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PRESENTACION

a Subdireccién de Neurologia cuenta con siete neurélogos que se encargan de la asistencia

tanto de hospitalizacion como de consulta externa. Otro rubro asignado al cuerpo médico

es la investigacion basica y clinica de las diferentes lineas de investigacion en las que en
la actualidad trabaja cada clinica, ademas de la formacion académica de futuros neurdlogos.
Durante el afo, el médico adscrito de neurologia se encarga de revisar dos cubiculos de tres
pacientes cada uno durante dos meses y después cambia a otros dos cubiculos. Esto se realiza
en forma programada. Uno de los médicos adscritos se encarga de un cubiculo de tres pacientes
ademas de los pacientes neurolégicos del segundo piso (clave VI).
El médico adscrito de neurologia se encarga de cubrir al neurélogo que estd gozando de
vacaciones. Siguiendo este sistema no se queda sin atencion del médico adscrito ninguin paciente
hospitalizado.
Cada neurdélogo de la subdireccion tiene a su cargo en la consulta externa una de las clinicas
que siguen a los pacientes egresados: vascular, infectologia, neurocisticercosis, epilepsia, cefalea,
neuropsiquiatria, movimientos anormales y nervio y musculo, principalmente; teniendo consulta
asistencial cuando menos tres veces a la semana.
En cuanto a la actividad docente, existe la visita semanal, en donde el grupo de médicos
adscritos a la subdireccion revisa a los pacientes internados de forma interactiva con los residentes
de neurologia asignados a hospitalizacion. Esta actividad se lleva a cabo los martes de 9:00 a
11:00 am. Ese mismo dia hay sesion de bibliografia en donde se revisan articulos programados
con enfoque clinico, asi como metodoldgico y estadistico con un adscrito a cargo del tema. El
viernes de 10:30 a 11:30 am, se lleva a cabo una sesién de presentacién de un caso clinico de
un paciente internado de diagndstico dificil, o caso tipico (fines de ensefanza). Estos casos se
alternan con casos de las secciones de hombres y mujeres.
Después de esta sesion existe la llamada sesidn general de la que se encarga la Direccion de
Ensefanza con un programa previo. Respecto a la investigacién, cada clinica puede efectuar
trabajos con algin farmaco que se utiliza en pacientes neurolégicos, estando esto a cargo del
médico adscrito y su clinica.
No necesariamente la investigacion debe de estar relacionada con la industria farmacéutica.
Cada investigacion debe ser avalada por el Departamento de Investigacion Clinica y la Comision
de Bioética. De esta manera, la subdireccion efectlia labores de asistencia hospitalaria, asistencia
a consulta externa, ensefanza e investigacion basica y clinica.

Dr. J. Fernando Zermeno Phls
Subdirector de Neurologia






Protocolo clinico de neurologia

INTRODUCCION AL FLUJOGRAMA DE LOS PACIENTES
HOSPITALIZADOS EN EL TERCER PISO PERTENECIENTES A LA
SUBDIRECCION DE NEUROLOGIA

El area cuenta con nueve cubiculos de tres camas cada uno, dividido casi siempre a la mitad,
por género pero en un momento dado, un cubiculo de hombres puede convertirse en uno de
mujeres y viceversa.

En el &rea hospitalaria existen cuatro camas adaptadas en forma adecuada, en cubiculos pequenos
individuales, ademas de un aislamiento eficaz. En estas camas se hospitalizan exclusivamente
pacientes con neuroinfeccion, sin tomar en cuenta el género de éste.

Es decir se cuenta con 28 camas para las diferentes enfermedades que se mencionaran en los
flujogramas y cuatro camas de neuroinfectologia. Antes de la remodelacion existia un cubiculo
con cuatro camas, pero la distribucién de estas era inadecuada, por lo que se instalo una cama
de neurologia en el area de remodelacién del cuarto piso, para no disminuir el nimero de
camas.

Los pacientes a internar proceden de diversas fuentes: terapia intensiva, urgencias y lista de
espera, desde luego que este rubro de espera es de acuerdo a cada enfermedad.

En la actualidad se han designado dos camas independientes de acuerdo al género del paciente,
para la practica de video-EEG, ya sea para valoracion prequirdrgica o diagnostico de la
enfermedad. Estas camas son ocupadas por pacientes que ameritan supresion o casi de
medicamentos profilacticos. Los pacientes que no necesitan hospitalizacion se programan en
forma externa.

También se han designado dos camas que funcionan en forma semejante a los de video-EEG,
pero estan destinadas a pacientes a cargo del servicio de terapia endovascular.

En el futuro otra cama se designara a pacientes con movimientos anormales, seleccionados por
el encargado de dicha clinica y que necesitan permanecer internos para realizar pruebas de
levodopa, evaluacion de fluctuaciones motoras, filmacién; asi como evaluacion prequirtrgica
para estimulacion cerebral profunda.

El promedio de estancia es variable, pues hay pacientes que permanecen uno o dos dias
internados, y otros tienen estancias mas prolongadas en promedio de 365 dias.

Los egresos hospitalarios promedian entre 50 a 60 por mes, contando las 32 camas, por lo que
el indice de ocupacion es del 95%. Los motivos de egresos pueden ser curacién, muerte y el
maximo beneficio hospitalario. Al egresar cada paciente, cuenta con una hoja frontal en donde
aparecen los datos generales del paciente, incluyendo el CURP, asi como resumen clinico,
diagnéstico(s), medicacién instituida y una cita para consulta externa en las clinicas
correspondientes para un seguimiento adecuado.

La subdireccién recibe la colaboracion estrecha de las subdirecciones de neurocirugia y
psiquiatria, en caso necesario puede ser trasladado a las subdirecciones antes mencionadas,
claro que no se cuenta como egreso de neurologia, pues su egreso sera de psiquiatria y
neurocirugia.

A continuacién aparecen flujogramas de las enfermedades mas frecuentes e importantes que
requieren atencion hospitalaria, se anexa la literatura recomendada en cada caso, siendo esta
actualizada constantemente de acuerdo a las guias propuestas en consejos internacionales, asi
como algunas escalas utilizadas con frecuencia en neurologia.
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EVC ISQUEMICO

|

Admisién por urgencias,
UTI o consulta externa

>

Ingreso piso de hospitalizacio

w

IC Clinica enfermedad
vascular cerebral

v - '

Exéamenes generales Imagen control USG Doppler )
de laboratorio (TAC, RM) extratranscraneal Ecocardiograma
(BH,QS, ES, PFH,
TP-TTP, perfil lipidos l l—\—l
<+ S! Deteri Estenosis Sl estenosis S| Fuente
S| Resultados eterioro <70% >70 % emboligena

anormlales l J

Ajustes Tx; IC IC Terapia Inicio
medicina interna endovascular | |anticoagulacion

-

IC Neurocirugia

Manejo médico:
antiagregantes
antiHTA, estastinas

L 4

>

IC Neurorrehabilitacion

w

Ajuste de tratamiento para
egreso hospitalario

l

Alta

|

Seguimiento por
consulta externa
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ECV HEMORRAGICO

!

Admisién por urgencias,
UTI o consulta externa

v

Ingreso piso de ¢ Craniectomia
hospitalizacion a su ingreso?

b4

A4

IC Clinica enfermedad
vascular cerebral

A\ 4 <

i Imagen control
Examenes generales de —
laboratorio (BH,QS,ES, (TAC, RM)

PFH,TP-TTP, perfil lipidos) l
Hemorragia primaria, por || Hemorragia || Malformacion
S| Resultados anticoagulantes amiloide vascular
anormales
Ajustes TX; IC IC Terapia L
medicina interna endovascular IC Neurocirugia

Manejo médico ¢

|

IC Neurorrehabilitacion

l

Ajuste de tratamiento para
egreso hospitalario

Y

Alta

Seguimiento por
consulta externa
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ENFERMEDAD
DESMIELINIZANTE

L 4

-

subsecuente

Brote

[

|

Sin cambios en el
diagnostico inicial

Con cambios en

|

diagnostico inicial

el

|

externa

Manejo por urgencias,
seguimiento consulta

primer brote

Primer brote

!

Hospitalizacion

[

1

Diagnéstico: RM,PL,
potenciales evocados,
bandas oligoclonales,

anticuerpos contra mielina

Tratamiento
bolos de metilprednisolona

Hospitalizacién para
estudio integral igual al

-

Formas cronicas
progresivas

I

Hospitalizacion

[

1

Diagnéstico: RM,PL,
potenciales evocados,
bandas oligoclonales,

anticuerpos contra mielina

Tratamiento
inmunosupresores

I

Diagnostico de
esclerosis multiple

|

|

No esclerosis
multiple

I

Egreso: informacion y
manejo de prevencion en
consulta externa

Otras pruebas

inmunoldgicas: anticuerpos

antinucleares,
antifosfolipidos, anti NMO,
etcétera

I

Diagnéstico alterno: Sx
antifosfolipidos, LES,
enfermedad de Devic

I

Egreso: informacion y
manejo consulta externa

[

Diagnéstico de
esclerosis multiple

|

1

No esclerosis
multiple

I

Egreso: informacion y
manejo de prevencion en
consulta externa

Otras pruebas

inmunoldgicas: anticuerpos

antinucleares,
antifosfolipidos, anti NMO,
etcétera

|

Diagndstico alterno: Sx
antifosfolipidos, LES,
enfermedad de Devic

I

Egreso: informacion y
manejo consulta externa
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Protocolo clinico de neurologia

ENFERMEDADES
DEGENERATIVAS

l

Ingreso por consulta externa,
urgencias, UTI

!

Ingreso a

!

Analisis clinico

hospitalizacion

!

IC Movimientos anormales

!

!

Examenes generales de
laboratorio (BH, QS, ES,
PFH, tiempos de coagu-
lacion perfil de lipidos,
otros

!

!

Imagen: RM craneo

Neurofisiologia:
EGG, P300, VCN,
EMG, estimulacién

magnética transcraneal

Pruebas neuropsicoldgicas

!

Prueba terapéutica:
levodopa (Parkinson, PSP)

!

¢, Responde ?

!

Si

!

Ajustar
tratamiento

No

!

Tx sintomatico

!

IC neurorrehabilitacion

!

Alta

Il

Seguimiento
consulta externa
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Sx RiGIDO ACINETICO

:

Hallazgos clinicos
caracteristicos de EP

I

Temblor en reposo
bradicinesia rigidez
inicio asimétrico

1

Hallazgos clinicos
sugestivos de otros
diagnosticos

!

!

Prueba de levodopa

Buena

v

Pobre respuesta

Hallazgos inusuales en el inicio de la
enfermedad:
@ |nestabilidad postural en los primeros
tres afios
e Congelamiento de la marcha
@ Alucinaciones no relacionadas al
medicamento en los primeros afos
® Demencia que precede a los sintomas
motores
e Pardlisis de la mirada vertical

Parkinson

!

Considerar

PSP, MSA, CBD ¢ l

!

Complementa RM,
SPECT, laboratorios,
neuropsicologia

Parkinsonismo simétrico:
PSP, VP, MSA, PF

Caidas tempranas:
PSP, VP, MSA

!

Alta cognitiva temprana:
DLB, PSP, VP, CBD

Disautonomia, estridor y
anterocolis: MSA

l

Paralisis supranuclear: PSP,
CBD

!

Signos cerebelosos: MSA,
ataxias

!

Sx, NMS: MSA, PSP, VP
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MIOPATIAS
!

Ingreso a neurologia por
consulta externa, urgencias
o terapia intensiva

! ! 4

Aguda Cronica Episodica

I

Abordaje similar a las
miopatias agudas

: I .

Presentacion Presentacion Presentacion
tipica atipica tipicas y atipicas Formas focales
v v - v
Perfil hematico y Perfil hematico y Perfil hematico, Perfil hematico,
bioquimico bioquimico bioquimico bioquimico, metabdlico
v v - v
Perfil inmonoldgico y Perfil inmunoldgico y . . - s
paraneoplasico paraneoplasico Perfil inmunolégico Perfil inmunolégico
v v - v
Electrofisiologia Pe;f ILg}::iﬁglllco Electrofisiologia Electrofisiologia
- - - -
Considerar Electrofisiologia Biopsia muscular Interconsulta a
biopsia muscular g P genética
- - - -
Pruebas de Cosiderar interconsulta|| Pruebas de funcion o
funcion cardiaca genética cardiaca y/o estudios Biopsia muscular
de imagen
-
. ’ ¢
Radiologia Considerar interconsulta
a genética

10



NEURQPATiA
PERIFERICA

Ingreso por consulta externa,
terapia intensiva o urgencias

!

Neuropatia periférica adquirida

v

Laboratorios generales

v

Perfil inmunologico

<

Pefil metabdlico
-

Perfil infeccioso

v
Velocidades de conduccion
nerviosa y electromiografia

-

Considerar puncién lumbar

+

Considerar biopsia
neuromuscular

Protocolo clinico de neurologia

Neuropatia periférica hereditaria

Velocidades de conduccion
nerviosa y electromiografia

Analisis genético

Perfil matabdlico

Estudios de imagen

Pruebas de funcion
respiratoria y cardiaca

| Confirmacion diagndstica | ¢+——

!

No

Si

!

!

Considerar PESS

Tratamiento especifico

!

Considerar biopsia
neuromuscular

11
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ENFERMEDAD VASCULAR CEREBRAL

Definicién

Signos clinicos o focales que se desarrollan subitamente de por lo menos 24 horas de duracion
que tienen origen vascular.

Clasificacion

ook b~

Infartos de grandes vasos

Infartos de pequenos vasos (lacunares)
Infartos debido a embolismo cardiaco
Infartos criptogénicos

Hemorragia intracraneal

Hemorragia intracerebral

Factores de riesgo

© o NO RN

Hipertension

Cardiopatia

Diabetes Mellitus
Hipercolesterolemia
Sedentarismo

Tabaquismo

Alcoholismo

Estenosis carotidea asintomatica
Ataque isquémico transitorio

EVC grandes vasos o ateroesclerdtico

1.

Infarto por lo general de tamafno medio o grande, de topografia cortical o subcortical,
carotidea o vertebrobasilar, en un paciente con presencia de uno o diversos factores de
riesgo vascular cerebral.

Es imprescindible la presencia de arteriosclerosis clinicamente generalizada (coexistencia
de cardiopatia isquémica y/o enfermedad vascular periférica) o la demostracion mediante
técnicas no cruentas (Doppler) o cruentas (angiografia) de oclusién o estenosis en arterias
cerebrales (> 50 o <50% con dos o mas factores de riesgo), correlacionable con la clinica
del paciente.

Cardioembdlico

1.

o kb

Enfermedades valvulares

a. Estenosis mitral reumatica

b. Valvulas protésicas

¢. Endocarditis infecciosa

Enfermedad cardiaca isquémica

IAM

Acinesia del ventriculo izquierdo o aneurisma

Trombo ventricular izquierdo asociado a estados protromboticos

13



Protocolo clinico de neurologia

Fibrilacién auricular
Sindrome del seno enfermo
Mixoma auricular
Embolismo paradojico

a. Defectos septales

b. Foramen oval permeable

© © N O

Diseccién arterial

Trauma cabezay cuello
Arteriopatias

Displasia fibromuscular
Sx. de Marfan

Sx. de Ehlers Danlos
Colagenopatias
Moyamoya

Sifilis meningovascular

© N O oD~

Trombosis venosa cerebral
Infecciones (senos paranasales) staphylococcus aureus mas frecuente
Trauma
Embarazo y puerperio
Enfermedades inflamatorias intestinales (CUCI y CROHN)
Estados hipercoagulables
Enfermedades hematoldgicas
a. Hemoglobinuria paroxistica nocturna
b. Purpuratrombdética trombocitopénica
c. Policitemia, entre otros
7. Enfermedades del colageno
8. Metabdlicas
a. Sindrome nefrotico
b. Cirrosis hepatica
c. Deshidratacién
9. Medicamentos
a. Anticonceptivos
b. Esteroides

oo s =

Hemorragia intracerebral
Hipertension

MAV

Ruptura de aneurisma
Angiopatia amiloidea
Neoplasia intracraneal
Coagulopatia

IR N
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7.
8.
9.

10.
11.
12.
13.
14.
15.

Transformacion hemorragica de isquemia cerebral
TVC

Abuso de drogas simpaticomiméticos

Moyamoya

Enfermedad de células falciformes

Vasculopatia por eclampsia o posparto

Infeccidn

Vasculitis

Trauma

Hemorragia subaracnoidea

1.
2.
3.

La causa mas frecuente (85%) es la rotura de un aneurisma

Protocolo clinico de neurologia

HSA perimesencefalica no aneurismatica, de excelente prondstico (10% de casos)
La HSA que se confina a las cisternas peritruncales o HSA perimesencefalica de etiologia,

no aneurismatica tiene un pronoéstico favorable

Estudios de laboratorio y gabinete

1.

Laboratorio

Glucosa

Electrolitos séricos

PFH

BH

. Tiempos de coagulacién
Screening de hipercoagulabilidad
TAC simple de craneo

RM

a. Secuencias difusién-perfusion (DWI)
b. Angio RM

Doppler transcraneal y extracraneal
Ecocardiograma

a. Tranesofagico con contraste
ECG

® oo oT P
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MIOPATIAS

Las miopatias pueden considerarse un grupo heterogéneo de enfermedades caracterizadas por
debilidad muscular simétrica y maxima en regiones proximales de las extremidades, sin alteracion
de la sensibilidad en cualesquiera de sus modalidades, con evolucién variable pasando por un
inicio abrupto y déficit severo hasta inicio insidioso, ain desde la infancia y progresion en
extremo lento. Sin embargo, deben considerarse las formas atipicas manifestadas por déficit
asimétrico, distal, axial y focal.

El diagndstico reposa sobre la integracion de los hallazgos clinicos, resultado de analisis
bioquimicos, hormonales y metabdlicos, pruebas electrofisiolégicas y como piedra angular
argumentos histopatoldgicos que incluyen andlisis morfolégicos e inmunohistoquimicos, entre
otros.

Una bateria de examenes deben de considerarse en el abordaje inicial de las miopatias, éstas
incluyen diferentes perfiles de donde se deben seleccionar los estudios mas pertinentes segin
la orientacion clinica.

Perfil bioquimico
1. Biometria hematica
2. Velocidad de eritrosedimentacion globular

3. Bioquimica completa (electrolitos completos, CPK, pruebas de funcion renal, hepatica,
triglicéridos y colesterol)

4. Acido lactico en sangre y liquido cefalorraquideo

Perfil inmunologico
1. Determinacién de anticuerpos anti-MAS y/o anti-SRP
2. Determinacioén de anticuerpos anti-MUSK o antirreceptores de acetilcolina

Perfil metabdlico y hormonal
1. Hormonas tiroideas
Cortisol

3. Porfobilinégeno de amidasa en eritrocitos
4. Coproporfirinay protoporfirina

5. Acido aminoglobulinio

Perfil paraneoplasico

1. Anticuerpos anti Hu
2. Electroforesis de proteinas

Gabinete

La electroneuromiografia es de gran utilidad para demostrar la topografia e intensidad de la
afeccion, asi como un seguimiento razonable de su evolucion.

Se deben incluir de manera invariable velocidades de conduccion nerviosa motora y sensitiva
de por lo menos dos nervios en cada una de las 4 extremidades, mas electromiografia; asimismo,
las pruebas de estimulacion repetitiva para los casos de la enfermedad de la unién neuromuscular
en las regiones mas sintomaticas.
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La interconsulta a servicios de cardiologia y neumologia deben ser solicitadas en las patologias
con reconocido compromiso cardiaco de la funcién respiratoria.

Los estudios de resonancia magnética son en particular Utiles para demostrar grupos musculares
especificos afectados y los casos de miopatias inflamatorias por medio de la secuencia STIR.

Biopsia

La biopsia neuromuscular realizada en manos expertas y procesadas en laboratorios
especializados con experiencia en el tema resulta clave para el diagnostico etiologico. Las
diferentes tinciones y pruebas de inmunohistoquimica son seleccionadas en funcién de la
sospecha clinica y las pruebas de laboratorio disponibles dentro de la dinamica del procesamiento
de la muestra misma.

17
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NEUROPATIAS PERIFERICAS

Las neuropatias periféricas son un grupo amplio y variado de patologias de diversas etiologias
manifestadas, por lo general como sintomas sensitivos-motores positivos y/o negativos distales y
simétricos que inician en miembros inferiores. Con menos frecuencia son sensitivos o motores
puros, asimétricos, de inicio en miembros superiores o multifocales.

Su estudio comprende una bateria compleja de exdmenes donde los perfiles inmunolégicos y
de electrofisiologia son claves para el diagnéstico. A diferencia de las miopatias s6lo un pequefo
grupo de pacientes se benefician de una biopsia neuromuscular.

Perfil bioquimico

Biometria hematica

Velocidad de eritrosedimentacion

Pruebas de funcion hepatica

Pruebas de funcion renal

Triglicéridos y colesterol

Glucemia en ayunas y hemoglobina glicosilada

oo s w0~

Perfil inmunolégico

Factor reumatoide (FR)

Anticuerpos antinucleares (ANA)

Anticuerpos anti DNA nativos (anti-DNAN)

Anticuerpos anticitoplasma de neutréfilos (ANCA)

Anti-Ro/SSAy anti-La/SSB

Anticuerpos contra la glicoproteina asociada a la mielina (anti-MAG) y anti- SGPG
Anticuerpos antigangliosidos

N o o kroDh -

Perfil metabdlico
1. Perfiltiroideo
2. Determinacion de acido folico, vitamina B12 y B6

Perfil infeccioso

Virus de inmunodeficiencia humana (VIH)

Hepatitis B, hepatitis C y crioglobulinemia

Enfermedad de Lyme

Anticuerpos absorbidos antifluorescentes antitreponema, VDRL y RPR
Lepra

Cisticercosis

IR N

Biopsia

La biopsia neuromuscular esta indicada Unicamente ante la sospecha diagndstica de: vasculitis,
amiloidosis, lepra, sarcoidosis, linfoma y ciertos casos de infeccion por VIH y en algunos casos
de enfermedades desmielinizantes inflamatorias agudas o cronicas con una pobre respuesta a
una prueba terapéutica o neuropatia de etiologia incierta con rapidez progresiva.
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Gabinete

1.

Los estudios de imagen se reservan para documentar deformaciones éseas, principalmente
en columna vertebral y pies de las neuropatias hereditarias.

Los potenciales evocados somatosensoriales (PESSs) y auditivos se consideran en los
casos de neuropatias ataxiantes crénicas o en neuropatias hereditarias sensitivo motrices
con afeccién bulbar o diafragmatica.

Los PESSs se encuentran indicados en casos de desmielinizantes inflamatorias crénicas
con velocidades de conduccioén tronculares y ondas F sin cumplir criterios de CIDP.

19
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DEMENCIAS

Criterio diagnostico DSM IV

1. Deterioro de memoria
2. Una (o mas) de las siguientes alteraciones cognoscitivas:
a. Afasia
b. Apraxia
c. Agnosia
d. Alteracion de la ejecucion

3. Deterioro significativo de la actividad laboral o social que representan una mermaimportante
del nivel previo de actividad.

4. El curso se caracteriza por un inicio gradual y un deterioro cognoscitivo continuo.

5. Los déficit cognoscitivos no se deben a ninguno otro factor y no aparecen exclusivamente
en el transcurso del delirium.

Demencia vascular

Entidades clinicas que producen un deterioro cognitivo como consecuencia de lesiones
vasculares cerebrales.

Los dos principales tipos de demencia vascular son la demencia vascular cortical, debida a
infartos tromboembdlicos territoriales multiples, y demencia vascular subcortical, por una
enfermedad isquémica de pequeno vaso.

Clasificacion etiologica

1. Demencia multi-infarto
2. Demencia por infarto estratégico
3. Patologia de pequefios vasos
a. Demencia subcortical senil
b. Lagunas multiples
c. Enfermedad de Binswanger
d. Angiopatia amiloide
4. Hipoperfusion
a. Isquemia global
b. Isquemiafronteriza
c. Infarto incompleto
d. Demencia hemorragica



ESCALA DE ISQUEMIA DE HACHINSKI

Dato clinico

Puntuacion

Comienzo subito

Deterioro a brotes

Curso fluctuante

Confusioén nocturna
Conservacion de la personalidad
Depresion

Sintomas somaticos

Labilidad emocional
Antecedentes de hipertensién arterial sistémica
Antecedentes de ictus

Signos de ateroesclerosis
Signos neurolégicos focales
Sintomas neurolégicos focales

N

NN 2PN D aaaaiNh -~

1. Una puntuacién < 4 sugiere un trastorno degenerativo.
2. Entre 4 y 7 puntos: casos dudosos y demencias mixtas.
3. Una puntuacioén > 7 sugiere una demencia vascular.

Protocolo clinico de neurologia
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CRITERIOS PARA EL DIAGNOSTICO CLINICO DE DEMENCIA DE
CUERPOS DE LEWY (PROBABLE Y POSIBLE)

1. El rasgo principal requerido para el diagnostico es un deterioro cognitivo progresivo de
suficiente magnitud para interferir con las funciones normales, sociales y ocupacionales.

2. El deterioro prominente o persistente de la memoria puede no ocurrir necesariamente en
los estadios iniciales, pero se hace evidente habitualmente con la progresién de la
enfermedad.

3. Los déficits en las pruebas de atencién y tareas frontales-subcorticales y habilidades
visuespaciales pueden ser en especial prominentes.

4. Son esenciales para el diagndstico de probable DCL dos de los siguientes rasgos principales
y uno de ellos para el diagnéstico de posible DCL.

a. Fluctuaciones en la funcién cognitiva con variaciones pronunciadas en la atencion y
alerta.

b. Alucinaciones visuales recurrentes, tipicamente bien estructuradas y detalladas.
c. Rasgos motores espontaneos de parkinsonismo.
5. Son rasgos que apoyan el diagnostico:
a. Caidas reiteradas - sincopes
b. Pérdidas transitorias de consciencia
c. Sensibilidad a los neurolépticos
d. Delirios sistematizados
e. Otras modalidades de alucinaciones
6. Eldiagnostico de DCL es menos probable en presencia de:

a. Enfermedad vascular cerebral: evidenciada como signos neuroldgicos focales o en
pruebas de neuroimagen.

b. Evidencia en la exploracion fisica o exploraciones complementarias de otras
enfermedades sistémicas o trastornos cerebrales que expliquen el cuadro clinico.
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DEMENCIA FRONTO-TEMPORAL

I.  Criterios esenciales
a. Inicioinsidioso y progresién gradual
Trastorno precoz de la conducta social de relacién interpersonal
Alteracion precoz de la autorregulacién cuantitativa de la conducta personal
Superficialidad e indiferencia emocional precoz
Anosognosia precoz

® 00D

Il. Manifestaciones que apoyan el diagnostico
a. Comienzo antes de los 65 anos

b. Antecedente familiar de un trastorno similar al menos en un familiar de
primer grado.

c. Trastorno de conducta:

Deterioro en el cuidado y aseo personal

Inflexibilidad y rigidez mental

Distractibilidad e impersistencia

Conducta hiperoral y cambios en la conducta alimentaria
Conducta estereotipada y perseverativa

. Conducta de utilizacion

d. Alteraciones del hablay lenguaje:

1. Alteraciones en la faceta expresiva: *pérdida de espontaneidad y concrecién del
lenguaje habla entrecortada.

oo s =

2. Lenguaje estereotipado
3. Ecolalia

4. Perseveracion

5. Mutismo tardio

e. Signosfisicos:
Reflejos de desinhibicidn cortical
Incontinencia urinaria
Parkinsonismo
Presion arterial baja y labil
. Enfermedad de neurona motora
f. Pruebas complementarias:
1. Neuropsicologia: alteracion frontal
2. Electroencefalograma normal en estadios avanzados
3. Anormalidad funcional o estructural de predominio frontal o temporal polar

—_
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Il. Aspectos que excluyen el diagndstico
a. Aspectos clinicos
1. Inicio brusco, deterioro agudo, deterioro episddico
2. Traumatismo craneal previo préximo al inicio de la clinica

23
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9.

© N o~ w

Trastorno de memoria intenso en fases iniciales de la demencia
Desorientacion espacial

Logoclonias y pérdida rapida de la cadena de pensamiento
Mioclonias

Debilidad corticoespinal

Ataxia cerebelosa

Coreoatetosis

b. Pruebas complementarias:

1.
2.
3.

Alteracién funcional o estructural fundamentalmente postrolandica
Lesiones multifocales en neuroimagen estructural
Indicadores paraclinicos de afectacién cerebral secundaria

IV. Datos de exclusion relativa
a. Alcoholismo crénico
b. Hipertensién arterial de larga evolucion
c. Antecedentes personales de enfermedad vascular
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ENFERMEDAD POR PRIONES

I. Enfermedad de Creutzfeldt-Jakob esporadica probable

Demencia progresiva y al menos dos de:
1. Mioclonias.

2. Alteracion visual o cerebelosa.

3. Disfuncion piramidal y/o extrapiramidal.

4. Mutismo acinético.

5. EEGtipico, independiente de la duracién de la enfermedad, y/o 14.3.3 positivaen LCR en

paciente que fallece en menos de 2 anos.

Exclusion de otros posibles diagndsticos: con los procedimientos rutinarios (intoxicacion; trastorno
metabdlico o endocrinologico; traumatismo craneoencefalico reciente; neoplasia cerebral;
absceso, empiema o hematoma subdurales; accidente vascular cerebral e hidrocefalia).

Il. Enfermedad de Creutzfeldt-Jakob esporadica posible
1. Demencia progresiva, y al menos dos de :
a. Mioclonias.
b. Alteracién visual o cerebelosa.
c. Disfuncién piramidal y/o extrapiramidal.
d. Mutismo acinético.
2. Sin EEG tipico*, o no realizado, y proteina 14.3.3 no presente en LCR, o no solicitada, y
duracion de la enfermedad menor de 2 anos.

Exclusion de otros posibles diagnésticos: con los procedimientos rutinarios (intoxicacion; trastorno
metabdlico o endocrinologico; traumatismo craneoencefalico reciente; neoplasia cerebral;
absceso, empiema o hematoma subdurales; accidente vascular cerebral e hidrocefalia).

Ill. Enfermedad de Creutzfeldt-Jakob esporadica confirmada
1. Confirmacién neuropatoldgica por técnicas habituales.
2. Demostracionde PrP__ por inmunohistoquimica.

3. Presencia de fibrillas tipo scrapie.

IV. Enfermedad de Creutzfeldt-Jakob y atrogena

1. Sindrome cerebeloso progresivo, en un receptor de hormona hipofisiaria obtenida de cadaver
humano.

2. ECJesporadica en paciente con un factor de riesgo, como por ejemplo injerto de duramadre.

V. Enfermedad de Creutzfeldt-Jakob familiar

1. ECJ probable o confirmada, en paciente con ECJ probable o confirmada en familiar de
primer grado.

2. Alteracion neuropsiquiatrica en paciente con mutacién especifica en el gen PRNP.

VI. Variante de la enfermedad de Creutzfeldt-Jakob (VECJ): caso posible o sospechoso
1. Trastorno neuropsiquiatrico progresivo.
2. Duracion de la enfermedad superior a 6 meses.
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3. Exclusion de otros posibles diagndsticos con los procedimientos rutinarios.
Exclusion de atrogenia.
5. Almenos 4 de las alteraciones siguientes:

a. Sintomas psiquiatricos precoces (depresion, ansiedad, apatia, retraimiento e ideas
delirantes).

Sintomas sensoriales dolorosos persistentes (dolor y/o disestesias molestas).
Ataxia.

Mioclonias, corea o distonia.

Demencia.

6. No presenta el EEG tipico, o no ha sido realizado.

»
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VII. VECJ : caso probable

1. Todos los apartados de VI y al menos uno de los siguientes datos:
a. Resonancia magnética muestra hiperintensidad en ambos pulvinares.
b. Presencia de PrP,_ en una biopsia de amigdala palatina.

VIII. VECJ : caso confirmado
1. Alteracion neuropsiquidtrica progresiva.
2. Confirmacién neuropatoldgica de cambios espongiformes y abundante depésito de PrP.

Patologias que deben descartarse en el estudio inicial de demencia

Estudios a realizarse:
Biometria hematica, ES, glucosa, BUN, creatinina, folato, vitamina B12, funcién tiroidea y
serologia para sffilis.

1. Depresion: cerca del 12% presentan depresién y demencia. Se deben realizar escalas para
depresion como la escala de Hamilton.

2. Vitamina B12: su deficiencia es comun en ancianos.

3. Funcién tiroidea: el hipotiroidismo es comun en ancianos, y presentan menos puntuacion
en las pruebas mentales, fluencia verbal, habilidades visuespaciales y aprendizaje.

4. Sifilis.
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PARKINSON

Diagnéstico de sindrome parkinsoniano

1.

Bradicinesia y al menos uno de los siguientes:
a. Rigidez muscular
b. Temblor de reposo de 4 a 6 Hz

c. Inestabilidad postural no causada por disfuncién visual, vestibular, cerebelosa o
propioceptiva.

Criterios de exclusion para la enfermedad de Parkinson

1.

© N gk wDdD

9.

10.
11.
12.
13.
14.
15.
16.

Historia de infartos cerebrales de repeticién con progresion brusca de los rasgos
parkinsonianos.

Historia de traumatismos craneales de repeticion.

Historia de encefalitis diagnosticada.

Crisis oculogiras.

Tratamiento neuroléptico al inicio de los sintomas.

Mas de un familiar afectado.

Remisidén mantenida de los sintomas.

Sintomas estrictamente unilaterales después de tres afnos de evolucion.
Paralisis supranuclear de la mirada.

Signos cerebelosos.

Afectacién autonémica severa precoz.

Demencia severa precoz con trastornos del lenguaje, memoria y praxias.
Signo de Babinski.

Presencia de tumores cerebrales o hidrocefalia comunicante en el TAC.
Ausencia de respuesta a grandes dosis de levodopa (excluida la mala absorcion).
Exposicion a MPTP.

Criterios positivos predictivos de enfermedad de Parkinson (se requieren tres o mas para el
diagndstico de enfermedad de Parkinson definida)

© N O RN~

Inicio unilateral.

Temblor de reposo presente.

Trastorno progresivo.

Asimetria persistente, afectando mas al lado inicial.
Respuesta excelente a L-dopa.

Corea severa inducida por L-dopa.

Respuesta a la L-dopa durante 5 afilos 0 mas.
Curso clinico de 10 afios 0 mas.
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Criterios clinicos para el diagnoéstico de paralisis supranuclear
progresiva (enfermedad de Steele - Richardson - Olszewski)

Criterios obligatorios de inclusion

Posible PSP

1.

Enfermedad gradualmente progresiva.

2. Edad de inicio igual o superior a 40 afos.

3. Alguno de los siguientes sintomas
a. Pardlisis supranuclear de la mirada vertical (hacia arriba o abajo).
b. Sacadas verticales lentas e inestabilidad postural prominente con caidas en el primer

ano de la enfermedad.

4. No evidencia de otras enfermedades que puedan explicar los rasgos anteriores, como se
indica en los criterios de exclusion.

Probable PSP

1. Enfermedad gradualmente progresiva.

2. Edad de inicio igual o superior a 40 afos.

3. Paralisis supranuclear de la mirada vertical (hacia arriba o abajo) e inestabilidad postural
prominente con caidas en el primer afno de la enfermedad.

4. No evidencia de otras enfermedades que puedan explicar los rasgos anteriores, como se
indica en los criterios de exclusion.

PSP definida

1. PSP probable o posible clinicamente y evidencia histopatoldgica de PSP tipica.

Criterios de exclusion

1. Antecedentes de encefalitis.

2. Sindrome del miembro alien, déficits corticales sensoriales, atrofia focal frontal o fronto-
temporal.

3. Alucinaciones o delirios no relacionados con la terapia dopaminérgica.

4. Demencia cortical tipo Alzheimer (amnesia severa y afasia o agnosia, de acuerdo a los
criterios NINCDS-ADRA).

5. Sintomas cerebelosos precoces y prominentes, disautonomia precoz inexplicable
(hipotension marcada y trastornos urinarios).

6. Signos de parkinsonismo asimétrico y severo (por ejemplo bradicinesia).

7. Evidencia neurorradioldgica de anomalias estructurales (por ejemplo, infartos en ganglios
basales o tronco cerebral, atrofia lobar ).

8. Enfermedad de Wipple, confirmada por reaccién en cadena de la polimerasa, si esta indicado.

Criterios de apoyo

1. Acinesia simétrica o rigidez, proximal mas que distal.

2. Postura anormal del cuello, en especial retrocollis.

3. Respuesta pobre o ausente del parkinsonismo al tratamiento con levodopa.
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Disfagia y disartria precoz.

Comienzo precoz de deterioro cognitivo incluyendo al menos dos de las siguientes: apatia,
dano del pensamiento abstracto, decremento de la fluencia verbal, conductas de imitacién
o utilizacién o signos de liberacién frontal.
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Atrofia de sistemas multiples

Dominios clinicos para el diagnostico de atrofia multisistémica (AMS)

Disfuncién autonémica y alteraciones urinarias.

1. Hipotension ortostatica (descenso mayor o igual 20 mmHg en la presion arterial sistolica o
10 mmHg en la diastdlica).

2. Incontinencia urinaria o vaciado vesical incompleto.

Criterio de fallo autonémico o disfuncién urinaria en AMS:

1. Disminucion de presion arterial en la posicion de bipedestacion (mayor o igual a 30 mmHg
en la presién arterial sistélica o 15 mmH en la diastélica), o incontinencia urinaria (vaciado
vesical incompleto, parcial o total, persistente, acompanado de disfuncion eréctil en varones)
0 ambas.

Parkinsonismo

1. Bradicinesia (lentitud de movimiento voluntario con reduccién progresiva en la velocidad y
amplitud de movimientos repetitivos)

2. Rigidez
3. Inestabilidad postural
4. Temblor (postural, de reposo 0 ambos)

Criterio de parkinsonismo en AMS: bradicinesia mas uno de los puntos 2 a 4

Disfuncién cerebelosa

1. Ataxia de la marcha (aumento de la base de sustentacion con pasos de tamano y direccion
irregulares)

2. Disartria ataxica
3. Ataxia de miembros
4. Nistagmus evocada por la mirada

Criterios de disfuncién cerebelosa en AMS: ataxia de la marcha mas uno de los puntos 2- 4
1. Disfuncién cortico-espinal

2. Respuesta plantar extensora con hiperreflexia

3. Criterio de disfuncién de la via cortico-espinal en AMS

4. No se considera criterio para definir el diagndstico de AMS

Caracteristicas diagnésticas de la atrofia multisistémica (AMS)

AMS posible: un criterio mas dos caracteristicas de dos dominios clinicos diferentes. Cuando el
criterio es parkinsonismo, la falta de respuesta a la levodopa se califica como una caracteristica
(por tanto, se requiere sélo una caracteristica adicional).

AMS probable: criterio de disfuncion autondémica y/o alteraciones urinarias mas parkinsonismo
con respuesta subdptima al tratamiento con levodopa, o disfuncién cerebelosa.

AMS definitiva: confirmada mediante anatomia patolégica por la presencia de alta densidad de
inclusiones citoplasmaticas en la glia en asociacién con una combinacién de cambios
degenerativos en las vias nigroestriada y olivopontocerebelosa.
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Criterios de exclusion en el diagndstico de la atrofia multisistémica (AMS)

Historia

1.

Comienzo de los sintomas antes de los 30 anos.

2. Historia familiar de una enfermedad similar.

3. Enfermedades sistémicas u otras causas identificables de las caracteristicas descritas en
los dominios clinicos.

4. Alucinaciones no relacionadas con la medicacion.

Examen fisico:

1. Criterio de demencia segun DSM.

2. Enlentecimiento prominente de los movimientos sacadicos verticales o paralisis supranu-
clear de la mirada vertical.

3. Evidencia de disfuncién cortical como afasia, sindrome de mano ajena y disfuncién parietal.

Investigaciones de laboratorio:

1.

Evidencia metabdlica, por genética molecular o imagenes, de una causa alternativa para
las caracteristicas descritas en los dominios clinicos.
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Enfermedades inflamatorias y desmielinizantes

Encefalitis diseminada aguda (EMDA)

Definicién

Es una condicion no vasculitica, inflamatoria y desmielinizante que se asemeja a la esclerosis
multiple. La encefalitis diseminada aguda es tipicamente una enfermedad monofasica. El inicio
de la enfermedad usualmente ocurre en un contexto identificable de enfermedad febril o
inmunizacion con signos prominentes constitucionales y encefalopatia.

Algunas presentaciones de la EMDA pueden ser fulminantes aunque se presentan por lo general
en ninos menores de 3 afos. Otra presentacién puede ser recurrente.

Estudios de laboratorio y gabinete

1.

El conteo plaquetario puede estar elevado.

2. Velocidad de sedimentacion globular (moderadamente elevada).

3. Elevacién moderada de celularidad en LCR.

4. Bandas oligoclonales (IgG) positivas en menos del 10%.

5. RM (lesiones centrifugas en la unién de la sustancia gris y blanca, puede presentarse ademas
en los nervios épticos, ganglios basales, talamo, tallo cerebral, cerebelo y médula espinal.

6. EEG

Tratamiento

1. Corticoesteroides IV de 3 a 5 dias

2. Inmunoglobulina

3. En casos severos se utiliza combinacién de corticoesteroides IV, ciclosporina, ciclofosfa-

mida o plasmaféresis



Protocolo clinico de neurologia

Esclerosis multiple

Definicion
La esclerosis multiple (EM) es una enfermedad desmielinizante del sistema nervioso central

(SNC); la causa y patogenia de la esclerosis multiple es desconocida; sin embargo, se han
propuesto dos teorias: causa viral y causa autoinmune.

Se presenta en adultos jévenes asociandose a una discapacidad importante.

La frecuencia de la EM tiene una evidente variacion geografica, siendo menor en los paises
ecuatoriales, se vuelve progresivamente mas comun conforme a la distancia del ecuador en
ambos hemisferios.

Caracteristicas clinicas

La esclerosis multiple brote remision (EMBR) siendo la forma mas frecuente (80% de los casos)
se caracteriza por alternar con brotes y remisiones. Definiendo como brote a las alteraciones
neurolégicas objetivamente probables que presentan una duracién mayor a 24 hs.

EM primaria progresiva (EMPP) empeoramiento continuo gradual desde su inicio, constituyen
en promedio de 6 a 7% de los casos, el curso progresivo debe ser por lo menos de 6 meses
(algunos autores refieren uno por ano), no hay presencia de brotes.

EM secundaria progresiva (EMSP) inicia como EMBR y después presenta remisiones incompletas.

EM progresiva recurrente (EMPR) inicia de forma progresiva con recaidas definidas claramente
con recuperacion completa o sin ella.

Diagnostico

Criterios diagnosticos para EM Mc Donald

Evidencia clinica a la presentacion Paraclinicos

Clinica Ataques|Lesiones|Criterio |DIS DIT

1 |EM definitiva >2 >2 DIS, DIT|Ya probado Ya probado
2 (CIS >2 1 DIT RMconDISoRMyLCR Ya probado

positivo o un ataque clinico
involucrando otro sistema

3 [Ataque multifocal 1 >2 DIS Ya probado RM, DIT o un
segundo ataque
4 |Desmielinizacion 1 1 No RM con DISo RMy LCR RM, con DIT o un
monosintomatica (CIS positivo segundo ataque
5 [Primaria progresiva Curso insidioso progresivo | RM DIS en combinacién con | RM, con DIT o
con déficit clinico PEV y LCR positivo progresion continua
por un afio

Cis: sindrome clinico aislado; LCR: liquido cefalorraquideo; DIS: diseminacion en espacio; DIT: diseminacién tiempo; RM: resonancia
magnética; PEV; potenciales evocados visuales.

Laboratorio y gabinete

Laboratorio

1. LCR con bandas oligoclonales que reflejan elevacion IgG (85%), glucosa normal, proteinas
normales o ligeramente elevadas, celularidad ligera a moderada con elevada predominancia
mononuclear.
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2. Proteina basica de mielina elevada.

3. Anticuerpos anticardiolipina, anticuerpos anti beta 2 glicoproteina y anticuerpo
antiprotrombina, anticuerpos antinucleares.

4. Velocidad de sedimentaciéon globular y factor reumatoide positivo puede ayudar para
distinguir entre vasculitis y EM

Imagen

La RM es la técnica ideal para la evaluacion y diagndstico de la EM.

Se han definido algunas caracteristicas que hacen que una lesion sea sugestiva entre las que se
refieren lesiones ovoides o en forma de anillo abierto de mas de 3 a 6 mm de diametro de
bordes mal definidos como brumosos en las fases agudas, localizadas preferentemente en la
region periventricular y en fosa posterior en distribucion por lo general simétrica.

Durante la fase aguda se observa reforzamiento con la administracién de gadolinio.

Se observan areas hipointensas en T1 (hoyos negros) e hiperintensas en T2. Al corte sagital se
observan lesiones que se originan en cuerpo calloso denominadas dedos de Dawson, asi como
atrofia del mismo.

Se han propuesto criterios radiolégicos establecidos con base a nUmero, tamano y localizacién
de las lesiones con lo que la RM muestra sensibilidad >90% y la especificidad en >80%.

Otros
1. Potenciales evocados (visuales, auditivos y somatosensoriales).

Tratamiento agudo

Metilprednisolona 1 g diario por 3 a 5 dias IV debe de ser utilizada cuando se presenta el brote.

Inmunosupresor
1. Mitoxantrone
2. Ciclofosfamida
3. Azatioprina
4. Metotrexato
5. Ciclosporina
6. Anticuerpos-monoclonales
7. Acetato de glatiramato
8. Interferones
INTERFERON
Betaferén® betaseron® INFB 1b 8MUI SC | Cada tercer dia
Avonex® INFB 1 ¢ 6MUI IM Semanalmente
Rebif® INFB 12 6MUl o 12MIU | SC | Tres/semana
Copaxone® AG 20 mg SC | Diariamente
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