromogénesisy etiologia

Se ha considerado de etiologiacarencial, pero no se ha
definido el factor carencial exacto, atribuyéndose alos efectos
toxicosdel alcohol, sin embargo se ha observado en abstémicos
demodo queé acohol no puede ser un factor indispensable. Se
hasugerido un fallo enzimético debido adeficiencias vitamini-
cas y un defecto vasocirculatorio, pero estos son solamente
especulaciones.

Bibliografia

Marchiafava, E. and A. Bignami: “Sopra un alterazione del corpo
calloso osservata in soggetti alcoolisti.” Riv. Pat. Nerv. Ment.,
8:544-549, 1903.

SINDROME DE MARIN (AMAT)
Sinonimia

S. de Marcus-Gunn invertido.
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Sindromogr afia

Clinica

Reflejo involuntario automético del cierre ocular, presion
delacérneaque produce el pestafieoy rapido movimiento de la
mandibula del lado contralateral, aveceslamandibulase mueve
ligeramente haciaadelante, con movimientos muy rapidosy
minimos.

Sindromogénesisy etiologia

Desconocida. Puede observarse unas cuantas semanas des-
puésde losatagueshemipléjicosy en caso de esclerosis lateral
amiotréfica. Es considerado un movimiento asociado entre €l
orbicular delosparpadosy € musculo pterigoideo lateral debido
aunalesion supra-nuclear.
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Marin (Amat), M.: “Sur le syndrome ou phenomene de Marcus
Gunn.” Ann. Occul., 156:513-528, 1919.

SINDROME DE MAY-WHITE
Sinonimia

S. deataxiacerebelary sordera. S. de mioclono familiar
progresivo.

Sindromogr afia

Clinica

Se presenta en ambos sexos, durante la nifiez o la
adolescenciaenindividuos normales. Comienza con convulsio-
nes mioclénicas que se extienden cadavez mas, desencadenan-
dose por cualquier estimulo banal, y se acompafia de ataxia
cerebelosa. Al principio el paciente manifiesta irritabilidad,
alteraciones del carécter, acciones impulsivas o alucinaciones
visuales que poco a poco se traducen en un profundo trastorno
delasfunciones cognoscitivas. Lasorderaaveces puede consti-
tuir un signo temprano. Al final de la enfermedad la caguexia
obligaal paciente aguardar cama con rigidez, hipotonia, aboli-
cion de los reflgjos tendinosos, acrocianosis y signos corti-
cospinaes.

Ex&menesparaclinicos
Electr oencefal ograma. Existen alteracionesenlas ondas.
Prueba para el diagnéstico de la sordera.

Sindromogénesisy etiologia

Es un sindrome de etiol ogia genética, se han reportado fa-
milias con evidencias de herenciaautosdmicadominante y fami-
lias con consanguinidad, que aparentemente se producen por
herenciaautosdmicarecesiva

El defecto basico se desconoce.

Bibliografia

May, D. L. and H. H. White: “Familial myoclonus, cerebellar ataxia
and deafness.” Arch. Neurol., 19:331-338, 1968.

SINDROME MENINGEO
Sindromogr afia

Clinica

Su comienzo, por lo general, suele ser rapido y se describe
unatriadasintomatol 6gica caracterizadapor: cefalea, vomitosy
constipacion.



Lacefaleaesintensa, delocalizacion preferentemente fron-
tal u occipital, que se exacerba con laluz, los ruidos, |os movi-
mientos, latoso el estornudoy quemotivaal pacientea gemido
o que exhaleen ocasionesel Ilamado grito hidrocefadlico o menin-
geoy quelo obligaaquedar inmdvil paraaliviar el dolor, este se
irradiaalolargo de la columnavertebra (raquialgia) y esprodu-
cido por inflamacion delas leptomeninges anivel medular.

L os vomitos son repentinos, bruscos, avecessin nauseas,
de tipo central, provocados por los cambios de posicién al
desplazar la cabeza 0 sentarse.

Laconstipacion es acentuadaamenudo como consecuencia
delacontracturaabdominal, pero tiene menosval or semiol égico.

Otros sintomas, pueden presentarse convulsiones parcia-
les o generalizadas, fundamental mente, en nifios, fotofobia (sin-
tomafrecuente), vértigo, nistagmoy sensacidn derotacion delos
objetos o del mismo enfermo. Trastornos de tipo vasomotor
traducidos por laaparicion, trasel frote, de unalinearoja muy
viva y persistente (rayameningitica de Trousseau). No tiene
ninguin valor semiol dgico.

La fiebre es habitual (39-40 °C), e pulso es inestable e
irregular. La disociacién de la temperatura con el pulso
(bradicardia) en ocasionesfalta.

Trastornos psiquicos como cambiosen el carécter y reac-
ciones psiquicas (alucinacionesy delirios especialmente enlos
nifos).

Examen fisico. Lo méas caracteristico es la contractura
meningea, que es un signo muy fiel y de aparicion precoz. El
paciente adopta una posturaantialgica, tratando delograr una
relgjacion delasraicesespinalesparaevitar €l estiramiento delas
meninges perirradicul ares, caracterizado por encogimiento delos
miembros, inclinacion delacabezahaciaatrés, adoptando en los
casosextremos € decubito lateral conla cabezaen hiperexten-
sion, piernas flexionadas sobre lapelvis (actitud en gatillo de
fusil).

SgnodeKernig. Con el enfermo acostado en declibito late-
ral se leflexiona € tronco hastasentarlo, al hacer presién sobre
las rodillas para obtener la extension de las piernas sobre €l
plano delacama, se comprueba que esto esimposible (las pier-
nas se semiflexionan) provocando dolor en laregion posterior
de losmuslos. Con el enfermo acostado esimposible colocar en
completa extension la pierna sobre el muslo cuando el muslo
estd situado en angulo recto sobrelapelvis, siendo lamaniobra
dolorosa.

Sgno de Brudzinski. Sgno de la nuca de Brudzinski. Al
coger lacabezadel paciente eintentar flexionarlaaproximando el
menténal manubrio esternal, laspiernas inician el movimien-
to deflexion. Reflgjo contralateral de Brudzinski. Se provoca
al flexionar la pierna sobre e musloy este sobre la pelvis,
origindndose en el lado opuesto un movimiento de flexion del
musculo contralateral.

Maniobra de Guillain. Al pellizcar el cuédricepsfemoral
deunlado, seorigina un movimiento de flexion del musculo
contralateral.

Sgno de Lewinson. Al ordenar a paciente que togue el
pecho conel menton, abre labocacon el objetivo de conseguir-
lo con laminimaflexion delacabezay delacolumnavertebral .

Sgnodel tripode. Al sentarseenlacamael paciente adopta
una actitud envarada, rigida, apoyandose en ambos miembros
superiores extendidos formando un tripode con el torso. Signo
de Brudzinski de la mgjilla. Al pellizcar lamejillael paciente
levantalosbrazos. Sgno deBrindas. Al girar lacabezahaciaun
lado se produce laelevacion del hombro contralateral.

La contractura de los muscul os abdominales produce una
retraccion del vientre, provocando e signo delabatea.

Puede existir estrabismo externo uniocular con diplopia,
menos a menudo ptosis palpebral, pupilas desiguales, a inicio
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midticas y mas tarde midridticas. A veces se observa ligera
contractura hemifacial y trismo con rechinamiento de dientes.
Laneuritis Opticaesrara.

Examenes paraclinicos

Puncién lumbar. Confirmael diagnéstico y puede presen-
tar caracteristicas diferentes seglin la etiologia: aumento de la
presion (50-100 cm de agua).Aspecto claro y transparente como
agua de roca (encefalitis virales) o turbio y supurado segin la
cantidad decélulas. Color verdoso (meningitisneumocdcicas) o
amarillo (meningitis meningocdcicas) y en ocasiones
xantocrémico. Menos a menudo hemorragico (hemorragia
subaracnoidea). Lascélulas pueden llegar a300-400 €l ementoso
maés con predominio de polimorfonucleares, cuando el germen
posee un poder flogdgeno muy activoy mononuclear (linfo-
citos) en lasmeningitisvirales. Albimina: aumentada. Glucosa:
desciende en las meningitis bacterianas, normal o altaenlas
viraes.

El diagndstico etioldgico se hace mediante el cultivo del
liquido. Reacciones col oidal es: denotan floculacién enlostubos
con altas disoluciones del liquido, lo que origina curvas con
desviacion hacialaderecha

Sindromogénesis y etiologia

La causa mas frecuente de este sindrome son las
meningoencefalitis primarias, que pueden ser causadas por Vi-
rus, bacterias (meningococos, neumococos, estafilococos, baci-
los gramnegativos y bacilo tuberculoso), rickettsias, hongos,
espiroquetas (leptospirosis y sifilis) y protozoarios (hemato-
zoario de Laveran), meningoencefalitis secundarias (sarampin,
varicela, posvacunales).

Lahemorragiasubaracnoideaproduce un cuadro clinico muy
similar a sindrome meningeo.

La presencia de un agente infeccioso, celular, tumoral o
sangre dalugar aunareaccion inflamatoriaenla piamadre y la
aracnoides que extiende |l os espacios subaracnoideo y ventricular
através de los agujeros central y lateral del ventriculo. La
reacci6n meningease acompafia de hiperproduccién de liquido
cefalorraquideo, lo que provoca un aumento de la presién
endocraneal, lesiones de la corteza cerebral subyacente e
irritacion delasraicesraquideas.

Bibliografia
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SINDROME DE MENINGITIS ESPINAL
HIPERTROFICA

Sinonimia
S. de Charcot-Joffroy. S. de pardlisis epidural ascendente.
Sindromogr afia

Clinica

El cuadro clinico esta caracterizado por dolor severo en €l
cuelloy region dorsal de la cabeza, hombrosy miembros supe-
riores que se intensifica con los movimientos del cuello. Existe
atrofiay fasciculacion de los miscul os de estas regiones que se
desarrollan en semanas 0 meses.

Examen fisico. Hiporreflexia o arreflexiatendinosadelos
miembros superiores seguido de paresiay espasticidad de las



piernas con pérdidade la sensibilidad por debajo del nivel dela
lesion. Hay cambios vasomotores y atréficos. Puede acom-
pafiarse de insuficiencia de los esfinteres.

Sindromogénesisy etiologia

El sindrome no tiene una causa especifica, en algunos ca-
sos aparece como complicacion delasifilis.

Bibliografia
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-367, 1869.

SINDROME DEL MIEMBRO FANTASMA
Sindromogr afia

Clinica

Se produce después de una amputacion de miembro. Se
presenta en el 67 % delos pacientes. El enfermo tiene la
sensacion de que el miembro amputado esta presente todavia
con sensaciones de posicién y movimiento. EI miembro es
percibido en la posicion en que se hallaba en el momento del
accidente.

Sindromogénesisy etiologia

Neuroma del nervio cortado y otros mecanismos linféa-
ticos. Fenémeno deirritacion periféricadel mufion.

Bibliografia
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SINDROME DE MIELINOLISIS
PROTUBERANCIAL CENTRAL

Sinonimia
S. de Adams-Victor-Macall.
Sindromogr afia

Clinica

Es un sindrome relativamente raro que afecta principal-
mente alos adultos de ambos sexos, aunque se haobservado en
nifios.

Secaracterizapor debilidad progresivadelos muisculosdela
mimicay delalenguaque provoca trastornos deladeglucion
y del lenguaje, pardlisislingual. En ocasiones se acomparia de
fendmenos pseudobul bares (Iabilidad emocional, l1anto patol 6-
gico). Cuadriparesiaqueevolucionaalacuadriplejiaflccidasin
reflgjos, signo de Babinski. Frecuentemente hay ausencia de
respuesta a los estimulos dolorosos y reflejos corneales, in-
continenciaurinaria y parélisisrespiratoria(mésrara).

Examenesparaclinicos
Esdificil establecer el diagndstico.
Potencialesauditivosevocados. Si serealizan en el tron-
co encefélico, pueden colaborar parademostrar el deterioro de
lafuncion delas vias pontineas.
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Sindromogénesisy etiologia

Se planteacomo unavariedad anatomicade laencefalopatia
alcohdlica, pero se observatambién en los desnutridos no alco-
hdlicos.

Se ha observado también en pacientes con neoplasias y
enfermedadesrenales, insuficiencia hepética y diversosproce-
sos infecciosos. Se ha sugerido que se relaciona con € trata-
miento deladeshidrataciony el desequilibrio hidroglectrolitico,
mucho més que con el alcoholismo y ladesnutricién en si.

Bibliografia
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SINDROME DE MIGRANA CLASICA
Sinonimia

S. demigrafiacomun. S. de hemicraneafamiliar.
Sindromogr afia

Clinica

Esun cuadro clinico de carécter ciclico, paroxistico, quese
presentacon notable carécter familiar caracterizado por cefaleas
intensas unilaterales (80 % de los casos), que pueden durar
desde unos pocos segundos hasta varios dias. Es masfrecuente
en el sexo femenino y se agudiza en los periodos criticos de la
vida(pubertad, premenstrual, climaterio); seacompafiadeirrita-
bilidad, nauseas, vomitos, fotofobia, molestos centelleos visua-
les, enrojecimiento e hinchazén de los parpados (en ocasiones),
estrefiimiento o diarreas.

Aunqgue lo més frecuente esquela cefaea asiente enlas
sienes, puede ocurrir en cualquier parte de la cabeza, caray
cuello. Algunos pacientes se quejan de un cuadro prodrémico
antes de la aparicién de la cefalea como palidez facia u otros
trastornos vasomotores craneal es como €l vértigo.

Raravez hay trastornos neurol 6gicos méas graves.

Sindromogénesisy etiologia

Se hacomprobado unaanormalidad general vasculary los
vasos extracraneal es muestran mas variaciones anatémicasque
en los individuos normales. Durante el ataque prodrémico de
migrafia, las arteriasintracraneal es estén contraidas, y durantela
cefalea esta contraccion esmésintensa.

Desde hacetiempo se han buscado agentes humorales que
pudieran ser la base de este sindrome. Se ha observado que €l
liquido obtenido de lugares edematosos en puntos de cefalea e
hipersensibilidad méxima durante la crisis, contiene un
polipéptido vasodilatador de tipo bradicinina, que disminuye el
umbral del dolor y que quizasintervengafavoreciendo unainfla-
macionlocal estéril. Sinembargo, ni las cininas, ni lahistamina,
ni las sustancias como laacetilcolina explican las manifestacio-
nes del trastorno.

Sehaplanteado laposibilidad de que algunaanormalidad en
el trastorno del metabolismo de la serotonina interviene en el
desencadenamiento del sindrome.

Esto se habasado en |as observaciones de que las concen-
traciones de serotoninaque existen antes de la cefalea, disminu-
yen espontaneamente poco antesdeiniciarselacrisisy durante
esta se produce un aumento en la cantidad de metabolitos de



serotonina También sehaplanteado un trastorno delas plaguetas.
Se ha observado disminucién pasgjera de la actividad de la
monoaminoxidasa de las plaguetas, asi como un aumento dela
agregacion plaguetaria, sin embargo, alin no esté aclarado el
significado de estos hallazgos.
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SINDROME DE MIGRARA HEMIPLEJICA
OFTALMOPLEJICA

Sindromogr afia

Clinica

Este sindrome se presenta en adultosjévenes. Se caracteri-
zapor hemicraneamoderadaacompariadade pardlisisextraocular
delos pares craneales |1, IV o VI, seguida frecuentemente por
hemiparesia(3 0 5 dias después del comienzoy cuando el dolor
cede). Puede ir acompafiado de soplo cranedl. El paciente se
recuperaalos de pocos dias.

Examenesparaclinicos
Arteriografia carotidea.

Sindromogénesisy etiologia

Laetiologiaes desconocida, en algunos casos se haencon-
trado un aneurismadelacarétidainterna.

Bibliografia
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SINDROME DE MILLS
Sinonimia

S. delaformahemipléicadela esclerosislateral amiotrofica
Sindromogr afia

Clinica

Afectalapiernay luego, de forma ascendentey gradua,
afectatodo el miembro y también el miembro superior del mis-
mo lado.

Atrofiamuscular sin fibrilacion.

Durante € curso de la enfermedad pueden aparecer sig-
nos extrapiramidales.

Sindromogénesisy etiologia

Spiller y Millslo consideraron como una pardlisis de ori-
gen cerebral debida a procesosabiotréficos (forma de pardisis
senil). Lacaracterizacion de estaentidad clinicaestddada por la
tomaexclusivadela neurona motora. Muchos agentesdiferen-
tes muestran esta accion clinica selectiva. Atrofia cortical y
dilatacién ventricular.
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SINDROME MIOCLONICO
Sindromogr afia

Clinica

La mioclonia es unsignoclinico caracterizado por una
contraccion muscular brusca, rapida y breve, desordenada e
involuntariacon unafrecuenciade 7-25/min, con carécter ritmico
y recurrente en varios musculos y que pueden tener lafuerza
suficiente como paradesplazar a miembro afectado. Puede ocu-
rrir espontaneamente en reposo, 0 con movimientos volunta
rios. Las relaciones sensoriales son otros de sus atributos pro-
minentes. El parpadeo de unaluz, un sonido fuerte o un brusco
contacto con alguna parte del cuerpo pueden iniciar una
sacudida. Losestimulos repetidos pueden provocar una serie
de sacudidasmioclonicas quecrecen enintensidad hasta produ-
cir un ataquey aparecen en cualquier misculo del organismo,
més frecuentemente en los miembrosinferiores; por lo regular
se caracterizan por ser simétricas y bilaterales, pero pueden
presentarse de un solo lado.

Sindromogénesisy etiologia

Es un signo presente en una gran variedad de trastornos
metabolicos y neuroldgicos generalizados (mioclonias), en €
curso de las encefalitis, enfermedad de Creutzfeldt-Jakob, o
encefal opatias secundariasainsuficienciasrespiratoria, rena croé-
nicao hepética, o desequilibrio hidroelectrolitico.

Bibliogr afia

Lance, J. W.: “Myaoclonic jerks and falls; an etiology, classification
and treatment.” Med. J. Aust., 1:113-119, 1968.

SINDROME DE MIOCLONOS DEL PALADAR
Sinonimia

S. de Spencer. S. de mioclonias velofaringeas. S. de
nistagmo palatal .

Sindromogr afia

Clinica

Se caracteriza por contracciones ritmicas continuas del
paladar, frecuentemente asociadasy sincrénicas con contraccio-
nesde la faringe, laringe, lengua, suelo de la boca, cudlo y
diafragma, con una frecuenciade30-180/min, y persisten durante
el suefio y laanestesia, manteniendo inalterado su ritmo 'y velo-
cidad. Generalmente, son bilateralesy simétricos, pero aveces
son unilaterales con sincronismo de las contraccionesentrelos
diferentes territorios. Al hacer abrir la boca del paciente se
pueden observar las sacudidas del velo del paladar, los
movimientos del constrictor delafaringe en su pared posterior.
Al examen laringoscopico se observan movimientos ritmicos
deaduccion y abduccion delosplieguesvocales. En ocasiones,
los globos oculares participan en forma de nistagmo, aungque
las sacudidas se producen en dostiemposiguales (adiferencia
del nistagmo). Cuando se toman los misculos elevadores de la
laringe sus sacudidas son visiblesen el cuello.

Frecuentemente este sindrome estaasociado atemblor de
lamano.

364



Sindromogénesisy etiologia

Tumores, trastornos vasculares del tronco encefélico que
toman las conexiones dlivaresinferioresy olivodentadas.

Bibliografia

Politzer (1862) quoted by J. Gallet: Le nystagmus du voile le
syndrome myoclonique de la calotte protuberantielle. Thesis,
Paris, 1927.

SINDROME DE MIOPATIATUBULAR
Sinonimia

S. demiopatiacentronucl ear.
Sindromogr afia

Clinica

Afectaaambos sexos. Aparece en laprimerainfanciao en
laadolescenciatempranaaungue excepciona mente seobservan
los sintomas durante €l primer afio de vida, pero €l comienzo de
lamarcha puede retardarse. Se caracteriza por paresiasimétrica
delos miembros, marcha de pato (basicamente esta afectada la
musculatura estriada), los musculos permanecen delgados y
arrefléxicos durante todalavida. En unaedad mayor, € paciente
presenta unacara larga y estrecha, pie zambo y escoliosis.
Oftalmoplejia externay ptosis palpebral.

Examenes paraclinicos

Electromiografia. Anormal, potenciales de unidad moto-
ra peguefios y con excesivo reclutamiento, acompafados de
fibrilacionesy potenciales positivos agudos.

Biopsia muscular. Fibras con hileras de nicleos centra-
les, frecuentemente rodeadas de una zona perinuclear clara. Las
fibrasde tipo| se afectan de forma preferente y se encuen-
tran atréficas.

Sindromogénesisy etiologia

Puede ser esporadico, pero puede heredarse en forma
autosdmicadominante, recesivao con carécter recesivo ligado al
cromosomaX. Al parecer se produce unadetencién del desarro-
Ilo muscular en €l estadio miotubular, aunque en laactualidad no
se conoce bien lanaturaleza del proceso patol dgico.

Bibliografia

Spiro, A. J; G M. Shy and N. K. Gonatas: “Myotubular myopathy.”
Arch. Neurol., 14:1-14, 1966.

SINDROME DE MOEBIUS BIFACIAL
Sinonimia

S. de diplgjia congénita facial con estrabismo convergen-
te. S. de pardlisis oculofacial. S. de pardlisis congénitade los
parescranealesVIy VIl . S. deagenesianuclear. S. depardisis
oculofacia-bulbar.
Sindromogr afia
Clinica

Se presenta desde €l nacimiento. Hay pardlisis facia y
cierre completo delos ojos, incapacidad paraabducir €l ojo més
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aladel punto medio, dificultad paralanutricion debido aatrofia
odeformidad de lalengua. Ausenciadelosmusculos pectoraes,
sindactilia. Trastornosdela succion, eversion del labioinferior
y boca abierta.

Sindromogénesis y etiologia

Congénita, posible fallo del desarrollo de las células del
nicleo motor del nerviofacial ( pares cranealesVIy VIIl) y/o
defecto primario de los muscul os derivados del primeroy se-
gundo arcos branquial es. El término sindrome de M oebius debe
ser usado solo para casos con pardlisis congénita de los pares
craneales VI y VII que presentan defectos esquel éticos. Se han
reportado casosfamiliares que sugieren unaherenciaautosdmica
dominante.

Bibliogr afia

MacDermot, K. D. et al.: “Oculofacial bulbar palsy in mother
and son: review of 26 reports of familial transmission within
the ‘Moebius spectrum of defects’.” J. Med. Genet., 28:18-26,
1991.

Moebius, P. J.: “Ueber angeborene doppelseitige Abduces-Facialis-
-Lahmung.” Munchen Med. Wschr., 31:91-94; 108-111, 1888.

SINDROME DE MORVAN
Sindromogr afia

Clinica

Comienzadeformainsidiosadurantelasegunda década o
después, caracterizandose por una pérdida sensitivay simétri-
ca, fundamentalmente enlos miembros inferiores, detipo diso-
ciado (pérdidadelas sensibilidadestérmicay dolorosa con con-
servacion de lasensibilidad téctil y delapresion).

Frecuentemente se asocia a infecciones indoloras de los
dedos delos pies, asi como Ulceras perforantesen la planta y
mutilacion de los miembros, hiperhidrosis y alteraciones
ungueales.

Sindromogénesis y etiologia

Neuropatia hereditaria con caracter autosdmico dominan-
te. Degeneracion cronicay selectivadelaneuronasensitiva. Al-
gunosautoreslaconsideran unaformaclinicadelasiringomielia

SINDROME DE MOYAMOYA
Sindromogr afia

Clinica

La afeccion se observa principalmente en lactantes, nifios
y adolescentes (de origen japonés) de ambos sexos. Se caracte-
riza por debilidad deunmiembro o del brazo o dela pierna de
un mismo lado. Esta acompafiada, menos frecuentemente, de
cafaleas, convulsiones, deterioro del desarrollo mental, trastorno
visua y nistagmo. Pueden presentarse trastornos del lenguaje,
trastornos sensitivos, movimientos involuntarios y andar vaci-
lante.

Sindromogénesisy etiologia

El término moyamoya (pal abrajaponesaque designaauna
nube de humo o niebla) serefierea una rete mirabile cerebral
basilar extensiva (red de peguefios vasos anastomaticos en la
basedel créneo) arededor y distalesal circulo arterial del cerebro
sobrelasuperficie basilar. Se plantean dos posibilidades: o bien



gue se trate de una malformacién vascular congénita, o
vascul arizacién colateral secundariaaunahipoplasiacongénitao
aunaestenosisu oclusion adquiridade laarteriacarétidainterna
en estadios precocesdelavida que provoca abundantes colate-
rales peguefias procedentes de las arterias faringeaascendente
y meningea media, pertenecientes a sistema de la carétida
externa

Bibliogr afia

Nishimoto, A. and S. Takeuchi.: Moyamoya disease. Vascular disease
of the nervous system. Handbook of Clinical neurology. ed. P.
J.Vinken. Amsterdam, North Hollans, 1972.

SINDROME DE MUNCHMEYER
Sinonimia

S. de miositis osificante progresiva.
Sindromogr afia

Clinica

Esunsindromeraro queapareceen lainfancia, enlaadoles-
cenciaoenindividuos jovenes. Seinicia con hinchazones pasa-
jeras y localizadas en € cuelloy espalda, produciéndose més
tarde la osificacion progresiva apicocaudal de la musculatura,
fasciasy tendones que provocan rigidez delos movimientos,
causando sinostosis e incurvaciones del tronco. Los puentes
calcificados entre misculos adyacentes y a travésdelas arti-
culaciones, provocan escoliosis, rigidez de la columna, mandi-
bulay miembros y limitan la expansion torécica. Se palpan
masas duras de consistencia pétrea en los musculos. Este tras-
torno raro es espectacular por sus consecuencias, produce el
“hombre piedra’ que se presenta a veces en los circos. Con
frecuencia se asocian anomalias como hipoplasia o malforma-
ciéndel dedo gordo del piey del pulgar y menosfrecuentemente
de otros dedos.

Examenes paraclinicos

Rayos X. Inclusion de sombras seasdensas en las masas
muscul ares paraesquel éticas.

Biopsia de musculo. Revela una intensa proliferacion
detejido conjuntivo intersticial con poca reaccion inflamatoria
celular. Posteriormente se producela formacién de tejido osteoide
y cartilaginoso, desarrollandose en el tejido conjuntivo y
englobando afibras muscul aresrel ativamenteintactas.

Bibliografia

Basset, A. L.; A. Donath et al.: “Diphosphonates in the treatment
of myositis osificans.” Lancet, 2:845, 19609.

Lutwat, L.: “Myositis ossficans progressve” Am. J. Med., 37:269,1964.

SINDROME DE MURRI

Sinonimia

S. de atrofia cerebelar generalizada. S. de degeneracion
primariaparenquimatosacerebel ar. Sde ataxia cerebel osapresenil.

Sindromogr afia

Clinica

Es una afeccién rara, predominaen el sexo masculino
después de los 30 afios (atrofia cerebelosa tardia de los
franceses). Se caracterizapor ataxia, asinergia y adiadococinesia
acompafiada de palabra escandiday nistagmo.
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Sindromogénesisy etiologia
Incierta. Se sugieren factorestoxicos (alcoholismo).
Bibliografia

Murri, A.: “Degeneration cerebellare da intossicazione endogena.”
Riv. Crit. Clin. Med., 1:593 609, 1900.

SINDROME DE NECROSIS DEL CUERPO
ESTRIADO

Sinonimia
S. de necrosissimétricay bilateral del cuerpo estriado.
Sindromogr afia

Clinica

Este sindrome frecuentemente sigue a una convulsi6n epi-
|éptica severay status de anoxia cerebral aguda. Los sintomas
iniciales son: pérdidadelaconciencia, ausenciade movimientos
involuntarios, trastornosdela deglucién, movimientos atetoides.

Sindromogénesisy etiologia

Necrosisdel cuerpo estriado por dafio anéxico, que produ-
ce necrosis de las células nerviosas del putamen y del nicleo
caudado sin destruccion de laarquitecturaastroglial o arquitec-
turavascular.

Bibliografia

Marinesco, G. and S. Dragenesco: “Contribution anatomo-clinique
a létude de syndrome de Foerster.” Encephale, 24:685, 1924.

SINDROME DE NECROSIS DEL GLOBOPALIDO
Sinonimia

S. deVogt. S. de anoxiamonoxidica.
Sindromogr afia

Clinica

Se presenta en pacientes que han sufrido un episodio de
coma por inhalacion de mondxido de carbono, 6xido nitroso o
gasde cocina. Unastres semanas después se recuperan del coma
deformacompletao persisteligeraconfusion. Larecaida puede
comenzar semanas después del primer episodio de coma, y se
caracterizapor un estado acinético, rigidez generalizada, exten-
sion de los miembros inferiores y flexion de los superiores. En
unaminoriadelos casos, solo hay una ligera rigidez parkin-
soniana.

Sindromogénesisy etiologia
Lanecrosis del globo palido estd asociada aun menor o

mayor grado de dafio cortical debido alatoxicidad del gas y ala
intensidad de lanecrosishemorrégica.

Bibliografia

Meyer, A.: “Ueber der Wirkung der Kohlenoxydvergiftung auf
das Zentralnervensystem.” Z. Ges. Neurol. Psychiat.,
112:172, 1926.



SINDROME NEOCEREBEL OSO
Sinonimia

S. del 16bulo cerebel oso posterior.
Sindromogr afia

Clinica

Aparece en cualquier edad y en ambos sexos. Se caracteriza
por hipotoniahomolateral o generaizada, reflgjos pendulares, trémor
estético y durante los movimientos voluntarios, trastornos de la
bipedestacion, desviacion espontaneade los miembrosinferiores
(tendencia a caerse hacia € lado de lalesion), astenia, dismetria,
adiado-cocinesia (el ritmo normal delosmovimientosseve dtera-
do por irregularidades de fuerza y velocidad), trastornos del len-
guajeque puede adoptar diferentesformas: disartriade” comerse”
lassilabaso disartriade” escanson” ( € paciente cortalas paabras
ensilabasen formaparecidaacomo se escande un verso en métri-
ca), discurso lento, entrecortado y explosivo acompafiado de
trastornos de la escritura.

Sindromogénesisy etiologia

Lesion vascular o neoplasica, inflamatoriao traumética del
I6bulo posterior o parte lateral del cuerpo cerebel 0so.

Bibliografia

Holes, G.: “The symptoms of acute cerebellar injuries due to
gunshot injuries.” Brain, 40:461-535, 1917.

SINDROME DEL NERVIO DE ARNOLD
Sinonimia

S. delaneuralgiade Arnold. S. de la neuralgia de larama
auricular del vago. S. delaneuragiaoccipital de Arnold.

Sindromogr afia

Clinica

Se presenta con frecuenciaentrelos 40-70 afios, caracteri-
zado por un dolor que se inicia en la region suboccipital con
irradiacion a la region occipital o hacia e hombro, punzante,
paroxistico, con sensacion de desgarro. Los puntos dolorosos
del occipital mayor seencuentran en el punto medio deunalinea
gue uneel proceso mastoideo con € atlas. Los puntosdoloro-
sos del occipital menor estén situados entre las inserciones del
trapecio y del esternocleidomastoideo a nivel del proceso
mastoideo.

Lascrisisneuralgicas pueden desencadenarse por latos, el
frio delaamohada o un pequefio gol pe craneal.

Sindromogénesisy etiologia

Este sindrome se produce por procesos locales de lasdos
primeras vértebras cervicales: polirradiculitis, consecutivas a
osteoartritis cervical hipertréfica, espondilitis anquilopoyéticas
y ma de Pott cervical.

Bibliografia

Alayza Escardo, F.: “Arnold’s neuralgia’. JAMA., 161:391,

1956.
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SINDROME DEL NERVIO ETMOIDAL ANTERIOR
Sindromogr afia

Clinica

Cuadro clinico caracterizado por dolor intenso bilateral enlas
regiones frontd, parietal, occipital, que no cede; rigidez de nuca,
quepersisteuno o masdias; &reasde hipersensibilidad alrededor del
agujero etmoidal y sobred nervio.

Sindromogénesisy etiologia

Se produce por unareaccion de hipersensibilidad a causa
delapresionintrahisticaen el agujero etmoidal anterior, presién
gueocasionainterferenciacon laconduccion normal del nervio.

Bibliografia

Burnham, H. H.: “Anterior ethmoidal nerve syndrome; referred
pain and headache from lateral nasal wall.” Arch. Otolaryng.,
50:640-646, 1949.

SINDROME DE NEURALGIA FACIAL ATiPICA
Sindromogr afia

Clinica

Prevalece enj6venes o mujeres de medianaedad con largas
historias de crisis de dolor persistente con remisiones, que se
localizaenlamitad inferior delacabezay craneo, en lamandibu-
la cercade los molares posteriores y que puede estar acompa-
flado de sensacion delatidos muy intensosen el cuello, peroque
no son mas que cefaleas de origen vascular.

Sindromogénesisy etiologia

Seobservaen el curso delahisteriade conversiony enlos
trastornos vasculares. Se produce dilatacion y distension de la
porcion extracranea de la arteriameningea media y de otras
ramasdelaarteriacarétidaexterna.

Bibliogr afia

Harris, W.: Neuritis and neuralgia. Oxford, London, 1926.
. “An analysis of 1 433 cases of paroxysmal trigeminal
neuralgia (trigeminal-tic) and end results of grasserian alcohol
injection.” Brain, 63:209-224, 1940.

SINDROME DE NEURITIS SENSORIAL MULTIPLE
Sinonimia

S. de neuritis multiple cutanea.
Sindromogr afia

Clinica

Minima y précticamente asintomaticadurante largo tiem-
po. Cambios de la sensibilidad de la piel desde hipostesia a
anestesia. Dolor espontaneo raramente estimulado por ligeros
traumas de la piel, siendo la distribucién de las éreas afectadas
diseminada pero nuncasimétrica, con més frecuenciaenvuelve
nervios sensitivos de los dedos y miembros como el safeno,
femorocuténeo lateral, calcaneo lateral. Nunca se afectan los
nervios motores. Ausencia de manifestaciones vasomotoras o
tréficas. No existen trastornos sistémicos.



Sindromogénesisy etiologia

Puede ser una expresion delaesclerosismltiple o muchas
otrasenfermedades.

Bibliografia

Schlesinger, H.: “Ueber Neuritis multiplex cutanea.” Neurol.
Centralbl., 30:1218-1221, 1911.

Wartlenberg, R.: “Multiple sensory neuritis: a clinical entity.” Trans.
Amer. Neurol. Ass., 71:101-104, 1946.

SINDROME DE NEUROBLASTOMA FAMILIAR
Sinonimia

S. del neuroblastoma congénito.
Sindromogr afia

Clinica

Generalmente comienza antes de los 5 afios (80 % de los
casos), agunos después. Por lo regular, su primera manifesta-
Cién esunamasatumoral abdominal localizadaen la suprarrenal
0 ganglios simpéticos vecinos, que con frecuenciacruzalalinea
media. El cuadro clinico varia de acuerdo a su localizacion. A
nivel delaregion cervica sepresentaen formadeunamasadura
y lobular, que afectael tridngulo posterior del cuello o seextien-
dealaregion esternocleidomastoidea. Dolor torécicoy toscuando
estalocalizado en el mediastino. Obstruccion urinariao recta si
lalocalizacion esenlapelvis. Por lo general, los primeros sinto-
mas son atribuibles mas alas metéstasis que ala neoplasia pri-
maria

Exémenesparaclinicos

Orina. Niveleselevados de catecolaminas deuno o masde
sus derivados &cido 3-metoxi-4-hidroximandélico (VMA) y €
&cido hemovalinico (HVA).

Radiologia. Permitelalocalizacion del tumor y las metés-
tasis 6seas que con frecuencia son hilaterales, simétricas con
zonas de destruccion y proliferacion de hueso nuevo.

Tomogr afia axial computadorizada. Muestra una masa
hipodensa cuyadensidad seincrementade manerauniformetras
laadministracion de sustanciade contraste, con grado variablede
hemorragiay calcificacion.

L iquido cefalorraquideo. Citologia.

Sindromogénesisy etiologia

Se sugiere la posibilidad de que se trasmita por herencia
autosdmicadominante. Es unadelasneoplasias mas frecuentes
en el nifio. Masdelamitad se originaen laglandulasuprarrenal
o0 en los ganglios simpaticos, y pueden aparecer en cualquier
punto de |a cadena simpéticaganglionar o puede provenir delos
gangliosespinales. En raras ocasi ones ocurre como tumor prima-
rio del sistemanervioso central.

En lineas celulares de neuroblastomahumano, se ha logra-
do aislar un ADN gendémico homélogo a oncogen MY C, pero
amplificado; el oncogen MY CN que se halocalizado en 2p24.
Hay dos dteraciones cromosomicasrel acionadas con este oncogen:
unaregién cromosdmicalargade col oracion homogéneay la pre-
sencia de doble minutas que nuncacoexisten en unacélula

Bibliografia

Brodeur, G. M. and R. C. Seager: “Gene amplification in human
neuroblastomas: basic mechanism and clinical implications.”
Cancer Genet. Cytogenet., 19:101-111, 1986.
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Chatten, J. and M. L. Voorhess: “Familia neuroblastoma.” N. Engl.
J. Med., 277:1230-1236, 1967.

Dodge, H. J. and M. C. Benner: “Neuroblastoma of adrenal medullar
in siblings.” Rocky Mount. Med. J., 42:35-38, 1945.

SINDROME DE NEUROPATIA AMILOIDOSICA
HEREDITARIA TIPO |

Sinonimia

S. de neuropatia amiloiddsica hereditariatipo Andrade. S.
de neuropatia amiloidésica hereditariatipo portuguesa.
Enfermedad ddl pie. S. de neuropatiaamiloidésicatipo I

Sindromogr afia

Clinica

Afecta por igual aambos sexos, comienzaentre latercera,
cuarta y quinta décadas de lavida. La hipotension ortostética
precede aotrossintomas. Hay progresion insidiosade parestesias
periféricas simétricasdelos miembrosinferiores, que progresan
lentamentey se extienden eventual mente alos miembros supe-
riores, acompariada de alteraciones vegetativas como: pérdida
del reflejo pupilar a la luz y miosis, anhidrosis, pardlisis
vasomotora, diarrea alternando con constipacidn e impotencia.
Trastornosdelamarcha(por ateraciones del sentido de posi-
cion y leve debilidad muscular). Abolicién de los reflejos
tendinosos. Trastornos del ritmo cardiaco (bloqueo de rama o
bloqueo auriculoventricular con cardiomegalia). Pérdidade peso,
anorexiay hepatomegalia. Méasraramente puede estar acompa-
flado por opacidad del vitreo, que progresa a la ceguera e
hipoacusia.

Exémenesparaclinicos

Biopsia del nervio sural. Disminucion de las fibras no
mielinicas y mielinicas cortas con depdsitos nodulares de
amiloide alo largo de lostroncos nerviosos.

Biopsia de piel, misculo, encias, mucosa rectal o ri-
fion. Se demuestra el amiloides mediante tinciones apropia-
dasy microscopiaelectronica.

Sindromogénesisy etiologia

Se hereda con caréacter autosdmico dominante. Afectaprin-
cipalmente las fibras cortas sensoriales y auténomas. Los
dermatomas |umbosacros muestran pérdida de la nocicepcién
tiposiringomiélica y discriminaciontérmicacon conservacion
del tacto y la presion.

El defecto se ha localizado en el gen de la proteina
transtirorretinolina (TTR). Esta es una proteina de transporte
para latiroxinay €l retinol (vitaminaA). Lamutacion consiste
en uncambio delavalinapor lametioninaenlaposicion 30 (va
30 met). El gen hasido asignado al cromosoma 18.

Bibliografia

Mahloudji, M.; R. D. Teasdall; J. J. Adamkiewicz et al.: “The genetic
amyloidosis; with particular reference to hereditary neuropathic
amyloidosis, type Il (Indiana or Rukavina type).” Medicine,
48:1-37, 1969.

SINDROME DE NEUROPATIA AMILOIDOSICA
HEREDITARIATIPO I

Sinonimia

S. de neuropatiaamiloiddsicahereditariatipo Rukovina. S.
deneuropatiaamiloiddsica hereditariatipo Indiana.



Sindromogr afia

Clinica

Afectapor igual aambos sexosdurantelaterceraa lacuarta
décadas de lavida. Secaracterizapor sintomas de neuropatia
periférica, queafecta més severamentealos miembros superio-
resiniciandose en lamano. Es carateristico observar entumeci-
mientodel pulgar y lostres primeros dedos por compresion del
nervio mediano, a nivel del ligamento del tunel carpiano.
Pueden observarse pequefios trastornos motores.

Examenes paraclinicos

Biopsia del nervio sural. Disminucién de las fibras
mielinicasy amielinicas cortas con depositos nodulares de
amiloide alolargo de lostroncos nerviosos.

Biopsia de piel, musculo, encia o recto. Se demuestrala
sustanciaamil oide mediantetincionesapropiadasy microscopia
electrénica.

Sindromogénesisy etiologia

Polineuropatiafamiliar de herencia autosdmicadominante
cuyamutacion estaanivel del gen delaproteinatrangtirorretinolina
y se produce un cambio de isoleucinaa serinaen laposicion 84
(ver neuropatia amiloidésica tipo 1). Sindrome de neuropatia
amiloiddsicano hereditaria

Sindromogr afia
Clinica

Predomina en hombres (84 %). La edad de aparicion es
hacia la cuarta a sexta décadas de la vida. Se caracteriza por
sintomassimilaresa laneuropatiaamiloiddsi cahereditaria, aun-
gue afecta las porcionesdistales delosmiembrosinferiores mas
que los superiores. Se acompafia de cardiomegalia (21 %),
hepatomegalia (16 %), esplenomegalia (5 %), macroglosiay
nefropatia.
Sindromogénesisy etiologia

Desconocidas.

Bibliografia

Ostertag, B.: “Familiare Amyloid-Erkrankung.” Z. Menschl. Vereb.
Konstit-Lehre, 30:105-115, 1950.

SINDROME DE NIELSEN I
Sinonimia

S. del giruscingulado.
Sindromogr afia
Clinica

Hay apatia, aquinesia, mutismo, incontinencia.

Examen fisico. Ojos abiertos, tono muscular normal, indi-
ferenciaa dolor, signo de Babinski bilateral.
Sindromogénesisy etiologia

Existe un dafio bilateral del giruscingulado.
Laetiologiaesdesconocida.
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Bibliografia

Ford, F. R.: Diseases of nervous system. ed. 4, Springfield, Thomas,
1960.
Nidsen, J. M.: Agnosia, apraxia and aphasia, Hoeber, New York, 1946.

SINDROME DE OCLUSION DE LA ARTERIA
ESPINAL ANTERIOR

Sinonimia
S. deBeck. S. de hemiplejiahemianestésica. S. hipoglosal.
Sindromogr afia

Clinica

Sepresentapor |o generd en formaabrupta, aplopectiforme
con dolor y parestesia 'y varia de acuerdo con el sitio de la
oclusion:

1. Oclusién de la arteria espinal anterior a nivel de la médula

oblongada (sindrome de Davison): cuadriplejiaflaccida, pér-

didadelasensibilidad discriminativapor debajo del nivel de
lalesion.

. Oclusion de las ramas que irrigan €l area paramedial de la
médula oblongada: pardlisis homolateral de la lengua y
hemiplejia contralateral con trastorno de la sensibilidad
téactil.

. Oclusion anivel toracolumbar: atrofiamuscular segmentaria
y pardlisis espasticade los miembrosinferiores, ocasional-
mente unilateral con hemianestesiacontralateral, disociacion
sensitiva por debajo delalesion.

. Oclusién anivel delaporcioninferior delamédula: pardisis
fléccidadelos miembros inferiores con cambiosdisociativos
delasensibilidad. Abolicion de losreflgjosdel areaafectada,
trastorno de lasensibilidad superficial.

Palestesiay batiestesia conservadas.
Sindromogénesisy etiologia

Trombosis (mas frecuente) y neoplasias. Aterosclerosis,
sifilis, traumatismos, coartacion delaaorta.

Bibliografia

Spiller, W.G.: “Thrombosis of the cervical anterior median spinal
artery; syphilitic acute anterior polymyelitis.” J. Nerv. Ment.
Dis., 36:601-613, 1909.

SINDROME DE PAGE
Sinonimia

S. de hipertensién encefélica.
Sindromogr afia

Clinica

Aparece en mujeres jovenes o de mediana edad, ocasional-
mente en hombres. Se caracteriza por la aparicion periodica de
manchas enrojecidas cubiertas por pequefias gotas de perspiracion
en lacara, parte superior del térax, y aveces en e abdomen. Los
miembros durante lacrisisestan frios, palidos. Hay lagrimeo sin
causa emocional. Cefalea, taquicardia e hiperperistalsis abdomi-
nal. Poliuriaemocional. Labilidad de la presion sanguinea, que
aumentadurante los ataques. Ocasional mente febricula.



Sindromogénesisy etiologia

Desconocida. Se plantea que se produce por un trastorno
hipotal dmico. Un sindrome similar es observado en algunos casos
con tumor comprimiendo € hipotdlamo.

Bibliografia

Page, I. H.: “A syndrome simulating diencephalic stimulation
occurring in patients with essential hypertension.” Amer. J. Med.,
190:9-14, 1935.

Schroeder, H. A. and M. L. Goldman: “Test for the presence of the
hypertensive diencephalic syndrome using histamine.” Amer.
J. Med., 6:162-167, 1949.

SINDROME DE PAINE-EFRON
Sinonimia
S. deataxiatelangectasiall.

Sindromogr afia

Clinica

Aparece enlaadolescenciatardiao en laprimerajuventud.
Comienza con dolor en laregion dorsal y muslo, méstarde se
acomparia de ataxia de progresion lenta. Telangectasias difusas
y oscurecimiento de los nevos.

Sindromogénesisy etiologia

Patrones hereditarios dominantes. Posible degeneracion
espinocerebelar.
Laetiologiaesdesconocida

Bibliografia

Paine, R. S. and M. |. Efron: “Atypical variants of
ataxiatelangectasia syndrome.” Develop. Med. Child. Neurol.,
5:14-23, 1963.

SINDROME DE LA PARALISIS BULBAR
PROGRESIVA DE WACHSMUTH-LEYDEN

Sinonimia

S. de Duchenne. S. de pardlisis labioglosofaringea. S. de
pardlisis bulbar espéstica progresiva.

Sindromogr afia

Clinica

Apareceentre los 50-60 afios de edad. Comienza con
trastornos progresivos del lenguaje, (dificultad para pronun-
ciar las consonantes linguales (r, n, 1), labiales (b, m,p, f),
dentales(d, t) y paatales (k, g); trastornos delamasticacion
por debilidad de los musculos masticatorios (reflejo de
bulldog); trastornos de la deglucién con regurgitacion nasal
ocasional, babeo, pérdidadelosreflejosfaringeosy laringeos,
voz nasal por dificultad en la elevacion del velo del paladar,
fasciculaciones del mentony delalengua, lacual espequeiay
atrofica con imposibilidad de su propulsion por trastornos del
musculo geniogloso. La estacién bipeda y los movimientos
estan afectados por la espasticidad de los miembros. Los hom-
bros se levantan con dificultad y no se consigue elevarlos.
Pérdidadel control emocional con episodios subitosde risa y
Ilanto. Debilidad delos masculosfaciales.

Examenesparaclinicos

Electromiografia. Fibrilaciones de denervacion y
fasciculaciones. Reduccion delavelocidad de conduccion delos
nervios motores.

Sindromogeénesisy etiologia

Varianteclinicadela esclerosis laterd amiotréfica Degenera
ciondelosnicleosdelosparescranedesV, VII, 1X, X, X1y X1l en
asociacion con otros trastornos degenerativos, no se afectan los
musculosextrinsecosdel ojo.

Bibliogr afia

Duchenne, G.: “Paralysie musculaire progressive delalangue, duvoile
du palais et des levres: affection non encore décrite comme
espeche morbide distincte.” Arch. Gén. de Méd., 16:283-296,
1860.

SINDROME DE PARALISISDEL SABADO
PORLANOCHE

Sinonimia
S. neuropético al cohdlico.
Sindromogr afia

Clinica

Esta pardlisis se presenta en grandes tomadores de a cohol.
Después de unaintoxicacion alcohdlica, € paciente despiertasin-
tiendo entumecimiento en € miembro superior, cuando tiene e
brazo en abduccidn sobre el borde de unasillao con lacabeza
sobre este. Las pardlisis més frecuentes son las de los misculos
inervados por e nervio radial (impiden la extension del codo,
mufiecay dedos); también estan afectados|os nervios periféricos
delos miembrosinferiores, especialmente el nervio peroneo.

Sindromogeénesisy etiologia

Este sindrome se debe a una neuritis compresiva. Con
frecuenciaexiste, previamente, unaneuritisal cohdlica

Bibliogr afia

Grinker, R. R. and A. L. Sahs: Neurology, ed. 6, Springfield, Thomas,
1966.

SINDROME DE PARALISIS PARATRIGEMINAL
DE RAEDER

Sinonimia
Pardlisistrigeminal en el sindrome simpético 6culo pupilar.
Sindromogr afia

Clinica

Los sintomas son unilaterales y se caracterizan por dolor
intenso concentrado alrededor del 0jo, que puede ser continuo
con periodos de exacerbaciony derelgjacion. En ocasiones pue-
de estar acompafiado de sintomas relacionados con tomade los
nervios craneales paraselares (11, 111, 1V y V1).

Examen fisico. Se observa ptosis palpebral, miosis, au-
sencia de sudacion facia (lo que establece ladiferencia con el
sindrome de Horner). La inyeccién conjuntival y €l lagrimeo
estén, generalmente, presentes.
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Examenesparaclinicos
Radiologia de craneo y columna cervical.
Arteriografia.

Sindromogénesisy etiologia

Este sindrome puede ser producido por lesiones neoplésicas,
trauméticas, inflamatorias,vasculares, o idiopéticas que dafian
lasfibras 6culosimpéticas distales alabifurcacion delaarteria
car6tidacomun (aeste nivel son escasas las fibras sudoriparas).

Cuando hay toma de los pares craneales paraselares (sin-
drome de Raeder tipo 1) se produce por tumoraciones, abscesos
0 aneurismas de laparte anterior delafosacraneal media.

Cuando no hay tomade pares craneal es (sindrome de Raeder
I1), se produce por abscesos dentales, aneurisma de la arteria
car6tidainterna, etcétera.

Bibliografia

Law, W. R. and E. R. Nelson: “Internal carotid aneurysm as a cause
of Raeder’s paratrigeminal syndrome.” Neurology, 18:43-46,
1968.

Raeder, J. G.: “Paratrigeminal paralysis of oculopupillary
symphatetic.” Brain, 47:149-158, 1924.

SINDROME DE PARALISIS PERIODICA
TIROTOXICA

Sinonimia
S. deKitamura.
Sindromogr afia

Clinica

Este sindrome es mésfrecuente en hombresentrelatercera
y cuartadécadas de lavida, principalmente en individuos de
origen japonés (2,8 % de los pacientes japoneses con
hipertiroidismo padecen este sindrome). Aparece, general-
mente, temprano en lamafiana al despertar, o durante el dia
después del descanso posterior a ejercicio o a una comida
copiosa. Hay episodios indoloros de paralisis muscular del
troncoy miembros que incapacitan a paciente paralevan-
tarse o0 moverse. Movimientos oculares, sialorrea, sin tras-
tornos respiratorios que duran de 12-24 h. Los pacientes
presentan todos los sintomas y signos del hipertiroidismo
(sindrome de Basedow), aunque estos pueden aparecer me-
ses después del sindrome muscular. En algunos casoslaglan-
dula tiroides puede estar aumentada de volumen sin otros
signos de hipertiroidismo (hipertiroidismo apético). Duran-
telas crisis estan disminuidos o ausentes | os reflej os muscu-
lares de los muscul os af ectados, sin que exista aumento del
tono muscul ar. Esta miopatia desaparece cuando el paciente
sevuelve eutiroideo con el tratamiento. Lascrisisde pardlisis
pueden ser inducidas por 10 unidades de insulina.

Exémenesparaclinicos

Electromiogr afia. Durante la crisis revela miopatia tipo
parésica.

Test de tolerancia a la glucosa. Alterado.

Test de hipertiroidismo. Alterados.

Biopsia muscular. Generalmente, normal. Pocas fibras
sufren cambios degenerativos.

Microscopia optica. Revelavacuolizacion subsarcolemal
central en un grupo pequefio de los muscul os af ectados.
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Sindromogénesisy etiologia

La pardlisis periddica tirotoxica esta asociada al
hipertiroidismo. Se supone que el hipertiroidismo exterioriza
formas|atentes de laenfermedad de Cavaré-Westphal (pardlisis
periédicafamiliar hipocaliémica).

Bibliogr afia

Kitamura, R. and I. Nihonnaukagakukai-Zasshi, quoted by T.
Shinosaki: “Klinische Studien uber die periodischen paralysise
derextremitaten.” Zkschr. ges. Neurol. Psychiat., 100-564-611,
1926.

Norris, F. H.; B. J. Panner and J. M. Stormont: “Thyrotoxic perio-
dic paraysis; metabolic and ultrastural studies.” Arch. Neurol.,
19:88-98, 1968.

SINDROME DE PARALISIS POSEPILEPTICA
DE TODD

Sindromogr afia

Clinica

Pardlisis transitoria que sigue a una convulsion motora
focal, como secuela del ataque jacksoniano, que se manifiesta
por paresiatemporal o pardlisis de los miembros que dura unas
pocas horas o dias.

Sindromogénesisy etiologia

Al parecer se produce por agotamiento delas neuronas del
foco epiléptico.

Bibliografia

Jasper, H. H.: Basic mechanisms of the epilepsies. Little Brown,
Boston, 1969.

Todd, R. B.: clinical lectures on paralysis. ed. 2, Churchill, London,
1856.

SINDROME DE PARALISIS PSEUDOBULBAR
Sindromogr afia

Clinica

Este sindrome aparece después de los 40 afios, y se ca
racterizapor disartria, lengugjelento, balbucientey aun anartria,
afoniacompletatemporal 0 voz monétonamonocorde, disfagia
(atragantamiento), dificultad paracaminar con pérdida de la
fuerza en todos losmiembros, que recuerda una tetraparesia
espéstica de pocaintensidad, risay llanto espontaneos que no
pueden ser controlados. Exageracion delos movimientos auto-
méticosy reflgjos, laexpresion facial puede ser similar aladel
parkinsonismo (facies en mascara), voz nasal sin entonacion,
volumen bajo en murmullo, y saliveoincontrolable.

Sindromogénesisy etiologia
Aterosclerosis con multiples &reas de reblandeci miento.
Bibliografia

Magnus, A.: “Fall von Aufhebung des Willenseinflusses auf einige
Hirnnerven.” Arch. Anat. Physiol. u. Wissench. Med., 258-
-267, 1837.



SINDROME DE PARALISIS SUPRANUCLEAR
PROGRESIVA

Sinonimia
S. de Steele-Richardson-Olszewsky.

Sindromogr afia

Clinica

Se observa con mayor frecuenciaen el sexo masculino du-
rante la sexta década de la vida (45-73 afios). Se inicia con
cambios vagos de la personalidad combinados con trastornos del
equilibrioy delamarcha, caidas bruscas, ateracionesvisuaesy
oculares, pseudoftalmopl ) ia constante que af ecta principalmente
lamiradavertical, especialmente haciaabajo, pérdida del fend-
meno de Bell (movimiento superior reflejo delosojosal forzar
el cierre delos parpados) y la convergenciaocular y las pupilas
disminuyen entonces de tamafio. En € cursode su evolucion
se afectan también los movimientos oculares horizontales,
preservandose los reflgjos 6culo vestibulares, hasta la pérdida
total de los movimientos voluntarios de |0s ojos.

Trastorno de los movimientos verticales y pérdida del
componente répido del nistagmo optocinético (inducido por €l
caor). Disartria(pal abraarrastrada). Disfagia. Rigidez disténica
del cuello y parte superior del tronco, los miembros sevuelven
inflexibles con signo de Babinski en algunos casos, facies
inexpresiva, marcha torpe con ligera ataxia de los miembros,
disminucién delamemoria, retardo de los procesos del pen-
samiento, apatia y perturbacién de la capacidad para mani-
pular la informacion disponible.

El paciente sevuelve anartritico, inmdvil y casi indtil con
cierto grado de demencia

Sindromogénesisy etiologia

Se produce pérdida de neuronasy gliosis en € techoy
tegmento mesencefdlico, nicleo subtaldmico de Luys, nlcleos
vestibulares y oculares.

Laetiologiahastael momento esdesconocida. Seplanteala
posibilidad de un viruslento, pero han fallado losintentos de su
transferenciaa monos por medio delainoculacién intracerebral
detgjido encefdlico.

Se observaen € parkinsonismo, pardlisis pseudobulbar y
demencias.

Bibliografia
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10:333-359, 1964.

SINDROME DE PARAPLEJIA DOLOROSA
Sindromogr afia
Clinica

Dolor extremadamente severo en un punto especificodela
columnavertebral, debido alacompresion dela raiz vertebral,

seguido por paraplejiay caquexia.

Examenesparaclinicos
Radiologia de columna.
Survey 6seo.

Sindromogénesis y etiologia

Lesion vertebral osteogénicau osteolitica, mielomamdilti-
ple, metastasis de prostata, pulmén, mama, rifion o colon.

Bibliografia

Grinker, R. R. and A. L. Sahs: Neurology. ed. 6, Springfield, Thomas,
1966.

SINDROME DE PARINAUD I
Sinonimia

S. de los coliculos mesencefdlicos (tubérculos cuadri-
géminos). S. mesencefdlico posterior. S. depardisis de la mira-
daconjugada. S. de Koerberg-Salus-Elshing.

Sindromogr afia

Clinica

Este sindrome se caracterizapor pardlisisdelamiradaen €l
plano vertical, losglobos ocul ares no pueden el evarse ni descen-
der; con mayor frecuencia se afectael movimiento haciaarriba,
guedando preservado el movimiento hacia abgjo. La pardlisis
suele ser conjugaday de ordinario no se acompafia de diplopia
pero si de pardlisis o paresia de la convergenciay de abolicién
frecuente del reflejo fotomotor con conservacion delaacomoda-
cién (signo de Argill-Robertson). Retraccion palpebral .

Enlaformaclinicadescritapor Koerberg-Salus, seasocia€l
nistagmo ocular y palpebral en los diferentes movimientos
del gjo.

Sindromogénesis y etiologia

Este sindrome se produce por |esiones mesencefalicas que
afectan la region adyacente ala sustancia gris, que rodea €l
acueducto del cerebro aambos lados delalinea media y enla
region delacomisuracerebral posterior y techo mesencefélico.

Las causas son: lesiones vasculares y tumorales (la mas
frecuente es el pinealoma) y laesclerosis miltiple que toman el
motor ocular comun.

Bibliografia
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-Ophtalmology, St. Louis, Mosby, 1985.

Hiller, N. R.: Walsh and Hoyt's clinical in Neuro-Ophtalmology.
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Pavan-Langston, D. (ed.): Manual of ocular diagnosis and therapy.
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SINDROME DE PARKINSONISMO
ENCEFALITICO

Sindromogr afia

Clinica

Este sindrome aparece en cual quier edad deformagradual y
tiene un desarrollo répido. Secaracteriza por ligerosprédromos
gue en ocasiones pueden faltar y que estan dados por: trismo
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moderado y cefalalgia seguidos de un estado de asteniaintensa
guellevaal pacienteaunacompletainmovilidad. Lacaraadquie-
reunaexpresi on demiradafijacon lahendidurapal pebral abierta
que semeja el estupor. Hay reflgjos seborreicos muy caracteris-
ticos que recubren la piel de grasa, sialorrea casi constante y
reaccion pupilar frecuentemente unilateral. El paciente adopta
unaactitud de encorvamiento, con lacabezaflexionaday lacifo-
sis dorsal esté acentuada, con pérdida del balanceo automético
delos miembros superioresdurante lamarchay se acompafiade
anteropulsién. Hay disociacion de los componentes del suefio:
duranteel diapresentalainmovilidad del suefio pero sin dormir,
mientras que durante la noche duerme, pero con una marcada
inquietud motora (gesticula, habla, seincorpora, etcétera).
El temblor esviolento, casi miocl6nico.

Exéamenes paraclinicos

L iquido cefalorraquideo. Discreto aumento delatension,
aumento delaalbimina, pleocitosismoderadadetipolinfocitaria
Reaccion de Pandy casi siempre positiva. Reaccion de Wasser-
mann negativa. Hiperglucorraguia. Reacciones coloidalesdetipo
Iuético con flocul acién de medianaintensidad.

Sindromogénesis y etiologia

Este sindrome se originapor complicacion delaencefalitis
del tipo de Von Economo.

Es producido por lesién de la sustancia negra del mesen-
céfaloy globo pdlidodel telencéfalo.

Bibliogr afia

Grinker, R. R. and A. L. Sahs: Neurology. ed. 6, Springfield, Thomas,
1966.

SINDROME DEL PEDUNCUL O CEREBELOSO
SUPERIOR

Sinonimia
S. delaarteriacerebel osaanterosuperior.
Sindromogr afia

Clinica

Aparece deformasibita, sin pérdidadelaconciencia. Uni-
lateral. Se caracterizapor movimientosinvo-luntarios de reposo
y hemisindrome cerebeloso que se revela por lateropulsion
durante lamarcha, hipotoniamuscular, dismetriay temblor, to-
dosdelocalizacién ipsilateral. Pérdidacontralateral delasensi-
bilidad térmicay dolorosa incluyendo la cabeza. En ocasiones
hay pérdida contralateral de la audicion y esta presente el
sindrome de Horner. Persisteladeglucién normal, no hay pardli-
sisni anestesiaen lazonadeinervacion del nervio glosofaringeo,
no afonia ni signos de toma del haz piramidal. El prondstico
depende delaextensiony lanaturalezadelalesion. Frecuente-
mentelaevolucion esfavorable.

Examenesparaclinicos
Puncion lumbar.
Tomografia axial computadorizada.
Arteriografia.

Sindromogénesisy etiologia

Este sindrome es ocasionado por la obstruccion de la
arteria cerebelosa anterosuperior por trombosisy menos
frecuentemente por embolismos, neoplasias y procesos
inflamatorios.

Estaobstruccién ocasionalesiones de reblandecimiento que
afectan la cara superior del hemisferio cerebeloso de ese lado,
acompafiado o no delesion del pediincul o cerebel oso superior y
€l lemniscolateral.

Bibliogr afia

Dow, R. S. and G. Muruzzi: The physiology and pathology of the
cerebellum. University of Minnesota Press, Minneapolis, 1958.
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SNDROME DE PELIZAEUSMERZBACHER
Sinonimia

S. deaplasia extracortical congénita. S. de leucodistrofia
sudandfila. S. deleucodistrofiade Spielmeyer.

Sindromogr afia

Clinica

Aparece exclusivamente en el sexo masculino. Seinicia en
los primeros meses delavidao durante la nifiez. Esde curso
progresivoy lentoy se caracteriza por movimientos anormales
delosojosdeformaextraviada, arritmicos (nistagmo pendular,
rapido, irregular, con frecuenciaasimétrico), movimientosinter-
mitentes de la cabeza, ataxia, temblor intencional, movimientos
coreiformesy atet6sicos de |os brazos. Trastornos del desarro-
Ilo psicomotor y alteraciones mentales.

Sindromogénesisy etiologia

Sedebe aunamielinizacion defectuosa del cerebro, tronco
encefdlico, cerebelo, médulaespinal y nervios periféricos.

Es un sindrome de etiologia genética que se trasmite por
herenciaautosdmicarecesivaligadaa cromosomaX. La muta-
cién se encuentraen € gen que codifica proteina proteolipidica
(PLP) en Xg22. Laausenciao defecto de esta proteina produce,
desmielinizaciony sehaobservado ausenciade oligodendrocitos
en € cerebro de pacientes con este sindrome. Se han descrito al
menos seis tipos diferentes de mutaciones del gen PLP.

Este sindrome se trasmite por herencia recesivaligada al
cromosoma X, y €l mecanismo bioquimico es desconocido.

Bibliografia
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SINDROME DE PENFIELD
Sinonimia

S. deepilepsiacentroencefdica. S. de epilepsiaautonomi-
cadiencefdicaanterior.



Sindromogr afia
Clinica

Sindrome que se caracterizapor crisisconvulsivas acompa-
fiadas de manifestacionesvegetativas: congestionfacial, siaorrea,
perspiracion, lagrimeo, exoftalmia, dilatacion pupilar, taqui-
cardia, polipnea.

Lascrisis son deduracion variable (1-15 min), y terminan
con un corto periodo de obnubilacion.

Sindromogénesis y etiologia

Seproducepor lesion localizada enel piso y paredes del
tercer ventriculo.

Bibliografia

Penfield, W.: “Diencephalic autonomic epilepsy.” Arch. Neural.
Psychiat., 22:358-374, 1929.

SINDROME POSHERPETICO
Sinonimia

S. deneuralgiaposherpética.
Sindromogr afia
Clinica

Aparece generalmente en ancianos, después de una infec-
cion por zoster. Es sumamente infrecuente 'y se caracteriza por
una sensacion de quemazdn constante, con ondas superpuestas
de dolor punzanteintensoy prolongadoy sensibilidad exquisita
a masligero estimulo enlapiel del territorio afectado.

Sindromogénesisy etiologia

Cambios degenerativos e incompleta regeneracion de los
nervios.

Bibliografia

Brain, Lord: Diseases of the nervous system. ed. 6, London Oxford
University Press, 1962.

SINDROME DE PSEUDOTABES DIABETICA
Sinonimia

S. deneuropatiadiabética.
Sindromogr afia
Clinica

Se caracteriza por arreflexiatendinosa, anestesia profunda
y dolores en las ramas del nervio peroneo (ciético popliteo
externo) con atrofiamuscular. En algunos casos, mononeuritis

delasramasdel plexo braguial.

Examenesparaclinicos
Correspondientes con la etiologia de base.

Sindromogénesisy etiologia

Este sindrome se presenta como una complicacion que
apareceen € curso deladiabetesy que obedece acambiosen el

metabolismo del nervio. Incide sobre todo en diabéticos de
50-60 afios.

Bibliogr afia

Jackson, J. H.: “Contribution to the comparative study of
convulsions.” Brain, 9:1-23, 1886.

SINDROME DE RADIACION CEREBRAL
Sinonimia

S. denecrosisdel cerebro por radiacion.
Sindromogr afia

Clinica

Se presenta en pacientes tratados con altas dosiso cursos
multiples de radiacion ionizante. El sindrome se desarrolla
7-12 meses después del Ultimo tratamiento y presenta una
sintomatologia variable: cefaleas, convulsiones, paresias, dete-
rioro delamemoria, labilidad emocional, afasiay estupor.

Sindromogénesisy etiologia

Esun proceso degenerativo delas células nerviosas debido
al efectodirecto delaradiaciony al menosen partealaisquemia
originada por vasculitis posradiacion.

Se ha pensado que |os mecanismos de autoinmunidad des-
empefian algun papel en lalesion histica.

Bibliografia

Fisher, A.W. and H. Holfelder: “Lakales Amyloid im Gehirn Eine
Spatfalge von Rontgenbestrahlungen.” Deutsch. Z. Chir.,
227:475-483, 1930.

SNDROME DE RAYMOND-CESTAN
Sinonimia

S.deRaymond. S. deCestan. S. dedisociaciéndelamirada
lateral. S. alterno protuberancial superior.

Sindromogr afia

Clinica

Se caracterizapor pardlisismonolateral delos movimientos
delateralidad delamiradapor tomadel par VI (nervio abduccens
0 motor ocular externo) del mismolado, hemiplejiacontralateral,
hemianestesiade cara, troncoy miembros. El prondstico depen-
dedesu etiologia.

Sindromogénesisy etiologia

Este sindrome se produce por unalesion delaparte altadel
puente queinteresalaviapiramidal, cintillalongitudinal poste-
rior, lemnisco medial, via central del trigémino después de su
entrecruzamiento, vias olivorribricasy rubrospinales.

Bibliografia

Raymond, F. et R. Cestan: “Troi observation de paralysie des
mouvements associés des globes oculaires.” Rev. Neurol., 9:70-
=77, 1901.
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SINDROME DE REICHERT
Sinonimia

S. delaneuralgiadel plexotimpanico. S. delaneuralgiadel
ganglio geniculado. S. del nervio de Jacobson.

Sindromogr afia

Clinica
Paroxismo de dolor punzante en €l meato aclistico externo,
asociado con otros doloresen lacaray zona posteroauricular.
Después de la seccion de este nervio se produce pérdida
unilateral delassensacionesdel velodel paladar, pared faringea
y trompa de Eustaquio, epiglotis y el tercio posterior de la
lengua

Sindromogénesisy etiologia

Laetiologiasedebeairritacion inflamatoriao neoplésicade
laramatimpanicadel nervio glosofaringeo (nervio de Jacobson).

Bibliografia

Reichert, F.L.: “Tympanic plexus neuralgia. True tic douloureux
of the ear or so-called geniculate ganglion neuralgia cure effected
by intracranial section of the glossopharyngeal nerve.”
JA.M.A., 100:1744-1746, 1933.

Reichert, F. L.: “Neuralgias of the glossopharyngeal nerve with
particular reference to the sensory, gustatory and secretory
functions of the nerve”. Arch. Neurol. Psychiat., 32:1030-
-1037,1934.

SINDROME RETINOHIPOFISARIO
Sindromogr afia

Clinica

Se presenta en cualquier edad, més frecuentemente en el
sexo femenino. Se caracteriza por cefalea, vértigo y trastornos
de la visién acompafiados de alteraciones tipicas del campo
visual. En € fondo de 0jo se observa estrechamiento de los
vasos retinianos, neuritisy atrofiadel nervio optico.

Examenes paraclinicos

Radiologiadecraneo. Alteracionesdelasestructuras 6seas
delasillaturcacon descalcificacion y ostedlisis de los procesos
clinoideos posteriores.

Sindromogénesisy etiologia
Lasindromogeénesisy laetiologiano estan precisadas.
Bibliografia

Lijo, Pavia J.: “Sindrome retinohipofisario tratado por la
gonadotropina sérica. Cuatro nuevas observaciones.” Rev. Oto.
Neuro. Oftal., 22:5-9, 1947.

Lijo, Pavia J. and M. Lis: “Sindrome retinohipofisario benigno.
Sobre 30 observaciones.” Rev. Oto. Neuro. Oftal., 24:41-45;
73-76, 1949.

SINDROME DE LA RISA ESPASMODICA
Sinonimia

S. delarisaforzada. S. delarisahomérica. S. de ataques
derisa
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Sindromogr afia

Clinica

Debe ser considerada como un sintoma més que un
sindrome.

Se caracterizapor risaincontrolable, desproporcionadaala
causaprovocadora, sin emocion ni placer.

Sindromogénesis y etiologia

Seobservaen esclerosis multiple, pardisis pseudobulbar,
hemorragiaintracraneal y posterior a la lobotomia de lacorteza
premotora.

Bibliografia

Grinker, R. R. and A. L. Sahs: Neurology. ed. 6, Springfiel, Thomas,
1966.

Homer, in both Iliad and Odyssey: “And unextinguished laugher
shakes the skies”.

Martin, J. P: “Fits of laughter (sharm mirth) in organic cerebral
disease.” Brain, 73:453-64, 1950.

SINDROME DE ROMBERG
Sinonimia

S. deParry-Romberg. S. detrofoneurosisfacialis progresi-
va S. de aplasia laminar progresiva. S. de hemiatrofia facial
progresiva.

Sindromogr afia

Clinica

Se afectan ambos sexosy comienzaen lainfancia. A veces
esprecedidapor un traumao neuralgiadel trigémino. El comien-
zoesenel ladoizquierdo (62 %) y se caracterizapor unaatrofia
progresivade piel, tejido celular subcutédneo, muscul os, huesos
y cartilagos; la orgja se queda mas pequefia y separada de la
cabeza, después afectalaceja, comisurabuca y cuello, excepcio-
nalmente el hemicuerpo. Enlazonalesionadalapiel sepigmenta
asocidndose avecesavitiligo; hay alopeciacircunscritaque afec-
tatambién |as pestafias y mitad interna de laceja. Sistema ner-
vioso: neuralgia del trigémino, parestesias y convulsiones de
tipo jacksonianas con hemiatrofia cerebral ipsilateral o
contralateral. Ojos: enoftalmos e inclinacidn antimongdlica del
0jo, con pardlisis extrinseca, lagoftalmosy ptosis; en ocasiones
sindrome de Horner. Lesiones inflamatorias (queratitis, iritis,
iridociclitis,) y catarata. Boca: hemiatrofiadel labio superior (que
dejaal descubiertolosdientes) y delalengua. Enlamitad delos
casos participalaramaascendente del maxilar.

El proceso puede ser bilateral en 5-10 % de los pacientes.

Examenes paraclinicos
Biopsia y electroencefalograma. Son Utiles para esta-
blecer e diagnostico.

Sindromogénesisy etiologia

La presencia de anticuerpos antinuclearesen el suero de
las personas afectadas, sugieren que este sindrome puede ser
unaformade esclerodermialocalizada

Lamayoriadeloscasosson esporédicos, pero algunosse
presentan en familiares y se trasmiten por herencia autosdomica



dominante con penetranciavariable, aunque esto no estaconfir-
mado.
Laetiologiaesdesconacida.

Bibliografia

Parry, CH.: Collections from unpusblished papers. Londres, 1825.

Romberg, M. H.: Trophoneurosen. Klinische Ergebnisse. A.
Forstner, Berlin, 1846. p.75.

Schanall, B. S. y D. W. Smith: “Nonramdon laterality of
malformations in paired structures.” J. Pediatr., 85:509, 1974.

SINDROME DE ROSS
Sinonimia

S. de denervacion pseudomotoraselectiva y progresiva. S.
de Holmes-Adie con hipohidrosis segmentaria.

Sindromogr afia

Clinica

Laedad deaparicion esvariable. Secaracterizapor midriasis
tonicade la pupila, disminucion de los reflejos tendinosos pro-
fundos, hipohidrosis progresivay anhidrosis que sigue el patrén
del dermatoma correspondiente.

Examenesparaclinicos

Test del sudor. Hipohidrosis localizada (test de pilo-
carpina).

Testsespeciales. Paraprecisar € sindromedelapseudotabes
pupilotonica o sindrome de Adie.

Sindromogénesisy etiologia

L a coexistenciade hipohidrosisy sindrome de Holmes-
-Adie no parece ser casua (ver sindrome de Holmes-Adie).
Laetiologiaesdesconacida.

Bibliografia

Ross, A.T.: “Progressive selective sudomotor denervation; a case
with coexisting Adie's syndrome.” Neurology, 8:809-817, 1959.

Lucy, D. D.; M. W. Van Allen and H. S. Thompson: “Homes-
-Adie’'s syndrome with segmental hypohidrosis.” Neurology,
17:763-769, 1967.

SINDROME DE ROUSSY-CORNIL
Sinonimia

Neuropatia hipertréfica esporadica del adulto. Neuritis
hipertréfica intersticial. Neuritis instersticial hipertréfica pro-
gresiva

Sindromogr afia

Clinica

Se presentaentrelasegunday terceradécadasdelavida. Se
caracteriza por dolor de tipo lancinante de amplia distribucion
(no constante), paresia periférica, fasciculacion, trastornos vi-
sualesy ataxia. Los nervios son en ocasiones pal pablesy sensi-
blesal tacto.

Examen fisico. Hay atrofia periférica, disminucion o
abolicion de los reflejos tendinosos, miosis, pupilasinactivasy
escoliosis. El sindrome de Roussy-Cornil es progresivo con pe-
riodos deremisiony exacerbacion.

Examenesparaclinicos

Pruebasdelaboratorio. Negativas.

L iquido cefalorraquideo. Ocasionalmenteincremento de
las proteinas.

Biopsia del nervio sensitivo. Engrosamiento uniforme de
los troncos nerviosos, hipertrofia de la vaina de Schwann que
presenta un aspecto laminado, en hoja de cebolla.

Sindromogeénesisy etiologia

Este sindrome es considerado como una forma de
neurofibromatosis de Von Recklinghausen. Debe ser diferencia-
do del sindrome de Charchot-Marie-Tooth, lepra, polineuritis,
amiloidosisy enfermedades del colageno. Puede ser considerado
también como el sindrome de Déjerine-Sottastipo adulto o neu-
ritis hipertréfica progresiva de D€ erine-Sottas,

Laetiologiaes desconocida

Bibliografia

Dyck, P. J. and E. H. Lambert: “Lower motor and primary sensory
neuron diseases with peroneal muscular atrophy.” Arch. Neurol.,
18:603-618, 1968.

Roussy, G et L. Cornil: “Névrite hypertrophique progressive non-
familial de ladulte.” Ann. Med., 6:296-305, 1919.

SINDROME DE ROUSSY-LEVY
Sinonimia

Ataxia hereditaria con atrofiamuscular. S. del pieen garra
con ausenciade reflejos tendinosos.

Sindromogr afia

Clinica

Aparece durante lainfancia. El nifio presenta dificultad al
caminar einestabilidad al permanecer depie, desmayo'y temblor
de las manos, deficiencia mental. Los miembros ademas de
atéxicos, muestran marcadadebilidad.
Examen fisico. Acortamiento delos pies (pie cavo) con encogi-
miento de los dedos, arreflexiatendinosa, cifoscoliosis. El pro-
nostico esreservado. Se han observado remisiones espontaness.
Lamuerte esresultado de enfermedades intercurrentes.

Examenesparaclinicos
Electr omiograma. Bajavel ocidad de conduccion.
Puncion lumbar.

Sindromogeénesisy etiologia

Es un sindrome heredodegenerativo. Muestra similitud y
estarelacionado con laataxiade Friedreich. Lostrastornos estén
relacionados con la pérdida celular en los ganglios de la raiz
dorsal y degeneracion secundaria de las columnas posterioresy
tractos mielocerebel osos delamédulaespinal .

La etiologia es genética y se trasmite por herencia
autosdmica dominante.

Bibliogr afia

Roussy, G et G Lévy: “Sept cas dine maladie familiale particulaire:
troubles de la marche, pieds bots et arefléxia tendineuse
généralisée, avec accesoirement, légere maladresse des mains.”
Rev. Neurol., 33:427-450, 1926.
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SINDROME DE SCHILDER
Sinonimia

Encefalitis periaxial difusa. S. de Schilder-Heubner. Escle-
rosiscerebral difusainflamatoria

Sindromogr afia

Clinica

Esun sindrome desmielinizante que af ecta preferentemen-
tealosnifiosy adultosjévenes, masfrecuente en el sexo mascu-
lino que en &l femenino. Los primeros sintomas suelen ser psi-
quicosy visuaes, déficit de la atencion, apatia que progresa al
estupor, irritabilidad, sintomas neuroldgicos mdultiples
(paraparesiay cuadriparesia) y trastornos sensitivos de acuerdo
con el dreaafectada.

Répida progresion con ligeras remisiones. Fatalmente es
progresivo alostres afios por término medio de apariciondelos
sintomas.

Examenes paraclinicos

Puncion lumbar. Aumento de la presion del liquido
cerebrospinal, ligerapleocitosisy moderado aumento delas pro-
teinas.

Sindromogénesisy etiologia

Existe un reblandecimiento de las sustancias gris y blanca
del cerebro. Los |6bulos tempora y occipital son los més
afectados. Hay tumefaccion, fragmentacion y degeneracion del
axon, proliferacion de microglias, vacuolizacion grasaeinfiltra-
cién perivascular linfocitica.

Este sindrome esta considerado como un trastorno genético
con posi ble herenciaautosdmicarecesiva.

Bibliografia

Schilder, P: “Zue Kenntnis der sogenanten diffusen Sklerose (Ueber
Encephalitis periaxialis diffusa)”. Ztschr. f. d. ges. Neurol. u.
Psychiat. Berl. u. Leipz., 10:1-60, 1912.

SINDROME DE SCHMIDT (A)
Sinonimia

Sindrome vago-accesorio.
Sindromogr afia

Clinica

Se caracterizapor torticolis, imposibilidad derotar lacabe-
za, trastornos del lenguaje y dificultad paratragar. Prondstico
reservadoy enrelacion con laetiologia.

Examen fisico. Pardlisisipsilateral y unilateral del velo del
paladar, delalenguay delafaringe. Paralisisparcia ototal delas
cuerdas vocales, del esternocleidomastoideo y del trapecio del
mismo lado.

Ex&menesparaclinicos
Radiologia.
Angiogr afia.
Puncion lumbar.
Serologia. Para descartar 10es.
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Sindromogénesisy etiologia

Este sindrome esta frecuentemente provocado por lesiones
vasculares que afectan los pares craneales X y XI a nivel del
bulbo o en el agujero yugular, punto de emergencia de estos
nervios de la cavidad craneal. Menos frecuentemente se debe a
procesos infecciosos 0 neopl asicos.

Bibliografia

Schmidt, A.: “Doppelseitige  Acces-sormslahmung  bei

Syringomyelie.” Deutsch. Med. Wschr., 18:606-608, 1892.
SINDROME DE SEITELBERGER
Sinonimia
S. dedistrofianeuroaxonal infantil.
Sindromogr afia

Clinica

Se presenta en ambos sexos. Después de un nacimiento y
desarrollo normales aparecen antes del segundo afio de vida,
dificultad paracaminar y mantener la postura, deterioro progre-
sivodelafuncion neurolégica, incontinencia durante el suefio.

Examen fisico. Nistagmo, estrabismo, ceguera. Hiporre-
flexiao arreflexiatendinosa, flexidny deformidadesdelosmiem-
bros.

Examenes paraclinicos
Electroencefalograma.
Electromiograma.
Puncion lumbar.
Biopsia de musculo.

Sindromogénesisy etiologia

Se presentan | esiones ampliamente diseminadasen €l siste-
ma nervioso central con apariencia de estructuras eosinofilicas
redondas u ovales mayormente en lasustanciagris con tumefac-
cién de axonesy dendritas, degeneracion de células nerviosas,
acumulacion de granulos de grasa en los nicleos basales del
telencéfalo, atrofia cerebelar con esclerosis, degeneraciéndela
viaépticay de lostractos de lamédula espinal.

La etiologia es desconocida. Se cree que es un trastorno
metabdlico. Lasfamilias afectadas que estan recogidasena lite-
ratura, Son consi stentes con unaetiol ogia genética que se trasmi-
te por herencia autosomicarecesiva.

Bibliografia

Steilberger, F.: “Eine unbekannte Form von infantiler lipodspeicher
kranfheit des Geshirns.” Proc. 1<t. Inter. Cong. Neuropath. (Rome
Sept. 8-13, 1952), vol. 3, Turin, Rosenberg-Sellier, 1952, p. 323.

SINDROME DE SRINGOMIELIA
Sinonimia
S. de Morvan.
Sindromogr afia
Clinica

Aparece en laadolescenciao en el adulto joven. Esuna
mielopatia progresiva, que se caracteriza por presentar



sintomas correspondientes a un sindrome central de la parte

atadelamédulacervical:

1. Trastornos sensitivos disociados: pérdida de las sensibilida-

des térmica y dolorosay preservacion del tacto y la vibra

cién, sobrelanucay parte superior del brazo (distribucion
en esclavina) y méstarde hacialamano.

. Atrofiamuscular en cuello, hombros, brazosy manos.

. Cifoscoliosis torécica ata, deformidad de la mano en garra,
ausencia de reflejos profundos. En ocasiones, pérdida de la
sensacion dolorosa de la cara por tomadel haz descendente
del trigémino, espasticidad y ataxia, sindrome de Horner aso-
ciado. En casos avanzados (10 %) se desarrollan artropatias
dolorosas (articulacion de Charcot) en hombros, codosy ro-
dillas.

Laextension delalesion hacialamédulaoblongaday rara
vez a puente, provoca la siringobulbia. Lostrastornostréficos
de la mano alcanzan su maxima expresion en este tipo de
siringomielia(tipo Morvan): ulceracionestroficas einfecciones
en los dedos.

Examenes paraclinicos

Liquido cefalorraquideo. Normal, sdlo las proteinas es-
tan elevadas cuando se asociatumor o aracnoiditis.

Electromiogr afia. Reveladenervacion activay crénicaen
los misculos de los miembros superiores, pero la conduccion
nerviosasensorial esnormal enlamano analgésica.

Resonancia magnética nuclear. Pone en evidenciael ta-
mafio y extension de la cavidad, asi como la presencia de
ectopiacerebelosa, aracnoiditis o tumor intraspinal y anorma-
lidades asociadas al desarrollo.

Sindromogénesisy etiologia

Setratade unacavitacién central delamédulaespinal, que
adopta una posicién excéntrica y causa con frecuencia signos
unilateralesdetractoslargos.

El mecanismo es poco conocido; las cavidades probable-
mente seoriginan antesdel nacimiento como una dilatacion del
canal epindimario primitivo, el cual permaneceen comunicacién
con el cuarto ventriculo. Lapresion del liquido cefalorraquideo
es trasmitida posiblemente desde e sistema ventricular a la
cavidad espinal, como resultado de la obstruccion del orificio de
salidadel cuarto ventriculo.

Cuando se produce ectopia cerebelar puede ocasionar se-
cundariamente obstrucciéon intermitente del espacio
subaracnoideo en la unidn cervicomedular, lo que origina un
gradientedepresién entrelacavidady el espacio subaracnoideo,
especia mente durante el gjercicio, tos o estornudo.

Seasociafrecuentemente con anormalidades craneo verte-
bral es, més cominmente con lamalformacién de Arnold-Chiari,
mielomeningoceles, platibasia, atresiadel agujero de Magendieo
quistes de Dandy-WalKker.

Laetiologiaen ocasiones esidiopéticao relacionadacon el
desarrollo, pero puede ser e resultado de traumas, tumores
intramedul ares primarios, compresion extrinseca con necrosis
central de la médula, aracnoiditis, hematomielias o mielitis
necrotica.

Bibliografia

Grinker, R. R. and A. L. Sahs Neurology, ed. 6, Springfield, Thomas, 1966.
Macllroy, W. J. and J. C. Richardson: “Syringomielia: a clinical
review of 75 cases.” J. Can. Med. Assoc., 93:731, 1965.
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Rossier, A. B. et al.: “Postraumatic cervical syringomielia.” Brain,
108: 439,1985.

Sususki, M.; C. Davis; L. Symon et al.: “Siringoperitoneal shunt for
treatment of cord cavitation.” J. Neurol. Neurosurg. Psychiat.,
48: 620, 1985.

SINDROME DEL SISTEMA VERTEBRA-BASILAR
Sindromogr afia

Clinica

Laoclusion de una o ambas arterias vertebral es en presen-
ciade unabuenacirculacion colateral, puede ocurrir sin causar
dafios clinicos o patolégicos. El sindrome clinico méds comuin
gue seproduceenlaoclusion unilateral delaarteriavertebral es
el sindrome medular lateral o sindromede Wallemberg, causado
por isquemia en €l territorio de la arteria cerebelosa poste-
roinferior y caracterizado por: ataxia delosmiembros (toma de
las fibras cerebelosas, olivocerebelosas y/o espinocerebe-
losas) con caidahacia el lado homolateral, pérdida del gusto
(n. del tracto solitario VIl y IX )y envaramiento del brazo del
mismo lado (por lesion de los haces gracilis y cuneiforme),
sindromede Horner (miosis, ptosisy disminucion delasudacion),
pérdida de |as sensibilidades térmicay dolorosade lacara (le-
sion del trigémino), pardisislaringeay faringeay velo del pala-
dar y disminucion del reflgjo faringeo (lesidn del glosofaringeoy
vago).

Cuando la lesién se produce a nivel del tronco basilar
provoca grados variables de infartos del puente, mesencéfalo,
cerebelo, I6bulo occipital y porcion medial del |6bulo temporal.

Este cuadro frecuentementefatal se caracterizapor el stibi-
to establecimiento deun coma acomparfiado de pardisisbilate-
ral del par craned 111, facia y lingual .

SINDROME DE STEWART-HOLMES
Sindromogr afia

Clinica

Este sindrome se manifiesta por movimientos en sacudidas
deun brazo (homolateral), irregulares en su secuencia y distri-
bucidn, que afecta en grado ligero el miembro contralateral, y
frecuentemente esta asociado con vértigos. Puede estar acom-
pafiado de otros signosde lesion cerebelosa. Lacrisisdurade
2-3min.

Examenesparaclinicos

Electr oencefalograma.

Angiogr afia.

Tomogr afia axial computadorizada.
Sindromogénesisy etiologia

La etiologia se debe a una lesion en € cerebelo, de origen
traumético, vascular o neoplasico.

Bibliografia

Stewart, T.G. and G. Holmes: “Symptomatology of cerebellar
tumours; a study of forty cases.” Brain, 27:522-591, 1904.

SINDROME DE STRACHAN-SCOTT
Sinonimia

S. de Howes-Pallister-Landor. S. de neuropatia dolorosa.
S. dedermatitis orogenital.



Sindromogr afia

Clinica

Este sindrome es originalmente reconocido como “ neuritis
jamaiquina’. Se caracteriza por trastornos de los nervios Opti-
cosy periféricos, que ocasionan sintomas y signos sensoriales
dados por: parestesias e hiperparestesias dolorosas de los pies,
pérdida de | as sensibilidades superficial y profunday ataxia.

Existe disminucion delaagudeza visual que puede progre-
sar hastala cegueratotd y palidez delapapila. La sordera y el
vértigo son raros pero pueden estar asociados.

Se presentan grados variables de estomatoglositis, dege-
neracion corneal y dermatitis genital, lo que se conoce como
el “sindrome orogenital”.

Examenes paraclinicos

Sangre. Hipoproteinemia, anemia hipocromica, niveles
bajos de B2 y B12 (ocasionalmente). Disminucién de la activi-
dad de latransquetol asa.

Orina. Excrecion anormal del &cido metilmal 6nico.

Sindromogénesisy etiologia

Hay lesion del haz papilo-macular del nervio éptico, pérdi-
dadefibras midlinizadas delos cordones posteriores delamédu-
laespind (haz graciliso de Goll), degeneracion sistematizadade
las prolongaciones centrales de |as neuronas sensoriales de los
ganglios espinaleslumbosacros. Parece ser quelapérdidadelas
sensibilidades térmicay dolorosa se debe a una axonopatia.

La etiologia es de origen nutricional. Se ha observado en
desnutridos de Jamaica y muchos otros paises tropicales y
ocasionalmente en pacientes alcohdlicos.

No estén demostradas | as deficiencias especificas de vita-
minas que causan este sindrome.

Bibliografia

Adams, R. D.: “On the etiology of the alcoholic neurologic diseases
with special references to the role of nutrition.” Am. J. Clin.
Nutr., 9:379, 1961.

Strachan, H.: “On a form of multiple neuritis prevalent in the
west Indies.” Practitioner, London, 59:477-484, 1897.

SINDROME DE STURGE-WEBER
Sinonimia

Angiomatosisleptomeningeacutanea. Angiomatosisencé-
fao-trigemind. S. de Sturge-Weber-Dimitri. S. de Sturge-Kalisher-
-Weber. S.deJahnke. S.deKalisher. S. deMilles-Schirmer.

Sindromogr afia

Clinica

Este sindrome se caracterizapor angiomacutaneo limitado
aunamitad delacaray localizado en el area de distribucion de
uno o varios nervios, con mas frecuencia la rama oftdmica y
maxilar del nervio trigémino. El angioma puede extenderse sobre
lamucosadelaboca, narizy érbita, nuncarebasalalineamedia.
Esvisible desde el nacimiento, aunque en esta etapa se presenta
en suminima expresion y se desarrolla més tardiamente. Es de
color rojovinosoy caliente. Ademésdelalesion vascular, lapiel
puede estar engrosada, igual que el tejido celular subcutaneo.

L as manifestaciones neurol dgicas pueden estar dadas solo
por deficiencia mental, pero pueden estar presentes también
signosdeficitarioslocal es: hemiparesia, hemianopsia.
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El primer sintoma neurol égico es por o general una con-
vulsiénlocalizada. Lasintomatol ogianeurol 6gicafocal escru-
zada con respecto al lado que ocupalalesion vascular.

Durantelanifiez seinstala aumento de volumen del globo
ocular, hipertension intraocul ar que produce una atrofiadptica
y finalmente ceguera. Exoftalmos que adquiere grados extre-
mos. La hemicara afectada puede presentar alteraciones
acromegaloides.

Examenes paraclinicos

Radiologia simple de craneo. Se observan calcificacio-
nes en la regién occipitotemporal y en el globo ocular, que se
disponen en trazos sinuosos, vermicularesy de densidad des-
igual. Lacalotacraneal estdengrosaday alavez salpicadade un
punteado menos denso. Existe asimetria craneofacial que se
manifiestaradiograficamente por desigualdad en las proporcio-
nesdel esqueleto. Lossenosfrontal y maxilar son hipertroficos
y gigantesen el lado del angioma.

Sindromogénesisy etiologia

El angiomaescongénitoy sedebeaunadisplasiadel siste-
mavascular durante los primeros seis meses de lavidafetal que
afectalos vasos que envuelven el cerebroy lasleptomeninges.

Hay un reporte de trasmision varén-varon que refuerza el
criterio de herenciaautosdmicadominante.

Bibliografia

Sturge, W. A.: “A case of partial epilepsy, apparently due to
a lesion of one of the vaso-motor centers of the brain.” Tr.
Clin. Soc. London, 12:162-167, 1879; also, Br. Med. J.,
1:704, 1879.

Weber, F. P: “Right-sides, hemi-hypotrophy resulting from right-
sided congenital spastic hemiplegia with a morbid condition of
the left side of the brain revealed by radiogram”. J. Neurol.
Psycopath. London, 37:301-311, 1922.

SINDROME DE TAPIA
Sinonimia

S. vago-hipogloso. S. del niicleo ambiguo e hipogloso.
Sindromogr afia

Clinica

Secaracterizapor disartriay disfagia. Hay pardisisipsilatera
de lalengua, velo del paladar y cuerda vocal con hemiatrofia
lingual. En ocasiones puede ir acompariado de pardlisis del
esternocleidomastoideo y trapecio.

Exémenesparaclinicos
Radiologia de craneo.
Angiogr afia.
Tomogr afia axial computadorizada.

Sindromogénesisy etiologia
Existe pardlisisdel vagoy del hipogloso (X y XII). A veces

puede existir pardlisis de larama externadel nervio acceso-
rio (XI).



Este sindrome puede ser producido por lesiones intra-
craneales, fracturas craneales, luxacion del atlas, aneurisma o
lesionestumorales.

Bibliografia

Tapia, A. G.: “Un nouveau syndrome; quelques cas d hémiplégie
du larynx et delalangue avec ou sans paralysie du aternocléido-
mastoidien et du trapeze.” Arch. Internat. d'Laryngol.,
22:780-785, 1906.

SINDROME DE TEMBLOR BENIGNO ESENCIAL
Sinonimia

S. detemblor senil o presenil. S. detemblor benigno. S. de
temblor idiopético, genuino, infantil-juvenil.

Sindromogr afia

Clinica

Puede aparecer en todas|as edadesy en ambos sexos, aun-
gue esraro en lainfancia, y unavez iniciado perdura toda la
vida. Enlos pacientes de edad avanzada sele denomina“ temblor
senil”. Se caracterizapor laaparicion de un trémor més o menos
ritmico, fino o grosero que se extiende progresivamente, que
esta presente cuando se incrementa el tono muscular (trémor
estdtico) y en movimiento (cinético o intenciona), incrementado
por las emociones, lafatigay €l frio, y aliviado por €l descanso,
sedacion y suefio, que afecta principal mente las manos, brazos,
cuello y cabezay en ocasiones € tronco, ausencia de signos
parkinsonianos (rigidez postural), buenacoordinacion, no refle-
jos patol égicos.

Sindromogénesisy etiologia
Se desconoce su base anatomopatol 6gica.
Bibliografia

Dana, C. L.: “Hereditary tremor, a hitherto undescribed form of
motor neurosis.” Amer. J. Med. Sci., 94:386-393, 1887.

SINDROME DE TEMBLOR DEL CEREBRO MEDIO
Sinonimia

S. de Souquez-Bertrand. S. de coreade Bonhoeffer. S. de
Temblor rubral. S. delos pediincul os cerebel 0sos superiores. S.
del nlcleorojoinferior. S. de Claude.
Sindromogr afia
Clinica

Cuadro clinico caracterizado por hemianestesiay ocasio-
nalmente hemiataxiacon pardlisis contralateral de los miscu-
los del 0jo, inervados por los pares cranedes|i y V.
Sindromogénesisy etiologia

Oclusion (trombosiso neoplasia) delasramasdela arteria
paramedia de laparteinferior del nicleo rojoen el tegmento
mesencefdlico.

Bibliografia

Bonhoeffer, K.: “Ein Beitrag zur Lokalisation der choreatischen
Bewegungen.” Mschr. Psychiat. Neurol., 1:6-41, 1897.

Denny-Brown, D.: The basal ganglia and their relation to disorders
of movement. London, Oxford Univ. Press, 1962.

SINDROME DE THIEBAUT
Sinonimia

S. decolesterinosisespinal. (Ver S. de Van Bogaert-Sherer-
-Epstein.)

Sindromogr afia

Clinica
Secaracterizapor parapl€jiaespasticaprogresiva. Xantomas
tendinosos, hepatosplenomegalia.

Examenesparaclinicos
Sangre. Hiperlipemia e hipercolesterolemia.

Sindromogénesisy etiologia

La etiologia es desconocida. Parece ser producido por un
defecto del metabolismo deloslipidos.

Bibliografia

Thiebaut, F.: “Paraplégie spasmodique et xanthomes tendineux
associés. Des rapports de ce syndrome avec la cholestérinose
cérébro spinale.” Rev. Neurol., 74:313-315, 1942.

SINDROME DE THOMSEN
Sinonimia

S. de miotonia congénita. S. de miotoniadistréfica. S. de
miotonia congénitadominante.

Sindromogr afia

Clinica

Aparece predominantemente en el sexo masculino, en €
momento del nacimiento o poco después, a veces de forma
stibita en la pubertad. Pasado un periodo asintomético hay difi-
cultad en larelgjacion muscular, frecuentemente limitada alos
miembros, y en el inicio delamarcha. Pueden estar afectadoslos
muscul os masticadores, laringeosy extrinsecosdel ojo. Lasemo-
cionesy d frio pueden acrecentar los sintomas.

A veces se desarrollan cataratas y en la evolucion del sin-
drome aparece atrofiamuscul ar.

El nifio es incapaz de sentarse s no se le sujeta y no
mantiene la cabeza erguida. Adopta una posturatipica: “posi-
ciénderana”

Examenesparaclinicos

Biopsia de musculo. Muestra el cuadro tipico de atrofia
en grupo, con hipertrofia de lasfibras normales.

Electr omiogr afia. Numerosos potenciaes de fibrilacion,
lo que prueba €l sustrato denervativo de la debilidad. Disminu-
cién delavelocidad de conduccion nerviosa.

Sindromogénesisy etiologia

En este sindrome existe un incremento del nimero de
miofibrillasy delacantidad de sarcoplasma, asi como del tejido
conjuntivo intersticial.

Laetiologiaesgenéticacon herencia autosdmicadominan-
te. Por estudios moleculares se excluyé la posibilidad de que
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este sindrome fuera una forma aélica del gen de la distrofia
miocl6nica.

Se han sugerido a menos cuatro variedades de miotonia
congénitadominante:

Tipo |. Sindrome de Thomsen clésico.

Tipo I1. Dolor muscular y evolucién fluctuante.

Tipo I11. Miotonia a frio especialmente arededor de los 0jos,
nariz y boca (es una entidad diferente de la paramiotonia,
pues no hay pardlisisinducida por frio).

Tipo IV. Tiene un curso intermitente sin involucrar a los
musculosfaciales.

Sediscute un posibletipo V debido amiotoniaaisladades
encadenada por percusion delalengua.

Bibliografia

Becker, R. E.: Myotonia congenita and syndromes associated with
myotonia. vol. Il1, Topics in Human Genetics, Stugart, Georg
Thieme, 1977.

Kaoch, M. et al.: “Myotonia congenita (Thomsen'’s disease) excluded
from the region of the myotonic dystrophy locus on chromosome
19.” Hum. Genet., 82:163-166, 1989.

Rudel, R. and F. Lehmanm-Horn: “Menbrane changes in cells from
myotonia patients.” Physiol. Rev., 65:310, 1985.

Thomsen, J.: “Tonische Krampfe in wilkurlich beweglichen Muskeln
in Folge vonerebter psychischerr Disposition (Ataxia muscularis
?).” Arch. Psychiat., 6:706-718, 1875-1876.

SINDROME DE TOLOSA-HUNT
Sinonimia

S. del seno cavernoso.
Sindromogr afia
Clinica

Cuadro clinico caracterizado por dolor orbitario, pérdida
sensitiva en laregion de distribucion de larama oftalmica del
trigémino y oftalmoplejiaunilateral con ptosis palpebral.
Examenes paraclinicos

Ultrasonogr afia orbitaria.

Tomogr afia axial computadorizada.

Sindromogénesisy etiologia

Aneurismay trombosis del seno cavernoso, tumoresinva
soresde los senos y sillaturcao anivel de la fisura orbitaria
superior, pseudotumor inflamatorio del vértice de la cavidad
orbitaria. Se producetomadelosnervioscraneales: 111, 1V, V1y
ramaoftdmicadel par V.

Bibliografia

Kennerdell, J. S. and S. C. Dresner: “The nonspecific of orbital
inflammatory syndromes.” Surv. Opthalmol, 29:93, 1984.

SINDROME DE TUMOR DEL CUERPO VAGAL
Sindromogr afia
Clinica

Se presenta por igual en ambos sexos. Edad promedio de
aparicion 37 afios. Frecuentemente asintomético. Se caracteriza
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por ronquerasubita, dolor sordo unilateral enel cuello, sincope
y disfagia.

Examen fisico. Se palpa una masa en la porcién lateral
superior del cuello (masfrecuentemente en el lado derecho). Las
estructuras peritonsilares estan desplazadas medial mente (50 %
deloscasos), esrarala hemiatrofialingual. Puede estar asociado
al sindrome de Horner.

Sindromogénesis y etiologia

Sehaencontrado unamasanodular ovoideaencapsuladade
2-6 cm de didmetro por debajo de la base del créaneo, cerca del
agujero yugular. Raravez se observan metéstasis.
Laetiologiaesdesconocida.

Bibliogr afia

Oberman, H. A.; F. Holtz; L. A. Sheffer et al.: “Chemodectomas
(nonchromaffin paragangliomas) of the head and neck: a
clinicopathologic study.” Cancer, 21:838-851, 1968.

White, E. G.: “Die structur des glomus caroticum, seine Pathologhie
und Physiologie und seine Bezihung zum Nervensystem.” Beitr.
Path. Anat., 96:177-227, 1935.

SINDROME DE VAIL
Sinonimia

S. del nerviovidiano. S. doloroso facial.
Sindromogr afia

Clinica

Predominaen mujeres adultas. Generalmente, esunilateral
con frecuencia nocturno. Se caracteriza por dolor severo en la
caraqueseirradiaalanariz, ojo, oido, cabeza, cuello y hombro.
Se acomparia frecuentemente de sintomas de sinusitis. Esta
muy relacionado con el sindrome de Sluder.

Sindromogénesis y etiologia

Se debe a unairritacion o inflamacion del nervio vidiano
secundarias a procesosinfecciosos del seno esfenoidal.

Bibliogr afia
Vail, H. H.: “Vidian neuralgia, with special refernec to eye and
orbital pain in suppuration of petrous apex.” Ann. Otol. Rhin.
& Laryng., 41:837-856, 1932.
SINDROME DE VERNET
Sinonimia
S. del agujeroyugular. S. del agujero razgado posterior.
Sindromogr afia
Clinica
Se caracteriza por trastornos de la deglucion, ageusia del
tercio posterior delalengua, hemiplejia velopalatinay laringea,
ronquera, inmovilidad o debilidad del esternocleidomastoideoy

€l trapecio del mismo lado, con descenso del mufién del hombro
y dificultad paralarotacion delacabeza



Examenesparaclinicos
Radiologia de craneo.
Tomogr afia axial computadorizada.

Sindromogénesisy etiologia

L os sintomas son producidos por pardlisisdel ramillete de
nervios que emergen por el agujero razgado posterior o agujero
yugular (glosofaringeo, vagoy accesorio).

L as causas més frecuentes son los traumatismos, lasfractu-
ras de labase del craneo y lostumores endocraneales de lafosa
craneal posterior. También puede ser ocasionado por aneurismas.
El tumor del glomus yugular esraro.

Bibliografia

Diamon, S. and D. J. Dalessio: The practicing physician’s approach
to headache (4th ed.), Butterworth, London, 1982.

Vernet, M.: Les paralysies laryngées associés. Lyon, p. 233, 1916
(Thesis).

Vernet, M.: “The classification of syndromes os associated laryngeal
paralysis’. Med. Rev. of Rev. N.Y., pp.:449-458, 1918.

SINDROME DE VILLARET
Sinonimia

S. delaregion retroparotidea
Sindromogr afia

Clinica

Constituye la variedad exocraneal del sindrome condileo
razgado posterior o sindrome de Sicart y Collet.

Se caracterizapor presentar pardisisipsilateral del velo del
paladar, faringe y cuerdas vocal es asociada a disminucion de
la apertura palpebral, enoftalmia y miosis (sindrome de
Bernard-Horner).

Examenesparaclinicos
Radiologia de craneo.
Tomogr afia axial computadorizada.

Sindromogénesisy etiologia

Los sintomas se deben a pardlisis de los cuatro Ultimos
parescraneales|X, X, XI, XII (glosofaringeo, vago, accesorio e
hipogloso) y delacadenasimpaticacervical.

Las causas que pueden originar este sindrome son:
traumatismos, tumores parotideos y neoplasias del espacio
retroparotideo.

Bibliografia

Villaret, M.: “Le syndrome nerveux de léspace rétro-parotidien
postérieur.” Rev. Neurol., 23:188-190, 1916.

SINDROME DE VON HIPPEL-LINDAU
Sinonimia

Angiomatosiscerebelosay retiniana. Angiomatosisretino-
encefdlica. S. deLagleyse-Von Hippel-Lindau.
Sindromogr afia

Clinica
El sindrome seiniciaen adultosj6venesy se caracterizapor
pérdidadelavision, ataxiacerebel osaprogresiva, cefaleay vér-

tigo. Se debe pensar en este diagndstico en todos los pacientes
con un sindrome de tumor cerebel 0so. Se presentan angiomasy
quistes en encéfal o, predominantemente en el cerebelo, médula
espinal, higado, pancreas y rifiones, estos Ultimos son la causa
de muerte en algunos casos.

Examen fisico. El examen de fondo de ojo demuestra ade-
més del papiledemapor la hipertension endocraneal, lesiones
vasculares angiomatosas, con vasos tortuososy gruesos que
producen desprendimiento de laretinay confluyen en verdade-
ros angiomas. Estaimagen estipicay diagndstica.

Algunos pacientes presentan feocromocitomas.

Examenes paraclinicos

Tomogr afiaaxial computadorizada y resonancia mag-
nética nuclear. Muestran lesiones tumorales y/o quistes, prin-
cipalmenteen el cerebelo.

Sindromogénesis y etiologia

Se heredacon patrén autosdmi co dominante con penetrancia
reducida del gen. Se considera un trastorno del mesodermo du-
rante el desarrollo del tercer mes de lavidaintrauterina. El gen
responsable hasido localizado en 3p26-25y no se haevidencia-
do heterogenei dad genéticaen familiascony sinfeocromocitomas.

Bibliografia

Hardwig, P. and D. M. Robertson: “Von Hippel-Lindau disease”
Ophthalmology, 91:263, 1984.

Lindau, A.: “Studien tiber Kleinhincysten” Acta Path. Microbiol.
Scand., supp., 1:128, 1926.

Llanio, R.: “Angiomatosis retino-encefélica. Enfermedad de Von
Hippel-Lindau. Revision de las angiomatosis.” Arch. Hosp.
Universitario. vol. | No.2 Marzo-Abril, 1949.

Mather E. R. et al.: “Von Hippel-Lindau disease: a genetic
study.” J. Med. Genet., 28:443-447, 1991.

Shapiro, W. R.: “Brain tumors.” Semin. Oncol., 13:1, 1986.

Von Hippel, E.: Vostellung eines Paienten mit einen sehr
ungewohnlichen Aderhautleiden. Bericht u.d. 24 Versammlung
der Ophthl. Ges., 1895. pp. 269.

SINDROME DE VON RECKLIGHAUSEN
Sinonimia

S. de neurofibromatosis tipo I. S. de polifibromatosis
neurocutaneapigmentaria. S. de neurofibromas multiples.

Sindromogr afia

Clinica

Es unafacomatosis o enfermedad neurocutanea que se ca-
racteriza por manchas color café con leche y tumores fibro-
matososdelapiel. Otrasmanifestaciones clinicas son: escoliosis,
pseudoartrosistibial, feocromocitomas, meningiomas, gliomas,
neuromas acusticos y Opticos. Hipertensién, retardo mental e
hipoglucemia.

Este sindrome seiniciaen lainfancia, y serecrudeceen la
pubertad, el embarazo y la menopausia.

Se combinan manchas cuténeasy neurofibromas mltiples.
Las manchas, pigmentadas, son de forma irregular con bordes
relativamente netos, su tamafio varia desde unos pocos milime-
tros hasta varios centimetros y son de color café pardusco (café
aulait). Son masabundantesen el tronco, axilay en laregionde
lapelvis. Lostumorespor lo general son multiplesy sutamafio
variadesdelesionesdiminutas hasta grandestumores con varios
centimetrosdediametro. La mayoriade ellos son asintométicos;

382



en ocasiones, si logran un gran tamarfio o de acuerdo con su
localizacion, pueden gjercer presion sobre estructuras contiguas.
Los tumores del nervio aclstico, por lo general, bilaterales,
pueden expresarse clinicamente como un sindrome del angulo
pontocerebel 0so, |0s pacientes que los presentan siempre care-
cen de signos neurocutaneos periféricos de neurofibromatosis.

L as manifestaciones ocul ares mas notabl es son lasmanchas
de Lish de la superficie del iris, también se ven hematomas
coroidales; los tumores del nervio éptico pueden producir ce-
gueraunilateral y raravez bilateral, exoftalmos, pardlisisdelos
muscul os extrinsecos del ojoy lesiones de los parpados.

El sistema nervioso central se afecta de formaimportante
enlaneurofibromatosis. Hay convulsiones (menosdel 10% de
los pacientes), retardo mental y aparecen diferentestumores del
sistemanervioso central con mayor frecuenciaquelo habitual .

Esfrecuentelaafectacion muscul osquel ética: ligero acorta-
miento delatallay macrocefdia, cifoscoliosis, encorvaduracon-
génitade latibia, € peroné o ambos, que pueden evolucionar
hacia fracturas patoldgicas y pseudoartrosis, gigantismos
asimétricosy localizados.

Existeun claro aumento delaincidenciadeciertasneoplasias
malignasraras, como & neurofibrosarcoma, & schwanomamalig-
no, el tumor de Wilms, el rabdomiosarcoma y agunasformas
de leucemia. Pueden presentarse lesiones vasculares como la
estenosis de laarteriarenal, que suele ser bilateral, y sedebea
displasia vascular y no a compresion por los neurofibromas.
Otras lesiones vasculares son la coartacion de la aorta, la
estenosis de lapulmonar y la cerebral.

Lapubertad precoz y otrostrastornos del desarrollo sexual
se presentan con unafrecuenciamayor de lo habitual.

Loscriteriosdiagnésticosdeneurcfibromatosistipol (NF-1), en
el paciente problema son dos 0 més de | as siguientes manifesta-
ciones:

. Doso mésmanchas café con leche demésde 5 mm dedidme-
tro en individuos pospuberales.

. Dos 0 més neurofibromas de cualquier tipo o un neuro-

fibromaplexiforme.

Pecasaxilaresoenregiéninguinal.

. Glioma éptico.

. Dos 0 més nddulos de Lisch (hamartomas del iris).

Lesiones Gseas tales como displasia de esfenoides o afina

miento de la corteza de los huesos largos, con o sin pseu-

doartrosis.

. Unfamiliar de primer grado con el diagnéstico de NF-1.

N

oUW

El 3-15 % de los casos desarrollan malignidad (fibro-
sarcomas, carcinomas de cél ulas escamosas, neurofibro-sarcomas,
entre otros).

La neurofibromatosis central estéd caracterizada por
neuromas acusticos y meningiomas con pocas lesiones o
neurofibromas, congtituye otraentidad nosol 6gica conocida como
neurofibromatosis tipo 11.

Exémenesparaclinicos

Examen del irispor ldmparadehendidura. Para detec-
tar nodulos Lisch después de | os siete afios de edad.

Radiologia. En buscadelas|esiones esquel éticasreferidas.

Ultrasonido.

Biopsia de los nédulos.

Tomografia axial computadorizada.

Electroencefalograma.

Resonancia magnética nuclear. Muestra la presencia
detumoresen|asraicesespinales, asi como tumoresintracraneales
y hamartomas.
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Sindromogénesisy etiologia

Esun sindrome de etiol ogiagenética. El gen mutado (NF-1)
se trasmite como una herencia autosdémica dominante y hasido
mapeado en el cromosoma 17 enqll.2.

El gen codifica una proteinacitoplasmética GAP like que
puede estar involucradaen el control del crecimiento celular por
interaccion con proteinas, talescomo lasdel producto del gen
RAS. Anormalidades de este gen pueden desencadenar |as mani-
festacionesclinicas.

Hay casos de neurofibromatosis sectorial que podrian ser
interpretados como mutaciones sométicas.
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SINDROME DE WALLENBERG
Sinonimia

S. obstructivo delaarteriacerebelosainferior. S. delaarte-
riadelafositalateral del bulbo deFoix y Hillemand. S. medular
dorsolateral. S. bulbar lateral. S. del pedinculo cerebeloso in-
ferior.

Sindromogr afia

Clinica

Este sindrome se manifiesta por hemianestesias térmicay
dolorosa del tronco y miembros contralaterales, hemianestesia
facial directa, pardlisis palatofaringolaringeahomolateral (disfa-
gia, ronquera, pardlisisdel velo del paladar, pardlisisdelas cuer-
dasvocales, disminucion del reflejo nauseoso y pérdidadel sen-
tido del gusto). Ataxia y lateropulsion del mismo lado,
hemiatrofia lingual y sindrome de Claude Bernard-Horner
homolateral (miosis, enoftalmos, disminucién de la apertura
pal pebral). Puede existir nistagmo bilateral mas acentuado hacia
el lado delalesion, detipo horizontal y mas raramente rotato-
rio, que adoptael tipo horario cuandolalesion esalaizquierda
y antihorario aladerecha.

Examenes paraclinicos
Angiogr afia. Permite valorar €l flujo sanguineo en la por-
ciondistal delasarterias vertebral y cerebelosaposteroinferior.



Tomogr afia axial computadorizada. Puede poner de ma-
nifiesto un gran infarto cerebeloso en € territorio de la arteria
afectada.

Resonanciamagnéticanuclear. Permite descubrir infartos
cerebelosos en fases mas tempranas y con refinamiento de la
técnica, uninfarto bulbar lateral. Esfactiblelograr iméagenesdel
material aterotrombdtico en las arterias vertebral y basilar y
determinar si estas arterias estén funcionando u ocluidas, lo
queevitaredizar laangiografia

Sindromogénesisy etiologia

El sindrome de Wallenberg se debe a lesiones aterotrom-
béticas del Ultimo segmento de la arteria vertebral, proximal al
origen de la arteria cerebel osa posteroinferior, 10 que provoca
infarto delapartelateral del bulbo (médulaoblongada) conosin
laparte posteroinferior del cerebelo.

El territorio afectado comprendelaformacion reticular gris
retrolivar, por donde discurren lasfibrasdela sensibilidad tér-
micay dolorosa(haz gracillisy cuneiforme); el niicleo ambiguo
delos pares craneales X, X y X, fibras descendentes y niicleo
del trigémino; el nicleo del hipogloso o sus fibras; € cuerpo
restiforme (pedinculo cerebeloso inferior) y las fibras oculo-
simpéticas situadas en laformacion reticul ar gris.
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SINDROME DE WEBER
Sinonimia

S. peduncular anterior o del piedel pediinculo. S. deLeyden.
S. dehemiplejiadternasuperior. S. deWeber-Gubler. S. depara
lisisoculomotoraalterna. S. de hemiplejia alternapeduncular.

Sindromogr afia

Clinica

Este sindrome constituye la mas comin de las hemiplejias
alternas. Se caracteriza por hemiplejia completa contralateral
con pardlisis de la mitad inferior de la hemicara contralateral,
asociada a pardlisis del motor ocular comun ipsilateral que se
manifiestapor ptosispalpebral, pupilafijadilatada (iridoplejia),
estrabismo divergente e incapacidad de mover el globo ocular
hacia arriba, abajo o adentro, pardlisis de la acomodacion

(ciclopl€jia).

Examenes paraclinicos
Arteriografia.
Tomografia axial computadorizada.
Resonancia magnética nuclear.

Sindromogénesisy etiologia
El sindrome de Weber es producido por hemorragiaso trom-

bosis de laparte central del cerebro medio (mesencéfalo) y por
tumores.

Estas lesiones producen pardlisis directa de las fibras del
motor ocular comin y del haz piramidal, en su trayecto por €
piedel peddnculo cerebral.
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SINDROME DE WERDNIG-HOFFMANN
Sinonimia

S. de Hoffmann. S. de atrofia muscular infantil. S. de
atrofiaespinal familiar. S. de atrofia muscular espinal progre-
sivahereditaria.

Sindromogr afia

Clinica

El comienzo de laenfermedad es variable; con frecuencia
tiene lugar en los Gltimos meses de la vida intrauterina (forma
congénita). En otras ocasiones|os sintomas seinician en €l pri-
mer afio delavida(formainfantil).

Hay pardlisis progresiva (en un plazo de 3 meses), en la
forma congénita, €l nifio nace yaparalizado y no esraro que la
madre en el curso de la gestacién aprecie que los movimientos
fetales disminuyen para desaparecer al final dela misma.

Existe pardlisis flaccida simétrica que comienza por los
musculosdel cinturén pélvicoy laregiéndorsal, vaseguidadela
escapulohumeral, brazos, antebrazos y piernas. Se comprueba
hipotonia generalizada con blandura especial delosmuisculosy
gran flexibilidad que permite colocar a paciente en las posturas
maés inverosimiles. El nifio adopta una postura caracteristica:
miembros superiores en extension, brazos en abduccion, rota-
cién internay codos semiflexionados, miembros inferiores en
rotaci 6n externacon pies en varoequino.

Cuando hay toma de los musculos cervicales, € nifio no
puede erguir lacabeza. A menudo existe cifoscoliosis paralitica.

Con frecuencia se interesa la musculatura respiratoria, es-
pecialmente los intercostales con preservacion (70 % de los ca
so0s) del diafragma, lo quefacilitalas complicaciones pulmonares
que pueden causar lamuerte.

Lapardisisdelalenguaes menosfrecuentey en ocasiones
hay pardlisis delos misculos delamimica

El desarrollointelectual del paciente esnormal. Hay aboli-
cién de los reflgjos tendinosos, pero no hay signos piramidales
ni trastornos de la sensibilidad.

Exémenesparaclinicos

Electromiogr afia. Revelalaexistencia, con el musculo en
reposo, de potenciales de fibrilacion y de fasciculacion, y a
esfuerzo, la disminucion del nimero de unidades motrices y
signos caracteristicos de af ectacion del astaanterior.

Biopsia muscular. Muestra patrones de denervacion.

Sindromogeénesisy etiologia

Este sindrome tiene etiologia genéticay muestra herencia
autosdmicarecesiva. Sedescriben trestiposatendiendo ala edad
de comienzo, actividad muscular y edad de muerte.

Tipo |. Werdnig-Hoffmann.

Tipo II. Formaintermedia.

Tipo I11. Enfermedad de Wohlfart-Kugel berg- We-
lander.
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L os tres tipos tienen sus genes en 5¢. El tipo | ha sido
localizado por estudios moleculares, incluyendo citogenética
molecular en 5q12-13.3

El defecto béasico no se conoce.
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SINDROME DE WERNICKE (K )
Sinonimia

S. de Wernicke-K orsakoff. Poliencefal opatia hemorrégica
de Wernicke. S. de Gayet-Wernicke. S. de beriberi cerebral.
Poliencefalitis aguda superior hemorrégica o pseudoencefalitis
deWernicke.

Sindromogr afia

Clinica

Este sindrome se presenta especial mente en bebedores de
aguardiente, etilicos consumadosy menos amenudo en pacien-
tes afectos de gastropatias crénicas o caguexias cancerosas.

Suele comenzar con somnolenciao tendenciaalaobnubila-
cion del sensorio, cefalalgia, algunos pacientes duermen
prolongadamente hastallegar al coma.

Una de las anormalidades mas llamativas son los signos
oculares motores: pardlisisdel par craneal VI (motor ocular ex-
terno o nervio abducens) bilateral, que se acomparia de diplopia
horizontal; estrabismo convergente y nistagmo, que puede ser
detrestipos: conjugado, vertical u horizontal (el masfrecuente);
enraras ocas ones de posicion primariahaciaarribao haciaabajo
con ascilopsia, horizontal asimétrico provocado por la mi-
radafija

Laataxia afectala posturay lamarchay puede llevar ala
postracion. La palabra escandida se presenta en casos aislados.
Existen diversas formas de deterioro mental: estado global de
apatiaconfusional y trastornos desproporcionados delamemo-
ria (estado amnésico de K orsakoff) y sintomas de laabstinencia
del acohol, ya seadeliriumtremens o algunas de sus variantes.

La sintomatol ogia puede aparecer de manera simultaneay
deformaaguda, pero es més frecuente que la oftalmoplejia, la
ataxia o ambas, precedan a los sintomas mentales unos pocos
dias y a veces por una semana 0 mas. Puede acompafiarse de
otros trastornos. nutricionales, polineuropatia, cardiopatia.

La psicosis de Korsakoff es un componente psiquico del
sindrome de Werni cke-Hoffmann. Por tanto, el complejo sinto-
maético debe ser denominado Sindrome de Werdnig cuando no
resultaevidente el estado amnésicoy Sindrome de Werdnig-
-Korsakoff cuando es posible reconocer los sintomas oculares,
atéxicosy amnésicos.
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Exé&menesparaclinicos

Pruebasvestibular es. Lafuncion vestibular medidapor la
respuestaalas pruebas cal oricas esténdares, se encuentran siem-
pre alteradas bilateralmente (paresia vestibular).

Liquido cefalorraquideo. Normal o elevacidnligeradelas
proteinas.

Sangre. Aumento del piruvato sanguineo y marcada re-
ducci6n delatranscetol asa sanguinea (enzimadependientedela
tiamina, que interviene en la desviacion del monofosfato de
€xX0s3).

Electr oencefalograma. El 50 % de los pacientes mues-
tran retardo de las ondas en varias zonas.

Sindromogénesisy etiologia

Ladeficiencianutricional esel factor causal, especificamente
ladefiencia de tiamina es laresponsable de la mayoria delos
sintomas. Lostrastornos aculares son debidos a unaanorma-
lidad quimicay no a cambios estructurales irreversibles. Los
sintomas de caracter psiquico parecen depender de cambios
estructuralesirreversibles, probablementeen losnucleosdor-
salesmediales.

Sehasefiadlado quelalesionradicaenlasviasque contienen
monoaminasy se han presentado pruebasde que el 3-metoxi-4-
-hidroxifenilglicol (MHFG), metabolito cerebral primariodela
adrenalina, se encuentradisminuido en el sistemanervioso cen-
tral de pacientes con psicosis de Korsakoff. Esto hahecho supo-
ner que el dafio a las neuronas ascendentes que contienen
noradrenalinaen el tronco cerebral y en el diencéfalo, puede ser
la base de la amnesia. También se ha sugerido que un defecto
genético en la transcetolasa puede interferir en la patogenia de
este sindromey se haencontrado que latranscetolasade cultivos
defibroblastos provenientes, de estos pacientesligapirofosfato
detiaminacon menos avidez que latranscetol asa de cultivos de
fibroblastos controles, defecto que seriainsignificante con una
dieta adecuada, pero peligrosa si la tiamina de la dieta fuera
escasa. Esto explicariapor qué solo una pequefia proporcién de
alcohdlicos desarrollan este sindrome.
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SINDROME DE WESTPHAL-PILTZ
Sinonimia
Reaccion pupilar neurotonica.
Sindromogr afia
Clinica
Contraccion pupilar que aparece despuésdel cierrevigoro-

sodelosojos. Retraso alareaccion delaluz seguidadedilatacion
pupilar lenta.



Sindromogénesisy etiologia
Etiologiadesconocida.
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SINDROME DE WILFRED-HARRIS
Sinonimia

S. deneuralgiadd nervio glosofaringeo.
Sindromogr afia

Clinica

Este sindrome afecta a ambos sexos, por o general entre
los25-70 afios de edad. Se presentacon menosfrecuenciaquela
neuralgiadel trigémino, aunque en ocasi ones estan asociados.

Se caracteriza por aparicion paroxisticade doloresen la
gargantaaproximadamente en lafosaamigdalina extendidos por
labase delalenguay encrucijadafaucial conirradiaciénal oido,
region periauricular y lateral del cuello, excepciona mente puede
limitarsea oido (neuralgiadel plexotimpénico). Laestimulacion
de lazonadeirradiacion del par craneal 1X , duranteladeglucion
y los movimientos de la lengua (tragar, hablar, masticar, boste-
zar, reir, etc.) pueden provocar el desencadenamiento del dolor
(zonadegatillo).

El paciente se queja de sensacion de ardor o quemazén en
esa zona con sensacion constrictiva de la garganta. Suele
acompafiarse de unligerotic o contracturadelamuscul aturade
la mimica. No hay déficit motor ni sensorial.

Sindromogénesisy etiologia

Compresion del nervio glosofaringeo (par craneal XI) por
tumoresintracraneales o extracranealesdelaregion orofaringeao
abscesos periamigdalinos o delabase delalengua. Raras veces
el herpes zoster puede afectar este nervio.
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SINDROME DE WYBURN-MASON
Sinonimia

Aneurismaarteriovenoso cerebrorretiniano.
Sindromogr afia
Clinica

Es un sindrome raro. Se presenta con mayor frecuenciaen
el sexo masculino, desde €l nacimiento. La aparicién de los
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sintomas se produce en la tercera década de vida de forma
gradual o stbitamente y se caracteriza por pérdida de la vi-
sién unilateral, cefalea severa, vomitos, exoftalmia,
hemianopsiay en ocasiones hemi-paresia.

Examen fisico. Nevos faciales cutaneos multiples,
vasculares, ocasionalmente pigmentados, por 10 general
ipsilaterales en €l ojo afectado, en el area de distribucion del
nervio trigémino. El fondo de ojo muestra aneurisma
arteriovenoso y papiledema; nistagmo. Signos de hipertensién
endocraneal . Puede estar asociado aotras anomalias congénitas.

Examenes paraclinicos
Tomogr afia axial computadorizada.
Angiogr afia.

Sindromogénesis y etiologia

De posibleetiol ogiagenética, losreportesfamiliares sugie-
ren herenciaautosomicadominante.
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SINDROMES NEUROL OGICOS AFINES
Sindromes con atr ofia muscular espinal

Atrofiamuscular cerebrospinal

Duchennell (pardisisbulbar progresiva: PBP):

PBP infantil. Tipo Fazio-Londe.

PBP del adulto.

PBP con oftalmoplejia.

Erb-Charcot (pardlisis espinal espéstica).

Charcot |1 (esclerosislateral amiotrofica).

Atrofia muscular cerebelospinal (heredoataxia espino-
cerebelar)

Friedreich| (ataxiaespinocerebelar).

Roussy-Lévy.

Gertsmann I1.

Richards-Rundle.

Ataxiaespinocerebelar con atrofiamuscular espinal (Hoff).

Atrofia muscular espinal (AME).

Werdning-Hoffmann (AME infantil progresiva):

Formaneonatal o primerainfanciasubagudamaligna.

Formainfantil malignacrénica.

Formabenignadelasegundainfancia

Kugerberg-Welander (AME pseudohipertréfica del cintu-
rén pélvico del joveny del adulto).

Aran-Duchenne (atrofia muscular espinal distal pro-
gresiva).

Brossard-Kaeser (AME escapuloperoneal progresiva).

Vulpian-Bernhardt (AME cervicoescapul ohumeral progre-
siva).

Atrofia muscular espinal-acrodistrofia progresiva tipo
Dyck-Lambert.

Sindromes cer ebelosos

Ataxiacerebel osaagudainfantil.
Agenesiadel vermis.

Alper.

Alzheimer.



Arnold-Chiari.

Bailey-Cushing.

Gangliosbasales.

Bourneville.

Brun.

Aplasiacerebelosa.

Catalepsiacerebelosa

Angulo pontocerebel 0so.

Cestan-Chenais.

Ataxiacongénita hereditaria-catarata enanismo-deficiencia

mental.

Dandy-Walker.

Ataxiacerebel osafamiliar-hipogonadismo.
Atrofiacortical cerebelosafamiliar.
Cuarto ventriculo.
AtaxiadeFriederich.
Guillain-Alojouanine-Bertrand-Garcin.
Hartnup.

Hertwig-Magendie.

Crisis cerebel osade Jackson.
Atrofiacerebelosacortical tardia.
Ataxiade Marie.
Marinesco-Sjogren.

May-White.

Menke I1.

Esclerosismltiple.

Murie.

Cerebel 0s0-mixedematoso.
Neocerebel 0so.
Melanosis-neurocutaneo.
Norman-Tingey.

Nothnagel .
Atrofiaolivopontocerebel osa.
Paine.

Mioclonosdel velo del paladar.
Paleocerebel 0so.
Pelizaeus-Merzbacher.

Pik I1.

Ataxiacerebel osaposinfecciosa.
Hunt 11.

Stewart-Holmes.

Pediincul o cerebel 0so superior.
Tay-Sachs.

Vogt-Spielmeyer.

Von Hippel-Lindau.

Wallenberg.

Wilson.

Sindromesdegener ativosdel sistema nervioso

AtaxiadeFriedreich.

Alzheimer.

Bassen-Kérnzweig.

Bourneville.

Cerebel 0sos (ti po degeneraci 6n parenqui matosa).
Coreacronicaprogresivahereditaria.
Creutzfeldt-Jakob.
Demenciaarteriopdtica.
Demenciasenil.

Desmidlinizantes.

Devic.

Distonialenticular.
Epilepsiamiocl6nica.
Epilepsiamiocl6nicade Unverricht.
Esclerosismultiple.

Heidenhain.

Kuru.

Laurence-Moon-Biedl.

Leber.

Pardlisis supranuclear progresiva.
Parkinson.

Pick I1.

Refsum.

Siringomidia.

Usher.

Sindromesdesmielinizantes

Encefalomielitisagudadiseminada.
Balo.

Devic.

Pardlisisespéasticafamiliar.
Leucodistrofia
Esclerosismltiple.

Shielder.

Sindromes diencefalicos

Cushing transitorio.

Descarga hi potal &mica periddica.
Froehlich.

Gigantismo cerebral infantil.
Grahmann.

Hipertermia-hi perfagia-hipotiroidismo.
Ondine curse (maldicién de Ondina)
Russell.

Seip.

Sindromes epilépticos
Epilepsiacursiva.
Epilepsiajacksoniana.

Pardlisis posepiléptica de Todd
Granmal.

Petitmal.

TriadadeLenox.

Crisis 0 ataques acinéticos.
Mioclénico

Pequefio mal

Psicomotor.

Automatismo epiléptico.
Grupos miscelaneos.
Adversivo.

Atagues sensoriales.

Epilepsia de Koshernikoff.
Epilepsiamiocl6nicade Unverricht.
Epilepsiarefleja.
Epilepsiavisceral.
Epiléptico-endocrino.

Espasmo infantil.

Lafora «body form» of mioclonus epilepsy.
Munecafeliz.

Morsier I1.

Penfield.

Status epil éptico.

Sindromes epilépticos miocldnicos “ lafora body

Laurence-Moon-Biedl.
Leber.
Esclerosismltiple.



Parkinson.

Pick I1.

Pardlisis supranuclear progresiva.
Refsum.

Demenciasenil.

Sringomidia
Epilepsiamiocl6nicade Unverricht.
Usher.

Sindromeshiper quinéticos infrecuentes

Birnbaum (coreacrénicaprogresivacon atrofia cerebel osa).

Bonhoeffer.

Bremme

Dow-Von Bogaert.
Guillain-Bertrand-Lereboullet.
Leire.

Muratow.

Tsiminakis.

Sindromes con leucodistrofia

L eucodistrofiaesponjosa (Canavan).
Leucodistrofiagloboidecelular (Krabbe).

L eucodistrofiametacromética (lipidosi s sulfétida):
Scholz.

Greenfield.

Austin.

Suder.

Tos por ateracién del nervio de Arnold.
Vall.

Wartenberg.

Weisenburg.

Sindromes con neuropatia hipertréfica

Amiloidosis.

Déjerine-Sottas.

Marie (semejantes).

Polineuropatia diabética (vea sindromes diabéticos).
Roussy-Cornil.

Von Recklinghausen.

Sindromes con paralisis periddica

Adinamiaperiodicahereditaria.
Pardlisis hipocaliémicaperiodica
Pardlisis normocaliémicaperiodica
Pardlisistireotoxicaperiodica
Sindromes pseudotabéticos
Neuropatiaalcohdlica.
Polineuropatiaarsenical.
Pseudotabes diabética

Sindromes con tumor pineal

L eucodistrofiasudandfila (Pelizacus-Merzbacher).
Leucodistrofiafibrinoide (Alexander).

Lostumores de laglandula pineal dan origen a sindromes
neurol 6gicos asociados 0 no a sintomas de posible etiologia
endocrina
Sindromes migr afiosos

Horton (cluster headache).

Migrafiapor ateracion delaarteriabasilar.
Migrafiaclésica

Migrafiacomun.
Migrafaoftamoplégica-hemiplejia.

Sheder.

Vail.

Sindromes mioclénicos

Epilepsiamiocldnicade Unverricht.
Epiléptico.

Epiléptico miocldnico (lafora body form).
Espasmadico infantil.

Hunt 1.

May-White.

Mioclénico.

Mioclénico del paladar.

Sindromes neuralgicos

Bernhardt-Roth.

Braquial giaestética parestésica.
Cefaeatipo Cluster.

Costen.

Fisuraorbital superior.
Fothergill.

Hunt.

Monbrun-Benisty.
Neuragiafacia atipica
Neuralgiadd laringeo superior.
Paratrigeminal de Ralder.

Neurol égico por tumor pineal.
Pellizzi.
Pineal-gonadal.

Sindromes que afectan ganglios basales
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Batten.

Cuerpo de Luys.

Coreahereditaria crénicaprogresivadel cuerpo estriado.
Déerine-Roussy.

Atetostis doble.

Distonialenticular.

Fahr.

Foerster.

Necrosisdel globus pallidus.
Hallervorden-Spatz.

Temblor del cerebro medio.

Mioclonos.

Parkinson.

Pardlisis supranuclear progresiva.
Pardlisis pseudobul bar.
Alucinacionesvisual-auditiva-nucleo rojo.
Tay-Sach.

Vogt.

Wilson.

Sindromes que originan € nifio flaccido

Mielopatias y neuropatias:
Werdnig-Hoffmann.
Oppenheim.
Hipotoniabenigna congénita.
Guillain-Barré.

Poliomidlitis.



Tumores espinales.

Mielopatia transversa, traumética o por otras causas.
Polineuritisinfantil.

Causas encefal opéticas:

Deficienciamental (especialmente S. de Down).

Encefal opatiaprogresiva (especiamente S. de Tay-Sachs).

Tumores cerebrales.
Riley-Day.

Pardlisiscerebral.

Trasmision neuromuscular:
Erb-Goldflam.
Anormalidades en launién neuromuscul ar.
Causas miopéticas:
Distrofiamuscular infantil.
Polimiositis.

Almacenamiento deglucdgeno.
Central core.
Hipoplasiamuscular universal.
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Ligamentosy tendones:
Ehlers-Danlos.

Aracnodactilia.

Elasticidad congénitadeligamentos.
Artrogriposis multiple congénita.
Causas osteogénicas:

Van der Hoeve.

Rickets.

Escorbuto.

Pseudopardlisissifilitica.

Causas no muscul ares:

Malnutricién.
Deficienciasvitaminicas.
Enfermedades crénicas.
Enfermedades por infecciones agudas.
Endocrinopatias (especia mente hipotiroidismo e hipopi-

tuitarismo).

Metabdlicos.
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