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El término encefalopatia suele usarse para designar la disfuncion cerebral difusa. Esta disfuncion se
manifiesta de modo tipico por alteraciones en la funcion cortical y trastornos de la conciencia, que varian
de estados confusionales leves (i.e., obnubilacién) hasta el coma. Las alteraciones de la conciencia
reflejan disfuncion de ambos hemisferios cerebrales o del sistema reticular ascendente del tallo cerebral.
Las encefalopatias pueden caracterizarse también por deficiencias focales, reflejando disfuncion cerebral
mas localizada. Sin embargo, en general la causa suele ser un trastorno sistémico que afecta al cerebro en
forma difusa, aunque algunas regiones pueden lesionarse mas que otras. Varios mecanismos pueden
contribuir a las encefalopatias, pero los factores de anoxia, toxicos y metabdlicos son los mas importantes
y pueden causar alteraciones estructurales secundarias del cerebro.

Evaluacion clinica

Las encefalopatias metabodlicas y toxicas no pueden distinguirse con confianza de las causadas por una
masa ocupativa, pero pueden senalarse varios aspectos. El inicio suele ser insidioso, excepto cuando
existe evento agudo responsable, como un paro cardiaco o la sobredosis de sustancias. En general, los
datos neurologicos son simétricos o de distribuciéon multifocal, y son comunes el temblor, la asterixis y
las mioclonias. La asterixis (conocida en ocasiones como temblor de aleteo) consiste en lapsos breves de
contraccion muscular sostenida, como cuando se sostienen los brazos en extension contra la gravedad.
No existen signos focales o de lateralizacion y, cuando se presentan, en ocasiones alternan de un lado a
otro. Con algunas excepciones, la conservacion de las respuestas pupilares en el contexto de alteracion en
la funcion del tallo cerebral es muy sugestivo de un problema metabélico o toxico. El manejo inmediato
de las encefalopatias se resume en la Tabla 1.



Tabla 1 Manejo inmediato de los pacientes con encefalopatia de causa incierta

Mantener una respiracion y circulacién adecuadas
Obtener muestras de sangre para determinar lo siguiente:
e Glucosa sérica y electrolitos
¢ Biometria hemética completa y velocidad de sedimentacion globular
e Pruebas de funcidn hepatica y renal
¢ Toxicologia

Obtener muestra del orina para estudio toxicoldgico

En el estado de coma de inicio agudo y causa desconocida, administrar lo siguiente:
e Dextrosa, 25 g I.V. (para tratar una posible hipoglucemia)
e Tiamina, 100 mg I:V: (para prevenir o tratar la encefalopatia de Wernicke)
¢ Naloxona, 1 mg I:V: (para tratar una posible sobredosis de opiaceos)

Examen clinico general y neurolégico

Tomografia computada de craneo (si se sospecha lesion intracraneana focal)

Puncién lumbar (si se sospecha meningitis o hemorragia subaracnoidea)
Determinaciones de gas en sangre arterial (para distinguir entre las diferentes causas de
encefalopatia metabolica)

Radiografia de térax

Investigacién y tratamiento subsecuentes segtin los resultados de los estudios iniciales

HISTORIA

La evaluacion requiere una historia clinica detallada para determinar la causa de la encefalopatia y el
pronostico de recuperacion. Es importante determinar si los sintomas neurologicos comenzaron en
forma subita (como en la patologia vascular) o gradual, si los sintomas han progresado desde su inicio, y
si fueron precedidos por otros sintomas y signos que puedan sugerir la causa de la disfunciéon. Ocurren
crisis convulsivas generalizadas en estados de supresion de medicamentos y alcohol, en varias otras
encefalopatias toxicas y metabolicas y en las lesiones estructurales del cerebro. Las crisis parciales son
mas sugestivas de patologia focal, pero pueden ocurrir en diversos trastornos metabolicos, en especial
cuando el padecimiento se instala sobre una lesion estructural focal previa, como un infarto cerebral
antiguo. También debe revisarse la historia previa. Por ejemplo, los datos clinicos sugestivos de diabetes
indican que la obnubilacién puede deberse a hipoglucemia iatrégena o a un estado hiperosmolar no
cetosico, mientras que la obnubilacién en un paciente alcohoélico puede ser metabélica (i.e., causada por
enfermedad hepatica o deficiencia de tiamina), toxica (v.gr., causada por intoxicacion con alcohol o

supresion), infecciosa o traumatica.

EXAMEN FISICO



El examen fisico general del paciente con encefalopatia es muy importante. Por ejemplo, la ictericia, las
hemorragias petequiales, la hemorragia gastrointestinal, la ascitis o la hipertermia pueden indicar
disfuncion hepatica. Una fascies tosca, el cabello seco o la bradicardia sugieren hipotiroidismo. El acné,
la obesidad y la hipertension son comunes en el sindrome de Cushing. Las huellas de piquetes en la piel
sugieren la posibilidad de encefalopatia toxica. La hipertension sugiere que la encefalopatia tiene causa
metabolica (v.gr., renal o endocrinologica) o isquémica (v.gr., cerebrovascular o cardiovascular), y la
hipotermia sugiere una posible causa metabdlica o téxica. Sin embargo, los signos individuales pueden
ser equivocos, y deben evaluarse dentro de su contexto clinico. Por ejemplo, la fiebre y la taquicardia son
signos comunes de infeccion, pero ocurren también en los estados de supresion de drogas y alcohol.

EXAMEN NEUROLOGICO

El examen neurologico debe definir la naturaleza y severidad de la encefalopatia, y excluir un trastorno
primario del sistema nervioso central. Una encefalopatia asociada con signos de irritaciéon periteonal
sugiere meningitis o hemorragia subaracnoidea, mientras que un déficit neurologico focal o la evidencia
de aumento en la presion intracraneana obliga a excluir una lesion intracraneana ocupativa. En las
encefalopatias metabolicas o toxicas no suelen existir signos neurolégicos de focalizacion o lateralizacion,
pero su presencia no excluye estos padecimientos.

Al determinar la naturaleza y severidad de una encefalopatia se evalta el estado mental con especial
atencion al nivel de conciencia, segin la capacidad de atencién y la respuesta a estimulos verbales o
dolorosos. Si es posible debe evaluarse la orientacion, el comportamiento, el lenguaje, el estado de 4animo
y el afecto, el contenido del pensamiento y la memoria. El examen breve del SNC incluye la evaluacion de
los pareas craneales (en especial las respuestas pupilares) y de las funciones sensorimotoras en
extremidades, incluyendo reflejos tendinosos y respuestas plantares.

Aunque las respuestas pupilares a la luz suelen ser normales en personas con encefalopatias metabolicas
y toxicas, pueden ocurrir diversas alteraciones pupilares. Por ejemplo, las pupilas dilatadas fijas o con
poca respuesta suelen deberse a anoxia cerebral aguda o intoxicacidon con agentes anticolinérgicos o
simpaticomiméticos, dependiendo de las circunstancias, también deben sugerir una lesiéon ocupativa
intracraneal con herniacion. Las pupilas puntiformes son caracteristicas en la intoxicacién por opioides,
organofosfatos o uso de gotas oculares mioticas. También pueden ser una secuela de dafio en la
protuberancia, por un evento cerebrovascular, por ejemplo. La asimetria anormal del tamafo o respuesta
pupilar sugiere una lesion del tallo cerebral (o de nervios craneales), y es poco frecuente en
encefalopatias metabolicas y toxicas. Deben evaluarse los movimientos oculares reflejos. En los pacientes
comatosos puede ocurrir pérdida de las respuestas oculovestibulares por una lesion pontina estructural o
por intoxicacion con sedantes. Por el contrario, la desviaciéon hacia abajo de uno o ambos ojos al
estimular con agua fria en forma unilateral sugiere intoxicacion con sedantes.

Al progresar la encefalopatia, el paciente presenta estado de coma. La profundidad del mismo se



caracteriza mejor por la respuesta a estimulos externos [ver tabla 2]. Las respuestas de lateralizacion
sugieren una lesion estructural, mientras que ocurren respuestas simétricas bilaterales con patologia
estructural o toxica-metabolica. En los casos de lesiones estructurales progresivas o que se expanden y
que causan herniacion transtentorial, puede ocurrir pérdida de la funcién cortical en una secuencia

rostrocaudal’ [ver tabla 2].

Tabla 2 Evaluacion del nivel de conciencia

Nivel de Caracteristicas
conciencia

Estado confusional | El paciente est4 desorientado, irritable y con poca capacidad de atencién
Puede presentar alucinaciones y delusiones

Estupor El paciente no est4 atento, estd adormilado y no responde, pero puede
despertar por periodos cortos ante estimulos intensos

Coma El paciente no responde ni despierta

En pacientes con herniacion transtentorial puede determinarse el nivel de
disfuncion

Nivel diencefalico Pupilas reactivas

Respuestas oculocefalicas conservadas

Temprano Respuesta dirigida al dolor

Tardio Respuesta de decorticacion al dolor
Nivel de Pupilas fijas y de tamafio medio
mesencéfalo

Respuestas oculocefalicas anormales

Respuesta de descerebracion al dolor
Nivel de tallo Pupilas fijas y de tamano medio
cerebral bajo

Respuestas oculocefalicas anormales

No hay respuesta de las extremidades superiores al dolor

Encefalopatias andxicas

TRASTORNOS CARDIACOS



Paro circulatorio

El paro circulatorio temporal puede causar isquemia cerebral global y, por lo tanto, sincope, en ocasiones
precedido por sintomas premonitorios inespecificos como parestesias, sensacion de cabeza ligera,
palpitalciones y vision obscura. El sincope se asocia con palidez y pérdida del tono muscular, pero con la
isquemia prolongada ocurren posturas tonicas, en ocasiones acompaiadas de movimientos bruscos
irregulares que parecen convulsiones.” Si ocurre confusién postictal, dura menos de un minuto. El
sincope puede relacionarse con patologia cardiaca, disautonomia, hipotensién postural, endocrinopatias
y trastornos metabolicos. Sin embargo, el sincope neurocardiogénico (vasovagal) es la variedad mas
comun.

Dependiendo de su duracion, la fibrilacion auricular o la asistolia pueden causar dafo cerebral anoxo-
isquémico irreversible. El prondstico varia segin la edad del paciente, la duracién del paro y el tiempo
transcurrido antes de iniciar la reanimacion cardiaca y los procedimientos de desfibrilacion. El paro
circulatorio por fibrilaciéon ventricular tiene mejor pronostico que por asistolia. Las consecuencias
neurologicas del paro pueden relacionarse con el acamulo de calcio intracelular, mayores
concentraciones extracelulares de glutamato y aspartato, y mayores niveles de radicales libres.

En el sistema nervioso maduro la materia gris suele ser més vulnerable a la isquemia que la blanca, y la
corteza cerebral es mas sensible que el tallo cerebral. Las areas denominadas divisorias, irrigadas por
arterias de mayor calibre, son especialmente vulnerables.

El paro circulatorio de menos de cinco minutos de duracion causa confusion transitoria o pérdida de la
conciencia temporal y deterioro de la funcion cognoscitiva. Por lo general existe recuperacion completa,
pero en algunos pacientes el paro es seguido por una encefalopatia desmielinizante después de siete a 10
dias, con mayor disfuncién cognoscitiva y dafio piramidal o extrapiramidal que puede tener una
evolucion fatal.? Estos pacientes recuperan la conciencia varias horas después del paro criculantorio,
pero después desarrollan deficiencias neuroldgicas progresivas, como deterioro intelectual, cambios en la
personalidad, crisis convulsivas, ceguera cortical, sindromes amnésicos o, con menos frecuencia,
sindrome de bloqueo, sindromes extrapiramidales, paresia bibraquial o mioclonias de intencion (accion).
También puede ocurrir disfuncion medular, pero es poco frecuente.

El paro circulatorio por més de cinco minutos de duraciéon puede causar dafo cerebral extenso e
irreversible, ocasionando coma prolongado. El pronostico para la supervivencia o recuperacion util es
malo, en especial cuando se pierden los reflejos del tallo cerebral (en especial la respuesta pupilar a la
luz). En especial, la pérdida de reactividad pupilar por méas de 24 horas o la persistencia del estado de
coma por mas de cuatro dias indican una mala evoluciéon. En un estudio, los pacientes comatosos que
sobrevivieron a un paro cardiaco y tenian pupilas no reactivas, ausencia de apertura ocular en respuesta
al dolor o ausencia de respuestas motoras o respuestas reflejas tres dias después del inicio del estado de
coma, no sobrevivieron ni recuperaron un estado funcional independiente util [ver tabla 3].# En este
estudio el factor predictor aislado mas exacto de mala evolucién inmediatamente después de la



recuperacion de la circulacion espontanea fue la ausencia de respuesta pupilar a la luz (en 82 porciento
de los casos). De 89 pacientes con respuestas pupilares ausentes, 73 tuvieron mala evolucién (i.e., muerte
o estado vegetativo persistente).* Incluso en los casos en que se recupera la conciencia, los signos
neurologicos focales o multifocales pueden indicar incapacidad importante por deficiencias motoras
focales, alteraciones extrapiramidales (v.gr., parkinsonismo), pérdida sensorial, crisis convulsivas,
mioclonias y alteraciones en la funcién cortical superior, que se recuperan en forma tardia y muchas
veces incompleta. Las mioclonias de intencion (accidén) son especialmente caracteristicas en estas
circunstancias, suelen activarse por varios estimulos sensoriales y mejora en algunas ocasiones con
clonacepam, valproato, piracetam o 5-hidroxitriptofano.

Tabla 3 Evaluacion clinica del pronéstico en pacientes comatosos que sobreviven a un
paro cardiaco

Signo Pacientes con mala evolucion (%)
Inmediata Dia 3 Dia 7

Ausencia de respuesta a dolor

No apertura ocular 69 100 100
No respuesta motora 75 100 100
Ausencia de respuesta a estimulos verbales 67 94 100
Ausencia de respuesta pupilar 3 100 100

Algunos pacientes nunca recuperan la conciencia después del paro circulatorio, y persiste en un estado
vegetativo o muestran evidencias de muerte cerebral. El estado vegetativo persistente se caracteriza por
retorno de los ciclos de sueno-vigilia y de varias actividades reflejas, aunque no existen signos de
despertar.>® La muerte cerebral se define como la pérdida de toda la actividad cerebral, incluyendo la de
la corteza y del tallo cerebrales, por lo menos durante seis horas, confirmada por evidencia
electroencefalografica de inactividad, o durante 24 horas si no existe evidencia electroencefalografica.
Una prueba clinica util en pacientes con probable muerte cerebral es la prueba de apnea, que consiste en
la evaluacion de la respuesta respiratoria del tallo cerebral permitiendo que la tension de biéxido de
carbono (PaCO,) aumente a 60 mm Hg mientras se administra 100 porciento de oxigeno a través de la

sonda endotraqueal. Los pacientes con muerte cerebral no tienen respuesta ventilatoria a la prueba de
apnea.’

La muerte cerebral puede simularse clinicamente por la hipotermia extrema, la sobredosis de sedantes y



el bloqueo neuromuscular. Siempre deben excluirse estas posibilidades, en especial si no existe una
historia clara de paro circulatorio.

Cateterismo y cirugia cardiacos

En ocasiones el cateterismo cardiaco o la angioplastia percutanea transluminal coronaria pueden causar
embolias cerebrales que profocan deficiencias neurologicas focales o una encefalopatia manifestada por
alteraciones en la conducta. La encefalopatia, las crisis convulsivas y el infarto cerebral posteriores a una
cirugia cardiaca suelen ser causados por hipoxia o embolias. La encefalopatia posoperatoria también
puede relacionarse con alteraciones metabodlicas, medicamentos, infecciones (en especial en pacientes
inmunosuprimidos), o sindrome de disfuncién organica multiple (SDOM). Las crisis convulsivas
posoperatorias pueden ser ocasionadas por isquemia cerebral focal o generalizada, alteraciones de
electrolitos o metabolicas o SDOM. La deteccion de la causa precisa de la encefalopatia en estos casos
puede ser dificil. Después de la derivaciéon cardiopulmonar puede ocurrir hemorragia intracraneal por
menor adherencia plaquetaria y menores niveles de los factores de la coagulacion.

Puede presentarse encefalopatia después de un trasplante cardiaco como efecto adverso de un agente
inmunosupresor o como resultado de una infeccién (v.gr., meningitis, meningoencefalitis o absceso
cerebral) relacionada al tratamiento inmunosupresor.® Los organismos infectantes incluyen Aspergillus,
Toxoplasma, Cryptococcus, Candida, Nocardia y virus. En los pacientes que reciben agentes
inmunosupresores por tiempo prolongado, puede desarrollarse encefalopatia por la presencia de un
linfoma primario del SNC.

La ocurrencia de encefalopatia después de la cirugia de derivacion coronaria puede deberse a un infarto,
que se desarrolla en alrededor del cinco porciento de los pacientes operados® y se debe a una embolia o,
con menos frecuencia, a hipoperfusion de la region divisoria.'® Un soplo carotideo o la evidencia
radiografica de ateroesclerosis de la arteria carétida no aumenta con claridad el riesgo de evento
cerebrovascular, y se ha puesto en duda la utilidad de la endarterectomia carotidea antes de la cirugia
cardiaca."

En raros casos los pacientes no recuperan la conciencia después de la cirugia, y no pueden identificarse
causas metabodlicas especificas. Es probable que esta encefalopatia sea resultado de isquemia o hipoxia
cerebral difusa. En ocasiones existen infartos hemisféricos o multifocales, que son los responsables.’
Encefalopatias metabdlicas

ENFERMEDADES RESPIRATORIAS

Hipoxia e hipercapnia

La patogenia de las alteraciones neurolégicas asociadas con hipoxia e hipercapnia no se comprende atn



del todo porque la hipoxia suele asociarse con alteraciones acido-base y provoca cambios hematologicos
y bioquimicos que afectan a la funcién cerebral. Ademas, tanto la hipercapnia como la hipoxemia pueden
ser consecuencia de deterioro en la ventilacion, y sus secuelas neurologicas no se distinguen con
facilidad.

La insuficiencia pulmonar cronica provoca una encefalopatia caracterizada por cefalea, confusion,
desorientacion y trastornos de la funcién cognoscitiva. El examen puede revelar temblor postural,
mioclonias, asterixis e hiperreflexia, en ocasiones existe papiledema. Estos datos no son solo resultado de
la hipoxia cerebral, sino también consecuencia de la hipercapnia, que produce vasodilatacion cerebral,
aumento en la presion del liquido cefalorraquideo y alteracion del pH del LCR.

La enfermedad de las alturas puede causar un tipo de encefalopatia caracterizado por cefalea, fatiga,
anorexia, nausea, mala concentracion y alteraciones del sueno. Los sintomas de la enfermedad de las
alturas comienzan horas a dias después de ascender a méas de 10,000 pies. En los casos severos o cuando
la altitud es mucha se altera la conciencia y puede ocurrir estado de coma, en ocasiones con evolucion
fatal. El edema cerebral causa papiledema, hemorragias retinianas, neuropatias craneales, varias
deficiencias sensorimotoras y alteraciones del comportamiento. Las bases de la enfermedad de las

alturas se desconocen, pero los esteroides pueden prevenir o aliviar los sintomas.'*
Hipocapnia

La hipocapnia es causada por hiperventilacion, y provoca vasoconstriccion cerebral, menor
disponibilidad periférica de oxigeno y alteracion en el balance i6nico del calcio. La encefalopatia
resultante se manifiesta por sensacion de cabeza ligera, parestesias, trastornos visuales, cefalea,
inestabilidad, temblor, ndusea, palpitaciones y pérdida de la conciencia. También ocurren calambres
musculares y espasmo carpopedal. Las muchas causas de hiperventilacion incluyen coma hepatico,
lesiones del tallo cerebral y algunas enfermedades cardiopulmonares, aunque en muchos casos no se
encuentra una causa especifica.

SEPSIS

Los casos de sepsis pueden complicarse por encefalopatia difusa con obnubilacion progresiva, en especial
en pacientes con sindrome de insuficiencia respiratoria progresiva del adulto. La causa de la
encefalopatia relacionada con la sepsis no esta clara, pero puede relacionarse con infeccion cerebral
directa, toxinas producidas por los organismos que infectan otros tejidos, alteraciones en la
microcirculacion cerebral, trastornos metabolicos y los efectos de los medicamentos."® La encefalopatia
relacionada con la sepsis tiende a ser peor en la noche, se asocia con alteraciones EEG importantes y con
frecuencia desaparece en forma espontanea. El manejo consiste en tratar las infecciones en forma
enérgica, corregir las alteraciones metabdlicas y revisar los requerimientos de medicamentos.

ENFERMEDAD HEPATICA



Encefalopatia portosistémica

Puede presentarse encefalopatia en casos de enfermedad hepatica cronica, que en ocasiones precede a las
manifestaciones sistémicas de disfuncion hepatica. Esta puede ser precipitada por hemorragia
gastrointestinal, ingesta elevada de proteinas, uso de ciertos sedantes y diuréticos o sepsis. La
encefalopatia portosistémica se caracteriza por un estado mental fluctuante anormal, con frecuencia de
inicio insidioso, lo que retrasa su deteccion clinica. Pueden ocurrir somnolencia, obnubilacion e
inquietud, que pueden progresar a estado de coma. Los reflejos oculares estan conservados, pero pueden
encontrarse en ocasiones movimientos oculares no conjugados o desviacion ocular tonica (hacia abajo).
Es frecuente el temblor fino (asterixis), y en los casos graves pueden existir posturas de descerebracion o
decorticacion, hiperreflexia y respuestas plantares extensoras bilaterales. Las pruebas de funcion
hepatica de rutina pueden no correlacionar con la severidad de la encefalopatia. La concentracion de
amoniaco en sangre arterial en ayuno y los datos del EEG de actividad difusa lenta asociada con ondas
trifasicas son ttiles para determinar la gravedad. Con frecuencia coexiste alcalosis respiratoria. E1 LCR
suele mostrar alteraciones inespecificas, pero el aumento en la concentracion de glutamina es muy
sugestiva de encefalopatia hepatica. Pueden encontrarse sefiales de intensidad anormal en los ganglios
basales en la imagen de resonancia magnética de T,. Se desconoce el mecanismo por el que se presenta la

encefalopatia portosistémica.'# El tratamiento consiste en restringir las proteinas de la dieta, controlar la
hemorragia digestiva, retirar la sangre del tubo digestivo, administrar lactulosa o neomicina, corregir las
alteraciones asociadas de electrolitos, bioquimicas y hematologicas, y en medidas de apoyo general .

Degeneracion hepatocerebral crénica no-wilsoniana

Algunos pacientes con enfermedad hepatica cronica desarrollan una deficiencia neurologica permanente
que recuerda a la de la enfermedad de Wilson, con temblor de intencion, ataxia, disartria y coreoatetosis.
La gravedad correlaciona mejor con el nivel de amoniaco arterial en ayuno. Los estudios de neuroimagen
pueden ser anormales. No existe tratamiento especifico.

Trasplante hepatico

El empeoramiento de la encefalopatia pronto después del trasplante de higado sugiere rechazo del
organo, anoxia cerebral o una complicacion por los agentes inmunosupresores, en especial la
ciclosporina. Pueden ocurrir crisis convulsivas, lo que sugiere alteraciones metabélicas, enfermedad
cerebrovascular, infecciones o complicaciones por medicamentos. La encefalopatia que se presenta
semanas o meses después del trasplante suele ser causada por infecciones o neoplasias del sistema
nervioso central.

ENCEFALOPATIA PANCREATICA

La pancreatitis aguda se ha asociado con una encefalopatia transitoria, pero sus sintomas son



inespecificos y recuerdan a otras encefalopatias metabolicas. Por lo tanto, el diagnostico se basa en la
exclusion de otras causas metabolicas.

ENFERMEDADES GASTROINTESTINALES

La deficiencia nutricional es la causa habitual de cualquier complicacion neurologica en los trastornos
gastrointestinales, pero es casi imposible determinar cuél es el nutriente responsable. Ocurren
complicaciones neurolégicas en hasta el 15 porciento de los pacientes sometidos a reseccion gastrica. La
absorcion de vitamina B,, esta alterada por pérdida del factor intrinseco gastrico, y esto causa diversos

trastornos. La plicatura géstrica se ha asociado con encefalopatia inespecifica,'> mielopatia,
polineuropatia, encefalopatia de Wernicke y ambliopia nutricional, pero se desconoce al elemento
nutricional responsable. La enteropatia cronica por gluten causa alteraciones del SNC progresivas y en
ocasiones fatales, con alguna combinacién de encefalopatia, mielopatia, trastornos cerebelosos y

neuropatia periférica.'®

INSUFICIENCIA RENAL

La encefalopatia urémica se parece clinicamente a otras encefalopatias metabdlicas, y su gravedad no
puede relacionarse con alguna alteracion de laboratorio en especial. Su fisiopatogenia no es muy clara,
pero el trastorno suele atribuirse al acimulo de acidos orgéanicos toxicos en el SNC o a los efectos toxicos
directos de la hormona paratiroidea.'”

Sindrome de desequilibrio de dialisis

El sindrome de desequilibrio de dialisis consiste en una encefalopatia caracterizada por cefalea,
irritabilidad, agitacion, somnolencia, crisis convulsivas, calambres musculares y nausea. Ocurre durante
o después de la hemodilisis o dialisis peritoneal y se ha relacionado con el desplazamiento del agua al
cerebro.'” Otras caracteristicas del sindrome de desequilibrio de dialisis incluyen exoftalmos, aumento en
la presion intraocular e intracraneana y papiledema.

Demencia por dialisis

En algunos pacientes sometidos a dialisis por mas de un afio se desarrolla un tipo de encefalopatia
denominado demencia por diélisis. La causa de este trastorno ain se desconoce. Se ha sugerido que se
debe a intoxicacion por aluminio por dos motivos: (1) se encuentran mayores concentraciones cerebrales
de aluminio en el examen posmortem, y (2) la demencia por dialisis es menos comun ahora que se ha
retirado al aluminio de los dializados. Un dato caracteristico temprano es el lenguaje dubitativo, que
causa que el paciente no hable. Al avanzar el problema se deteriora la funcién intelectual y se desarrollan
alucinaciones, delusiones, crisis convulsivas, mioclonias, asterixis, trastornos de la marcha y otras
alteraciones neurologicas. Suele presentarse la muerte antes de un afio. Con frecuencia se prescribe

desferroxamina, un agente quelante de aluminio, pero se desconoce la duracion 6ptima del tratmiento.



El tratamiento con desferroxamina puede exacerbar la encefalopatia en pacientes con concentraciones

séricas de aluminio altas,'® y puede provocar trastornos visuales y auditivos.'
Trasplante renal

El tratamiento inmunosupresor a largo plazo en pacientes sometidos a trasplante renal puede causar
complicaciones encefalopéticas.

TRASTORNOS DE ELECTROLITOS
Sodio

La hiponatremia y la hipernatremia tienen varias causas. La encefalopatia resulta de cambios rapidos en
la concentracion sérica de sodio porque se altera el equilibrio osmético entre el LCR y otros liquidos
corporales. Ocurre alteracion en el estado cognoscitivo y de alerta, y puede presentarse estado de coma.
Otros datos asociados incluyen mioclonias, asterixis, temblor y crisis convulsivas. Estas tltimas
responden poco a los anticonvulsivantes si no se ha corregido antes la alteracion metaboélica. En la
hiponatremia pueden presentarse deficiencias motoras focales (v.gr., hemiparesia) en ausencia de alguna
lesion estructural, o en la hipernatremia como consecuencia de hemorragias intracerebrales o subdurales
debidas a constriccién osmotica cerebral, con traccion secundaria de los vasos sanguineos.

En los pacientes con sindromes agudos cerebrales, como hemorragia subaracnoidea, la hiponatremia se
atribuye con frecuencia y en forma erronea al sindrome de secreciéon inapropiada de hormona
antidiurética (STHAD). Es importante recordar que la hiponatremia en esos pacientes se debe més a
pérdida de sal que a STHAD: el volumen plasmatico esta reducido, mas que normal o aumentado. La
restriccion de liquidos exacerbara la hipovolemia y puede ocasionar isquemia cerebral. La hiponatremia
debe corregirse a una velocidad no mayor de 12 mEq/L/dia porque su correccién mas rapida puede
causar mielinolisis pontina central [ver adelante, Deficiencias nutricionales].”° La mielinolisis pontina
central puede impedir la mejoria de la encefalopatia hiponatrémica o presentarse después. Cuando es
severa causa obnubilacion, cuadriparesia espastica o flacida y paralisis seudobulbar. En los casos leves
las alteraciones clinicas son minimas, a pesar de alteraciones caracteristicas en la IRM.

Potasio

Las alteraciones en la concentracion sérica de potasio pueden tener muchas causas. Por lo general la
hipercalemia causa trastornos del ritmo cardiaco antes de afectar la funcién neurologica, pero en
ocasiones la arritmia se acompana de parestesias quemantes, paralisis flacida progresiva, disminucion de
los reflejos tendinosos y cambios mentales. El tratamiento depende de la causa subyacente, la gravedad
de los trastornos de electrolitos y los hallazgos electrocardiograficos. La hipocalemia suele causar
disfuncién neuromuscular reversible, méas que una encefalopatia.



Calcio

La principal complicacién neurolégica de la hipercalcemia es una encefalopatia caracterizada por
deterioro del nivel de conciencia, cefalea, apatia o inquietud y, en raros casos, crisis convulsivas. Las
complicaciones neuromusculares (v.gr., debilidad muscular y fatiga) se deben a afecciéon del sistema

nervioso periférico.

La tetania es muy conocida como manifestacion de la hipocalcemia, pero pueden ocurrir también crisis
convulsivas focales o generalizadas, lo mismo que una encefalopatia caracterizada por confusion,
alucinaciones, deluciones, psicosis, trastornos de la conciencia y deterioro cognoscitivo. Las crisis
convulsivas son resistentes a los anticonvulsivantes hasta que se corrige la hipocalcemia. Otras
alteraciones del SNC incluyen parkinsonismo y corea que desaparecen al corregir los niveles de calcio en
suero, aumento de la presion intracraneana y mielopatia.

Magnesio

La hipomagnesemia puede coexistir con hipocalcemia y tiene complicaciones neurologicas semejantes.*’
La hipermagnesemia causa encefalopatia con mareo, confusion, menor respuesta y reflejos tendinosos
disminuidos o ausentes. También pueden existir hipotension, depresion respiratoria y debilidad por
menor trasmision neuromuscular. En los casos severos se presenta estado de coma, en ocasiones con
evolucion fatal.

ENFERMEDAD HIPOFISIARIA

La encefalopatia es comun en la enfermedad de Cushing, y se manifiesta por sintomas diversos,
incluyendo ansiedad, inquietud, insomnio, depresion, euforia, excitacion y psicosis. La hipertension
intracraneana, con sus efectos sobre la funcion cerebral, puede complicar al sindrome de Cushing, y

ocurre especialmente después de la reseccion de un adenoma hipofisiario.

El hipopituitarismo causa apatia y deterioro intelectual, aunque se desconoce la causa hormonal
especifica de estos sintomas, ya que se afectan varias hormonas en forma simultanea.

La diabetes insipida causa también un tipo de encefalopatia que varia en gravedad desde la irritabilidad a
la somnolencia y al estado de coma. Los pacientes presentan hipotension e hipertermia. El tratamiento
suele ser a base de vasopresina o un analogo de larga accién de ésta.

ENFERMEDAD TIROIDEA

Hipertiroidismo

En el hipertiroidismo es relativamente comun la encefalopatia manifestada por ansiedad, inquietud,



temblor, irritabilidad, labilidad emocional, mala concentracion, cefalea e insomnio. La depresion y el
letargo pueden ser frecuentes en los pacientes ancianos (i.e., hipertiroidismo apatico), y pueden ocurrir
crisis convulsivas.®* El examen suele revelar temblor postural e hiperreflexia generalizada. También se

han descrito corea®? y coreoatetosis paroxistica.**

La crisis de tirotoxicosis puede asociarse con trastornos encefalopaticos mas severos, con confusion y
agitacion que progresa al estado de coma. La crisis tirotoxicosica suele asociarse con fiebre, arritmias
cardiacas y otras alteraciones sistémicas. Se trata con hidratacion y enfriamiento, bloqueadores beta,
esteroides y, en ocasiones, plasmaféresis.

Hipotiroidismo

Con frecuencia se observan cambios mentales en los casos de hipotiroidismo, y en ocasiones la apatia,
somnolencia y mala concentracion se atribuyen a depresion. También la funcién cognoscitiva puede
deteriorarse, y ocurren confusion, delirio y psicosis.*> Los sintomas revierten con la correccién del
trastorno tiroideo. El hipotiroidismo severo puede causar deterioro de la conciencia aunado a
hipotension, hipotermia, falla respiratoria, hipoglucemia y otros trastornos metabolicos. Si el
tratamiento se retrasa la encefalopatia progresa al estado de coma, en ocasiones con evolucion fatal.

Tiroiditis de Hashimoto

En los pacientes con tiroiditis de Hashimoto puede desarrollarse una encefalopatia recurrente
manifestada por confusion, alteraciones de la conciencia, crisis convulsivas, temblor y mioclonias. Son
comunes los episodios de deterioro semejantes a un evento cerebrovascular, y los estudios demuestran
alteracion difusa en el EEG y aumento en la concentracion de proteinas del LCR sin pleocitosis asociada,
pero los estudios de neuroimagen no muestran alteraciones aparte de la captacion en parches del is6topo
en el gamagrama cerebral. El trastorno se trata con esteroides y tiene buen prondstico a largo plazo.?°

DIABETES MELLITUS

En los pacientes diabéticos puede ocurrir encefalopatia como consecuencia de alteraciones metabolicas
relacionadas directamente con la diabetes o su tratamiento, o relacionada con complicaciones de la
enfermedad, como la insuficiencia renal (ver antes). También puede relacionarse con enfermedad
cerebrovascular, que es relativamente frecuente en pacientes diabéticos, quienes tienen mayor incidencia
de hipertension y ateroesclerosis.

La cetoacidosis diabética puede ser la manifestacion inicial de una diabetes no detectada antes. El cuadro
clinico es el de una encefalopatia, en este caso un estado alterado de la conciencia que progresa de
confusion leve a coma. Si no existe lesion estructural cerebral subyacente, no suelen existir datos de
focalizacion o lateralizacion. La encefalopatia puede ser multifactorial: la hipersomolaridad sérica, la
acidosis y la coagulacion intravascular diseminada (CID) pueden ser factores contribuyentes de



importancia, y también pueden participar otras alteraciones metabolicas, la infeccion, los fenomenos
vasculares oclusivos y el edema cerebral. El tratamiento consiste en administracion de liquidos y
electrolitos ademas de insulina por via intravenosa (10 a 20 unidades en forma de bolo, seguidas de
infusion continua de 10 a 15 U/hr en solucidén salina normal, disminuyendo la dosis al reducirse la
glucemia).

El coma hiperosmolar no cetoésico ocurre tipicamente en los pacientes ancianos con diabetes leve. La
obnubilacién progresiva es la manifestacion clinica predominante, en ocasiones acompafada de crisis
convulsivas y deficiencias focales. Pueden existir hipotension y evidencia de deshidratacion. El
tratamiento incluye remplazo de liquidos con solucion salina hipotonica (medio normal), correccion de la
hipoglucemia con insulina intravenosa y de las otras alteraciones bioquimicas.

HIPOGLUCEMIA

La hipoglucemia causa una encefalopatia metabdlica aguda que puede ocasionar dafio cerebral
irreversible si se retrasa el tratamiento. La causa mas comun de hipoglucemia es la administraciéon de
insulina en los pacientes diabéticos, otras causas incluyen enfermedad hepatica, alcoholismo y varios
tumores. La hipoglucemia provoca al inicio diaforesis, taquicardia, dilatacion pupilar, temblor y cambios
mentales que, dependiendo del nivel de hipoglucemia, pueden incluir ansiedad, confusion, estupor o
coma. Los signos de advertencia de hiperactividad simpéatica pueden no ser evidentes en los pacientes
con disfuncion autonémica. Al aumentar la profundidad del estado de coma las respuestas plantares se
vuelven extensoras y ocurre posicion de decorticacion o descerebracion. Puede ocurrir disfuncion del
tallo cerebral (incluyendo respuestas pupilares anormales) y deficiencia neurolégica focal temporal, que
en ocasiones alterna de lado. En algunos pacientes las crisis convulsivas pueden ser la tnica
manifestacion de la hipoglucemia. La depresion de la respiracion, de la frecuencia cardiaca y de los
reflejos tendinosos presagia el desarrollo de dafo cerebral irreversible. La administracion de glucosa
mejora o revierte los sintomas y signos en minutos, y no debe retrasarse hasta confirmar la hipoglucemia
por laboratorio. Todos los pacientes que presentan una encefalopatia de causa inicerta deben recibir de
inmediato 50 ml de dextrosa al 50 porciento por via intravenosa.

DEFICIENCIAS NUTRICIONALES

La encefalopatia de Wernicke es comun en los pacientes alcohdlicos. También ocurre en pacientes
desnutridos (en especial cuando se administran glucosa o agentes hipoglucemiantes orales), en enfermos
con dialisis renal, en pacientes obesos tratados con gastroplastia y en pacientes con vomito persistente.*”
La deficiencia de tiamina (vitamina B,) es la responsable de las caracteristicas distintivas de la

encefalopatia de Wernicke, que incluyen oftalmoplegia (nistagmus, paralisis extraocular, paralisis de la
mirada extrema y, en ocasiones, oftalmoplegia internuclear), ataxia de la marcha y estados confusionales
fluctuantes. Ocurren cambios patologicos en regiones caracteristicas del tallo cerebral, en especial en los
cuerpos mamilares y en el talamo. Con frecuencia existe polineuropatia, y la afecciéon hipotalamica puede
originar hipotensién e hipotermia. El prondstico depende del inicio rapido del tratamiento eficaz, que



consiste en remplazo de tiamina (100 mg I.V. diario durante una semana, seguido de suplemento diario
por via oral). La mejoria de la oftalmoplegia comienza mas o menos en un dia, y de la encefalopatia en
dias a semanas, pero son frecuentes las secuelas.

Encefalopatia de Korsakoff

Como en el caso de la encefalopatia de Wernicke, la encefalopatia de Korsakoff se atribuye a deficiencia
de tiamina, aunque se desconoce el mecanismo fisiopatologico preciso.?” La alteracion selectiva de la
memoria es la anomalia clinica predominante, pero el tratamiento con remplazo de tiamina rara vez
causa mejoria. Existe deterioro importante de la memoria reciente y dificultad para memorizar cosas
nuevas, aunque el recordar inmediato esta conservado. Los pacientes no reconocen las deficiencias y en
ocasiones confabulan. Pueden existir otras alteraciones cognoscitivas, pero son menos frecuentes. El
trastorno es comun en alcohdlicos cronicos, con frecuencia en asociacion con encefalopatia de Wernicke
(i.e., sindrome de Wernicke-Korsakoff). Los cambios patolégicos son semejantes en distribucion a los de
la encefalopatia de Wernicke (ver antes).

Encefalomielopatia necrosante subaguda

La encefalomielopatia necrosante suaguda ocurre como un trastorno autosémico recesivo en ninos (rara
vez en adultos). La distribucién de los cambios patolégicos recuerda la de la enfermedad de Wernicke, lo
que sugiere que el trastorno se relaciona con una alteracién del metabolismo de la tiamina. En ocasiones
son utiles los suplementos de tiamina, pero la encefalomielopatia no es causada solo por deficiencias
nutricionales, y se desconoce su fisiopatogenia precisa. Los sintomas y signos consisten en deterioro
cognoscitivo, crisis convulsivas, debilidad flacida, atrofia optica, nistagmus, ataxia, vomito y
respiraciones irregulares. Puede ocurrir la muerte en pocos meses. No existe tratamiento especifico.

Pelagra

La deficiencia de niacina (acido nicotinico) causa encefalopatia, lesiones cutaneas, glositis, anemia y
trastornos gastrointestinales (v.gr., anorexia, nausea y diarrea). La mala concentracion, la irritabilidad y
los trastornos afectivos son seguidos de confusion, alucinaciones, delusiones y deficiencias piramidales y
extrapiramidales (v.gr., temblor y rigidez). Puede ocurrir también polineuropatia. Los cambios
patoldgicos en el SNC son diseminados, pero con frecuencia afectan a las células de Betz en la corteza
motora. La respuesta al tratamiento con niacina suele ser pobre, lo que sugiere que pueden participar

también otras deficiencias nutricionales.?®
Mielinolisis pontina central
La mielinolisis pontina central se manifiesta clinicamente por confusion o deterioro importante de la

conciencia, paralisis seudobulbar, deficiencias piramidales en las extremidades inferiores o en todas las
extremidades y respuestas plantares extensoras. Los sintomas y signos progresan en dias a semanas, y



puede ocurrir sindrome de bloqueo o estado de coma en los casos avanzados. La caracteristica patologica
de este trastorno es la ruptura y pérdida de la mielina en la porcion anterior de la protuberancia y otras
regiones del tallo cerebral, que puede observarse por IRM. El padecimiento se asocia con alcoholismo,
trastornos de electrolitos, neoplasias y desnutricion, y parece relacionarse en especial con la correccion
rapida de la hiponatremia.*® Por este motivo la hiponatremia debe corregirse a no mas de 12 mEq/L/dia
[ver antes, Trastornos de electrolitos].

Deficiencia de vitamina B,

La encefalopatia es una complicacion bien reconocida de la deficiencia de vitamina B,,. Puede
acompaiarse de mielopatia, neuropatia 6ptica y neuropatia periférica, solas o en combinacion. Las
complicaciones neurolédgicas no reflejan la presencia o la severidad de anemia megaloblastica
concomitante.° El acido félico enmascara la alteracién hematologica y evita la prevencién de las
complicaciones neurolégicas. Por lo tanto, el suplemento de los alimentos con acido f6lico, que se inicié
en los Estados Unidos en 1994, significa que la anemia no sera una evidencia de la deficiencia de
vitamina B,, en el futuro. El tratamiento con vitamina B,, detiene y revierte las alteraciones

neurologicas, y la magnitud de las deficiencias residuales se relaciona con la gravedad y duracion de los
sintomas antes de iniciar el tratamiento?'.

Hiperalimentacion

Puede ocurrir encefalopatia en los pacientes que reciben hiperalimentacion parenteral, casi siempre por
alteraciones metabdlicas como hipofosfatemia, hiperamonemia o hiperosmolaridad.?>*33 Puede
desarrollarse también una forma de encefalopatia de Wernicke (ver antes) si no se proporcionan
suplementos de tiamina a los pacientes que reciben nutriciéon parenteral por tiempo prolongado.

Encefalopatias toxicas
TRASTORNOS IATROGENICOS

Muchas encefalopatias toxicas son de tipo iatrogénico.?* El SNC se afecta por muchas sustancias de
diversas formas, pero las alteraciones resultantes en la funcion del SNC suelen revertir al suspender el
medicamento agresor. En esta seccion se analizan los medicamentos que causan alteraciones difusas de
la funcidn cerebral que se manifiestan principalmente por cambio en el nivel de conciencia. Las
encefalopatias iatrogénicas pueden presentarse como crisis convulsivas o deficiencias neurologicas
focales, como los sindromes extrapiramidales y cerebelosos.

El coma es una secuela frecuente de la sobredosis con diversos medicamentos, incluyendo hipnoéticos,
sedantes, neurolépticos, antidepresivos, anticonvulsivantes y analgésicos. El examen clinico suele revelar
una respuesta pupilar normal, aunque se encuentran pupilas puntiformes en la intoxicacion por opioides



y pupilas lentas y dilatadas con la sobredosis de barbittricos o glutetimida. Es tipico que en la
intoxicacion por barbittricos y fenitoina se afecten los movimientos oculares espontaneos y reflejos,
incluso en un estadio temprano. Dependiendo de la profundidad del estado de coma el reflejo corneal
puede perderse y los estimulos dolorosos al tronco o las extremidades pueden causar movimientos
intencionados, postura de decorticacion o descerebracion, o ausencia de respuesta motora. Son comunes
la flacidez e hiporreflexia de las extremidades, pero en ocasiones se encuentra espasticidad, hiperreflexia
y respuestas plantares extensoras.

Puede ocurrir un nivel de conciencia fluctuante (con confusion, delirio, alucinaciones y deterioro en la
atencion) como reaccion a muchos medicamentos, incluyendo varios antimicrobianos, depresores del
SNC, medicamentos antiparkinsénicos, anticonvulsivantes y cardiovasculares, en especial en los
ancianos. Lo comun es que al inicio ocurran cambios de comportamiento inespecificos, como inquietud,
irritabilidad, trastornos del suefio, cambios afectivos y pesadillas, pero pueden pasar desapercibidos. El
examen revela temblor, asterixis y mioclonias, ademas de los trastornos mentales. También puede existir
nistagmus, en especial cuando se han tomado depresores del SNC o anticonvulsivantes. La supresion de
ciertos medicamentos, como las benzodiacepinas o los barbittricos, puede causar un trastorno clinico
semejante.

Algunas encefalopatias pueden relacionarse con las complicaciones infecciosas y neoplasicas asociadas
con los agentes inmunosupresores. Puede ocurrir también una encefalopatia como consecuencia directa
del tratamiento con esteroides (v.gr., causando trastornos del comportamiento y psicosis)3® y con el uso
de ciclosporina.?* Entre otros medicamentos prescritos para el tratamiento de los trastornos cardiacos, la
lidocaina y los agentes relacionados pueden causar crisis convulsivas, temblor, parestesias y estados
confusionales. También los bloqueadores de los canales del calcio, los beta bloqueadores, la digoxina y
las tiacidas pueden causar encefalopatia.

TRASTORNOS RELACIONADOS CON ALCOHOL

La intoxicacion por alcohol causa al inicio cambios en el comportamiento (v.gr., desinhibicion,
irritabilidad, euforia), disartria, ataxia, nistagmus, taquicardia y rubor cutaneo. La mayor ingesta de
alcohol puede ocasionar obnubilacion, estado de coma, hiporreflexia, depresion respiratoria y muerte. El
grado de tolerancia al alcohol puede influir en la respuesta de comportamiento a un nivel especifico de
alcohol en sangre.

La supresion subita de alcohol después de un periodo de consumo regular puede causar al inicio temblor
postural y signos de hiperactividad autonémica. También pueden presentarse crisis convulsivas, en
especial en las primeras 48 horas de supresion. Estas suelen ser generalizadas, tonico-clonicas,
autolimitadas, y rara vez requieren de tratamiento anticonvulsivante. Puede desarrollarse delirium
tremens dos a siete dias después de la supresion, que se caracteriza por agitacion importante, excitacion,
alucinaciones, hipertermia, deshidratacion e hipotension. El tratamiento consiste en benzodiacepinas,
remplazo de liquidos y electrolitos y medidas de apoyo general.



Otras encefalopatias
COAGULACION INTRAVASCULAR DISEMINADA

La CID puede asociarse a enfermedades cerebrales y de otros 6rganos, septicemia, trastornos
inmunologicos, cetoacidosis diabética, enfermedad neoplésica y complicaciones obstétricas. Las
manifestaciones clinicas de la CID, incluyendo el predominio de trombosis o hemorragia, dependen de su
causa, velocidad de inicio y gravedad. La encefalopatia es una manifestacion frecuente de CID, y varia en
gravedad desde confusion leve hasta estado de coma. Incluso los pacientes comatosos pueden
recuperarse del todo, por lo que requieren de apoyo continuo.

ENFERMEDADES DEL TEJIDO CONECTIVO Y VASCULITIS

Las enfermedades del tejido conectivo se caracterizan por una respuesta inflamatoria autoinmune y
vasculitis. Las manifestaciones directas del SNC consisten en encefalopatia con cambios cognoscitivos o
de comportamiento y deficiencias neurologicas focales. Puede presentarse también encefalopatia por
trastornos metabolicos relacionados con la presencia de otros 6rganos o su tratamiento, como con el uso
de esteroides e inmunosupresores.

Las manifestaciones comunes de afeccion directa del SNC en la poliarteritis nodosa, la angeitis alérgica
granulomatosa (sindrome de Churg-Strauss) y el sindrome de sobreposicién incluyen cefalea (en
ocasiones indicativa de meningitis aséptica) y trastornos del comportamiento, como deterioro
cognoscitivo, confusion aguda y trastornos afectivos o psicoticos. El trazo del EEG puede ser lento en
forma difusa, y los estudios de neuroimagen suelen ser normales. Las deficiencias focales, que son
frecuentes, son causadas por infartos o hemorragias. La angiografia puede no revelar la vasculopatia.

La cefalea es la molestia inicial mas comun en pacientes con arteritis de células gigantes. Otras
caracteristicas de la arteritis de células gigantes incluyen claudicacion masticatoria y ceguera unilateral o
bilateral aguda, que puede ser permanente. No son frecuentes otras complicaciones del SNC, pero
pueden ocurrir encefalopatia con trastornos neuropsiquiatricos, eventos cerebrovasculares, crisis
convulsivas y otras manifestaciones.

En la granulomatosis de Wegener la afeccion cerebral es causada por vasculitis o extension de
granulomas de las vias respiratorias superiores.3® La encefalopatia resultante puede ser causada por
meningitis basilar con neuropatias craneales asociadas, disfuncion del 16bulo temporal, infarto cerebral u
obstruccién de senos venosos.

La cefalea, los trastornos cognoscitivos, las alteraciones de comportamiento y neuropsiquiatricas y las
deficiencias focales o multifocales por infartos pequefios suelen ser las manifestaciones de la angeitis
aislada del SNC. La conciencia se deprime al avanzar la enfermedad. El LCR muestra pleocitosis



linfocitica y mayor concentracion de proteinas. Pueden detectarse cambios isquémicos focales por TC o
IRM, y la angiografia en ocasiones muestra arrosariamiento de los vasos. Por lo general se requiere de la
biopsia meningea y cerebral para hacer un diagnostico definitivo.

La artritis reumatoide, la mas comun de las enfermedades difusas del tejido conectivo, rara vez causa
encefalopatia a menos que la afeccion de la columna cervical superior o la luxacion atlantoaxoidea cause
cefalea o hidrocefalia, o provoque deficiencias del tallo cerebral por compresion medular directa o de la
arteria vertebral.

En la mayoria de los pacientes con lupus eritematoso sistémico llegan a desarrollarse complicaciones
neurologicas, con frecuencia durante el primer ano. Son comunes los trastornos afectivos o psicoticos
episddicos, y con frecuencia es dificil distinguirlos de las alteraciones mentales causadas por los
esteroides. En ocasiones ocurren alteraciones en la conciencia. Las deficiencias neurologicas focales
puede ser una manifestacion de un evento cerebrovascular relacionado con enfermedad valvular
cardiaca, presencia de anticuerpos antifosfolipido o vasculitis cerebral.?” En ocasiones ocurren crisis
convulsivas generalizadas o parciales, probablemente por microinfartos, alteraciones metabolicas o
infecciones sistémicas.

Las complicaciones neurolégicas no son comunes en el sindrome de Sjogren, pero pueden incluir
alteraciones encefalopaticas como trastornos del comportamiento y psiquiatricos, que pueden
relacionarse con meningitis aséptica, meningoencefalitis o disfunciéon neuroldgica focal. Alrededor del 20
porciento de los pacientes con enfermedad de Behcet desarrollan una meningitis aséptica o
meningoencefalitis que puede originar encefalopatia. También puede presentarse deficiencia focal o
multifocal por isquemia cerebral. Es comtin que el LCR sea anormal, con pleocitosis leve y aumento en la
concentracion de proteinas.

Los anticuerpos antifosfolipido (el anticoagulante lipico y los anticuerpos anticardiolipina) se
encuentran en pacientes con ciertas enfermedades del tejido conjuntivo,3® en pacientes que toman
diversos medicamentos, en enfermos con complicaciones infecciosas y obstétricas y como un dato
incidental. Se ha descrito una encefalopatia isquémica aguda, manifestada por confusiéon, obnubilacién,
cuadriparesia y signos piramidales bilaterales en pacientes con anticuerpos antifosfolipido.3°

La patogenia de la tendencia trombotica asociada con la presencia de estos anticuerpos no es clara. No
estd indicado el tratamiento inmunosupresor. La trombosis cerebral se maneja como en otras
circunstancias.
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