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~ INT!!OPUCCION 

En la actualidad el estudio de la patolog1a extrapiramidal 

se apoya en numerosos estudios complementarios de la cl1ni-

ca, como estudios bioqu1micos, electrofisiol6gicos, 

sicol6gicos y radiol6gicos. Estos 6ltimos aftos 

neurop­

han sido 

publicados algunos reportes interesantes sobre la IRM a alto 

campo magnético en el estudio en vivo de cambios estructura­

les y bioqu1micos no detectables por ning6n otro método. 

Nos hemos propuesto estudiar durante 10 meses a los pacien­

tes ambulatorios del I.N.N.N. presentando como mayor s1ntoma 

un trastorno del movimiento atribuido a una afecci6n de los 

_ganglios basales. Fuer6n incluidos en la investigaci6n 

aquellos enfermos en los cuales se realiz6 una bater1a de 

estudios paracl1nicos y una IRM 1.5 Tesla en secuencia Tl y 

T2 con énfasis en las estructuras anat6micas que nos intere­

san. 

En el presente trabajo expondremos algunas especificaciones 

de anatom1a del sistema extrapiramidal, haremos una revisi6n 

de la literatura internacional sobre el tema de la IRM en 

los trastornos del movimiento, y presentaremos nuestra serie 

y nuestros hallazgos. 
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ii=: l\NATOMIA ~ SISTEMA EXTRAPIRAMIDAL 

2A.- PRINCIPALES ESTRUCTURAS ENCARGADAS DE LA MODULACION DEL 
MOVIMIENTO: 

La complejidad de la modulación del movimiento es decir, 

todo lo que no sea función del sistema piramidal, hará 

entrar en juego un conjunto de estructuras que ha sido 

llamado "sistema extrapiramidal". Bien que este término haya 

sido ideado y empleado por Wilson en 1912 para destacar, 

principalmente, las importantes relaciones funcionales entre 

el cuerpo estriado (nQcleos caudado, putamen y globo pálido) 

y nacleos especificos del tronco cerebral (substancia negra, 

nacleo rojo, nacleos subtalámicos). (l). Se consideraba que 

paralelo al sistema piramidal existia un extrapiramidal, 

multisináptico descendente, estriatopalidal, palidorubral, 

rubroespinal y reticuloespinal, en donde el centro princi­

pal, el estriado, recibiria impulsos del tálamo. Actualmente 

está desmostrado que esta supuesta independencia de los 2 

sistemas, piramidal y extrapiramidal, es ficticia y se sabe 

que existen maltiples interrelaciones entre los dos. (2) 

Vemos por consecuencia que el sistema extrapiramidal es 

dificil a definir y que en ocasiones este término es recha­

zado por algunos neuroanatomistas (2,1), que no lo conside­

ran lo suficientemente exacto ni connotativo. Sin embargo ha 

sido consagrado por el uso y aun se utiliza profusamente, 

tanto en la clinica neurológica como en el resto de las 

neurociencias. 



Nuestro prop6sito será el de mostrar las estructuras, en sus 

aspectos morfofuncionales, que intervendrán en la modulaci6n 

del movimiento, sefialando de paso c6mo una determinada 

lesi6n, podrá producir un s1ndrome extrapiramidal dado. 

Habiendo sido concebido este trabajo para dar mejor soporte 

paracl1nico (IRM) a los s1ndromes extrapiramidales, se hará 

hincapié en situaciones formales y en medidas de las diver­

sas estructuras a analizar. 

LOS GANGLIOS BASALES: 

Se ha denominado "ganglios basales" al conjunto de nClcleos 

subcorticales derivados del telencéfalo, qus serán: el 

nClcleo caudado y amigdalina, el putamen y el globo pálido. A 

e·o.te conjunto se le llama cuerpo estriado, que se considera 

relacionado con la funci6n somática motora o con la altera­

ci6n de esta funci6n. 

Se analizarán también los nClcleos y estructuras de la regi6n 

subtalámica, nClcleo subtalámico de Luys, zona incierta y 

.campo H de Forel. 

Hay una divisi6n del estriado desde el punto de vista 

filogenético, en donde el complejo nuclear amigdalina, 

siendo el más antiguo se denomina arquiestriado. El paleoes 

triado está constituido por el globo pálido, en tanto que el 

neoestriado o estriado ("striatum") lo constituye el putamen 

y el nClcleo caudado. 
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NUCLEO CAUDADO: 

Pocos tratados de anatomia nos dan las dimensiones de estos 

núcleos. Para Testut: el núcleo caudado tiene una longitud 

de 7 cms, ancho en su cabeza de 2 cms, disminuyendo gradual­

mente para medir a su nivel caudal entre J y 4 mm de ancho 

(3). Bricout nos da una longitud de entre a y 10 cms, de 2 a 

3 cms de largo para la cabeza, de J a J.5 cms para el cuerpo 

y 3 a 4 cms para la cola • Nos da un ancho para la cabeza de 

entre 1.5 y 2 cms, que irá en forma decreciente para llegar 

hasta unos cuantos mil1metros en la cola (4). 

NUCLEO LENTICULAR: 

El núcleo lenticular, (putamen y globo pálido) para Testut, 

medirá en su diámentro mAs largo, en el sentido·anteroposte­

rior 4.5 cms. No se menciona el ancho. Bricout nos da una 

longitud (siempre sentido anteroposterior, en el dJ.ámetro 

mayor) de J a 4 cms, en la parte más ancha (diámento late­

ral) seria de 2 cms y el diámentro superoinferior de 3 CJDS, 

AMIGDALA: 

Para Bricout, el núcleo amigdalino mide, en el diámetro 

súpero-inferior, 10 llllll y se le da una anchura de s ltllll, será 

entonces de forma ovoide. 

No encontramos medidas para las estructuras subtalámicas. 

SITUACION Y RELACIONES DE LOS NUCLEOS DE LA BASE. 

CAUDADO: 

El núcleo caudado (NC). se encuentra en relaci6n con el ven-
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trtculo lateral: la cabeza, en su parte interna, 

(mediando el epitelio ventricular), la pared 

constituye 

externa del 

cuerno frontal. El cuerpo, en su ,cara sQpero-interna, forma 

la parte externa del piso del cuerpo de los ventrtculos 

laterales y la cola, en su cara inferior, constituye el 

techo de la prolongaci6n temporal de los mismos ventrtculos. 

La cabeza en su parte antero-Infero-interna, está soldada 

con la parte anterior del putamen (P), la parte inferior de 

la cabeza está inmediatamente por arriba del espacio _perfo­

rado anterior, en donde en ocasiones hace discreta protru­

si6n, rebasa la parte anterior del ventriculo láteral y del 

tálamo. Existen puentes de substancia gris entre la cara 

Infero-interna del cuerpo del Ne y el P. El cuerpo del .NC, 

en su parte interna, se encuentr~ unido al borde dorsolate­

ral del tálamo, formando el surco talamoestriado, que aloja 

la vena del mismo nombre. El NC y el P están separados 

(salvo en la porci6n anterior, en donde se encuentran solda­

dos y a nivel de la cola, en la prolongaci6n temporal del 

ventriculo lateral), por las fibras de la cápsula interna. 

LENTICULAR: 

El nacleo lenticular (NL), está constituido por el P y el 

globo pálido (GP). se le ha llamado lenticular por la forma 

de lente biconvexa que presenta en los cortes, en incidencia 

axial y por el aspecto de lente convexo que presenta este 

nacleo, en la parte exterior del P, en disecciones de cere­

bro. Estará situado por dentro de la cápsula externa (ésta a 

6 



su v~z por dentro del antemuro, cápsula extrema y corteza 

insular), la llamada lámina medular externa (substancia 

blanca), divide al P del GP. Es el P el nQcleo más volumino­

so del estriado. Su estirpe celular es idéntica a la del Ne, 

con el cual tiene estrechas relaciones, como se ha ya indi­

cado. El GP constituye la parte más medial y pequefta del NL, 

en contacto con el P, mediando la lámina medular externa, 

las superficies antera-dorso-mediales del GP están en rela­

ción con la cápsula interna, la mayor parte con el brazo 

posterior de ésta. La superficie inferior está en contacto 

con las áreas corticales rinales, en la parte anterior, asi 

como con la comisura blanca anterior, hacia atras con la 

substancia inominada, el asa lenticular y la· parte más 

posterior está en relación con la parte más posterior de la 

cápsula interna. El GP está constituido por una parte, late­

ral y una medial, separados por la llamada lámina medular 

accesoria. 

AMIGDALA: 

La amigdala se encuentra alojada en el uncus de la quinta 

circonvolución temporal, por delante de la cola del nQcleo 

caudado y del hipocampo, como el punto de un signo de inte­

rrogación acostado. Está en intima relación con las estruc­

turas rinencefálicas. 

NOCLEOS SOBTALAMICOS Y MESENCEFALICOS, EN RELACION A LA 
MODULACION DEL MOVIMIENTO. 

NUCLEO ROJO 
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El nGcleo rojo, para Testut, medirá de 6 a 7 mm de diámetro. 

Para Bricout, son las mismas medidas. 

Se encuentra situado dorsomedial a la substancia negra, en 

la parte ventromedial del tegmento mesencefálico. Su nombre 

está en relaci6n con la gran cantidad de pigmentos férricos, 

que le dan una coloraci6n rojiza. 

SUBSTANCIA NEGRA: 

Para la substancia negra no so dan medidas, pero se le da la 

longitud, en el sentido sQpero-inferior, de los pedQnculos 

cerebrales. 

La encontramos situada entre el tegmento mesencefálico y la 

"crus cerebri". De gran importancia para los objetivos de 

este trabajo son la estructura y relaciones intimas de la 

SN. como ya se sabe, su nombro está sn relaci6n a la gran 

cantidad de pigmentos melán!cos de las células que la cons­

tituyen, dandole su característica coloraci6n negruzca; lo 

anteriormente dicho está en relaci6n con la llamada parte 

compacta o pars compacta. La parte ventral de la substancia 

negra está constituida por la pars reticulata o parte reti­

culada: En ésta no encontramos pigmentos melánicos sino 

sales de hierro, como en el nQcl~o rojo o el pálido. 

La substancia negra es el más voluminoso nQcleo del mesencé­

falo: Es en el ser humano en donde alcanza su más importante 

evoluci6n. Además de las partes reticular y compacta, existe 

una parte lateral. En el hombre la parte lateral está muy 

poco desarrollada. 
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La parte reticulada se encuentra por delante de la parte 

compacta, entre ésta y el pedünculo cerebral, al cual env1a 

una serie de expansiones. Se continüa rostralmente con el 

pálido, con el cual guarda importantes semejanzas estructu­

rales y al parecer son de una misma antigUedad filogenética. 

SISTEMA VEJITRICULAR, BITUACION Y DIKENBIONES1 BUS RELACIONES 
CON LOS NUCLEOB DE LA BASE. 

Son los ventr1culos laterales los que prácticamente acompa­

ftarán a los nücleos de la base. Tienen la forma de una 

herradura; en donde la concavidad está dirigida hacia abajo, 

adelante y afuera. 

La divisi6n de los ventr1culos laterales será la que propone 

Bricout, en 3 cuernos, frontal, occipital y temporal (o 

esfenoidal), un cuerpo y una encrucijada. 

se considera que la separaci6n entre un cuerno frontal y 

otto es de apenas 2 a 3 lnJnS, en tanto que para los cuerños 

temporales esta separaci6n es de 25 a 30 mms. 

La divisi6n entre el cuerpo y el cuerno frontal es arbitra­

ria y está dada por una perpendicular a la linea CA-CP 

(comisura anterior-comisura posterior), que pasa por los 

aqujeros de Monro. 

Los cuernos frontales medirán de largo y alto aproximadamen­

te 15 mms, en tanto que el ancho variará entre 5 y 7 mms. 

Estará en relaci6n: por su b6veda con el cuerpo calloso 

(CC), el polo con la rodilla del ce, la cara externa con la 

cabeza del Ne, la pared interna con el septum pelucidum, el 
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borde inferior está a nivel del cruce de la comisura blanca 

anterior y el fornix y por ültimo el ángulo superoexterno, 

con el centro oval de Vieussens. 

El cuerpo ventricular medirá 30 mms aproximadamente, ya 

mencionamos sus limites anteriores, el posterior también es 

arbitrario: una perpendicular a la 11nea CA-CP sobre el 

borde posterior del pulvinar. La b6veda corresponde al ce, 

el piso en su parte externa Ne, en su interna cara dorsal 

del tálamo y en la parte media, surco talamoestriado, vena 

hom6nima y plexos cor6ides. El borde externo, ángulo del NC 

y el ce. Borde interno, ce y fornix. 

El cuerno temporal (CT) o esfenoida!, será largo de 35 a 40 

mms. La bóveda está constituida por la cola del nücleo 

caudado (Y espacio sublenticular en general), y hacia aden­

tro por la estria terminalis~. Hacia el exterior se encuentra 

el tapetum del ce. La parte anterior está en contacto con el 

nücleo amigdalino. El piso corresponde al hipocampo, con el 

cuerno de Ammon, por intermedio del alveus. Hacia la parte 

interna se encuentra la fimbria del hipocampo, consecuencia 

del cuerno de Ammon. La fimbria se prolongará con el pilar 

posterior del fornix y limitará por arriba el cuerpo denta­

do, que es extraventricular. El borde inferior externo del 

CT, es la uni6n del techo y el piso. El borde supero interno 

tiene la bandeleta 6ptica en la parte superior y la timbria 

del hipocampo en la inferior, en medio se distingue el plexo 

coroides. La extremidad anterior presenta el tubérculo amig-
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dalino, prominencia del nücleo del mismo nombre. Las radia­

ciones 6pticas que llegan hasta este extremo, contornan por 

el cuadrante inferior a la extremidad anterior. La parte 

posterior limita con la encrucijada ventricular. El CT tiene 

una concavidad hacia arriba y hacia adentro, siendo aplana­

do, con luz de unos cuantos mil1metras. 

El cuerno occipital o posterior, prolongaci6n de la encruci­

jada, tendrá una curvatura de concavidad interna. de forma 

de piramide triangular presenta 3 caras y J bordes. Cara 

inferior es estrecha, horizontal y con la presencia de la 

eminencia colateral, del surco del mismo nombre. La cara 

interna, convexa presenta el "calcar avis", protrusi6n de la 

cisura calcarina. En la parte alta hay la protrusi6n del 

forceps mayor. La cara sapero-externa corresponde al tapetum 

del ce. Los bordes será la uni6n de las caras. 

La encrucijada ventricular, o atrio: La parte más ancha del 

sistema ventricular. La cara anterior corresponde a una 

linea ficticia que pasa perpendicular a la linea CA-CP, a 

nivel de la parte posterior del tálamo. Encontramos en ella: 

el extremo posterior del cuerpo ventricular, la parte más 

posterior del pulvinar, el fornix que se incurva, dirigién­

dose hacia arriba y adentro, acompañado por los plexos 

coroides y el extremo posterior del CT (que limitará por una 

linea, paralela a la pared posterior del clivus, que pasa 

por el extremo posterior del pulvinar). La b6veda está en 

relaci6n con el splenium del ce. El borde interno correspon-
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de a la cisterna ambiens, con un revestimiento ependimario 

simple. El borde externo corresponde al centro oval. 

CONEXXONES ENTRE LAS DIPERENTEB ESTRUCTURAS ENCARGADAS DB LA 
MODULACXON DEL MOVIMIENTO Y TEORIAB DE FUNCIONAMIENTO. 

Tanto el cuerpo estriado y tálamo,?as1 como los núcleos 

subtalámicos y mesencefálicos estarán conectados firme y 

eficazmente por todo un sistema de fibras. Veremos en una 

primera instancia la clasif icaci6n utilizada generalmente y 

por la mayoria de neuroanatomistas, en fibras aferentes y 

eferentes, as! como las relaciones, de las diferentes 

estructuras a estudiar y posteriormente se indicarán las 

diversas teorias de funcionamiento y diferentes neuromedia­

dores interviniendo en éste. 

Clásicamente se reconocen 3 tipos de aferencias al estriado, 

(putamen y núcleo caudado) (1,5): 

a) Corticoestriadas. 

b) Talamoestriadas. 

c) Nigroestriadas. 

Las fibras corticoestriadas procederán de la totalidad o 

casi totalidad de la corteza cerebral, su proyecci6n sobre 

el putamen (P) y núcleo caudado (NC) y esta proyecci6n es 

somatot6picamente organizada. La mayor cantidad de fibras 

procede de las partes anteriores del hemisferio, en tanto 

que los 16bulos occipitales solo proyectarán un pequefio 

contingente de fibras. 

Las fibras talamoestriadas parti~án de los núcleos intrala-
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minares, del centromediano y parafascicular, as1 como del 

dorsomedial del tálamo. Harán incidencia tanto en el P, como 

en el NC. Las fibras de los nOcreos intralaminares, después 

de atravezar la cápsula interna, se proyectará exclusivamen­

te en el P. Todas estas proyecciones se harán de forma 

somatot6picamente organizada. 

Las fibras nigroestriadas provienen de la neuropila dopami­

nérgica que es la substancia negra, (SN). El contingente más 

importante, proveniente de la pars compacata de la SN, 

terminará en el P. Se supone, también, una organizaci6n 

somatot6pica; las partes laterales de la SN proyectarán a 

las regiones dorsales del P y la pá~te medial de la SN a las 

regiones ventrales del P. La parte rostral de la SN proyecta 

hacia la cabeza del NC. Hay algunas fibras que llegan al 

pálido (GP). 

Las eferencias del estriado serán 2 (l,5): 

a) Estriadopálidas. 

b) Estriadonigrales. 

(para algunos anatomistas existen también fibras estriadota­

lámicas) (5). 

Las fibras estriadopalidales constituyen la mayor proyecciOn 

eferente del estriado que vendrá tanto del NC como del P, 

siendo las fibras putaminales las más abundantes. Se sabe 

que el segmento lateral del GP recibe fibras de la parte 

externa del estriado y la parte medial de las partes corres­

pondientes de éste. La parte precornisural del P proyectará 
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exclusivamente hacia el GP mientras que el resto del estria­

do proyectará indistintamente hacia el P c6mo hacia la sN. 

Las fibras estriadonigrales terminan a nivel de la pars 

reticular, un pequefio contingente termina en la parte com­

pacta. Se supone ~na proyecci6n organizada. La cabeza del Ne 

irá a las partes rostrales de la SN. Las eferencias del P 

irán a las partes más caudales de la SN, en donde las partes 

dorsales del P van a las partes laterales de la SN y las 

ventrales del P con las mediales de la SN. Existe una co­

rrespondencia nigroestriada, sien.do ambas una via dopaminér­

gica. 

Para el pálido, las vias aferentes, aparte de las estriado­

p4lidns serán (segun algunos autores) (5): 

a) corticopalidales. 

b) Nigropalidales. 

c) T4lamopalidales. 

Estas fibras no son bien aceptadas por otros anatomistas 

(1). Se estará de acuerdo en la existencia de: 

d) Fascículo subtalámico o fibras subtalamopalidales. 

Las fibras subtalamopalidales, van a viajar ventrolateral­

mente y cruzar la cápsula interna.' para penetrar en la parte 

medial del globo pálido, en donde dejan su mayor contingen­

te, dirigiendose más tarde hacia el borde inferior del 

n1lcleo. 

Los sistemas eferentes del pálido, o fibras palidofugas, 

están perfectamente bien identificadas:(l,2,5) 
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~ Asa lenticular. 

~ Fascículo lenticular. 

c) Fascículo talámico. 

~ Fascículo subtalámico. 

e) Fibras palidohabenulares. 

f) Fascículo palidohipotalámico, 

En ocasiones la denominación de asa lenticular es tomada 

indistintamente para referirse al fascículo lenticular y al 

fascículo subtalámico además del asa lenticular propiamente 

dicha. 

Las fibras palidohabenulares han sido descritas y comproba­

das por Nauta. 

La existencia de un fascículo palidohipotalámico es puesta 

en duda por carpenter. 

El asa lenticular está compuesta por fibras procedentes del 

putamen + nQcleo caudado (en pequefia proporción), y por un 

grueso contingente procedente del pálido, sobre todo de la 

parte superior y ventral del nQcleo lenticular. Dará, de 

inmediato después de su emergencia, conexiones con el nQcleo 

subtalámico y nQcleo del campo tegmental. asciende por los 

campos H y H2 de Forel, llegando a los nQcleos ventral 

anterior, ventral lateral (con sus consecuentes conexiones 

con las áreas 4 y 6 de la corteza cerebral) y del centro 

mediano del tálamo, Por Qltimo dará fibras que lo pondrán en 

relación con estructuras del tronco cerebral, nQcleo rojo y 

tegmento mesencefálico. 
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El fasc1culo lenticular saldrá del pálido, pasando de inme­

diato al brazo posterior de la cápsula interna y al campo H2 

de Forel, situado entre la zona incerta y el nücleo subtalá­

mico. Más adelante se pondrá en contacto con el nücleo del 

campo tegmental, con la formación reticular, con los nücleos 

de Darkschewitsch, intersticial de Cajal y nücleo rojo. Se 

supone que por intermedio de los elementos antes mencionados 

hará contacto con el fasc1culo longitudinal medial y con los 

ndcleos de la oculomotricidad. 

El fasc1culo talámico está constituido por fibras del pálido 

y del campo tegmental, que pasarán por el campo Hl de Foral, 

uniéndose a las fibras dentado talámicas (procedentes del 

nücleo dentado del cerebelo), haciendo incidencia en los 

ndcleos ventral anterior y ventral lateral del tálamo. 

El f asc1culo subtalámico está compuesto por contingentes 

procedentes del putamen y pálido, 'l:¡ue cruzarán la cápsula 

interna. Llegando al nücleo subtalámico de Luys y al tallo 

cerebral, específicamente la substancia negra, (en contin­

gente con las fibras estriadopalidales y estriadonigrales). 

Las fibras palidohabenulares se originan de la parte medial 

del pálido y terminan en el nücleo habenular lateral. Por 

medio de esta proyección el cuerpo esrtriado se pone en 

relación con los circuitos del sistema 11mbico. 

El fasc1culo palidohipotalámico son fibras que saliendo de 

la parte medial inferior del pálido, rodean la parte dorsal 

del nucleo subtalámico, la columna anterior del fornix, para 
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terminar en los ndcleos dorsomedial y ventromedial del 

hipotálamo¡ del primero se derivarán fibras que pasarán al 

tálamo y de ah1 a la corteza orbitofrontal y del segundo 

hacia el tegmento mensecefálico. La relaci6n con los siste­

mas encargados de la emoci6n, además de las fibras palidoha­

benulares, está dada por las fibras anteriormente descritas. 

Las af erencias a la substancia negra: Ya se han tratado 

los párrafos posteriores y se enumerarán en 

a) .Fibras estriadonigrales, (ya descritas). 

b) Fibras corticonigrales y palido nigrales. 

Las fibras provenientes de la corteza y el 

puestas en duda por los investigadores.(l) 

Las eferencias de la substancia negra: 

a) Fibras nigroestriadas, (ya descritas). 

b) Fibras nigrotalámicas. 

éste. 

pálido han 

en 

sido 

Las fibras nigrotalámicas provienen de la parte reticular de 

la substancia negra y llegan rostralmente, (paralelamente al 

haz mamilotalámico), a la parte anterior del ndcleo ventral 

anterior y parte medial del ndcleo ventral lateral. 

28.- ELEMENTOS DE ANATOKIA FUNCIONAL 

LOS°CIRCUITOS EBTRIATALES. 

Utilizaremos los conceptos, ya clásicos, de Nieuwenhuys, en 

donde se habla de 4 circuitos estriatales, como elementos 

funcionales del sistema extrapiramidal. La claridad de estos 

conceptos nos ha hecho adoptarlos dentro de nuestro trabajo. 

17 



Bien es cierto la mayor1a de los neuronatomistas actuales 

utilizan esquemas parecidos al qu'e se plantear4. (Fig.l) 

1.- Circuito estriatal principal: corteza cerebral - estria-

do (nOcleo caudado + putamen) - globo pálido 

corteza cerebral. 

tálamo 

Se supone que las fibras que se proyectan desde la corteza 

hasta el estriado no solo tiene bases topográficas sino que 

existe una recepci6n de fibras corticales en todas las 

dimensiones. Al paso por el globo pálido habrá numerosas 

sinapsis y desde esta instancia se proyectarán fibras a la 

substancia negra. 

Los contingentes eferentes más importantes de este circuito 

son los palid6fugos; las proyecci"ones palidotal4micas, asa y 

fasc1culo lenticulares, que ya han sido explicados. Se 

supone que la informaci6n derivada de toda la neocorteza es 

procesada en el cuerpo estriado y el tálamo. De esta forma 

las áreas encargadas de la percepci6n propioceptiva, proce­

dente de los receptores musculares, proyectar1an hacia las 

estructuras expuestas, explicando el porque las lesiones del 

estriado se manifiestan por alteraciones del tono y la 

postura, as! como movimientos involuntarios anormales, 

(designados en conjunto como discinecias). Es sabido que las 

lesiones bilaterales a nivel del globo pálido (Onica parte 

del cuerpo estriado que se proyecta hacia los nOcleos 

talámicos), ocasiona hipocinecia profunda, pérdida de movi­

mientos asociados y trastornos posturales, en animales de 
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investigaci6n (1). Las posturas grotescas y forzadas son 

mantenidas sin poder ser modificadas. Existe semejanza con 

la parálisis agitante, pero no tenemos ni temblor ni rigi­

dez, lo que sugiere que el pálido hace una contribuci6n 

positiva a la funci6n motora. El hecho de sus conexiones 

talámicas y corticales hace pensar que se encuentra implica­

do en todas las formas de discinecia. 

Se supone, en fin, que la principal activida de este circui­

to será la modulaci6n de la actividad motora, mediando 

interacciones de todos los sistemas sensitivos. 

Sabemos que los trastornos de la funcion motora, por 

sos que afectan el cuerpo estriado, se manifiestan 

lado opuesto de la lesi6n. 

2.- Primer circuito estriatal "accesorio•. Estriado -

pálido - tálamo - estriado. 

proce­

en el 

globo 

La via palid6fuga, en este caso es el fascículo talámico: 

Los nücleos talámicos serán los del centro mendiano. 

J.- Segundo circuito estriatal "accesorio". Globo pálido 

cuerpo subtalámico - globo pálido. 

La parte lateral del pálido proyecta sobre el nücleo subta­

lámico y este ültimo lo hace masivamente sobre el pálido. 

4.- Tercer circuito estriatal "accesorio". Estriado - subs­

tancia negra - estriado. 

Las fibras estriado nigrales terminarán en la pars reticula­

ta del la substancia negra (GABAérgicas), en tanto que las 
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ef erencias nigrales saldrán de la pars compacta (DOPAmin6r­

gicas). 

PRINCIPALES NEUROTRl\NSHISORES ACTUANDO EN EL SISTEMA EXTRA­
PIRAHIDAL: 

En la actualidad el conocimiento de los neurotransmisores 

del sistema extrapiramidal, está en continua expansi6n. A la 

lista de los transmisores clásicos (catecolaminas, acetilco­

lina, aminoácidos), se adiciona una serie creciente de 

nuevos péptidos. En varias termi~aciones nerviosas coexisten 

uno o varios p6ptidos con una catecolamina o un aminoacido, 

pero las neuronas colinérgicas no parecen tener una funci6n 

peptidérgica adicional. 

El sistema neurotrasmisor, más conocido a nivel de los gan­

glios basales, es el dopaminérgico nigroestriatal. Las 

fibras estriadopalidal, estriadonigral, palidotalámicas y 

nigrotalámicas son muy probablemente a GABA as1 como a 

neuropéptidos. Las proyecciones corticostriatales, cortico­

subtalámicas y posiblemente la subtálamopalidales son pref e­

rencialmente a glutamato (Glu +); las tibras talamoestriadas 

son preferencialmente colinérgicás. 

El estriado bioquimicamente consiste en una estructura 

heter6gena que comprende más de 6 tipos neuronales, en 

particular islotes celulares en una matriz rica en interneu­

ronas a acetilcolina. Las diferentes neuronas estriatales 

reciben aferencias distintas, utilizan diferentes neuro-

transmisores y tienen diferentes eferencias. 
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1.....: AJITECEDENTES 

3A.- LA PATOLOGIA EXTRAPIRAMIDAL: historia y ensayo 
de classif icaci6n 

a) Enfermedad de Parkinson y parkinsonismo secundario 

La enfermedad de Parkinson descrita en 1817 1 afecta ambos 

sexos, con un inicio generalmente a edad media o avanzada. 

No se ha determinado ningQn agente causal y no existe toda­

v 1a evidencia de una transmision genética precisa. charcot 

publica, poco tiempo después que J.Parkinson describiera la 

enfermedad, dos casos de ésta, estudiados en autopsia, en 

donde se pone en claro que la substancia negra se encuentra 

afectada. Un siglo después Tetriakoff describe los cambios 

caracter1sticos en la substancia negra en dicha enfermedad, 

en 1919, y contemporaneamente a ésto la descripci6n de la 

presencia de los cuerpos de inclusi6n que Lewy observ6 en 

1913 en los nucleos de la substancia inominata. Posterior-

mente con los estudios de Klaue (1940), Greenfield y Bosan­

quet (1953), Jager (1964) se report6 la constante presencia 

de los cuerpos de Lewy en la enfermedad de Parkinson y la 

coexistencia de cambios degenerativos y pérdida celular as1 

como gliosis en la substancia negra. Varias lesiones en el 

estriado y en el pálido fuer6n encontradas igualmente en el 

sujeto anciano no parkinsoniano. ~n cuanto a los cuerpos de 

inclusi6n, se identificaron igualmente en otros sitios como 

en la médula adrenérgica. Estudios publicados más reciente­

mente reportan la presencia de placas seniles y marafias 
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neurofibrilares 6 veces más comunes que en los sujetos 

controles, en la enfermedad de Parkinson con o sin demencia 

tipo Alzheimer asociada. (6) 

La enfermedad de Parkinson o Parkinson idiopático se acerca 

mucho, en cuanto a la cl!nica y al examen anatomopatol6gico, 

de otros des6rdenes parkinsonianos tales el parkinsonismo 

post-encefal1tico que a tal distancia de la epidemia de 

encefalitis letárgica de Von Economo (1917-1925 ) ya no se 

observa actualmente. 

Dentro de las causas de s1ndromes parkinsonianos (parkinso­

nismo secundario) que representan B.2% de los casos de 

parkinsonismo del Baylor College de Houston (7) hay que 

mencionar las drogas bloqueadoras de los receptores a dopa­

mina: antipsic6ticas y antieméticas, la reserpina, la alfa­

metildopa, el litio, la flunarizina, las toxinas: MPTP, co, 

Mn ••• Dentro de los casos de parkinsonismo vascular se han 

descritos esencialmente caso de infartos multilacunares 

especialmente en ganglios basales (7,B). Se reporta como 

encefalopat1a pugil1stica o parkinsonismo post-traumático 

una entidad muy controvertida en ocasiones con relaci6n 

causa efecto mal definida, en otras con lesiones estructura­

les post-traumáticas bien definidas originando el parkinso­

nismo. ( 7, 9) 

Anomal1as paratiroideas, hipotiroidismo, tumores, hidrocefa­

lia normotensa, representan igualmente causas de parkinso­

nismo. 
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El importante grupo de s1ndromes de "Parkinson plus" que 

corresponden patol6gicamente a degeneraciones multisistémi­

cas en las cuales los pacientes con trastornos de movimiento 

hipoquinéticos muy similares a los de la enfermedad de Par­

kinson, exiben anomal1as neurol6gicas suplementarias como 

una oftalmoplejia supranuclear en la parálisis supranuclear 

progresiva, una disautonomia en el s1ndrome de Shy-Drager, 

una ataxia en la atrofia olivo-po'nto-cerebelosa, un estridor 

laringeo en la degeneraci6n estriadonigral, una demencia en 

el complejo parkinsonismo-Alzheimer y la enfermedad difusa a 

cuerpos de Lewy, una demencia más una enfermedad de motoneu­

rona en el complejo parkinsonismo-demencia-ELA de Guam ••• 

En fin, un grupo de causas raras de parkinsonismo está 

representado por algunos desordenes heredodegenerativos 

incluyendo la enfermedad de Huntington, la enfermedad de 

Wilson, la enfermedad de Hallervorden-spatz, las degenera­

ciones olivoponto espinocerebelosas, las calcificaciones de· 

ganglios basales, la neuroacantocitosis, el parkinsonismo 

familiar con neuropat1a periférica.(7) 

b) Coreas primaria• y secundarias: 

Los desordenes coreif ormes están representados por una 

mayor1a de casos de enfermedad de Huntington la cual tiene 

una prevalencia de 5 a lOx 100 ooo y en la cual el movimien­

to involuntario brusco y progresivo se asocia a cambios de 

personalidad y demencia. Una gliosis densa, con atrofia 

involucra la corteza y el estriado con predominio a nivel de 
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la cabeza del caudado. 

Los movimientos coréicos suelen también ser el mayor s1ntoma 

de las coreas vasculares de Syndenham, o del lupus eritema­

toso diseminado. La hemicorea o hemibalismo resulta de una 

pequefia hemorragia o infarto de la regi6n del nucleo subta­

lámico y es la forma la máe violenta de este tipo de tras­

tornos del movimiento. La corea-acantocitosis generalmente 

moderada se acomapafia de tics orofaciales, neuropat1a peri­

férica y acantocitos en la formula sanguinea. 

El las diskinesias tard1as secundarias a terapia neurolép­

tica prolongada y en casos de pistiroidismo se observan 

movimientos coreiformes. 

o) Diston1as primarias y secundarias& 

Los movimientos dist6nicos son rápidos, repetitivos y se 

acampanan de posturas inhabituales. se pueden clasificar las 

diston1as en primarias y secundarias. Dentro del primer 

grupo se encuentra la forma más frecuente en la nifiez llama­

da diston!a de torsi6n o "distonia musculorum deformans". 

Las distonlas primarias debutando a la edad adulta involu­

cran generalmente áreas limitadas tales las extremidades 

superiores en el calambre del escribiente, la musculatura 

cervical en la tort1colis espam6
0

dica, el orbicular de los 

párpados y la regi6n oromandibular en el s1ndrome de Meige. 

Aunque con movimiento anormal muy importante, el substrato 

neuropatol6gico o bioqu1mico de las diston1as primarias no 

ha sido identificado. 

24 



No sucede lo mismo en las diston1as secundarias en las 

cuales el mecanismo fisopatol6gico, los danos estructurales 

y histopatol6gicos están generalmente claramente definidos. 

En la encef alopat1a post an6xica resultando de una reducci6n 

prolongada del flujo sanguineo cerebral se observan infartos 

hemorrágicos en las zonas fronteras entre los territorios de 

los grandes vasos cerebrales (infartos limitrofes) y/o ne­

crosis cortical laminar e izquemia hipocámpica. A nivel del 

putamen y de la parte lateral del globo pálido se describen 

lesiones de necrosis cavitaria o microhemorrágias. Estas 

últimas se describen igualmente en la degeneraci6n hepatoce­

rebral secundaria a encefalopat1a portal sistémica. 

La enfermedad de Hallervorden-spatz, desorden autos6mico 

recesivo caracterizado a edad temprana por una marcha espás­

tica, expresi6n facial fijada y posturas dist6nicas tiene 

las siguientes caracter1sticas neuropatol6gicas: esferoides 

axonales y coloraci6n cafe-dorada del globo pálido debida a 

la presencia de lipopigrnentos con hierro. Esta enfermedad se 

acerca mucho de la encefalopat1a de Wernicke, la intoxica­

ci6n al Mn, el kernicterus y la atrofia progresiva pallido­

luisiana (10). 

En la enfermedad de Wilson destaca una pigmentaci6n roja­

café y microcavitaciones del putamen con cambios menores en 

la corteza frontal, el núcleo dentado, el globo pálido y la 

substancia negra con acumulaci6n de cobre no ligado a ceru­

loplasmina. 
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La enfermedad de Leigh con mecanismo fisiopat6logico similar 

al de la encefalomiopatía mitocondrial se caracteriza igual­

mente con lesiones predominantes a nivel del putamen pero 

involucra también la substancia gris periacueductal, la 

substancia negra, el puente, el tálamo medial.(11) 

d) Temblores no parkinsonianos: 

Dentro de los otros movimientos involuntarios más frecuentes 

mencionaremos los temblores posturales e intencionales. El 

temblor esencial generalmente heredofamiliar, calificado de 

esporádico cuando la historia clínica no revela antecedentes 

familiares y de senil cuando aparece a edad avanzada, tiene 

bases f isiopatol6gicas obscuras pero su origen central es 

comunmente admitido y se ha emitido la hip6tesis de que este 

temblor corresponde a una forma menor de atrofia cerebelosa 

presenil.(12) Es importante diferenciarlo de una exaltaci6n 

anormal del temblor fisiol6gico por. tirotoxicosis, estress, 

hipoglucemia, drogas etc ••• 

El temblor cerebeloso puede ser postural por af ecci6n hemis­

férica, intencional durante el movimiento activo por lesi6n 

del pedünculo cerebeloso superior como en la esclerosis 

mültiple, axial en caso de lesi6n vermiana, rubral, violento 

contralateral a una lesi6n mesencefálica en la regi6n del 

nücleo rojo.(12,13) 

•) Tics y estereotipias: 

Los tics patol6gicos musculares y vocales en el cuadro del 

síndrome de Gilles de la Tourette parecerían tener un subs-
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trato estructural y funcional en las regiones estriatales y 

corticales asociadas al sistema l1mbico.(14) 

Deben ser diferenciado de los tics menores o benignos, de 

los tics sintomáticos de perturbaciones afectivas y de los 

tics de origen medicamentoso. 

3B.- LA IRK EH LA PATOLOGIA EXTRAPIRAHIDAL: 

Mapeo del hierro cerebral y mortomatr1a. 

El diagn6stico de la enfermedad de Parkinson se hace tradi­

cionalmente a base del examen cl1nico. La tomograf1a compu­

tarizada generalmente es normal a muestra aumento no especi­

fico de los surcos o de los ventr1culos cerebrales. orayer 

y Olanow (15,16) estuvier6n dentro de los primeros en usar 

la IRM en el an6lisis bioqu1mico in vivo especialmente de la 

d~stribuci6n de hierro y agua en el tejido cerebral de los 

pacientes con parkinsonismo. Constatar6n que en los casos de 

s1ndrome de Parkinson Plus, que no responden a la dopatera­

pia, existe una constante e importante disminuci6n en el 

tiempo' de relajaci6n T2 en áreas especificas que correspon­

den al putamen y la substancia negra lateral en la IRM 1.ST. 

Estas hipointensidades también localizadas a nivel del 

col1culo superior en la parálisis supranuclear progresiva y 

en el nOcleo caudado en algunas formas de atrofia multisis­

témica, permitirian segOn estos autores mapear los dep6sitos 

de hierro, los cuales en exeso a nivel putaminal serian un 

buen marcador del sx de Parkinson plus. 
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Estos dep6sitos de hierro en el cerebro humano, como lo 

demostrar6n las técnicas histo o bioqu1micas, tal la colora­

ci6n de Perl para los iones férricos, se localizan normal­

mente, esencialmente en el globo pálido y en la substancia 

negra, as1 como en menor cantidad en el nücleo rojo, el 

putamen, el tálamo , el nücleo caudado, el nücleo dentado, y 

poco en la corteza cerebral y la médula espinal. Evidentes 

en el sujeto normal a partir del fin de la primera década, 

estos dep6sitos constituyen una reserva de hierro que conti­

nüa aumentando sensiblemente con la edad. Se ha demostrado 

la sensibilidad de las neuronas dopaminérgicas de los gan­

glios basales a la concentraci6n de hierro cerebral espec1-

f icamente sobre l~· modulaci6n de los receptores 02. El 

hierro en el cerebro de parkinsoniano, as1 como el cobre el 

manganeso u otros metales tiene un importante papel en las 

reacciones oxidativas, la producci6n de radicales libres y 

la muerte celular. 

En la enfermedad de Parkinson severa ( grado IV) se ha 

correlacionado la alta concentraci6n de hierro férrico en 

globo y la peroxidaci6n de los 11pidos 

cerebrales.(17) 

Varios autores propusier6n ulitizar la IRM l.5T en secuencia 

T2 con tiempo de repetici6n largo (2000 a 3000 msec) as1 

como el tiempo de eco (30 a 120) lo que permite una excelen­

te visualisaci6n de los dep6sitos de hierro, consecutivamen­

te de los ganglios basales as1 como de las otras estructuras 
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cerebrales. (15,16,18,19,20,21,22). surgieron algunas con­

troversias acerca de la hipointensidad marcada en el putamen 

de algunos pacientes con Parkinson idiopAtico que tenían 

buena respuesta a la levodopa y de la def inici6n imagenol6-

gica de la pars compacta como zona hiperintensa puesto que 

en estudios post mortem la pars ,compacta contiene también 

gran cantidad de hierro (23). 

Duguid en efecto present6 en 1986 un trabajo original de 

morfometría de la pars compacta definida en T2 como banda de 

hiperintensidad entre la zona hipointensa de la substancia 

negra y el nücleo rojo (también hipointenso). Las mediciones 

del espesor de estas estructuras estaban reducidas en sus 6 

pacientes con enfermedad de Parkinson. Stern aplic6 su 

método en diferentes formas de parkinsonismo (24,25) encon­

trando mayor disminuci6n en los sx de Parkinson plus. Braff­

mann también not6 una reducci6n significativa de esta es­

tructura y la atribuye a la prob,able pérdida de células a 

neuromelanina y a los dep6sitos de hierro. Huber not6 por la 

primera vez una asimetría de espesor entre pars compacta 

derecha e izquierda en la enfermedad de Parkinson y la 

correlacion6 con los estadios precoces de la 

enfermedad.(26,27) 

Enfin Moriwaka también midi6 estas estructuras sin mencionar 

la asimetría pero not6 una reducci6n sigificativa de la pars 

compacta de los parkinsonianoo en relaci6n con los contro­

les. (28) 
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Drayer realiz6 el mapeo de los depositos de hierro con la 

nueva estrategia de la IRM a alto campo magnético y atribuy6 

un valor de l a 5 segün la hipointensidad en T2 del pálido, 

estriado, substancia negra y nücleo rojo. Los valores máxi­

mos fuer6n encontrados en el striatum de los pacientes con 

atrofia multisistémica, en el globo pálido de los pacientes 

con enfermedad de Hallervorden- Spatz as1 como en menor 

grado en el striatum de los pacientes con enfermedad de 

Parkinson que responden poco a la LDopa.(15,21) De acuerdo 

con Olanow (16), el sugiere que e
0

stos dep6sitos excesivos de 

hierro u otro acümulo de substancia paramagnética en el 

putámen en particular tiene un valor predicitivo de la pobre 

respuesta a los antiparkinsonianos clásicos e incita al 

cambio de estrategia terapéutica a favor de los antioxidan­

tes o agonistas dopaminérgicos. 

Anteriormente Haldenman (29) ya babia presentado 3 casos de 

parálisis supranuclear progresiva con atrofia notable en la 

TAC a nivel de mesencéfalo, puente, cerebelo y hemisferios 

cerebrales, no respuesta a la LDopa, y mejoria de la marcha 

y del habla pero no de la parálisis ocular con la medicaci6n 

anticolinérgica. 

savoiardo estudi6 por IRM 9 casos de PSP y 5 sindromes de 

Shy Dragar. Reporta un solo caso de PSP con hipointensidad 

excesiva del putamen (igual o mayor a la del pálido) mien­

tras exist1a en todos los casos de sos, pero si hipointen­

sidad marcada en la substancia negra y ocasionalmente en 
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col1culos superiores as! como atrofia focal del mesencéfalo. 

O'Brien también correlaciona en un caso de degeneraci6n 

estriato-nigral la baja sefial del putámen y su atrofia con 

los dep6sitos de hierro en dicha estructura los cuales 

fuer6n corroborados en el examen postmortem.(30,31) 

La enfermedad de Huntington se caracteriza por la atrofia 

marcada del estriado con severa pérdida neuronal y gliosis a 

este nivel. Desde 1936 la neumoencefalograf1a fue usada para 

demostrar la atrofia focal del caudado. La TAC permiti6 

definir "in vivo" la atrofia difusa y hacer los primeros 

estudios de morfometr1a cerebral para cuantificarla. (32) 

Los estudios de SPECT y de PET permitier6n sucesivamente de 

determinar la hipoperfusi6n y la-disminuci6n del metabolismo 

de la glucosa a nivel estriatal.(33) 

La IRM a alto campo duplica la experiencia adquirida ante­

riormente ( 34) y permite estudiar en T2 la hipointensidad 

del globo pálido y del estriado, esta Oltima siendo más 

pronunciada en la forma r!gido-akinética.(33) Se supone que 

esta forma de enfermedad de Huntington con parkinsonismo 

resulta de una pérdida selectiva de las neuronas estriatales 

que se proyectan sobre la pars medialis del globo 

pálido. (35) 

Aylward reporta el indice bicaudado como lo más significa­

tivo de la atrofia del caudado Y. la IRM a alto campo como 

el estudio que permite medirlo as! como el área de la cabeza 

del caudado y varios otros indices de atrofia focal los 
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cuales analiz6 en diferentes padecimientos psiquiAtricos. 

(36) 

Existen pocos reportes acerca de la corea de sydenham tam­

bién llamada corea vascular por el tipo de lesiones patol6-

gicas secundarias a la infecci6n ~treptoc6ccica. Se descri­

ben lesiones hiperintensas en T2, estriatales y en algunos 

casos, mayores en el estriado contralateral a la afecci6n 

cl1nica.(37) 

No encontramos publicaciones acerca de la IRM en la acanto­

citosis pero en otras formas de corea se describen lesiones 

vasculares (hemicorea o hemibalismo, corea lüpica), tumora­

les, necr6ticas post hip6xicas, infecciosas •• 

Las diston1as primarias aparentemente no se manifiestan por 

una anomal1a de la seftal en IRM (21 1 38,39) y no encontramos 

publicaciones en la literatura internacional acerca de 

morfometria en dicha patologia. Sin embargo contamos en 

nuestro Instituto con un trabajo de tesis acerca del sindro­

me de Meige en el cual se encontr6 por imagen afecci6n 

especialmente 

caudado.(40) 

de la cabeza y del cuerpo del nücleo 

Pero son las formas secundarias de distonia en las cuales la 

neuroradiologia presenta un enorme interés, localizando las 

estructuras lesionadas, lo mAs frecuentemente el striatum, 

en ocasiones el pAlido o el tAlamo. Buthiau divide los 

sindromes dist6nicos en uni y bilaterales: en la primera 

forma el origen vascular no es raro. Un foco izquémico por 
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obliteraci6n da una arteria lent1culo-astriada puada origi­

nar una hemidiston1a tal como una malformaci6n vascular de 

los nücleos grises o al caso de un hemangioma cavernoso del 

t&lamo derecho que provocaba una diston1a izquierda (39) y 

otros casos da hemidiston1a por tumores de ganglios basales 

(39,41), de la pineal, mielinolisis central pontina, escle­

rosis mültiple ••• 

Dentro da los s1ndromes dist6nicos bilaterales, la literatu­

ra acerca de la enfermedad de Wflson es hasta la fecha la 

más densa; pero en nuestro medio mexicano la degeneraci6n 

hepatolenticular es rar1sima. 

Se describen en esta enf ermadad una banda de hiperintensidad 

en .T2 (caso da De Haan(42)), aumento de la seftal en T2 de 

todo el masenc6falo a la excepci6n da los nücleos rojos en 3 

casos con corta mesencef&lico a tipo de cabeza de panda 

(43), un caso con hiperintensidad igualmente en nücleo rojo, 

toda la SN disminuci6n de la seftal en un nücleo lenticular 

por dep6sito de cobre, atrofia bilateral del caudado. 

De las mas grandes serias reportadas una es la de Starosta 

Rubinstein: 19 casos con examen neurol6gico anormal e IRM 

anormal; 2 con formas puramente hepáticas , examen neurol6-

gico normal y IRM normal; l solo con examen neurol6gico 

anormal y IRM normal. Es decir que la IRM tiene un valor 

predictivo positivo muy elevado. Las anomal1as reportadas 

siendo esencialmente traducidas por un aumento de la seftal a 

nivel del caudado (46%) del P.utamen (41%) pero también de la 
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substancia negra (1oi¡ y atrofia a nivel estriatal en 36t. 

Tejada reporta 2 casos con disminuci6n de la seftal putaminal 

bilateral por dep6sitos de cobre, Lefort un caso con l~si6n 

de la substancia blanca y cortical,(45,46) En fin reportamos 

igualmente un caso en otro trabajo (11) con hiperintensidad 

esencialmente en cápsula externa, en estr1as a nivel putami­

nal, difusa y más discreta en tálamo, con cierta reducci6n 

del caudado, dichos hallazgos siendo bilaterales y perfecta­

mente simétricos. Grimm hiz6 una comparaci6n funcional y 

estructural a base de datos cl1nicos, potenciales multimoda­

les y de datos de morfometr1a cerebral en 48 adultos j6venes 

encontrando atrofia en 68' de l~s pacientes sintomáticos y 

sobrrayando la sensibilidad de la IRM y su valor predictivo 

sobre la disartria en particular.(47) 

La IRM 1.5T tiene tambi6n gran interés en el Dx de la 

enfermedad de Hallervorden-spatz en la cual el globo pálido, 

sitio de dep6sitos densos de hierro con vacuolizaci6n cen­

tral da una imagen t1pica hiperintensa rodeada de hipointen­

sidad en T2 comparada con ojos de tigres o de buey. (48, 11) 

Otros tipos de diston1as secundarias, en el cuadro de 

enfermedades heredodegenerativos o por errores inatos del 

metabolismo, dan imagenes caracter1sticas en IRM en los 

nücleos basales, 

En la enfermedad de Leigh, consecutiva a los trastorno del 

metabolismo del piruvato, muy similar al de las encefalomio-

_ pat1a mitocondriales, se han descrito hiperintensidad~s en 
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T2 en el estriado, t6lamo, hipotálamo, substancia gris 

periacueductal y estructuras adyacentes al IV ventriculo. 

Casos de diston1as secundarias a. lipofuscinosis, homocisti­

nuria, aciduria glut6rica; las leucoencefalopat1as también 

han sido reportados y la IRM evidencia lesiones a tipo de 

atrofia selectiva en ganglios basales. 

J..= PL71NTE!\MIENfO J;!ll J,a INYEBTIGbCION: 

4A.-OBJECTIVOS. 

Dada la escaces de publicaciones sobre este tema en nuestro 

médio , nos hemos fijado hacer una relación entre los aspec­

tos cl1nicos y las imagenes de resonancia magnética en la 

patolog1a extrapiramidal. Escojimos la IRM a alto campo para 

mayor definición de los ganglios basales en particular y 

mejor reflejo de su composJ.ción qu1mica. En efecto, pensamos 

a la posibilidad de valorar seg~n la intensidad de la sefial, 

el contenido en agua y los ac~ulos de substancias metáli­

cas, as1 como el grado y localización de la atrofia en los 

diferentes s1ndromes y enfermedades ocasionando movimientos 

anortnales. Para mayor interés tratamos de estudiar especial­

mente la patolog1a degenerativa y en pacientes sin afección 

intercurrente conocida al momento de iniciar el estudio. 

Al inicio de este trabajo nos hemos fijado como hipótesis 

que los s1ndromes extrapiramidales darán siempre una imagen 

a la IRM con cambios estructurales , bioqu1micos y/o morfo­

métricos caracter1sticos del s1ndrome del cual se trate. 
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Nuestros objectivos fuer6n tratar de confirmar en vida del 

paciente, con la ayuda de la IRM, la presencia de lesiones 

anatomopatol6gicas que se sabe existen en la enfermedad o 

s!ndrome del cual padece. 

La meta es llegar a poder aplicar la IRM a todos los pacien­

tes presentando patolog!a extrapiramidal y llegar a estable­

cer una correlaci6n anatomocl!nica correcta. 

4B.- MATERIAL Y METODO: 

se analizar6n 53 casos de pacientes de la consulta externa 

de "Parkinson-disquinesias" del Instituto Nacional de Neuro­

log!a y Neurocirurg!a y que fuer6n seleccionados entre abril 

y noviembre del 1992. Dicha revisi6n consiste en una revalo­

raci6n del paciente ya examinado a- la "preconsulta" y orien­

tado hacia la cl1nica que se dedica al estudio y seguimiento 

de los pacientes con enfermedad extrapiramidal: la revalora­

ci6n clinica se completa con estudios de laboratorio (BH, 

QS, EGO, serolog1a HIV, perfil tiroideo, PL con reacciones 

serol6gicas para cisticercosis), pruebas psicol6gicas, EEG, 

interconsulta de genética y de medicina interna, TAC de 

cráneo simple y contrastada. 

Posteriormente a dicha revisi6n se establece un diagn6stico 

preciso y se clasifica el trastorno de movimiento. 

Los pacientes incluidos en nuestro protocolo están todos 

manejados por medio de la consulta externa, sometidos a un 

estudio de IRM de alto campo magnético, no tienen neoplasia, 

NCC activa, EVC visible en la TAC, ni son manejado concomi-
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tentemente por otra clínica (de psiquiatria, vascular, 

esclerosis mdltiple etc •• ). 

Con un aparato Signa 1.5 Tesla se realizar6n cortes axiales 

en secuencia Tl y T2 de 3 a 5 mm de espesor a partir de la 

linea de referencia orbitomeatal asi como cortes sagitales 

en Tl y axiales en Tl y T2. 

Los estudios fuer6n analizados por 2 neuroradi6logos que 

llenar6n una base de datos de interpretaci6n. Posteriormente 

las imágenes fuer6n digitalizadas por medio de cámara video 

o scanner. Usamos un coprocesador matemático, una tarjeta 

Targa 16+ y una computadora PC 386 con software Image Pro 

Plus. Con dicho material procedimos al análisis morfom6tri­

co del encéfalo, en vista de cuantificar la atrofia cere-

bral, generalizada o focal, y medir en particular las 

diferentes estructuras de los ganglios basales. 

BASE DE DATOS: 

Nuestra base de datos comporta 3 grupos de variables: clini­

cas, de interpretaci6n neuroradiol6qica, y morfom6tricas. 

Los datos clinicos representados por 25 items comportan el 

perfil del enfermo, sus antecedentes, los resultados .de 

exámenes de laboratorio y de TAC, el diagn6stico y el 

estadio de la enfermedad segdn la clasif icaci6n de Hoehn y 

Yahr (49) cuando se trata de Parkinson, y de manera similar, 

en 5 estadios de gravedad funcional cuando se trata de otra 

enfermedad extrapiramidal. 
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La interpretaci6n neuroradiol6gica está detallada en 50 

"items" con las siguientes cabezas de lista: atrofia: loca-

risaci6n y grado; 

hipointensidad por 

hallazgos. 

substancia blanca; ganglios basales: 

dep6sitos de hierro; infartos y otros 

En fin el estudio morfométrico comporta 25 variables dentro 

le las cuales la relaci6n 9Jl ~ (39) o diámetro anterior 

de los cuernos frontales dividido por el mayor diámetro del 

encéfalo en un corte axial de la base del cerebro, el ~ 

bifrontal o mismo diámetro de cuernos frontales sobre el 

diámetro del encéfalo a este nivel; el ~ bicaudado 

(33,36,39) que representa el menor diámetro entre las cabe-

-· zas de los nOcleos caudados sobre el diámetro encefálico a 

este nivel; la~ ~ o diametro de los ventriculos 

laterales sobre el diametro encefálico (32), el YJL.JL.. que 

representa la relaci6n entre área del sistema ventricular y 

área total del parenquima, la ~ A.Dl<hYl:ll ~ ~ 

yentr1culo, el área putaminal de ambos lados, as1 como el 

~ cornpactaderecha e izquierda( 

24,25,27,28), diámetros anteroposteriores 9Jl l=l!..ll2 cerebral 

en corte sagital medial(50). Ver figuras 3,4 y s. 

La base de datos completa de cada paciente ha sido llenada 

as1 como la base de datos morfométricos de 26 IRM de perso­

nas sanas de diferentes grupos de edad (grupos controles). 
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Nuestra serie comporta 53 pacientes con movimientos anorma­

les revisados en 1992 y que cumplier6n todas las ··exigencias 

de la investigación: 26 femeninos y 27 masculinos de 8 a 88 

anos de edad con promedio de 48,2 anos+/- 22.7 os. 

Fuer6n divididos en 4 grupos seg6n la patolog1a que presen­

tan: 

1) Parkinson primario, secundario y s1ndrome de Parkinson 

plus (21 casos). 

2) corea primaria y secundaria (B casos). 

3) Diston1as primarias y secundarias, disquinesias y tics 

(15 casos). 

4) Temblores no parkinsonianos (9 casos). 

Dentro del primer grupo encontramos 17 casos de enfermedad 

de Parkinson dentro de los cuales 2 de inicio temprano, 3 

pacientes con parkinsonismo secundario los 3 de origen 

vascular, y un caso de parálisis supranuclear progresiva. 

El secundo grupo cuenta con 3 c~sos de enfermedad de Hun­

tington, 3 con corea de sydenham, l con acantocitosis y 

corea, 1 con hemicorea izquierda de origen vascular. 

Es en el tercer grupo que la variedad de patolog1as es la 

más grande con 11 casos de diston1a primaria: la mayor1a 

siendo diston1a musculorum deformans, 2 sx de Meiga y 2 

espasmos del escribano; un caso original de diston1a secun­

daria está representado por un paciente de edad pediátrica 

(9 anos ) con encefalomiopat1a mitocondrial traducida clini-
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camente por diston1a de inicio unilateral 3 anos antes como 

mayor sintoma, epilepsia y retrazo mental y que tiene una 

relaci6n invertida de lactato sobre piruvato y fibras razga­

das a la biopsia muscular. 

Repertoriamos igualmente 1 caso no psiquiitrico con disqui­

nesias tard1as iatrogénicas, 1 con tics por estriado lábil e 

1 nino de B anos con síndrome de Gilles de la Tourette. 

Enfin el cuarto grupo esta constituido por a casos de tem­

blor esencial de los cuales 4 son seniles y un caso de 

temblor rubral aislado. 

Los antecedentes personales más frecuentemente encontrados 

son la H.T.A. en 28.Jt de los casos, tabaquismo en lSt, 

alcoholismo en 13.2%. Dentro de los antecedentes familiares 

existe parkinsonismo en los ascendentes de 11.3\ de los 

pacientes de la serie y temblor esencial en~.st; nuestras 3 

pacientes con enfermedad de Huntington refieren cuadros 

similares en sus familias. 

El 11.3% de nuestros pacientes presentan alteraciores de 

funciones mentales a tipo de demencia, 22.6 t cuadro depre­

sivo. 

5 pacientes con enfermedad de Parkinson presentan hiperfun­

cionamiento tiroideo (29%) asi como 4 pacientes sin enferme­

dad de Parkinson (11%). 

Es interesante mencionar que la major1a de los pacientes 

tienen una TAC interpretada como normal (52t) o con datos de 

atrofia cerebral( 34%), las otras anomalías constatadas en_ 
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dicho estudio fuer6n calcificaciones (8\), infartos antiguos 

y datos de angioesclerosis. La atrofia cerebral cotico­

subcortical -se not6 esencialmente en los pacientes con 

enfermedad de Huntington, temblor senil, parkinsonismo de 

más de 2 anos de evoluci6n. La relaci6n entre atr6fia cere­

bral y tiempo de evoluci6n de la enfermedad de Parkinson se 

babia ya mencionado anteriormente.(51) 

La evoluci6n del trastorno de movimiento en nuestros pacien­

teses muy variable: de J meses a 10 anos con una mayoria de 

casos con evoluci6n de menos de 2 anos (27 casos). 

El tratamiento lo más frecuentemente administrado es el 

biperiden, seguido de la levodopa, la bromocriptina y la 

primidona, ··sin embargo 11 pacientes estaban sin fármacos al 

momento de la revisi6n. 

Los enfermos con enfermedad de Parkinson clasificados seqün 

la escala de Hebster tenian un puntaje inferior a 15 en la 

mayoria de los casos y en la de Hoehn y Yahr tenian grado r 
y rr en 13 de 17 casos y ninguno grado v. 

Interpretaai6n de las r.R.H.1 

Los hallazgos por imagen están repertoriados en varias 

rübricas de manera binaria. Se considera en primer lugar la 

atrofia difusa y focal. En 16 pacientes no hay atrofia 

visible, en 14 atrofia cortical leve, en 11 atrofia cortical 

moderada, en 4 atrofia difusa de predominio cortical, en a 

difusa de los cuales 6 de moderad
0

a a severa. En el grupo de 
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coreas es la enfermedad de Huntington la que produce atrofia 

difusa; en el grupo con parkinsonismo predomina la atrofia 

cortical leve; en el grupo de temblor esencial predomina la 

atrofia difusa de predominio cortical y en el grupo de 

diston1as y tics la ausencia de atrofia. 

La atrofia focal se localiza e~ una gran mayor1a de los 

casos (24,5\) a nivel cerebeloso. En 6 casos existe una 

asimetr1a ventricular, 3 son pacientes con diston1a prima­

ria. El tercer vent1culo se aprecia anormalmente ancho en 6 

casos. El análisis de la substancia blanca revela hiperin­

tensidades periventriculares en 6 pacientes con Parkinson y 

espacios perivasculares anormales en un paciente con enfer­

medad de Huntington, uno con hemicorea y uno con temblor 

esencial. Existen áreas terminales de desmielinizaci6n en 5 

pacientes con corea y lesiones subcorticales generalmente 

puntiformes en 18 pacientes, en todos los grupos de enferme­

dad. Estas hiperintensidades en T2 se notar6n en 2 de nues­

tros 3 jovenes pacientes con corea de sydenham. 

Se hizo hincap1e particularmente en la localizaci6n y la 

cuantificaci6n de los dep6sitos de hierro en los ganglios 

basales encontrando el globo pálido francamente hipointenso 

en T2 en casi todos nuestros pacientes (96\), as1 como la 

substancia negra ( pars reticulata) y el nücleo rojo a la 

excepci6n de 5 pacientes de menos de 16 afies, en 1 de 25, 

uno de 36 y uno de 51 anos. Existen dep6sitos anormalmente 

elevados de hierro en el putamen y nücleo caudado de 2 
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pacientes con enfermedad de Huntington y 4 con Parkinson 

grado 3 o 4 de Hoehn y Yahr, es decir produciendo una hi­

pointensidad igual o superior a la del globo pálido, 

Una hipointensidad moderada del putamen es considerada como 

·normal en los pacientes de más de 65 afies como lo pudimos 

observar en nuestro grupo control pero en la enfermedad de 

Parkinson se observa en 5 casos de menos de 65 afias. 

En fin vimos en 10 pacientes hiperintensidades en T2 en el 

estriado y uno con infarto cortical. 

El análisis morfométrico nos ayuda especialmente a quantifi­

car la atrofia focal e difusa. Comparamos las mediciones en 

los diferentes grupos de patología con sujetos controles de 

misma edad. Los indices de.atrofia frontal (relaci6n de 

Evans y indice bifrontal), están significativamente elevados 

en la enfermedad de Parkinson, y lo están todavia más en la 

enfermedad de Huntington. Notamos una superioridad del 

indice bifrontal sobre la relaci6n de Evans. 

La "cella media", reflejo de la atrofia subcortical,?está 

significativamente elevada en estas 2 enfermedades degenera­

tivas. El VBR a nivel de un corte basal, igualmente. 

Tenemos el indice bicaudado aumentado de manera no signif i­

cativa en el grupo Parkinsan; lo está de manera significati­

va can p<0.0001 en el grupo de coreas na infecciosas 

Huntington, hemicorea, acantocitosis) lo que refleja la 

atrofia de la cabeza del caudado y la dilataci6n del sistema 

ventricular a este nivel. 
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La relaci6n entre diámetro del mesencéfalo alto y puente en 

corte sagital medial no result~ significativa en ninguna 

enfermedad extrapiramidal. 

La para compacta está excesivamente reducida en los pacien­

tes con enfermedad de Parkinsc.n, bilateralmente pero esen­

cialmente del lado derecho. En esta misma enfermedad encon­

tramos mediciones menores en los estadios avanzados, pero la 

asimetria de la para compacta se observ6 también en parkin­

sonismo bilateral sin predominio de lado. Esta asimetria se 

observa igualmente en otras enfermedades degenerativas. El 

área del estriado está significativamente reducida en la 

enfermedad de Parkinson pero mucho más en las coreas no 

infecciosas.(Ver Fig.8) 

En fin realizamos un análisis de variables mültiples con el 

fin de determinar si existe una disminuci6n del área del 

estriado o atrofia subcortical en los otros grupos de pato­

logia a saber, temblor esencial no senil, diston1as, tics, 

corea de Sydenham. El A.N.O.V.A. result6 no significativo 

con F:0.81 y p=o.581. En los pacientes con temblor senil, 

los indices de atrofia están elevados en relaci6n con los 

controles de misma edad, pero no significativamente. 
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.l.-= DISCUSIOH: 

En nuestra serie de 53 casos, representativa de la patoloq1a 

extrapiramidal que se atiende en el I.H.N.N., predomina la 

enfermedad de Parkinson. si esta enfermedad parece ser de 

diagn6stico fácil, puede estar perfectamente simulada por 

otra forma de parkinsonismo, tal en los pacientes ancianos 

con factores de riesgo vascular. As1 tuvimos 3 casos segui­

dos durante 1 afto, que presentaban rigidez, hipocinesia, 

temblor unilateral discreto, microinfartos en ganglios 

basales en la IRM, 2 mejorar6n con dieta y antiagregantes 

plaquetarios. Lae mediciones de pars compacta en estos casos 

no daban resultados dramaticamente alterados, como se vi6 en 

12 de los 17 pacientes con enfermedad de Parkinson. 

En efecto nuestra prueba T de Student nos d1o una signifi­

cancia espectacular de dichas mediciones y agrupando los 

casos segQn el grado de avance de la enfermedad constatamos 

la correlaci6n anatomo-cl1nica; como ha sido mencionado 

anteriormente por Huber. Es interesante consignar que nues­

tros resultados numéricos son muy similares, tanto en con­

troles como en enfermos,?a los resultados de las Qltimas 

publicaciones (27,28). En cuanto a la sorprendente asimetr1a 

que existe entre pars compacta derecha e izquierda, ya ha 

sido reportada anteriormente en una sola ocasi6n en la 

literatura internacional(27). El menor espesor de la zona 

hiperintensa que corresponde a la pars compacta derecha 

podr1a reflejar una atrofia selectiva en la vecindad del 
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tracto piramidal menos solicitado en el sujeto diestro, o 

puede corresponder a dep6sitos de hierro m6s importantes a 

este nivel. 

La enfermedad de Huntington nos da los indices de atrofia 

m6s dram6ticamente alterados y una casi total desaparici6n 

del estriado invadido por dep6sitos paramagnéticos. No 

observamos anomalías morf ométricas en la corea de Sydenham 

y el an6lisis visual evidencia unicamente una muy delgada 

franja hiperintensa en T2 el borde externo del putamen en un 

paciente. La IRM en los dos otros casos esté perfectamente 

normal, lo que atribuimos a la precocidad del diagn6stico y 

de la penicilinoterapia. 

Las distonias primarias no se caracterizan en nuestra serie 

por atrofia o asimetría en el estriado a la excepci6n de un 

paciente diestro con calambre del escribiente que presenta 

como hallazgo un infarto en putamen izquierdo mientras su 

hermano con misma sintomatologta tiene una IRM normal.En un 

caso de stndrome de Meige existen dep6sitos excesivos de 

hierro en ambos cuerpos estriados como lo ha sido mencionado 

anteriormente en un caso de la literatura. (52) 

Pero son las distonias secundarias que se traducen por 

anomalías notables en la IRM como las im6genes ojos de 

tigres características de la enfermedad de Hallervorden­

Spatz, las cuales hasta la fecha no han sido cualificadas de 

patognomonicas, probablamente porque el involucro del globo 

p6lido se observa en otras afecciones tal la intoxicaci6n 
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al 6xido de carbono o en la ex,cepcional atrofia palido­

luisiana ••• Otras diston1as secundarias son de predominio 

estriatal: post-izquemicas, acidurias orqanicas, otros 

desordenes metab6licos tal la enfer:nedad de Wilson, encefa­

lupat1as mitocondriales tal la enfermedad de Leiqh, necrosis 

bilateral infantil (11,38,39,48) Observamos atrofia subcor­

tical en nuestro caso de encefalopat1a mitocondrial y atro­

fia difusa con heteroqenecidad de la seftal en ambos cuerpos 

estriados en un caso de diston1a secundaria una a encefalo­

pat1a hip6xica neonatal. 

En fin hemos tenido durante esta investiqaci6n la oportuni­

dad de analizar casos aislados muy originales: 

* Un paciente con autentica corea-acantocitosis presentando 

una atrofia estriatal marcada. No encontramos reporte de 

imagenoloq1a en dicha patoloq1a excepcional. 

* Un paciente con temblor rubral bilateral e simétrico que 

incluso mejor6 con primidona presenta hipointensidad en Tl a 

nivel de la pars medialis y de la pars lateralis del globo 

pálido. En T2 se observa hiperintensidad marcada de estas 

estructuras, perfectamente simétricas, asi como a nivel del 

ndcleo rojo y a menor grado en el tálamo. No hemos encontra­

do af ecci6n dismetab6lica o noci6n de intoxicaci6n en este 

caso. 

* Un paciente con parálisis supranuclear progresiva, t1pica 

tanto clinicamente como en la IRM, con importante atrofia 

del mesencéfalo y dep6sitos de hierro ocultando la pars 
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compacta en T2 tal se ha descrito anteriormente (15,16 1 30). 

* Un caso con "MELAS syndrome"(mitochondrial myopathy, 

encefalopathy, lactic acidosis, stroke-like episodes), 

s1ndrome descrito por la primera vez en 1984,( 39) Nuestro 

paciente de 9 a~os con 6 meses de evoluci6n ten1a una TAC 

con calcificaciones en ndcleos caudados y una IRM interpre­

tada como normal en el an~lisis visual. La morfometr1a 

revel6 importante alteraci6n de los indices de atrofia 

subcortical. 
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1....=. CQNCLUSIOHES: 

creemos que nuestro trabajo aporta conclusiones oriqinales: 

Encontramos una asimetr1a de la pars compacta en diferentes 

formas de patoloq1a deqenerativa extrapiramidal. El menor 

espesor de la pars compacta derecha en T2 ha sido mencionado 

timidamente en una sola ocasi6n y unicamente en la enferme­

dad de Parkinson (27). Encontra~os este hallazgo en todas 

formas de patoloq1a extrapiramidal. 

Nuestros resultados apoyan la teor1a de Drayer y Olanow en 

cuanto al interés de la resonancia maqnética a alto campo en 

el mapeo del hierro cerebral, no unicamente para diferenciar 

enfermedad de Parkinson y s1ndromes de Parkinson plus pero 

sino también para el diagn6stico y el pron6stico de otras 

enfermedades deqenerativas tal la enfermedad de Huntington. 

La alta tecnoloq1a que empleamos para realizar morfometr1a 

cerebral con IRM nos da una cuantif icaci6n objetiva de las 

estructuras mesuradas y es localizadora de la atrofia, 

En fin emitimos el deseo de estandardizar este método de 

an~lisis computacional de las IRM , con referencias estric­

tas, incrementando el nümero de controles para definir los 

valores normales aplicables en los estudios futuros.· 
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Fig 4. Area del estriado en un sujeto normal 



Fig.5 Medición del espesor de la pars compacta 

1. En rojo: Linea de referencia pasando 
por el centro del núcleo rojo 

2. Pars compacta izquierda 

Perfil de linea blanca en página siguiente 
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Fig.9 Representaci6n gráfica de las mediciones de la • pars coqiacta • en los diferentes -

estadfos de la enfeniedad de Parkinson, en coreas no infecciosas y en controles. 



Fig. 10 Importante atófia en sequencia Tl en la enferr.iedad de Huntington 

En imagen de la derecha, vista caricaturesca de los depósitos de 

hierro en el estriado en T2. 



Fig. 11 PARALISIS SUPRANUCLEAR PROGRESIVA. 
l. Corte sagital medial con importante atrófia 
en mest!11c1Ha 1 o a l'Lu. 

2. Depósitos de hierro visualizados en T2 
en mesencéfalo. 



Fig. 12 IRM 1.5T en sequencia T2 en un paciente con temblor rubral bilateral. 
Se aprecia la hiperintensidad a nivel del globo pálido, del tálamo y 

de los núcleos rojos. 
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