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DISAUTONOMIAS.

POR LOS SENDEROS DEL
SISTEMA NERVIOSO
AUTONOMO (SNA):

ESE GRAN DESCONOCIDO.

Ana Carmen Vela Marin?, Celia Bernal
Lafuente’, Pilar Seral Moral?, Magdalena Cozar
quios1 Miguel Angel Marin Cdrdenas!

1Hospital Universitario Miguel Servet. Zaragoza.
2Hospital Royo Villanova. Zaragoza.
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Objetivos.

v'Recuerdo anatomico y funcional del SNA.

v'Proponer una clasificacion Gtil de las enfermedades
neurologicas que afectan al SNA.

v'Reconocer los sintomas mas significativos que orientan hacia
las enfermedades del SNA.

Introduccion.

v'El sistema nervioso autébnomo, a pesar de regir actividades
cruciales en nuestro organismo como la respiracion, el
funcionamiento cardiaco, digestivo, etc., suele ser un gran
desconocido para los radidlogos. Numerosas enfermedades
con las que trabajamos diariamente producen alteraciones del
mismo Yy, a veces, conocer las manifestaciones clinicas de su
fallo puede ayudarnos a entender mejor la fisiopatologia de
esas enfermedades o0 a realizar un correcto diagnostico.

v'Las alteraciones en el funcionamiento del sistema nervioso
auténomo se conocen como DISAUTONOMIAS y son todas
aquellas condiciones en las cuales la alteracion del SNA es
danina para la salud.
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Recuerdo anatomico.

v El SNA es la parte del sistema nervioso que se ocupa de:
- Las funciones involuntarias del organismo.
- El mantenimiento de la homeostasis interna.
- La respuesta de adaptacion ante las variaciones del medio ambiente externo e interno

v El cerebro usa y depende del SNA para el ajuste interno que acompafa a cada movimiento que el
individuo hace y cada emocién que siente.

v' Sistema Eferente que transmite impulsos desde el SNC hacia los érganos periféricos:

- Controla la frecuencia cardiaca.

- Controla la fuerza de la contracciéon muscular.

- Controla contraccion y dilatacion de vasos sanguineos y musculo liso.

- Controla acomodacién visual y tamario de la pupila.

- Controla secrecién de glandulas endocrinas y exocrinas.
v' Sistema Aferente con fibras que transmiten informacion desde la periferia al SNC:

- Mediacion de la sensacion visceral y la regulacion de reflejos vasomotores y respiratorios.

v' Sistema de dos neuronas:

- Preganglionar: Recibe estimulos u érdenes de los centros de control del SNC (hipotalamo,
talamo, sistema limbico, cortex frontal). Localizada en estructuras del SNC: nlcleos de
algunos pares craneales y la médula dorso lumbar y sacra.

- Postganglionar: Localizada en los ganglios parasimpaticos y cadenas ganglionares
simpaticas. Sus axones se dirigen hacia los 6rganos diana que van a recibir las 6rdenes.

Centro de Neurona Neurona
control preganglionar postganglionar
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Recuerdo anatomico, fisiologia, neurotransmisores.

SNS

SNPS

Centros de control del SNC

Hipotalamo y sistema limbico (con conexiones con cortex cerebral, amigdala,
estructuras profundas del LT vy sustancia reticular bulbar)

Hipotalamo, cortex cerebral,
centros suprabulbares.

Neuronas Preganglionares

Astas laterales de la médula dorsolumbar

D1
D1-D4 Cabeza y cuello
D1-D9 Extremidad superior
D9-L2 Extremidad inferior

C8-D1 Ojo
* Depende del a

-->L3
D1-D5 Corazén y Pulmén
D4-D9 Abdomen superior
D10-L1 Glandulas suprarrenales

D12-L2 Urinario, Genital, Digestivo bajo.
utor que se consulte

Nucleos de los pares craneales
I
Vil
IX
X

Sustancia gris de la médula sacra

Fibras preganglionares

Cortas. Mielinizadas (Blancas)

Largas. Mielinizadas (Blancas)

Sinapsis Sinapsis (pasan de largo de los troncos) Sinapsis
Neurotransmisor Acetilcolina Acetilcolina
Ganglios del tronco simpatico
Neuronas postganglionares paravertebral Ganglios prevertebrales Ganglios parasimpaticos
3 cervicales Celiaco Ciliar (Il
11 Dorsales Mesentérico superior Pterigopalatino (VII)
4 lumbares Mesentérico inferior Otico (IX)
4-5 sacros Submandibular (VII)
1 coxigeo Médula adrenal Cardiaco (X)

Fibras postganglionares

Neurotransmisor

2 posibilidades:
Se dirigen a los 6rganos
toracoabdominales
Vuelven al nervio espinal

Largas, lejos del 6rgano. Amielinicas (Grises)

Noradrenalina

Celiaco (X) (Solo atraviesa)

Paredes traquea, bronquios, digestivo (X)

Plexos Sacros
Hipogastrico
Plexos entéricos colon distal y recto
Paredes vejiga
Cortas, cerca del 6rgano. Amielinicas
(Grises)

Acetilcolina

SNPS

SNS
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Funciones del SNA.

Aparato Digestivo

Médula suprarrenal

ORGANO SNS SNPS
Pupilas Midriasis Miosis
Glandulas lacrimales Secrecién
Glandulas salivares Secrecién
Corazon Taquicardia Bradicardia
Vasos Contraccién
Coronarios: Dilatacién
Pulmones Broncodilatacion Broncoconstriccion

Relajacion

Higado Glucogénesis
Vejiga Relaja detrusor
Contrae esfinter
Aparto genital Eyaculacién
Piel Sudoracién local

Aumento de la motilidad
Esfinteres: Relajacion

Contrae detrusor
Relaja esfinter
Ereccién
Sudoracion general
Secrecidn catecolaminas

Sintomas de las Disautonomias.

» Hipofuncionamiento SNS:
+ Hipotension ortostética.
« Alteraciones en eyaculacion.

« Alteraciones de la sudoracion
(Anhidrosis).

« Disminucién de la frecuencia cardiaca
(Bradicardia).

 Hiperfuncionamiento SNS:
 Hipertension.
» Taquicardia.
» Excesiva sudoracion.

*Hipofuncionamiento SNPS:
—Midriasis.
—Aumento de la frecuencia cardiaca

(Taquicardia).

—Impotencia.
—Retencion urinaria.
—Estrefimiento.
—Disminucién de la salivacion.

*Hiperfuncionamiento SNPS:
—Bradicardia.
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Clasificacion.

v El elevado numero de clasificaciones encontrado en la literatura para las
disautonomias es signo de la complejidad y el elevado nimero de enfermedades
qgue pueden afectar al SNA.

v La clasificacion entre primarias y secundarias, a su vez divididas en centrales y
periféricas resulta de utilidad para el enfoque radiol6gico.

v’ Las disautonomias primarias son enfermedades degenerativas en las que las
neuronas autondmicas centrales o periféricas 0 ambas mueren.

v’ Las disautonomias secundarias corresponden a enfermedades que pueden afectar a
las vias autondmicas de forma secundaria.

PRIMARIAS

CENTRALES PERIFERICAS

Pandisautonomia aguda
Fallo autonomico puro (Bradbury Eggleston)
Atrofia Multisistémica (Shy Drager)

Pandisautonomia aguda o subaguda
Disautonomia colinérgica
Disautonomia simpatica

Enfermedad de Parkinson

Demencia de Cuerpos de Lewy

Sincope Reflejo  Neurocardiogénico
Hipersensibilidad del Seno Carotideo

Sindrome de Horner

Sindrome de Holmes-Adie

Neuropatias sensitivas autondmicas hereditarias
1L, v, v

Enfermedad de Friedrich
Otras degeneraciones espinocerebelosas

DIFICILMENTE CLASIFICABLES
Distrofia simpatico refleja idiopatica
Hiperhidrosis axilar y palmar idiopatica
Sincope neuromediado

SECUNDARIAS
CENTRALES PERIFERICAS
Encéfalo  Tumor Hereditarias Enfermedad de Fabry
EM Algunas porfirias
Wernicke Neuropatia amiloidoética familiar
Siringobulbia | Metabdlicas Asociada a Diabetes Mellitus
ACV Abuso de alcohol
Traumatismo Déficit de vitamina B12
Tétanos Insuficiencia Renal Crénica
Médula Tumor Insuficiencia Hepatica

Siringomielia
Traumatismo

Inflamatorias

Guillain Barre
Polirradiculopatia Desmielinizante Cr. Inflamatoria

~Infeccion Infecciosas Botulismo VIH
. Mielitis Lepra E. de Chagas
E. De Lyme
Enfermedades Tejido Conectivo | AR LES
Neuropatia Paraneoplasica Linfoma Mieloma
Carcinoma S. Lambert Eaton
Post Tratamiento Simpatectomia
Toxicos Talio Arsénico
Vincristina Mercurio
Hexacarbonos Disolventes
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PANDISAUTONOMIAS CENTRALES (PRIMARIAS)
° Fa”O au‘toném|co puro ) Pandisautonomias centrales. \ )
« Enfermedad de Parkinson. Pandisautonomias
- Demencia de cuerpos de Lewy. Loppvancia radioldgios
* Atrofia Multisistémica. Parkinsonismos
o primarios

« Parélisis Supranuclear Progresiva.
» Degeneracioén corticobasal.

v El FALLO AUTONOMICO PURO es una disfuncién autonémica global (simpatica y
parasimpética) idiopatica de curso cronico. Es un trastorno especifico del SNA con pérdida de
células simpaticas en el asta intermediodorsal de la médula y en ocasiones atrofia del nucleo
dorsal del vago. También se ha descrito degeneracién de los ganglios simpaticos con
presencia de cuerpos de Lewy. No se encuentran hallazgos radiologicos relevantes.

v Las tres enfermedades neurodegenerativas con sintomatologia autonémica significativa son
ENFERMEDAD DE PARKINSON. DEMENCIA DE CUERPOS DE LEVI y ATROFIA
MULTISISTEMICA. Comparten sustrato anatémico con degeneracién y muerte con el resto
de enfermedades neurodegenerativas que caracteristicamente producen parkinsonismo:
PARALISIS SUPRANUCLEAR PROGRESIVA Y DEGENERACION CORTICOBASAL.

v De hecho todas las enfermedades neurodegenerativas comparten sustrato anatomico y
sintomatologia, aunque predomina una u otra caracteristica clinica como refleja el siguiente
grafico.

DISAUTONOMIAS CENTRALES vs TRANSTOSNOS DEL
MOVIMIENTO vs DEMENCIAS: ENFERMEDADES

NEURODEGENERATIVAS

TRANSTORNOS DEL MOVIMIENTO

Ataxias espinocerebelosas
Coreas...

D). Corticobasal

E. Parkinson
Demencia C. Lewy

E. Alzheimer . :
D. Frontotemporal \

Fallo Autonomico Puro

DEMENCIAS DISAUTONOMIAS

__./
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ENFERMEDAD DE PARKINSON - EP

» Enfermedad neurodegenerativa sistémica que afecta a diversas vias neuronales y circuitos de neurotransmisores.
* Histopatologia:
— Muerte de células dopaminérgicas de la S. Negra compacta.
— Presencia de cuerpos de Lewy en las neuronas.
* Inmunohistoquimica:
— a Sinucleinopatia.
* SNA:
— Disminucion de terminaciones nerviosas simpaticas, especialmente cardiacas.
— Disminucion de terminaciones nerviosas parasimpaticas y alteracién de la conduccién nerviosa.

SINTOMAS MOTORES SINTOMAS NO MOTORES
- Sintomatologia dominante. « Déficits cognitivos (Demencia).
* Inicio en un hemicuerpo. » Depresion. Ansiedad.
» Asimetria a lo largo del tiempo. « Alteracion del sueno.
» Temblor en reposo. « Disautonomias.
» Respuesta al tratamiento con dopamina. « Fatiga. Dolor.

+ Evolucion lenta.
~ + Hipotensién ortostatica moderada. Fallo SNS.

« Disfuncion vesical. Fallo SNPS.
DISAUTONOMIA — -« Estrefiimiento. Fallo SNPS.
* Leve disminucion reflejos cardiorrespiratorios.
__ * Leve disminucion funcién sudomotora. SNS.

HALLAZGOS EN IMAGEN

» Soporte de imagen para cirugia de implantacion de
electrodos de neuroestimulaciéon (Neuronavegador)

« Control de posicion de electrodos.

TC

’ Corte de TC con el arco de

estereotaxia colocado ‘ posicién de los electrodos

Cortes de TC axial y coronal mostrando la correcta ‘

RM

Habitualmente normal.

Excluir otras patologias.

DD. con otros parkinsonismos.
Estadios avanzados:

— | volumen mesencéfalo.

— Adelgazamiento pars compacta.

— Borramiento bordes entre Sustancia
Negra y Nucleo Rojo.

(Mejor visualizado equipos 3T)

‘ Cortes sagital T1 (+ gadolinio) y axial T2* de RM en

paciente con enfermedad de Parkinson sin alteraciones
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« 2% causa de demencia después de la E. de Alzheimer.
« Histopatologia:
— Pérdida neuronal y gliosis en ganglios de la base (SN).

— Presencia de cuerpos de Lewy en las neuronas del neocortex, sistema limbico, nicleos grises de troncoencéfalo.

 Inmunohistoquimica:
—a Sinucleinopatia.
* SNA:
— Afectacion ganglios autonémicos y neuronas simpaticas.

SINTOMAS COGNITIVOS SINTOMAS NO COGNITIVOS
- Deterioro cognitivo. Sintoma inicial. FLUCTUANTE. « Parkinsonismo. Aparece tras 1 afio del inicio de las
— Déficits de atencion, funciones ejecutivas y visoespaciales. alteraciones cognitivas.
— Alteracién de memoria tardia y menos importante que en « Trastornos del suefio. Delirio. Depresion.
Alzheimer. « Sensibilidad a neurolépticos.

* Alucinaciones visuales (puede haber de otro tipo).

+ Aparicion posterior a los trastornos cognitivos.
— Alteraciones de temperatura.
— Alteraciones de TA. Hipotensidn ortostatica. Mareos. Caidas.
— Alteraciones urinarias.
— Estrenimiento.
— Alteraciones sexuales.

DISAUTONOMIA —

HALLAZGOS EN IMAGEN

Hallazgos mas relevantes

« Atrofia generalizada.
* Relativa preservacion de l6bulos temporales.

o - DD con E. Alzheimer: Atrofia de predominio en I6bulos temporales.
 Disminucién de tamafo de putamen.

RM: Cortes sagital T1 y axiales FLAIR mostrando leve atrofia difusa y alteraciones de sustancia
blanca sugestivas isquemia de pequefio vaso. Lébulos temporales preservados (Escala MTA 0)

Informacioén Clinica: Parkinsonismo. Alucinaciones visuales. Incontinencia urinaria. Enfermedad de Alzheimer.

Izquierdo Escala MTA 3)

RM: Corte coronal T2. Atrofiaambos
hipocampos (Derecho Escala MTA 2,

RM: Cortes axiales T2 seriados. Atrofia generalizada, también cerebelosa. Hiperintensidad en protuberancia sugestiva de isquemia crénica. \
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ATROFIA MULTISISTEMICA - AMS

« Enfermedad neurodegenerativa progresiva de causa desconocida que cursa con parkinsonismo, alteraciones cerebelosas,
piramidales y autonémicas.

« Histopatologia:

— Pérdida neuronal y gliosis en ganglios de la base, olivas inferiores, protuberancia y hemisferios y vermis cerebelosos
* Inmunohistoquimica:

—a Sinucleinopatia. (a Sinucleina se acumula en inclusiones citoplasmaticas de oligodendrocitos y neuronas)
* SNA:

— Afectacion pregangliénica y componente postganglionar simpatico.

— Alteracién del transito simpatico cuando el paciente esta incorporado.

DISAUTONOMIA SINTOMAS CEREBELOSOS
 Hipotension ortostatica. Fallo SNS. « Ataxia.
 Disminucién TA. Fallo SNS. « Trastornos oculomotores.
« Trastornos genitourinarios. « Disartria.
» Retencion, incontinencia, impotencia. Fallo SNPS. « Disfagia.
« Estridor laringeo.
 Apnea. -
« Estrefiimiento. Fallo SNPS. SINTOMAS MOTORES ‘
OTROS SINTOMAS « Bradicinesia, rigidez progresiva.
 Asimetria puede ocurrir.
* Piramidalismo. « Diferentes tipos de temblores.
» Demencia de tipo frontal (infrecuente).  Pobre respuesta al tratamiento con dopamina.
SUBTIPOS CLINICOS CAMBIOS MORFOLOGICOS
- Atrofia multisistémica - parkinsonismo (AMS-P). 66% _ + Despigmentacion de la Sustancia Negra.

|« Atrofia de putamen.
(Degeneracion estriatonigral).
"« Pérdida de volumen de:
‘ * Cerebelo.
W * Protuberancia.
+ Pedlnculos cerebelosos medios.

+ Atrofia multisistémica - predominio cerebelosa (AMS-C). 32%

(Atrofia olivo ponto cerebelosa).

+ Atrofia multisistémica — predominio autonémica (AMS-A). 5% -« Combinacién de ambas.

(Sindrome de Shy Drager).

v Parkinsonismo aparece en el 85% de todas las AMS, independientemente del subtipo.
v En todos los subtipos hay sintomas autonémicos, pero solo es el sintoma dominante en la AMS-A.

HALLAZGOS EN IMAGEN

AMS - PARKINSONISMO AMS - CEREBELOSA

« Atrofia de protuberancia y bulbo.
+ Disminucién tamario y sefial de putamen. « Atrofia cerebelosa simétrica.

* Halo putaminal hiperintenso. « Apariencia concava de pedunculos cerebelosos medios.
* T2%, SWI: Aumento depdsitos Fe++. « Dilatacion del IV ventriculo.

« Signo de la cruz.
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Informacion _Clinica: Sindrome parkinsoniano y cerebeloso en menor grado.

Deterioro progresivo.
RM: Corte axial FLAIR y axiales T2*. Halo hiperintenso en T2 en putamen izquierdo.
Artefacto de susceptibilidad magnética en palidos y putamenes por depésitos de hierro.

RM: Cortes coronales T2 del mismo paciente (izquierda)
y de individuo normal (derecha) mostrando la atrofia de
ambos putamenes en el primero en comparaciéon con su
tamano normal en el individuo sano.

AMS - CEREBELOSA

protuberancia asi como el adelgazamiento de pedlnculos cerebelosos superiores.

RM: Cortes sagitales T1 y axiales T2*. Marcada atrofia de protuberancia y cerebelo. En los cortes axiales se visualiza el signo de la cruz en la

EVOLUCION CLINICA Y RADIOLOGICA EN UN PACIENTE CON AMS-C ‘

Progresiva pérdida de
volumen de:

Desde hace 3 afos trastorno de
la marcha con inestabilidad.
Sensacion de mareo intermitente
coincidiendo con los giros.
Disartria  escandida. Marcha
ataxica.

SINDROME CEREBELOSO.

2009

Empeoramiento progresivo con

2010 mayor inestabilidad.

No se mantiene en pie.
Parkinsonismo. Temblor
Aparece tenesmo e incontinencia
urinaria.

SINDROME CEREBELOSO +
PARKINSONISMO +
DISAUTONOMIA.

2015

Empeora el temblor, paraparesia,
alteraciones de la marcha, no
puede estar sentada y persiste
incontinencia.

2017

Protuberancia
Pedunculos cerebelosos
( medios y superiores)
Cerebelo.
Signo de la cruz desde el
inicio.
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OTROS PARKINSONISMOS PRIMARIOS
ESCASO COMPONENE CLINICO DE DISAUTONOMIA

Paralisis Supranuclear Progresiva.
Degeneracion Corticobasal.

PARALISIS SUPRANUCLEAR PROGRESIVA - PSP

» Enfermedad neurodegenerativa progresiva caracterizada por paralisis progresiva de la mirada vertical, inestabilidad postural,
parkinsonismo y demencia moderada.

« Histopatologia:
— Despigmentacién de sustancia negra y nucleo ceruleo.
Pérdida neuronal y gliosis astrocitaria.
Atrofia de mesencéfalo.
Atrofia variable de palido, tdlamo y nucleos subtalamicos.
Moderada pérdida de volumen frontal.
* Inmunohistoquimica:
— Taupatia. (Inclusiones y tau en neuronas y glia. Distribucién predominantemente subcortical, mesencéfalo y ganglios de la base)

SINTOMAS PSP TiPICA v Esla 22 causa de Parkinsonismo
después de la EP.

« Inestabilidad postural precoz. Paso tambaleante. Caidas. v' 12 causa de Parkinsonismo plus.
- Paralisis supranuclear de la mirada vertical (Alt. mirada inferior + especifica que superior).

* Parkinsonismo.

. Disartria eSpéStica o atéxica. I. Autonomic Disorders with Brain Involvement

. . A. Associated with multisystem degeneration
. DISfagla, 1. Multisystem degeneration: autonomic failure clinically prominent

X a. Multiple system atrophy (MSA)
« Cambios conductuales frontales. b. Parkinson's disease with autonomic failure
. . . c. Diffuse Lewy body disease with autonomic failure

« Alteraciones cognitivas subcorticales. 2. Multisystem degeneration: autonomic falure ciically not usually prominent

. L a. Parkinson's disease without autonomic failure
» Disautonomia muy rara. b. Other extrapyramidal disorders (inherited spinocerebellar atrophies,

N achado-

Gseph disease, Tragie X syndrome [FXTA

B. L with (focal CNS disorders)
1. Disorders mainly due to cerebral cortex involvement
a. Frontal cortex lesions causing urinary/bowel incontinence
b. Focal seizures (temporal lobe or anterior cingulate)

c. Cerebral infarction of the insula
2. Disorders of the limbic and paralimbic circuits

Harrison’s Manual of Medicine, 20th Edition
Copyright © 2020 by McGraw Hill Inc

HALLAZGOS EN IMAGEN

« Atrofia de mesencéfalo con superficie  « Aumento del angulo interpeduncular. « Atrofia de pedunculos cerebelosos superiores
superior concava. (“Pingtiino”, “colibri”) -« Concavidad anormal del tegmentun. « Aumento de sefial en T2:
» Dilatacion del 11l ventriculo. (“Mickey”, “morning glory”) « Palido

* Aplanamiento de lamina cuadrigémina. < Aumento de cisternas perimesencefalicas. « Periacueductal,
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SUBTIPOS CLINICOS

PSP Clasica. (Sindrome de Steele — Richardson - Olszewsky ). 50%

PSP — Parkinsonismo. 20-35%.
« Parkinsonismo asimétrico.
« Oftalmoplejia.
* Inestabilidad postural.

Tr Aparicion tardia

PSP — Acinesia pura con congelacidn de la marcha.
« Congelacion del inicio de la marcha, escritura y habla.
» Alteraciones parkinsonianas muy tardias, pasados 5 anos.

PSP - Sindrome corticobasal.
» Distonia, dismetria apraxia.
» Sindrome miembro fantasma. Similar a DCB
» Pérdida de sensibilidad cortical.

PSP — Afasia no fluente. Muy rara.
« Disfuncién progresiva y marcada del lenguaje y discurso.
+ Afasiano fluente.

PSP — Ataxia cerebelosa. Rarisima.
+ Ataxia cerebelosa jjsigno excluyente de PSP!!
» Puede diagnosticarse equivocadamente de Ataxia EspinoC.

CAMBIOS MORFOLOGICOS

{

« Atrofia mesencéfalo y pedunculos
cerebelosos superiores menos severa.

[« No signos atréficos caracteristicos.

* Leve atrofia cerebral.
« Atrofia palido y talamo.

| * Morfologia en mazo de palido en T2.

\

[« Atrofia asimétrica de I6bulo frontal y peddnculo

cerebral contralateral a la clinica.

« Atrofia temporal y frontal izquierda respetando
mesencéfalo.

« Atrofia asimétrica de pedunculos cerebrales.

[« Alteraciones visibles solo en fases avanzadas.

« Alteraciones mesencéfalicas caracteristicas.
« Atrofia hemisferios cerebelosos.

[PSP IMAGEN CLASICA — INICIO ATIPICO DE LA CLINICA

: Disautonomia \

Informacién Clinica:

2007: Incontinencia urinaria.

2010: Alteracion de la memoria. Parkinsonismo.

2011: Imposible deambular. Disartria. Disfagia. Pardlisis vertical de la mirada.
2012: Insuficiencia respiratoria. Estrefiimiento. Aumenta disfagia, yeyunostomia.

supratentorial.

BRM (2012): Cortes sagital T1 axial FLAIR y axiales T2. Atrofia mesencefalica con afilamiento de pico en
el corte sagital y concavidad del tegmetum en los cortes axiales. Atrofia cerebral generalizada, también
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DEGENERACION CORTICOBASAL - DC

» Enfermedad neurodegenerativa progresiva caracterizada por afectacion cortical y subcortical con disfuncién motora y cognitiva.
« Histopatologia:

— Degeneracion estriatonigral con decoloracion y atrofia de sustancia negra.

— Atrofia frontoparietal perirrolandica ASIMETRICA.

— Acromasia neuronal (Neuronas pdlidas abalonadas)
* Inmunohistoquimica:

— Taupatia (Inclusiones y tau en neuronas y glia)

SINTOMAS CORTICALES SINTOMAS COGNITIVOS
 Apraxia ideomotora. « Alteracion del lenguaje hablado no fluente.
» Movimientos involuntarios. (Extremidad fantasma) * Alteracion de la funcion frontal ejecutiva.
« Alteraciones sensitivas. * Alteracion de la memoria menos relevante.
* Demencia.
PARKINSONISMO .
OTROS SINTOMAS
» Bradicinesia, rigidez progresiva. (Brazos) - Depresion. Apatia.
« Trastornos de la marcha. « Piramidalismo. P misystem degeneration
* Temblor. Mioclonias. « Signos cerebelosos. O it ety bty
* Inestabilidad postural. « Disfagia. b
» Escasa respuesta a L-Dopa. - Sintomas oculomotores. e e e s e

Joseph disease, fragile X syndrome [FXTAS]

. , b_Other extrapyramidal disorders (inherited spinocerebellar atrophies,
* Disautonomia. ﬁ progressive supranuclear palsy. corticobasal degenerationJMachado-
)
B. L

with (focal CNS disorders)
1. Disorders mainly due to cerebral cortex involvement
a. Frontal cortex lesions causing urinary/bowel incontinence

b. Focal seizures (temporal lobe or anterior cingulate)
c. Cerebral infarction of the insula

Harrison’s Manual of Medicine, 20th Edition
Copyright © 2020 by McGraw Hill Inc

2. Disorders of the limbic and paralimbic circuits

HALLAZGOS EN IMAGEN

* Moderada atrofia frontoparietal asimétrica. (+ raro simétrica).
+ (Contralateral al lado + severamente afectado)
« Atrofia ipsilateral pedunculo cerebral.
» Puede haber atrofia mesencéfalo, tegmentun o cuerpo calloso.
 FLAIR:
- Hiperintensidad en cortex frontoparietal.
- Hipersenal parcheada o confluente en SB subcortical rolandica.
- Aumento de sefal en putamen y ganglios de la base.

Neurorradioloy 2007; 49:905-12

Informacioén Clinica 2015: Dos afos de evolucién. Alteracion coordinacion extremidades izdas. Arrastre de pierna izquierda. Inestabilidad de la
marchay caidas. No utiliza mano izquierda. Postura distonica. Habla escandida. Parkinsonismo. Irritabilidad.
TC 2013: Atrofia perirrolandica mas marcada en el lado derecho.

RM 2015: Cortes axiales FLAIR. Atrofia simétrica de predominio parietal. Hiperintensidad en sustancia blanca subcortical prerrolandica. Atrofia de
pedunculo cerebral derecho comparativamente con el izquierdo.
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DISAUTONOMIAS CENTRALES LOCALIZADAS

SINDROME DE HOLMES ADIE |

SINDROME DE HORNER

Anisocoria

Midriasis - Grande
Alteracién SNPS

Miosis - Pequena
Alteracion SNS

Lesion ganglio ciliar

3 Niveles neuronales:

AP: Reduccion de neuronas

1°N: hipotalamo
22N: Sustancia gris intermediolateral médula C8-D2
32N: Ganglio cervical superior

Sindrome completo: Abolicion de reflejos osteotendinosos

Triada clinica: Miosis

por alteraciones en fibras presinapticas

Ptosis

Anhidrosis

Primario: idiopatica
Secundario: Posible etiologia:

Primario: Genética o congénita (muy raro)
Secundario:

Virica 18N Preganglionar
Arteritis de células gigantes 2°N  Preganglionar
Sifilis 38N Postganglionar

Traumatismos orbitarios

SNPS

32 neurona

12 Neurona
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SECUNDARIO

LESION DE PRIMERA NEURONA (1N)
»  Tumores hipotalamicos

« Sindrome de Wallemberg

»  Esclerosis Mdltiple

»  Sirngomielia

*  Tumores medulares

TECNICA DE IMAGEN RECOMENDADA
*  RMcerebral
*  RMcervical

LESION DE SEGUNDA NEURONA (2N)
*  Tumor de Pancoast

* Schwannomade la cadena simpatica
* Neuroblastoma

*  Bocio

* Metastasis 6seas y ganglionares

TECNICA DE IMAGEN RECOMENDADA
* TCde cuello
*  TC térax superior

LESION DE TERCERA NEURONA (3N)

« Displasia fibromuscular

» Diseccion carétida

* Masas de base de craneo

* Masas paraselares / senos cavernosos
* Masas orbitarias

TECNICA DE IMAGEN RECOMENDADA
*  RM cerebral + Angio RM
* RMcervical + Angio RM

Clinica: Inestabilidad, cefalea, disartria, ptosis palpebral y miosis derechas, nistagmo rotatorio multidireccional, paresia facial central derecha .
RM: Cortes axiales FLAIR y difusién. Infartos agudos parcheados en territorio vertebrobasilar el més elocuente en el lado derecho del bulbo raquideo.

Clinica: Antecedente de Carcinoma de mama. Ptosis palpebral y anhidrosis izquierdas.

TC: Reformateo coronal y corte axial de TCCC. RM: Cortes sagital T1 cervical y sagitales T1FS dorsales con gadolinio. Implantes leptomeningeos
cervicalesy dorsal. Afectacionde arco lateral de C2 con masa intrarraquidea y masa de partes blandas paravertebral.

3N - DISECCION CAROTIDA INTERNA

Clinica: Sindrome de Horner derecho y cefalea de instauracion aguda.
BRM: Cortes axiales DP y 3DTOF, reformateo 3D de Angio-RM de TSA. Semiluna hiperintensa en ACI derecha en secuencias DP y 3DTOF Afilamiento
de ACI en AngioRM de TSA con imagen de pseudoaneurisma en su origen.
Arteriografia: Disminucién de calibre de ACI derecha cervical por diseccion carotidea con lesion pseudoaneurismética secundaria a la diseccién.
Recuperacion de calibre en ACI intrapetrosa.
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DISAUTONOMIAS CENTRALES SECUNDARIAS. ENCEFALO

ALTERACIONES ENCEFALICAS SINTOMAS AUTONOMICOS

- Epilepsia Temporal: Cortex amigdalino e hipocampo. Frontobasal.
« ACV Hemisferio dcho. +frec. Cortex opercular e insula Lo mas habitual:

Isquemia vértebrobasilar Alteraciones de la frecuencia cardiaca:
» Tumores Fosa posterior. Hipotalamo Arritmias, taquicardia
« EM Crisis hipertensivas
» Wernicke
« Siringobulbia Lesiones hipotalamicas:
» Traumatismo Alteraciones de la termorregulaciéon
« Tétanos

INFARTO CEREBRAL

Clinica: Hemiparesiaizquierda. Trastornos del ritmo cardiaco. Taquicardia..
RM: Cortes axiales FLAIR, difusién y CDA. Areas hiperintensas en secuencia FLAIR, brillo en difusién y disminucién de CDA en infarto del
territorio de ACM derecha.

TUMOR DISEMBRIOPLASICO NEUTOEPITELIAL

Clinica: Crisis epilépticas. HTA.
RM: Corte sagital T1 axiales y SPGRT1 con gadolinio.
Lesion focal en circunvolucién frontal superior derecha
parasagital hipointensa en T1 e hiperintensa en FLAIR sin
realce con gadolinio.

dlflcultad de la marcha, desorlentamon Vomltos
persistentes, dolor abdominal difuso, acidosis
lactica. Alteraciones térmicas.

RM: Cortes axiales FLAIR y T1 con gadolinio (fila
superior), axial difusién, coronales T2 y coronal T1
con gadolinio (fila inferior). Areas de hipersefal en
FLAIR y T2 en sustancia blanca periacueductal,
adyacente a paredes del Il ventriculo y nucleos
mediales talamicos. Realce de tubérculos
mamilaes con gadolinio.
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DISAUTONOMIAS CENTRALES SECUNDARIAS. MEDULA

ALTERACIONES MEDULARES SINTOMAS AUTONOMICOS
Medulares Inflamatorias [Urgencia > retencién urinaria
+ Tumore Extramedulares ° Mielitis (EM, Devic) + Disfuncion esfinteres — Incont!nenc!a urinaria o
Infecciosas LIncontinencia anal - estrefiimiento
+ Siringomielia ) » Disfuncion sexual Bradicardia
Infartos Hipotension ortostatica
» Traumatismos . Vasculares! MAV + Disfuncién simpatica— Anhidrosis
. Disrregulacion térmica
. Metabélicas. Déficit B12 Fistulas durales ySindrome de Horner (Lesién CS-D1)
. fleo paralitico (en lesiones medulares aguda)
» Alteraciones degenerativas discovertebrales.  Alteraciones termorregulacion.

Clinica: Accidente de moto. Imposibilidad de mover EEIl. Dolor dorsal, arreflexia EEIIl, nivel sensitivo D7. Hipotensién arterial inicialmente con
respuesta al tratamiento.

TC: Fractura D7-D8 B2, D7A4, D8A1.(causante de la clinica). Fractura D1-D2 B2, D1A1, D2 A3. (Clasificacion AO spine)

RM: Ademés de la fractura D7-D8 descrita en TC se aprecia lesion medular completa.

Clinica: Pérdida de fuerza EEIl de 1 mes de evolucién. Disminucion de | |[Clinica: Mejoria de  sintomas tras cirugia. De nuevo

sensibilidad abdominal. sintomatologia:adormecimiento hemiabdominal inferior, debilidad de EEII,
RM: Lesién medular larga, expansiva con discreto realce con gadolinio. | |pproblemas miccionales. HTA.
AP: Glioma de bajo grado. BM: Recidiva de la lesion tumoral, méas extensa con areas quistica y focos

de realce. AP: Glioblastoma

TUMOR EXTRAMEDULAR

Clinica:  Paraplejia D8 ASIA D. Alteracion
esfinteriana (Sensacion de plenitud vesical, leve
incontinencia fecal)

RM: Lesion intradural extramedular que comprime
el cordén medular. Realce intenso con areas

quisticas en su interior. AP: Schwannoma.
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Clinica: Dolor abdominal, vémitos, fiebre y elevacion
de amilasa (episodios similares previamente). Pérdida
de fuerza en EEIl con imposiblidad a la deambulacion.

RM: Lesiones hiperintensas intramedulares cervicales
y dorsales centrales y anteriores, algunas largas (mas

de 2 cuerpos vertebrales) con sutil realce con gadolinio Clinica: Torpeza en la marcha, alteracion de sensibilidad en EEII,

de algunas de ellas. Lesiones hiperintensas en cansancio, retencion urinaria, opresién abdominal.

sustancia blanca  periventricular, talamo y cuerpo o RM: Lesion hiperintensa en médula dorsal alta central, ligeramente
it 2 expansiva con tenue realce con gadolinio y brillo en difusion.

calloso. Neuromielitis optica. ESCLEROSIS MULTIPLE

SIRINGOMIELIA

Clinica: Disestesias, alteraciones termoalgésicas.

RM: Cavidad quistica central cervical y dorsal alta con
expansién medular y artefactos de flujo de LCR en su
interior.

FISTULA DURAL
28 S

T e
AT

ey L
'%-,,A

%

Clinica: Lumbociatica e hipoestesia en piernas

desde hace 4 meses. Ahora cuadro brusco de

impotencia funcional no dolorosa con incontinencia

urinaria y retencion fecal. Nivel sensitivo D10.

RM: Alteracién de sefial medular central desde D9

hasta cono medular sugestiva de edema. Dilatacion

de estructuras vasculares perimedulares posteriores

que se realzan con gadolinio.

Arteriografia: .FAV dural D11-L1 con aportes
’ _ | [radiculares L1

- |

HERNIA MEDULAR

Clinica: Hemiparesia izda. e incontinencia urinaria y fecal de larga evolucion. Alteracion de la sensacion dolorosa
[\ |en hemicuerpo derecho.
RM: Defecto de la duramadre anterior y herniacién de la médula que se encuentra deformada a la altura de D5..

]

xS
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CLINICA COMUN
* Insensibilidad al dolor
+ Pérdida de sensibilidad a la temperatura
» Consecuencias:
« Ulceras orales, cutaneas y corneales
» Luxaciones
« Fracturas, autoamputaciones, automutllaciones
« Artropatia de Charcot
» Osteomielitis
» Escoliosis

UTILIDAD DE LOS ESTUDOS RADIOLOGICOS

« Valoracion de las complicaciones:
« Infecciones éseas
» Necrosis
* Fracturas
* Luxaciones
* efc.

CINICA AUTONOMICA
Neuropatia sensorial autosomica dominante
» Anomalias de la sudoracion (constante)
* Tos
* Reflujo gastroesofagico
Neuropatia sensorial autosomica sensitiva
 Disminucién de la secrecion lacrimal
Sindrome de Riley Day o disautonomia familiar
(Sint. Autonémicos lo mas relevante)
* Alteraciones de sudoracion
 Disminucién de la secrecion lacrimal
» Exceso de sudoracion
» Dismotilidada gastrointestinal
+ Episodios de vomitos asociados a HTA
* Hipotensidn ortostatica
* HTA episddica
Insensibilidad congénita al dolor con anhidrosis
« Estados febriles
» Ausencia de sudoracion tronco y extremidades
* Hipotensién ortostética leve

2\

fibras mielinizadas
» Anhidrosis media

*V  N. sensorial congénita con pérdida selectiva de pequefias
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DISAUTONOMIAS SECUNDARIAS PERIFERICAS

Hereditarias Enfermedad de Fabry

Algunas porfirias

Neuropatia amiloidotica familiar
Metabolicas Asociada a Diabetes Mellitus
Abuso de alcohol

Déficit de vitamina B12
Insuficiencia Renal Cronica
Insuficiencia Hepatica

Inflamatorias Sindr. de Guillain Barre
Polirradiculopatia Desmielinizante Cr. Inflamatoria
Infecciosas Botulismo VIH
Lepra E. de Chagas
E. De Lyme
Enfermedades Tejido Conectivo AR LES
Neuropatia Paraneoplasica Linfoma Mieloma
Carcinoma S. Lambert Eaton
Post Tratamiento Simpatectomia
Toxicos Talio Arsénico
Vincristina Mercurio
Hexacarbonos Disolventes

* Las neuropatias periféricas suelen afectar a las pequenas fibras mielinicas y amielinicas
de los nervios simpéaticos y parasimpaticos y mas raramente a raices y ganglios.

* Las exploraciones radiolégicas en escasas ocasiones aportan datos al diagnéstico.

SINDROME DE GUILLAIN BARRE

Clinica: Cuadro de debilidad progresiva de EEIl con
imposibilidad para deambulacion.

Parestesia cara anterior muslo extremidad inferior
izquierda. Retencion urinaria que ha requerido sondaje.

RM: Leve engrosamiento con realce leptomeningeo en la
porcién méas caudal medular asi como engrosamiento y
realce de raices de cola de caballo
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Conclusiones.

v'El conocimiento de la anatomia y fisiologia del SNA asi como
los principales sintomas de su mal funcionamiento nos
permiten reconocer mejor las caracteristicas de las
enfermedades que lo afectan.

v'Las técnicas de imagen son de gran ayuda en el diagndstico
de muchas de estas enfermedades.
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