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Sindrome de
Steele
Richardson

DESCRIPCION

Dificultades en el equilibrio, caidas repentinas,
habla farfullante.

Las extremidades pueden
verse un poco rigidas, con
signos de Babinski en
unos cuantos casos.

Muy caracteristico es la
distonia del cuello.

Dificultad para mover a voluntad los 0jos, a
menudo hacia abajo, pero en otras ocasiones
hacia arriba.

Se presentan alteraciones
del sueiio y el suefio
REM, con un aumento de
los despertares nocturnos

Estudios de imagen como
TAC y resonancia
magnética para demostrar
las degeneraciones
corticales y atrofia
mesencefalica

Hallazgo de sacudidas hipométricas en respuesta
a un golpeteo optocinético

El gen MAPT también
esta involucrado en los
desérdenes
degenerativos
frontotemporales.

La benztropina o el
trinexifenidilo han tenido
cierta utilidad para reducir la
distonia

En las etapas tardias los ojos pueden fijarse a
nivel central y también se pierden todos los
reflejos oculocefalicos y vestibulares

El tratamiento utilizado es
la L-Dopa.

En casos muy avanzados
se requiere una sonda de
alimentacion




Enfermedad
de Devic

DESCRIPCION

Caracter inflamatorio del sistema
nervioso central (SNC)

De gran importancia el diagndstico
diferencial inicial con EM y otros
trastornos autoinmunes.

Es méas susceptible descendientes
africanos (afrocaribeiios y
afroamericanos), hispanos, asiaticos
y americanos nativos

Neuritis Optica o mielitis

La AQP4 es una proteina canal de
agua en las prolongaciones
pediculares de los astrocitos,
nervios optico y superficie pial y
ependimal en contacto con el LCR

El tratamiento incluye 2 etapas: el
manejo del ataque agudo y la terapia
de mantenimiento

Los pacientes mayores comunmente
se presentan con mielitis, mientras que
los mas jovenes debutan con neuritis
optica.

Sindrome cerebral agudo con
lesiones tipicas de neuromielitis
Optica

La inmunoglobulina puede también
ser util en el manejo de recaidas

El mecanismo de la enfermedad esta
dado por linfocitos B que producen
anticuerpos IgG dirigidos contra el
canal de acuaporina 4 (AQP4).

Desencadenan un proceso
inflamatorio y consecutivamente
desmielinizante localizado en el
nervio 6ptico, médula espinal y
las estructuras
circunventriculares.

Afecta principalmente al nervio
optico y a la médula espinal.




Enfermedad
de Marburg

DESCRIPCION

Se engloba en los tipos de patrones de enclerosis |Los tratamientos

multiple y se encuentra la enfermedad de farmacolégicos para

Marburg, que se considera una variante muy poco |controlar los sintomas, a

frecuente y que tiene un prondstico muy grave. veces no consiguen
modificar el curso de la
enfermedad.

Las lesiones se situan
principalmente en los
hemisferios cerebrales y en
el tronco encefalico, que se
encuentra entre la médula
espinal y el cerebro.

Su inicio es rapido en comparacién con esclerosis | Afasia, ataxia, fallo
multiple . respiratorio, alteracion del
estado de consciencia,
hipertension intracraneal.

Apoyo psicoldgico para el
paciente y familiares.

En ocasiones cursa en brotes, pueden causar la muerte en pocas semanas
incluso después del primer brote.

La resonancia magnética es una técnica fundamental para el diagndstico, ya
gue permite determinar la localizacion, tamafio y progresion de las placas de
desmielinizacion.

Las lesiones suelen ser de gran tamafio y crean un efecto de masa.

Las mas frecuentes son
pardlisis de miembros,
espasticidad.

Alteraciones visuales.




La esclerosis
concéntrica de
Balo (ECB)

DESCRIPCION

Consiste al estudio histopatoldgico en areas de Sintomas muy variados
desmielinizacion, asociado a la presencia de cefalea persistente,
infiltrado leucocitario perivascular, macrofagos, paralisis progresiva,
astrocitos gigantes. espasmos musculares

involuntarios, convulsiones.

El tratamiento habitual
consumo de corticosteroides a
dosis altas para disminuir la
gravedad en las
presentaciones agudas.

Se manifiesta como una encefalopatia subaguda El analisis del LCR se

con signos de disfuncién neuroldgica focal. puede encontrar un
incremento del indice de
IgG y bandas oligoclonales.

Existe apoptosis y desarreglos
en la conformacion de las
proteinas de mielina.

En la RM encontramos la imagen tipica en “capas de cebolla”, de anillos concéntricos hipointensos en

secuencias T1 e hiperintensos en T2.

En la espectroscopia se observa un incremento del pico de colina con un descenso de N-acetilaspartato.










