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INTRODUCCION :

La Esclerosis Multiple se conoce como entidad clinicopatolégica
hace mas de 100 afios , una descripcion de la enfermedad aparece
desde el siglo XIV , cuando se informa del caso de Santa Ledwina
de Schiedman; cuya enfermedad consisti® en paralisis de una
extremidad, disfagia , trastornos sensitivos y problemas visuales.
Las primeras descripciones detalladas de esta entidad se
escribieron hace 100 a 150 anos . Jean Cruveilhier en 1835 y Robert
Croswell en 1938 , son quienes por primera vez hacen una
descripcion de areas de Esclerosis en Médula espinal y Tallo
cerebral. Charcot en 1960 describe los sintomas clinicos de la
enfermedad , atribuibles a lesiones de sustancia blanca.

La prevalencia de la Esclerosis Multiple es muy variada en las
diferentes partes del mundo y es asi como en paises de latitud
norte la enfermedad es mas frecuente ; en nuestro pais no existen
datos epidemiolégicos de la misma. La enfermedad es
aproximadamente unas 1.8 veces mayor en mujeres que en
hombres. Compromete mas frecuentemente a la raza blanca y la

edad de aparicion esta entre los 20 y 40 afios . Al igual que la




prevalencia de la Esclerosis Mdltiple, su cuadro clinico es muy
variable , por lo que Mcalpine realizé en 1972 una clasificacién que
en lo general sigue siendo valida en la actualidad, en lo que a las
caracteristicas se refiere ; y tenemos en un 50 a 60 % la forma
remitente , en un 20 a 30 % formas remitentes progresivas, existen
también casos en la que los pacientes no presentan brotes en
ninglin momento sino que evolucionan desde el comienzo de forma
progresiva. Unas formas intermedias entre las progresivas y las por
brotes son las que evolucionan en escalera ; y por ultimo en un
pequeio porcentaje pueden comportarse en forma benigna .

El inicio mas comun es la debilidad motora pero pueden observarse
alteraciones sensitivas, cerebelosas, vestibulares, o afeccién de el
nervio 6ptico, lesiones a nivel del tallo cerebral , trastornos
genitourinarios , y los que constituyen los sintomas mas raros
como las manifestaciones paroxisticas lo que motivd la realizacion
de este estudio .

En 1892 Determan, y en 1928 Guillain describen crisis ténicas , en
1958 Matthews establece la firme conexion entre esta particular

forma de ataques y Esclerosis Miltiple. En 1940 Estérnig y en 1946




Parker mencionan la ataxia periédica ; en 1961 Zeldowicz describe
aquinesia paroxistica entre otros .

Los pacientes con Esclerosis Multiple son afectadas por una gran
variedad de disturbios neurolégicos paroxisticos . Estos incluyen
crisis ténicas , disartria paroxistica , parestesias y dolor de los
miembros , neuralgia del trigémino entre otros. En general son de
inicio rapido , breve duracidén y mayor frecuencia, unilaterales ,
involucran cara, brazos y piernas .

Tienen una duracién de minutos ocurren por varios dias , tienden a
venir en salvas y estan ausentes por semanas © meses . Brickner
llama a los episodios motores “fenémeno . sefal “ y Thygensen

‘fenomeno ictal “, hay mucha especulacion en la correlacién
clinicopatolégica en estos fendmenos ; se han involucrado la hipoxia
tisular reversible 6 a reaccién alérgica bioquimica como posible
explicacién en la patogenéis de los episodios motores paroxisticos
de corta duracién en Esclerosis Mlltiple. Existen pocos reportes de
IRM y TAC de craneo documentando lesiones , por imagen se ha
postulado que las lesiones estan estrategicamente localizadas en

la médula espinal y tallo cerebral . tos sintomas responden

tipicamente bien ala Carbamazepina.




HISTORIA

La Esclerosis Multiple (EM) se conoce como entidad clinicopatolégica hace
méas de 100 afos, una descripcion de la enfermedad aparece desde el Siglo XIV
cuando se informa del caso de Santa Ledwina de Schiedman, cuya enfermedad
consistid en pardlisis de una extremidad, disfagia, trastornos sensitivos y problemas
visuales. Las primeras descripciones detalladas de esta entidad se describieron hace
100 a 150 afios. Jean Cruveilher en 1835 en Francia y Robert Carsweli en 1838 en
Inglaterra son quienes por primera vez hacen una descripcion de areas de Esclerosis
en la médula espinal y tallo cerebral. Estudios clinicos en Alemania de esclerosis
espinal fueron hechos por Frederichs (1849) Valentiner {1856), Tirck {1855), y otros;
estudios de patologia fueron realizados por Rokitansky (1850), Leyden (1863},
Rindfleish {1863), Zenker (1870). Charcot (1860), describe los sintomas clinicos de la
enfermedad, afribuibles a lesiones de la sustancia blanca.  Una de las primeras
descripciones en ingiés fueron hechas por Moxon (1875), y la primera descripcion

Americana por Seguin (1875). 1.1



DEFINICION:

La EM es una enfermedad inflamatoria del SNC que ocasiona desmielinizacion
en diferentes localizaciones anatomicas: médula espinal, tallo encefalico, cerebelo,
nervios opticos y encefalo; a consecuencia de focos de destruccién de las fibras de
mielina. Los ataques comienzan en forma subaguda, pero pueden ser agudos y a
menudo con remision de los sintomas e incluso restablecimiento. 17 A la esclerosis
multiple se le conoce también por el nombre de esclerosis en placa por los autores

franceses.




EPIDEMIOLOGIA:

La EM se ha considerado como una enfermedad de climas frios y latitud alta
por to que duranie muchos afos, se pensé que era relativamente infrecuente en
regiones calidas y de latitud baja.  Su prevalencia es muy variada en las diferentes
partes del mundo; por ejemplo, en algunas zonas de Escocia es de 308 por cada
1000,000 habitantes mientras que en &! norte de Estados Unidos es de 58 por cada
100,000 habitantes. En las porciones meridionales de Europa y Estados Unidos
dicha cifra disminuye a 6 - 14 por 100,000. En Japdn, Africa y Sur América la
prevalencia desciende hasta 4 personas por cada 100,000 habitantes. Las personas
que emigran de una zona de alto riesgo a olra de menos riesgo o viceversa, despues
de cumplir aproximadamente 15 afios siguen teniendo el riesgo de su sitio de origen.
La incidencia familiar es pequefia, pero a veces es mayor a la esperada al azar.
Algunos antigenos de histocompatibilidad (HLA) son mas frecuentes en la poblacion
de enfermos de EM (HLA: DR2, DR3, B7 y A3). La enfermedad es mas frecuente en

raza blanca y en edades entre los 20 y 40 afios. Es particularmente rara en los nifios.

1213, 14




ETIOPATOGENIA:

Factores Genéticos. Por muchos afios se ha sospechado una susceptibilidad
genética ala EM. Esta teoria se basa en que parientes en primer grado de pacientes
con EM tienen un mayor riesgo de desarroliar la enfermedad. La posibilidad de que
estos individuos desarrollen EM es de 15 - 20 veces superior que la poblacion
general. Por otra parte, de un 10 a 15% de pacientes con la enfermedad tendran un
familiar afectado por EM. Para poner esto en una cifra real el 2% de los hijos o
hermanos de pacientes con Esclerosis Multiple tendran riesgo de desarroliar fa
enfermedad. Los gemelos univitelinos de un paciente afectado de EM, tienen riesgo
mucho mayor de padecer la enfermedad que los Bivitelinos, Para explicar los datos
se ha involucrado no solo la presencia de factores infecciosos sino también los
factores genelicos. 1.2

La asociacion muy importante entre EM y un antigeno HLA especifico, da una
mayor evidencia del compromiso genético en esta enfermedad.  Algunos antigenos
de histocompatibilidad, han sido encontrados en diferentes grupos étnicos. Asi por
ejemplo, en europeos nordicos son frecuentes los siguientes HLA: A3, B7 y DW2, en
italianos el HLA DR3 y DR4, en espafioles el HLA B18 y en israelies el HLA Al y
BN40.  La Esclerosis Miitiple sin embargo, esta mas frecuentemente asociada al

HLA DR2. +.2.12,14.16




Factores ambientales. Definitivamente existen factores ambientales relacionados
con esta enfermedad. El que sea mas frecuente en algunas latitudes, tiene una
relacion directa con €l ambiente y algunos factores se han sefialado como
importantes, el clima, la vegetacion, la dieta e incluso radiacion solar, que varia
directamente con la latitud. Factores de migracion también apoyan la idea de que el
ambiente tenga una singular importancia en el desarrollo de ésta enfermedad. Dean
(1967) es quien por primera vez nota un niimero desproporcionado de casos de EM
en Sur Africa, que correspondia a personas emigrantes del norte de Europa y
especialmente de Inglaterra.  Estas caracleristicas epidemiolégicas han hecho
esbozar ia teoria en la de un agente infeccioso, probablemente un virus, seria el
causante de esta enfermedad, en una poblacion con una susceplibilidad especial y
que tal vez se favoreciera por otros factores ambientales, por ejemplo climatologicos
que facilitaran la existencia del posible germen causal. 2

Alferaciones Inmunolégicas: La disminucion de los Linfocites T supresores,
generalmente marcados con los antigenos de superficie CD8, fueron el primer
descubrimiento de las alteraciones en la inmunidad celular, detectables en !a sangre
de los pacientes con EM y el primer signo de que podria existir también alteraciones
fuera del SNC.  El probable origen inmunologico de la enfermedad, ha propiciado un
gran entusiasmo en el estudio de los Linfocitos T en EM. EI nimero total de linfocitos

T es normal en pacientes con esta enfermedad, sin embargo, durante un ataque estos




se reducen. La lesibn aguda vista en EM se caracteriza por un acumulo
perivascular y parenquimatoso de Linfocitos T y Macréfagos. Tanto los Linfocitos Ta
cooperadores como Ts supresores, estan presentes en estas lesiones, permaneciendo
los Linfocitos Te y T4 en la misma o en una mayor proporcion que la existente en
sangre periférica en la que los Linfocitos Te y Ta estan en proporcion de 1:20 1:3. 4.2

Un hallazgo frecuente en EM, es la sintesis de IgG por dentro de la barrera
hematoencefalica, incluso durante periodos de remision de fa enfermedad. Con
frecuencia se ha visto un aumento de IgG, aunque también puede observarse un
aumento de IgA, e 1gM, en menor proporcion. Se cree que el incremento de
inmunoglobulinas, es excesivo en la Esclerosis Multiple, por falta de inhibicion
adecuada de los Linfocitos T supresores. Es interesante sefialar que esta falla de
supresion se produce en especial en formas progresivas y en ocasiones en las
remitentes unas horas antes del brote. Se manifiestan también niveles bajos de
células T supresoras en sujetos con HLA Tipo DR2, se tenga o no EM y en familiares
de pacientes con EM, lo que podria explicar la predisposicion en determinados

individuos o la existencia de una enfermedad latente clinicamente silente. 1.2




FISIOPATOLOGIA:

La sintomatologia de 1a EM obedece a la desmielinizacion con preservacion habitual
de los axones. La mielina compacta normal, actla a modo de sustancia aislante, para
los impulsos eléctricos que discurren por el axdn, facilitando asi su conduccion.  Los
axones mielinizados propagan los impulsos nerviosos rapidamente de un modo
saltatorio, entre los nodulos de Ranvier con un factor de seguridad muy alto para la
transmision. La corriente de accion nace en el soma neuronal y discurre a través del
axon. La desmielinizacién al suprimir {a sustancia aislante, interrumpe el flujo de 1a
corriente.  Si la desmiefinizacion se limita a unos segmentos cortes (1 6 2
internddulos) no se produce una determinacion critica, en virtud del gran factor de
seguridad para |a conduccion. En cambio, si los segmentos desmielinizados son mas
largos, se puede impedir la activacion distal y la conduccion saltatoria no es posible,
lo que determina una reduccion o supresion de la transmision, a no ser que ¢l flujo de
la corriente sea amplio. En caso de que se produzca, lo hace a una velocidad muy
reducida (5 a 10% de lo normal) y el periodo refractario del axon desmielinizado se
alarga; asi descargas reiteradas pueden bloquearse cuando encuentran un
segmento de axén en periodo refractario. Los déficit neurologicos persistentes en la
EM se deben a un bloqueo de conduccion coniinua, el cual ocurre en regiones de

grandes placas, 0 porque el axon se ha lesionado. 1.2




Muchos enfermos con EM sufren exacerbacién transitoria de sus sintomas si se
exponen a un aumento de la temperatura, sobre todo al bafio caliente, al ejercicioy a
la fiebre. Cuando existe empeocramiento de la vision con el ejercicio en caso de
neuropatia optica, se conoce como signo de Uhthoff, esta actualmente demostrado
que estos efectos obedecen a la sensibilidad de las fibras desmielinizadas a cambios
minimos de la temperatura. Los sintomas paroxisticos (neuralgia de! V par, diplopia,
ataxia, dismetria y crisis ténicas, elc.) se deben a una descarga espontanea en una
placa desmielinizada, que se propaga de modo efactico a los axones vecinos y
originando un trastorno breve de la funcién. A veces la ataxia y la dismetria
sobrevienen al andar, las crisis tonicas pueden desencadenarse al ponerse de pie.
Una posible explicacion estriba en que se desencadena una descarga eferente que
enfra a la placa, pero que al estar bloqueada la transmision, se produce la
propagacion efactica a otros axones dentro de la placa. Cuando se producen las
crisis tonicas por hipemnea, la transmisidn efactica se favorece por la alcalosis que
resuita de aquella. El signo de Lhermitte se desencadena por la fexion de la columna
c;wical o por lesion cordonal posterior y los fosfenos por los movimientos de los

nervios 6pticos. 1y2




ANATOMIA PATOLOGICA;

La lesion primaria en la EM es la clasica placa de desmielinizacion de tamano
variable, conservando en su interior la estructura normal.  Este hecho conocido
desde la época de Charcot, como disociacion mielino axonal es el simbolo y
marcador anatomopatolégico clasico de la enfermedad.  Macroscopicamente el
cerebro es en la mayoria de los casos absolutamente normal, aungue en la médula
espinal se pueden encontrar irregularidades y signos de atrofia. Al corle se pueden
apreciar lesiones repartidas al azar en foda la sustancia blanca, de diametro variable,
de un tono gris amarillento respecto al parénquima, de las que le separa un borde
neto.  La distribucidn de estas placas es caracteristicamente periventricular, pero
afectan también de forma preferente al nervio Optico y al quiasma.  En el cerebelo se
observan placas a nivel hemisférico y en los pedinculos cerebelosos.  El tronco
encefélico estd casi siempre interesado, existiendo también una  predileccién
periventricular, en la médula espinal la alteracion es caracteristica a nivel de cordones
posteriores y laterales. 1,2.7

En un primer estadio las lesiones a nivel histologico presentan desmielinizacién que
predominan a nivel perivenoso donde existe un infiltrado linfocitario. Por métodos
inmunehistoldgicos, en las formas agudas o malignas de EM se ha podido comprobar
que los primeros cambios celulares, se producen alrededor de los vasos e incluso

dentro de la pared de los mismos. Sean los vasos o las células gliales el objelo de




ésta agresion inmunologica, lo cierto es que poco a poco se produce una proliferacion
astrocitaria y aparecen los macréfagos que cumplen su funcion. Hay que seialar que
en algunos casos, los fenomenos inflamatorios pueden ser tan intensos que los
axones pueden resultar parcialmente dahados, dando lugar a placas necroticas. En
las placas antiguas, la actividad inflamatoria decrece hasta desaparecer y los
fenomenos de desmielinizacion dejan paso a un intento de remielinizacion, que parece
producirse en las lesiones, en que los axcnes estan completamente indemnes. En
este estadio final de cicatriz apreciamos una intensa gliosis con fa presencia de

proliferacion astrocitaria caracteristica. 1,2, 17
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CUADRO CLINICO:

El trastorno puede surgir en forma asinfomatica y las lesiones se descubren
accidentalmente por medio de {RM. EI primer ataque no tiene signos premonitorios y
puede ser monosintomatico & poliéintomético. En 20% de los casos el comienzo es
agudo, es decir, el déficit alcanza su gravedad maxima en cuestién de minutos u
horas. Los sintomas mas comunes son debilidad o insensibilidad de una extremidad,
pérdida visual monocular, diplopia, vértigo, debilidad o insensibilidad facial, ataxia y
nistagmo, y se producen varias combinaciones. Las definiciones de EM se
fundamentan en la forma més clasica que es la de evolucion por brotes o remision,
pero la clinica de la EM es muy variable por lo que Mc Alpine realizd en 1972 una
clasificacion que en general sigue siendo vélida en la actualidad, en lo que las
caracteristicas evolutivas se refiere. 2

La formé evolutiva mas frecuente (entre 50 y 60% de los casos) es |a forma remitente
0 como es mas cominmente conocida forma de evolucion en brotes.  Los enfermos
presentan manifestaciones clinicas de aparicion brusca, que regresan completa o
parcialmente en menos de un mes.

Para que se admila que un paciente presenta un brote debe aparecer un signo o
sintoma que el paciente no habia presentado anteriormente (que puede ser

confirmado o no en la exploracidn neuroldgica) y que debe durar mas de 24 hrs,  Se




considera que un signo o sintoma ha remitido o regresado cuando después de durar

por lo menos 24 hrs, mejora en forma clara durante al menos un mes.

En un buen nimero de casos (entre 20 y 30%) los pacientes después de presentar

varios brotes, comienzan una evolucidn lentamente progresiva; éstas formas se

conocen como remitentes - progresivas. 2~ | |

Existen también casos en los que los pacientes no presentan brotes en ningin

momento, sino que evolucionan desde el comienzo de forma progresiva. Estas formas

evolutivas que en general afectan a la médula espinal, pueden interesar cualquier

parte del sistema nervioso central, evolucionando de forma mas rapida hacia la

invalidez, con respecto a las formas por brotes. 2

Unas formas intermedias entre las progresivas y las formas por brotes son las formas

de evolucidn en escalera, en las cuales no existe una regresion tras los brotes que

por ofra parte se siguen de un ftiempo de estabilizacion.

En contraposicion con esta Uftima existe una _fqrma de evolucidn benigna ¢ poco
'-j_»_ invalidante, que se caracteriza por la ausencia de secuelas tras 1os brotes y falta de

progresion.  Una subvariedad de estas formas son ias silentes, que son aquellas que

no dan sintomas ni signos conocidos en vida de los sujetos y que se descubren en la

autopsia de forma casual.




La duracion media de [a enfermedad en los casos de evolucion progresiva es de 13 a
20 afios. La supervivencia de éstos es inferior a la supervivencia media que esta
alrededor de los 30 afios.

Es clasico el hecho de que la evolucion de la EM puede ser influida por factores
extrinsecos entre los que se han destacado los traumatismos, cirugia, estrés y la
fatigabilidad anormal. Los aumentos de temperatura, sean ambiental (bafio caliente),
por ejercicio o por la fiebre pueden aumentar de modo transitorio la sintomatologia
preexistente.  El embarazo no parece influir negativamente, aungque el post parto
puede directamente o en relacion con un mayor trabajo fisico materno, agravar la
evolucion de EM. 2 -

La edad de comienzo predomina en la 3* y 42 décadas de la vida {existe en general
un pico entre fos 25 y 35 afios) con una disminucién de fa frecuencia de aparicion a
partir de los 45 a 50 afios.  La edad de comienzo podria estar en relacion con la
evolucién de la enfermedad vy las formas méas tardias {(comienza después de los 45
anos), tendrian un curso mas rapido lo que asociaria una mayor rapidez de
progresion de los defectos funcionales y menor duracion total hasta la muerte. Las
formas de comienzo precoz, concepto que es muy dificil de establecer y que puede
aplicarse a pacientes que comienzan en edades comprendidas entre los 10 y 25 afios
evolucionarian con menor invalidez y presentarian duraciones totales de la

enfermedad méas largas. 2




La preponderancia en el sexo femenino es en general de 2 a 1 pero en las formas
remitentes ésta proporcion es méas evidente, al contrario de lo que ocurre en las
formas progresivas que desaparece e incluso podria invertirse esta tendencia.

Formas de comienzo. La forma mas comun es la debilidad motora (20 - 30%) y las
alteraciones sensitivas {20 - 25%), que pueden ser parestésicas 6 en ocasiones
neuralgicas y en otros casos opresivas de probable origen cordonal posterior. Otras
formas de inicio muy frecuente son la neuritis éptica  retrobulbar (10 a 20%), las
alteraciones de la motilidad ocular (10 a 15%), en general acompaiiadas de diplopia
binocular y las alteraciones cerebelosas y vestibulares (10 a 20%)  Existe un
pequeio numero de pacientes que comienzan con alteraciones genito-esfinterianas,
impotencia y miccion imperiosa.  Ofras formas de comienzo que pueden ser
asimiladas retrospectivamente son fas alteraciones mentales, la fatigabilidad excesiva
y las crisis epilépticas que dada su excepcionalidad, dificilmente se atribuyen ala
EM hasta después de que el paciente presente ofra sintomatologia. 2

Sintomas y signos: La afeccidn motora se considera inevitable en EM y ademas de
ser la forma de comienzo mas comun es también la mas frecuente.  La aparicion de
los sintomas motores en general es agudo o subagudo en la mayoria de los casos se
transforma en progresiva en un corto periopdo de tiempo, de 2 a 5 dias para
estacionarse o remifir posteriormente, ésta alteracién motora puede afectar a un

miembro, o alos miembros inferiores, o al hemicuerpo incluyendo ocasionalmente la
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musculatura facial dependiendo de la localizacion de la placa.  La existencia de
hiperreflexia con signo de Babinski y abolicion de Yos reflejos cutaneo - abdominales
forman parte de los signos acompaiiantes a la lesion piramidal.

Alteraciones sensitivas son a veces mas dificiles de objetivar que las motoras, pero
son causas de una rica sintomatologia clinica, que en ocasiones pueden ser atribuidas
a franstornos psiquicos. En las formas de comienzo con dolores faciales de! V par,
éstos pueden ser indistinguibles de una neuralgia del trigémino de otra etiologia, las
parestesias con sensaciones disestésicas y distérmicas, se podran distinguir a veces
con dificultad de las radiculopatias, un sintoma o signo clasico llamado de Lhermitte
es referido por muchos pacientes con EM, que aunque puede verse en ofro tipo de
lesiones cervicales se considera caracteristico de ésta enfermedad y consiste en la
sensacion dolorosa fipo descarga eléclrica, que se produce en la regidn cervical y
que recorre toda la columna, irradiando en ocasiones por ambas piernas, hasta el
hueco popliteo.  Esta sensacion puede ser espontanea aunque en general se
produce en relacion con |a flexion de la cabeza. 2

Alteraciones cerebelosas y vestibulares: son muy comunes en ios enfermos con
EM. Las manifestaciones cerebelo vestibulares incluyen la ataxia de la marcha, que
en general se acompafia de disariria del tipo conocido como palabra escandida
{lenguaje lento con inflexiones explosivas del tono), y el temblor intencional, que con

la presencia del nistagmo componen la conocida triada de Charcot.  El sindrome




cerebeloso se acompafia en general de disdiadococinesia e hipolonia, aunque esta
puede estar enmascarada por la presencia de trastornos piramidales. 2

La neuritis optica retrobulbar se encuentra en mas de la mitad de casos. Esta
sintomatologia se instaura casi de forma invariable en horas o dias y consiste en
pérdida de la visién de un gjo, de forma parcial o total. En la exploracion destaca ia
presencia de escotoma central, mientras que en el fondo de ojo va a resaltar la
normalidad papilar, aunque se puede encontrar en algun caso un cierto grado de
edema en las fases agudas a nivel papilar (papilitis) si la lesién se produce proxima a
la cabeza del nervio dptico (neuritis dplica bulbar). De ordinario la neuritis Optica
remite, a menudo de modo completo, si solo ha habido un episodio. La remision se
cumple en unos dos meses o mas. Al cabo de un tiempo puede apreciarse palidez
papilar bilateral, en especial en |a region lemporal. 2

Un sintoma mas raro de neurtlis oplica pero no excepcional y de conocimiento méas
reciente son tos fosfenos.

La Diplopia. Es uno de los sintomas mas frecuentes en pacientes con EM y a
menudo puede ser €l primer sintoma.  Aparece en la mitad de pacientes a lo largo
de su evolucion, es secundaria en la mayoria de los casos, a existencia de una
oftalmoplejia internuclear incompleta, producida por una lesion de la cintilla

longitudinal medial. 2




Otras lesiones a nivel del tronco cerebral: Son las auditivas, a veces en forma de
acufenos, secundarios a la afeccién del lemnisco lateral y los sindromes vertiginosos,
generalmente incompletos que suelen ser secundarios a disfuncion de conexiones
vestibulares.  Una de las manifestaciones sugestivas de E.M. en personas jovenes
es |a neuralgia trigeminal por afeccion de fibras intrabulbares, en ocasiones existe
hipoestesia sin dolor. La paralisis facial periférica a menudo en forma de paresia, es
mas rara, e indolora. Otro frastorno raro y baslante caracteristico es la miokimia
facial. 2

Trastornos genito - urinarios: Son muy frecuentes en la EM aungue sean dificiles
de sistematizar debido a las diferentes estructuras que pueden estar implicadas en su
alteracion.  Los sintomas mas frecuentes y por fanto mas conocidos, son los
trastornos vesicales que dan lugar a disuria, polaquiuria, miccion imperiosa e
incontinencia. La mayoria de pacientes con EM cursan con trastornos esfinterianos a
lo largo de su evolucion {esta cifra oscila entre 60 y 80%). El estrefiimiento es
frecuente, pero a veces poco valorado debido a la inespecificidad de éste sintoma.
La impotencia sexual puede ser un sintoma de gran interés, sobre todo en hombres, 2
Alteraciones timicas: Enla actualidad sabemos que la mayoria de las alteraciones
timicas, entre las que tenemos, a la depresion o moria, son secundarias a lesiones

subcorticales frontales bilaterales y que se pueden asociar a trastornos mnésicos que




afectan el aprendizaje y que probablemente se correlacionan con la mayor alteracion
de lesiones periventriculares. 2

Epilepsia: Han sido minimizadas a pesar de que existe una asociacion (entre 3 y
9%} y es facilmente explicable si se tiene en cuenta que algunas placas pueden estar
muy cercanas a la corteza cerebral. 2

Sintomas raros: lo constituyen los episodios deficitarios paroxisticos motores o
sensitivos, en 1892 Determan y en 1928 Guillain describen crisis tonicas, en 1958
Maithews establece la firme conexion entre ésta particular forma de ataques y la
Esclerosis Mltiple, en 1940 Estorming y en 1946 Parker mencionan la ataxia
peribdica; en 1961 Zeldowicz describe acinesia paroxistica, parestesias paroxisticas
y dolor paroxistico en exfremidades, descritas en 1970 por Espir y Millac.  Se han
reportado ataques y crisis sensoriomotoras focales de origen espinal (Ekbom 1368).
Los pacientes con EM son afectados por una gran variedad de disturbio s
neurclogicos paroxisticos. Estos incluyen crisis tOnicas, disariria paroxistica,
parestesias y dolor en los miembros, neuralgia del irigémino, crisis espinales
sensoriomotoras, acinesia, ataxia, parestesia cruzada, hemiataxia, diplopia,
entumecimiento, hormigueo paroxistico. En general son de inicio rapido, breve
duracion, unilaterales que involucran cara, brazos y pieras. Y tienen una duracion de
segundos o minutos, ocurren por varios dias, y tienden a venir en salvas ¢ eslan

ausentes por semanas 0 meses.  Los motores consisten, en pérdida de fuerza o




pérdida de tono postural, especialmente en miembros inferiores, sobrevienen estando
de pie, al comer o andar; y asi mismo, a veces en relacién con estrés emocional o
calor excesivo o sin motivo aparente,  Brickner llama a éstos episodios “fenomeno
sefial” y Tiygesen “fenémeno ictal’.  Las crisis de diplopia o disartria y/o ataxia
paroxistica de muy breve duracion 10 a 50 seg. con una frecuencia de hasta 20 - 50
veces al dia. Las crisis Ionicas son mas frecuentes, que los precedentes. Se
caracterizan por el rapido comienzo y extension de un espasmo tonico, duracion breve
y notable frecuencia (hasta 50 veces en un dia}; se acompafian a menudo de intenso
dolor; casi siempre son unilaterales. El codo y la mufieca tienden a colocarse en
ligera flexion, mientras que los dedos se disponen en extension: adoptan entonces,
como en las crisis tetanicas, el aspecto de la mano de comadrdn; en el miembro
inferior, flexién plantar del pie y dedos, extensidn o ligera flexion de la rodilla; en la
cara hay disminucién de hendidura palpebral y traccion hacia fuera de la comisura
bucal.  Hay mucha especulacion en ia correlacién clinico — patoldgica en éstos
fenomenos; se ha involucrade la hipoxia tisular reversible o a reaccién alérgica
bioquimica como posible explicacion en la patogénesis de los episodios motores
paroxisticos de corta duracion en la EM. Estos sintomas responden bien a la

Carbamazepina. 2,456 7.8.9,10
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DIAGNOSTICO:

Aungue el diagnostico de EM sigue siendo clinico existen datos de laboratorio y
técnicas llamadas paraclinicas que pueden apoyar el diagnostico de la enfermedad.

El aforismo de que “La EM nunca duerme” se manifiesta en LCR con una actividad
persistente, que es en general dependiente de la situacion clinica del paciente. El
estudio de LCR en EM debe ser comparativo con el suero del paciente, por lo que es
imprescindible realizar una extraccion de sangre simultanea para cuantificar |a
albimina y las inmunoglobulinas en el suero.  En periodos entre brotes o en
pacientes con formas progresivas no suele haber pleocitosis o si existe, es moderada
y siempre linfocitica.  En un porcentaje alto de pacientes, mas de un tercio los niveles
de proteinas en LCR estan aumentados, ya que existe una elevacién de las
gamaglobulinas y una ruptura de la barrera hematoencefalica que ocasiona un
trasudado de proteinas del suero al LCR. La proporcion de Gamablobulinas sin
embargo aumenta mas que el resto de ias proteinas de LCR por lo que si el
porcentaje de éstas se sitia por encima del 12% se puede considerar un buen indice
de actividad intratecal. 2

El estudio de bandas oligoclonales con sus mltiples variantes es el método de mayor
interés para el diagnostico de la EM y puede llegar a tener una sensibilidad del 98%
con una gran especificidad.  El estudio de la proteina basica de mielina dada su gran

inespecificidad, no tiene interés para el diagnostico de ta EM pero si podria tenerla en
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la determinacion de actividad en un momento dado o para valorar la existencia de un
brote no confirmadao clinicamente. 2

IMAGEN DE RESONANCIA MAGNETICA: \las alteraciones encontradas son
inespecfﬁcas, aungue no siempre suelen existir alteraciones en las imagenes
polenciadas en T:.  generalmente se aprecian imagenes numerosas de distinto
tamafio, con aumento de intensidad de sefial en T2 y que predominan en
localizaciones periventricutares, suelen ser confluentes y respetan los ganglios
basales, a pesar de su falta de especificidad la iRM puede ser la clave del diagnéstico
a la luz de las manifestaciones clinicas, ya que gracias a su gran sensibilidad puede
confirmar 1a multiplicidad lesional. Para el diagnostico de EM se emplean 1os criterios
de Paty y Cols. 4 lesiones hiperintensas en sustancia blanca de mas de 4 mm 6 3
lesiones de mas de 3 mm, mas una lesion periventricular. También la IRM es
sugestiva de EM cuando se aprecian lesiones ovoideas perpendiculares a la pared
ventricular, segtn los crilerios de Horowitz y Cols; y cuando existe afeccidn de la
porcion subependimaria del cuerpo calloso 0 si las lesiones en tronco cerebral son
contiguas a las cisternas o veniriculos. La utilidad de Ia IRM para el control evolutivo
es un asunto muy discutido, pero parece probable que con la monitorizacion de los
cambios inmunoldgicos en el LCR sea uno de los pilares para valorar la actividad de la

enfermedad. 2.2, 11
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La tomografia computada con doble dosis de contraste y tomando placas tardias,
también puede ser de utilidad en el diagnéstico de EM, evidenciando lesiones
recientes; sin embargo, esta ha sido reemplazada por la Resonancia Magnética. 3

POTENCIALES EVOCADOS MULTIMODALES: Son de gran utilidad a la hora de
detectar lesiones silentes en pacientes que no presentan evidencia de muitifocalidad.
Los Potenciales Evocados visuales permiten detectar lesiones a nivel del nervio
optico, quiasméticas y retroquiasmaticas. Los auditivos de tronco pueden descubrir
lesiones a nivel de! lemnisco lateral o tubérculo cuadriggmino superor.  Los
somatosensitivos pueden ser valiosos, en especial en la localizacion de lesiones
medulares, en enfermos con neuritis optica o afectaciones aisladas hemisféricas o

cerebelosas. 2

EEG: Yaen 1931, Hans Berger habia observado trazos anormales en pacienles con
EM cuando éstos presentaban alteraciones mentales (Gibs y Berck, 1968). Aunque
es posible hallar trazos anormales en la EM, especialmente si hay evidencia de
participacién cortical, en cuyo caso pueden encontrarse ondas lentas esporadicas y
aisladas, en general no se observan alteraciones, lo cual indica que las neuronas
cerebrales no se afectan por la pérdida de mielina de estructuras subyacentes. Es
posible que las areas de desmielinizacion a su vez sean demasiado pequefias como

para dar alteraciones en el EEG.  La epilepsia puede ser el sintoma de presentacion
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de EM {Ashwoth y Emery, 1963).  En estos casos las crisis son de diversos tipos

aungue la forma mas comun es 1a Jacksoniana. 19
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CRITERIOS DIAGNOSTICOS:

El diagnbstico de EM es predominantemente clinico, pero con el advenimiento de
nuevos estudios paraclinicos como los potenciales evocados, imagenologia con
resonancia magnélica y estudios de LCR, han surgido nuevos criterios de
clasificacion. Poser y Cols (1983), dividen a la EM en definida y probable, con 2
subgrupos: 1.- Definida apoyada en clinica. 2.- Definida apoyada en laboratoric.
La probable también tendra un soporte clinico y otro de laboratorio. 1

Esclerosis Multiple definida apoyada en la clinica: debera reunir una de las siguientes
condiciones; 1.- Dos episodios de la enfermedad vy evidencia de 2 lesiones
separadas. 2.- Dos episodios de Ia enfermedad, evidencia clinica de una lesion y
paraclinica de otra.

Esclerosis Mdltiple definida apoyada en laboratorio: Debe cumplir las siguientes
condiciones; 1.- Dos episodios de la enfermedad y evidencia clinica o paraclinica de
una lesién, mas la presencia de bandas oligoclonales en LCR o aumento de 1gG
también en LCR. 2.- Un episodio de |a enfermedad, mas evidencia clinica de dos
lesiones y presencia de bandas Oligoclonales en LCR o aumento de IgG en LCR 3--
Un episodio de |a enfermedad y evidencia clinica de una lesién y paraclinica de otra
diferente, ademés de presencia de bandas oligoclonales en LCR o aumento de IgG. 1
Esclerosis MUltiple probable apoyada en la clinica: Debe cumplir ias siguientes

condiciones; 1.- Dos episodios de la enfermedad y evidencia clinica de una lesion. 2.-
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Un episodio de la enfermedad y evidencia clinica de dos lesiones. 3.- Un episodio de
la enfermedad y evidencia clinica de una lesion y paraclinica de ofra. 1

Esclerosis M(ltiple probable apoyada en Laboratorio: El paciente debe tener dos
episodios de la enfermedad ademas de bandas oligoclonales en LCR o aumento de

IgG. 1
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PRONOSTICO:

El clasico hecho de que la evolucion de la EM puede ser influida por factores
ambientales, el pronostico es impredescible. El indice de progresion medio es de
aproximadamente 0.5 puntos por afio en la escala de Kurtzke, siendo mayor en las
formas progresivas y de comienzo tardio, y menor en las remitentes, y en las que

comienzan precozmente.
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

El diagnostico diferencial de la EM depende fundamentalmente si se trata de formas
remitentes o de formas cronicas progresivas; en lo que respecta a las formas
remitentes el problema diagnéstico se produce sobre todo fras el primer episodio que
puede ser indistinguible de una mielitis transversa, encefalomielitis postinfecciosa o
postvacunal, muchas veces solo la aparicion de un segundo episodio aclarara el
diagndstico. Las paraparesias 0 las tetraparesias bruscas pueden ser causadas por
una mielitis transversa o por un primer brole de EM y, requeriran de estudios
neurorradioldgicos;  generalmente la IRM  descarta una patologia tumoral o
compresiva aunque ta presencia de un nivel sensitivo dorsal, sin radiculopatia sugiere
la presencia de una mielopatia desmielinizante. Cuando existe una remision clara
solo es posible confundir la EM con algunas malformaciones arterio-venosas del
tronco cerebral o la médula espinal, malformaciéon de Armold — Chiari, impresion
basilar, enfermedades sistémicas con afeccion del SNC, entre los que se incluyen el
Linfoma, las vasculilis, e! Lupus eritematoso sistémico, la poliarteritis nodosa o la
enfermedad de Behcet.

La histeria puede ser un problema diagnostico que da lugar inicialmente a algun faiso
positivo de EM. Las formas crénicas progresivas plantearan problemas con

alteraciones dseas degenerativas a nivel de columna cervical (Mielopatia cervical),
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pero sobre todo se podran confundir con las enfermedades heredodegenerativas,
paraparesia espaslica familiar, ataxias espinocerebelosas, tumores del agujero
occipital y déficit de Vitamina Br2. La paraparesia espéstica tropical asociada al virus

HTLV-1 sera tomada en cuenta en regiones endémicas. 2
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TRATAMIENTO:

Aunque no existe un tratamiento adecuado para la EM, multiples investigaciones se
eslan realizando con resultados que a futuro pueden ser promeledores, aunque sus
resultados no estan ain plenamente confirmados, de los diversos trabajos realizados
en los (ltimos afios parece desprenderse que fas formas de mayor actividad de EM
serian aquellas, en las que un tratamiento antiinflamatorio e inmunosupresor, tendria
la maxima garantia de ser de utilidad. En la actualidad para periodos de
exacerbacion de la enfermedad se utiliza ACTH y otros corticoides.  La ACTH puede
administrarse siguiendo un protocolo de dosis elevadas de la medicacion que incluye
80 unidades diarias IM o IV por 7 dia, seguido de 40 unidades IM o IV por 4 dias,
finalizando con 20 unidades por 3 dias.  Actualmente se considera que el mejor
tratamiento de! brote es la utilizacion de los pulsos de corticoides 6-Metilprednisolona
en dosis de 1 gr / dia durante 5dias. Otro régimen es el de 500 mg 1V diarios por 5
dias. Se recomienda administrar esta medicacion en infusién, disolviéndola en 100
ml de dextrosa al 5% para ser administrada en 30 min.  Posteriormente se sigue con
Prednisona a dosis de 60 mg/dia, 5 dias, 50 mg/dia/5 dias, 40 mgfdia/5 dias, 30
mg/dia/5 dias, 20 mg/dia/5 dias, 10 mg/dia/5 dias. Si la sintomatologia del paciente
después de un mes persiste, a pesar de este tratamiento, se recomienda repetir el
ciclo de Metilprednisolona, seguido de la administracion de 1 mg/Kg/peso de

Prednisona en dias alternos, reduciéndola en el curso de 8 a 14 semanas.
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Aunque el mecanismo de accion de los glucocorticoides sigue en discusion existen
datos para pensar que pueden existir no solo un efecto antiedematoso, sino también
de estabilizacion de la barrera hematoencefatica y de la disminucién intratecal de IgG
y de células inmunolégicamente activas, fendmenos que corresponden a la fase activa
_ dela enfermedad.

Si la existencia de uno o de otro proceso contraindica los corticoides; se administrara
Gammaglobulina a dosis altas, endovenosa 400 mg/Kg/dia durante 5 dias.

Los inmunosupresores podrian actuar, en una fase posterior a la inflamatoria en Ia
EM, sobre algunas de las sustancias inmunocompetentes.  Su indicacion clinica por
lo tanto podria ir méas alta del brote tipico de la forma remitente. La Azatioprina usada
empiricamente ha sido de utilidad durante muchos afios en la EM; recientes trabajos
demuestran que es el farmaco de eleccion en las formas progresivas. La dosis es de
100 mg diarios.  No esta bien establecido cuanto ha de durar su administracién. Es
preciso monitorizar la actividad inmunolégica y vigilar posibles efectos secundarios en
relacién con 1a inmunosupresion. .2

Aunque la Ciclofosfamida corrige el bajo porcentaje de linfocitos supresores en la
sangre de enfermos con EM, su utilidad no ha sido demostrada de forma inequivoca in
vivo y dada la toxicidad de este producto parece prudente esperar a que se consigan
resultados mas positivos. Ei mecanismo de accién no es aln conocido, en la EM

disminuye el porcentaje de células T activadas, se recomienda mucha precaucion y
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una cuidadosa seleccidon de los pacientes, ademas de una monitorizacion intensa de
posibles complicaciones (hipertension y nefrotoxicidad). 2

BETA - INTERFERON: Es una suslancia antivirica con funciones moduladoras del
sistemna inmunitario y que en estudios recientes ha demostrado ser de beneficio en ios
enfermos con EM en las formas recurrentes — remitentes. 2

El tratamiento sintomatico: combinado con el apropiado tratamiento de los brotes de
la enfermedad, mejora de forma indiscutible el pronostico y la calidad de vida de los
pacientes.

METHOTREXATE: A dosis de 75 mg semanamente, puede ser considerada una
alternativa en pacientes con Esclerasis Miltiple y detericro progresivo. 2o

La dieta en la EM tiene dos objetivos fundamentales: E! primero es mantener la
enfermedad en buena situacién general y el segundo reponer posibles elementos
cuya carencia pudiera favorecer la desmielinizacion o dificultad a la remielinizacion.

La espaslicidad es uno de los problemas mas graves que debemos tratar de resolver
en los enfermos con EM y que encontramos en |a mayoria de los enfermos con larga
evolucién. Para los pacientes ambulatorios los mejores resultados se obtienen con
Baclofén y Diazepam.  Mas recientemente se ha introducido la Tizanidina, que
puede mejorar la espasticidad y ademas la fuerza muscular y funcion vesical, por lo
gue puede tener utilidad en enfermos con debilidad y sobre tode en aquellos en que

las drogas anteriormente descritas no han sido eficaces.
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El temblor y la incoordinacién son sintomas que provocan gran incapacidad en
pacientes con EM y es muy poco lo que se puede hacer al respecto. La mejoria con
aIquos medicamenlos es muy discutida. Se ha descrito mejorias con
betabloqueadores (sobre todo para el temblor postural).

El medicamento de eleccion para los dolores neurdlgicos y en especial para la
neuralgia trigeminal es por supuesto la Carhamazepina.  Los sintomas paroxisticos
(crisis tonicas, disartria y diplopia) remiten habitualmente con Carbamazepina y con
Fenitoina.

Un buen pregrama de Rehabilitacion es una de las formas de tratamiento que mas
contribuyen en la recuperacion del paciente con EM.  Para el inicio de cualquier
programa de tralamiento es importante conocer el grado de incapacidad del paciente
por lo cual se usa en forma frecuente la escala de incapacidad de Kurtske, que a

continuacion se refiere. 1,2.15

0 Examen Neurclogico normal,

1 No hay incapacidad. Signos piramidales minimos o disminucién de sensibilidad vibratoria,

2 Minima incapacidad, debilidad leve. Alteraciones leves de la marcha. Trastornos visomolores,

3 Moderada incapacidad, aunque totalmente ambulatorio (Ejem: monoparesia, ataxia moderada).

4 Incapacidad severa aunque retativa. Ambulatorio, es capaz de manejarss por si misme, durante una
12 hrs, al mes,

5 Incapacidad severa, suficients para impedirle trabajar durante un dia sin provisiones especiales. Es

capaz de caminar sin ayuda Unicameénte unas pocas cuadras.

6 Requiere asistencia para caminar (bastones, muletas).
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10

Recluido a silla de ruedas, aunque capaz de movilizarse en esta.
Restringido a la cama aunque capaz de ayudarse con los riembros superiores.
Recluido a la cama sin poderse ayudar.

Muerte por Esclerosis Mltiple.
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JUSTIFICACION.

La Esclerosis Multiple es una patologia relativamente frecuente en nuestro medio. Las
manifestaciones paroxisticas durante su curso son bien conocidas, desde 1972, en
que Mcalpine describe las crisis tonicas, aunque varios reportes previos ya hacian
alusion a ellas. Fue Matthews en 1958 quien establecio la firme conexion entre esta
forma particular de ataques y la Esclerosis Mltiple; en 1959 Anderman describe
disartria paroxistica y ataxia, |as cuales son probablemente los tipos mas comunes de

ataques paroxisticos.

Debido a que la Esclerosis Miltiple tiene una presentacion y un curse muy variable, y
dentro de éste la presentacion de manifestaciones paroxisticas, las cuales tienen una
respuesta satisfactoria a la administracion de farmacos en forma temprana,
consideramos de importancia la realizacion de este estudio para identificar estas
manifestaciones paroxisticas, conocer los tipos y frecuencia de las mismas, su
correlacion anatdmica en sislema nervioso central, y ofrecer una alternativa
ferapéutica a los pacientes con Esclerosis Miltiple del servicio de Neurologia y

Neurocirugia del Hospital Generat de México, O. D.
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OBJETIVOS:
1. General;
Conocer la frecuencia y tipo de manifestaciones paroxisticas en pacientes con
Esclerosis Multiple, del servicio de Neurologia del Hospital General de Mexico,
0.0.
2.- Especificos:
A} Relacionar las manifestaciones paroxisticas con afeccion central 0 medular.
B) Correlacionar ia presencia de manifestaciones paroxisticas con el grado de

dafio neuroldgico.
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MATERIAL Y METODOS:

POBLACION O UNIVERSO: este estudio se realizo en la Unidad de Neurologia
Clinica de! Servicio de Neurologia y Neurocirugia del Hospital General de México,
0.D.; en aquellos pacientes en quienes se corrobord el diagndstico de Esclerosis
Multiple, de acuerdo a los criterios de Poser. Los pacientes fueron estudiados en la
Consulta Externa y Hospitalizacion de la Unidad en forma conjunta con el Tutor de
Tesis, y se seleccionaron en base a los criterios de inclusion. Se incluyeron todos los
pacientes con Esclerosis Mltiple, detectados de septiembre de 1397 a diciembre de
1998.

1. Criterios de Inclusion:

A) Pacientes con diagnéstico de Esclerosis Mltiple clinicamente definida.
2. Criterios de no Inclusion:
A} Pacientes con enfermedad de la que se conocen producen movimientos

anaormales; ejemplo: epilepsia.

3. Criterios de eliminacion:

A) Pacientes que fallezcan durante el estudio.

En este estudio se analizaron las siguientes variables:

1. Sexo

2. Edad

3. Tipo de manifestacion paroxistica (crisis tonica, senstivo motoras espinales,
aguinesia, ataxia y disartria paroxistica, parestesia cruzada, hemiataxia, diplopia,
dolor y hormigueo paroxistico).

4, Duracion de las manifestaciones paroxisticas.
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. Frecuencia de Manifestaciones paroxisticas

. Numero de placas de desmielinizacion por Imagen de Resonancia Magnética
(IRM).

. Localizacion de las placas de desmielinizacion por !magen por Resonancia

Magnética.
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PROCEDIMIENTO:

A todos los pacientes estudiados, se clasificaron en base a los criterios de Poser,
ademas se les realizd trazo electroencefalografico, Potenciales Evocados Visuales,
Potenciales Evocados Somatosensitivos, Potenciales Evocados Auditivos, Puncion
Lumbar para Bandeo Oligoclonal y determinacién de IgG en Liquido Cefalorraquideo
{LCR). E IRM de craneo y/o columna con Gadolineo. Los estudios fueron analizados
por personal médico capacitado en la materia; con el diagndstico establecido y la
presencia de manifestaciones paroxisticas, se inici6 la administracion de
Carbamazepina via oral a dosis convencionales.
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RESULTADOS Y ANALISIS:
El estudio consto de 16 pacientes, con una edad promedio de 33 afios, en un rango

de 20 a 50 afios. De los pacientes, 13 fueron mujeres y 3 hombres.

Tabla 1: Frecuencia de Esclerosis Milliple por sexo.

Sexo Nomero Porcentaje
Hombres 3 18.75
Mujeres 13 81.25
TOTAL 16 100
Hombres

18.75%

Mujeres
81.25%

Grifica 1: Frecuencia de Esclerosis Muitiple por Sexo.
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De los 16 pacientes estudiados, 12 presentaron manifestaciones paroxisticas, que

corresponden al 75% de la poblacion estudiada.

Tabla 2: Presentacion de manifestaciones paroxisticas en Esclerosis Multiple.

Manifestaciones Paroxisticas Nitmero Porcentaje
Presentes 12 75
Ausenles 4 25
TOTAL 16 100
Ausentes
25%

Presentes
75%

Grafica 2: Presentacion de Manifestaciones Paroxisticas en Esclerosis Maltiple.
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Los 12 pacientes presentaron un total de 16 manifestaciones
paroxisticas ( 4 de ellos con 2 manifestaciones). La duracién
promedio de las mismas fue de 80 segundos, con rango de 10 a 300

segundos; la frecuencia fue de 1 a 2 por dia.

Tabla 3.- Distribucion de manifestaciones paroxisticas en Esclerosis
Mditiple.

Tipo de Manifestaciones | Nimero Porcentaje
Paroxistica

Crisis Ténicas 7 43.75
Dolor 4 25.00
Diplopia 2 12.50
Hormigueo 1 6.25
Disartria 1 6.25
Entumecimiento 1 6.25
TOTAL 16 100.00

] O Crisis Ténicas @ Dolor ElDiplopia £ Hormigueo M Disartria B Entumecimiento l

Niimero de
manifestaciones
Paroxisticas

Grafica 3: Distribucién de Manifestaciones Paroxisticas en Esclerosis Multiple
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El nimero de placas de desmielinizacion en cada grupo fue: con manifestaciones, de
2 a 3 placas con rango promedio de 1 amas de 12; sin manifestaciones, de 4, con un

rango de 0 a 12.
Tabla 4 .- Distribucion de placas de desmielinizacion en Esclerosis Maltiple.
Namero de placas de Con manifestaciones | Sin manifestaciones | Total Acumulado
Desmielinizacién Paroxisticas Paroxisticas
No. % No. % No. %
Sin placas 2 16.66 1 25.00 3 18.75
1 4 33.36 0 0 4 25.00
2 1 8.33 0 ] 1 6.25
3 1 8.33 1 25.00 2 12.50
4 2 16.66 1 25.00 3 18.75
6 1 8.33 0 0 1 6.25
12 0 0 1 25.00 1 6.25
Mayor de 12 1 8.33 0 0 1 6.25
TOTAL 12 100 4 100 16 100

Con manifestaciones B Sin manifestaciones

Namero de placas

seoe|d
uig
eUn
soq
sal]

Grifica 4: Distribucion de placas de desmielinizacién en Esclerosis Maltiple.
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La localizacion de las placas de desmielinizacion a nivel del Sistema Nervioso Central
fueron las siguientes:

Tabla 5.- Localizacion de placas de desmielinizacion en Esclerosis Miltiple.

Localizacion de placas de | Con manifestaciones {Sin manifestaciones | Total Acumulado
Desmielinizacion
No. % No. % No. %
Periventricular 4 20 1 16.66 5 19.23
Cervical 4 20 1 16.66 5 19.23
Bulbar 3 15 0 0 3 11.53
Mesencefalico 2 10 2 33.36 4 15.38
Parietal izquierdo 2 10 0 0 2 7.69
Centro Semioval 1 5 1 16.66 2 1.69
Temporal izquierdo 1 5 0 0 1 3.84
Ganglios Basales izq. 1 5 1 16.66 2 7.69
Cerebelo 1 5 0 0 1 3.84
Frontal [zquierdo 1 5 0 0 1 3.84
TOTAL 20 100 6 100 26 100
Con manifestaciones & Sin manifestaciones
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Grafica 5: Localizacion de placas de desmielinizacion en Esclerosis Maltiple.
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La EM en nuestro estudio fue mas frecuente en el sexo femenino (81.25%), en
relacion al masculino {18.75%). Las manifestaciones paroxisticas de 16 pacientes
estudiados se presentaron en 12, que corresponde al 75%; de éslas las 3 principales
fueron crisis tonicas (43.75%), dolor paroxistico (25%) y dipopia (12.5%), seguidas en
menor frecuencia por hormigueo, disartria y entumecimiento, con un 6.25%
respectivamente. Las manifestaciones tienen una presentacion y remisién stbita con

una duracion promedio de 80 seg., y frecuencia de 1 a2 por dia.

Se encontraron en este grupo de pacientes 2 a 3 placas de desmielinizacion, con un
rango promedio de 1 a mas de 12; la localizacién anatémica fue como sigue: Encéfalo
en 8 pacientes, y medular en 4. A nivel del Encéfalo los sitios mas frecuentes fueron:
periventricular, bulbar y mesencefalico. En la localizacion medular, la regién cervical

fue la Onica involugrada.

Se realizaron estudios electrofisiologicos en este grupo, con los siguientes resultados:
1). Los Potenciales Evocados Visuales en pacientes con manifestaciones paroxisticas
fueron normaes en 3 y anormales en 9, en el grupo sin manifestaciones se observd
normalidad en los 4 pacientes; 2). Potenciales Evocados Somato-Sensitivos en
pacientes con manifestaciones paroxisticas, resultaron normales en 1, y fueron
anormales en 11, y en aquellos sin manifestaciones paroxisticas, anormal en 4, sin
casos normales, y 3). Potenciales Evocados Audiivos 5 casos normales en
pacientes con manifestacion, siendo anormales en 7, mientras que en pacientes sin
manifestaciones fueron normales en 2 y anormales también en 2. En el estudio de
Bandeo Oligoclonal Unicamente se observd resultado positivo en un paciente con
manifestaciones paroxisticas, y el resto de los pacientes tuvieron resultados
negativos. La 1gG en el LCR en pacientes con manifestaciones resultd elevada en 4

pacientes, y fue normal en 7 casos; en ef grupo sin manifestaciones, fue normal en 4,
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sin presentarse algun caso con incremento . A todos los pacientes
se les realizd Electroencefalograma, el que fue anormal en un
paciente con manifestaciones paroxisticas |, por presentar
frecuencias lentas tetha, sin actividad paroxistica .

A todos los pacientes con manifestaciones paroxisticas se les

administré por via oral Carbamazepina a dosis convencionales .
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DISCUSION:

Los pacientes con EM son afectados por una gran variedad de disturbios neuroldgicos
paroxisticos; estos incluyen crisis tonicas, disartria paroxistica, parestesias, dolor de
las extremidades y neuralgia de! trigémino, entre ofros. £n general son de inicio
rapido, breve duracion, unilaterales, e involucran cara, brazos y piernas. Tienen una
duracidon de minutos y ocurren por varios dias; tienden a venir en salvas y estan
ausenfes por semanas ¢ meses; no se tiene bien eslablecida una explicacion en su
patogénesis, y existen pocos reportes de Imagen por Resonancia Magnética y
Tomografia Craneal Computada documentando lesiones; se ha postulado que las
lesiones estan estratégicamente localizadas en la médula espinal y tallo cerebral.
Estas manifestaciones paroxisticas tipicamente responden bien a la administracién de
Carbamazepina.

De este estudio podemos concluir que 1a EM es mas frecuente en el sexo femenino
respecto al masculino, como se establece en la literatura. Las manifestaciones
paroxisticas son comunes, como se observo en nuestro estudio, contrariamente a los
reportado previamente en la literatura, donde incluso las denominan como "sintomas
raros"; esto explicado por el desconocimiento como sintomas de Esclerosis Multiple, y
por lo tanto poco interrogados intencionadamente. Dentro de estas manifestaciones,
en orden de frecuencia, tenemos a las crisis tonicas, dolor, diplopia, hormigueo,
disartria y parestesias, como lo refiere Osterman en 1975, Joynt en 1965, Shibasaky
en 1974, Matthews en 1958 (4, 5, 6 y 8). En general son de inicio y remision subita,
duracién de algunos segundos, con predominio unilateral, y los sitios anatomicos més
afectados en orden de frecuencia son: extremidades braquiales, pélvicas y cara, en
concordancia con lo referido por Joynt en 1965, Maimone en 1991 (6 y 9). Su
presentacion por lo general es intermitente, con periodos de remision y exacerbacion,
en ocasiones se presenta come Unico episodio en etapas tempranas de EM, como lo
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mencionan Osterman en 1975, y Zeldowicz en 1971 (4 y 7). En cuanto a la
localizacion de placas de desmielinizacidn y la presentacion de manifesiaciones
paroxisticas, no enconiramos relacion alguna como se menciona en la literatura, en la
que se postula que las lesiones estan estratégicamente localizadas en la médula
cervical y tallo cerebral, como lo refieren Koufman y Libenson en 1994 (10y 11), ya
qQue en nuestro estudio los pacientes presentaron estas manifestaciones incluso sin

placas de desmielinizacion, y la localizacion mas frecuente fue en el encéfalo.

No encontramos relacidn alguna con el grado de enfermedad, dade que en algunos
pacientes fue la primera manifestacién clinica de la EM, y en ofros persistieron
durante la evolucion de la enfermedad. A todos los pacientes se les realizaron los
estudios protocolizados para el diagnostico de EM, encontrando una refacion muy
semejante a la de estudios previos, siendo notorio que en nuestra serie el bandeo
oligoclonal fue positivo en un solo paciente, contrario a lo reportado, donde se atribuye
una positividad del 90%. Solamente un paciente presentd un eleciroencefalograma
anormal, acorde a reportes previos, en los que se mencionan cambios

electroencefalograficos excepcionales.

Por ultimo, todos nuestros pacientes con manifestaciones paroxisticas recibieron
manejo con Carbamazepina a dosis convencionales, con respuesta excelente en § de
ellos y remisién completa de la sintomatologia; en los otros 4 se logro una disminucion
de sus manifestaciones en un 60%.
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CONCLUSIONES:

De este estudio podemos realizar las siguientes conclusiones:

1. Las manifestaciones paroxisticas en pacientes con EM son frecuentes. Dentro de
las que encontramos; por orden de frecuencia: las crisis tonicas, dolor, diplopia,
hormigueo, disartria y entumecimiento.

2. Estas manifestaciones no guardan relacion alguna con el sitio de localizacién,
dado que estan presentes en pacientes sin evidencia de placas de
desmielinizacion.

3. No existe correlacion con el grado de afeccion neuroldgica, ya que en ocasiones
puede ser {a primera manifestacion de EM en etapas tempranas.

4. Finamente, a nuestros pacientes con estas manifestaciones paroxisticas,
podemos ofreceries como opcion terapéutica la adminisiracién de Carbamazepina

a dosis convencionales.
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