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La esclerosis multiple (EM) es una enfermedad que tiene una semiologia clinica muy variada
(es conocida como “la enfermedad de las mil caras”) y sus mltiples sintomas varian segtn la
localizacion de las lesiones en el sistema nervioso central (SNC).

Los sintomas que pueden aparecer a lo largo de la evolucién de la enfermedad en funcién de
la zona afectada son:

Nervio Optico:

Pérdida de vision.

Hemisferios cerebrales:

Alteraciones motoras y sensitivas.
Deterioro cognitivo.
Déficits corticales focales y epilepsia (raros).

Cerebelo y vias cerebelosas:

Alteracion de la coordinacion y del equilibrio.
Temblor.

Tronco encefalico:

Vértigo.

Diplopia, oscilopsia.
Alteracion en la deglucion.
Trastorno del habla.

*  Médula espinal:

Trastornos motores y sensitivos.
Rigidez y espasmos dolorosos.
Disfuncion vesical.
Estrenimiento.

Disfuncion eréctil.
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e Otros:

Fatiga.
Sintomas paroxisticos.
Depresion.

El diagndstico de la EM es fundamentalmente clinico y en las pruebas complementarias no
existen alteraciones patognomaénicas de la enfermedad; sin embargo, estas pruebas pueden ser
necesarias para la confirmacién del diagnéstico.

El objetivo de las pruebas utilizadas es documentar la diseminacién de las lesiones en el
espacio y el tiempo, confirmar la presencia de inflamacion intratecal y excluir condiciones
que puedan simular una enfermedad desmielinizante.

Una de las entidades con la que en ocasiones es necesario establecer el diagnéstico diferencial
son los trastornos funcionales neurolégicos que pueden presentar sintomas similares a los
descritos en la EM.

Los trastornos funcionales neurolégicos son un problema frecuente en la practica clinica
diaria, ya que representan un 15% de los pacientes atendidos en las consultas de neurologia.

El diagndstico de los trastornos funcionales neuroldgicos debe basarse en la presencia de
signos clinicos positivos de inconsistencia e incongruencia, que caracterizan a los sintomas
funcionales, combinada con un conocimiento sélido de la patologia neurolégica, aunque en
ocasiones las pruebas de laboratorio y/o radiolégicas van a ser necesarias para excluir una
comorbilidad neurolégica subyacente.
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Los sintomas fisicos neurolégicos para los que no se encuentra una causa organica pueden ser
frecuentes en la practica clinica diaria.

La terminologia que se ha utilizado para definir estos sintomas incluye también sintomas
psicégenos, sintomas no orgdnicos, trastorno disociativo y esta terminologia puede ser
problematica y refleja muchas formas diferentes de conceptualizar y abordar el problema de
pacientes con sintomas que no son explicados por una enfermedad determinada.

En la actualidad, el término de trastornos funcionales es el mas utilizado por la mayoria de los
autores; describe, en el sentido mas amplio posible, un problema causado por un cambio en
la funcién del sistema nervioso en lugar de un cambio estructural. El uso de este término tiene
la ventaja de eludir la causa determinante, pero puede ser criticado por ser demasiado amplio.

Los términos psicégeno, psicosomatico y somatizacion describen una causa exclusivamente
psicolégica, pero en muchas ocasiones en estos trastornos no se identifica ningin factor
psicoldgico.

El término médicamente inexplicable a menudo es interpretado como si se desconociera el
diagnéstico y no es un término adecuado para utilizarlo.
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3. Epidemiologia de los trastornos
neuroldgicos funcionales

Los trastornos funcionales neuroldgicos representan aproximadamente el 15% de los pacientes
atendidos en las consultas de neurologia.

Los pacientes con sintomas neurolégicos funcionales pueden presentar el mismo grado de
discapacidad fisica que pacientes con enfermedades neurolégicas.
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4. Etiologia de los trastornos neurologicos

funcionales

Las causas de los trastornos neurolégicos funcionales no son bien conocidas y pueden influir

diversos factores (Tabla 1).

Factores

Factores que actdan
en todas las etapas

Bioldgicos

Enfermedad organica

Psicologicos

Alteracion emocional
Trastorno de personalidad

Sociales

Problemas socioeconémicos
Acontecimientos y dificultades
en la vida diaria

Predisponentes
(historia previa de
sintomas funcionales)

Factores genéticos que afecten
a la personalidad

Biologicos (vulnerabilidad en
el sistema nervioso)

Percepcion de la infancia
como experiencia
adversa

Rasgos de personalidad

Abusos en la edad infantil
Familia disfuncional

Precipitantes

Estado o evento fisiolégico
anormal (hiperventilacion,
deprivacion de suefio, pardlisis
de suefo)

Trauma fisico/Dolor

Percepcion de la vida de
modo negativo

Episodio disociativo
agudo/Ataque de panico

Perpetuadores

Plasticidad en las vias
sensitivas y motoras del
sistema nervioso central
Desacondicionamiento
Alteraciones neuroendocrinas
e inmunolégicas similares a las
de la depresion y la ansiedad

Creencias sobre la
enfermedad

Percepcién de sintomas
causados por enfermedad
No sentirse creido

Evitar provocacion de
sintomas

Beneficios sociales de estar
enfermo

Disponibilidad de
compensacion legal

Estigma de enfermedad mental
Investigaciones médicas en
curso e incertidumbre

21172567

Adaptado de: Stone J, Carson A. Functional neurologic symptoms: assessment and management. Neurol Clin. 2011 Feb;29(1):1-18, vii. PMID:

Tabla 1. Potenciales factores etiolégicos en los pacientes con sintomas funcionales.
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5.1. Clasificacion

En los dltimos afos se han producido cambios significativos en la clasificacién de los trastornos
funcionales neurolégicos.

En 2013, la revisién de la quinta edicién del Diagnostic and Statistical Manual of Mental
Disorders (DSM-V) para los criterios diagndsticos de los trastornos conversivos suprime el
requerimiento de un estresor psicolégico reciente, teniendo en cuenta que muchos pacientes
no presentan dicho antecedente e incluso, cuando existe, en muchas ocasiones es dificil de
establecer la relacién con los sintomas funcionales. Asimismo, también se suprime la necesidad
de excluir la simulaciéon por parte del paciente (que puede no ser posible en la practica). Estos
requerimientos son sustituidos por la necesidad de signos fisicos positivos en la exploracion
que sean tipicos de un trastorno funcional y se anade el término de “trastorno de sintomas
neuroldgicos funcionales” al término previo de “trastorno conversivo” (Tabla 2).

Ademas, se considera que los trastornos funcionales neurolégicos no son un diagnéstico de
exclusion.

En versiones anteriores de la International Classification of Disease (ICD), los trastornos
funcionales aparecian solo dentro de la seccion de psiquiatria como trastornos disociativos
(conversion), pero en la ICD-11 aparecen por primera vez en la seccién de neurologia, a la
vez que permanecen en la de psiquiatria.
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1. Uno o0 mas sintomas de funcién motora o sensitiva voluntaria alterada

2. Los hallazgos clinicos proporcionan evidencia de incompatibilidad entre
los sintomas y las condiciones neurolégicas o médicas reconocidas

3. El sintoma o el déficit no se explica mejor por otro trastorno médico o mental

4. El sintoma o déficit causa malestar clinicamente significativo o discapacidad
en dreas sociales, ocupacionales u otras areas importantes de funcionamiento
o justifica una evaluacion médica

DSM-V: Diagnostic and Statistical Manual of Mental Disorders, 5.* ed.
Adaptado de: Lehn A, Gelauff J, Hoeritzauer I, Ludwig L, McWhirter L, Williams S, et al. Functional
neurological disorders: mechanisms and treatment. ] Neurol. 2016 Mar;263(3):611-20.

Tabla 2. Criterios DSM-5 para el trastorno de conversién (trastorno de sintomas neurolégicos funcionales).
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5.2. Tipos de trastornos funcionales neuroldogicos
Los principales sintomas funcionales neuroldgicos son los siguientes:
¢ Debilidad.
* Sintomas sensitivos.
* Sintomas visuales.
e Trastorno de la marcha.
e Trastornos del habla y de la deglucion.
* Sintomas cognitivos.
*  Mareo.
e Trastornos de movimiento: temblor, distonia, mioclonias, parkinsonismo.
e Crisis no epilépticas.
En esta leccion nos centraremos en describir Gnicamente los sintomas funcionales neurolégicos
que coinciden con los sintomas que pueden aparecer en la EM.
5.2.1. Debilidad

Es mas frecuente en mujeres y suele presentarse alrededor de los 30 anos. La incidencia
estimada es de unos 5 casos/100.000, comparable con la incidencia de la EM.

Es frecuente la comorbilidad con otros sintomas funcionales, especialmente la fatiga y el dolor.
La presentacion mas frecuente es la debilidad unilateral seguida de la monoparesia y la

paraparesia. La pardlisis completa es generalmente transitoria y menos frecuente. El inicio de
la debilidad funcional es de instauracién brusca en aproximadamente el 50% de los pacientes.
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Subjetivamente, los pacientes con debilidad funcional suelen referir que “sienten como si la
extremidad afectada no les perteneciera” o, en situaciones extremas, como “si no estuviera
alli” o como “si fuera de otra persona”.

En la Tabla 3 se enumeran los signos y maniobras que pueden ser Utiles para identificar la
debilidad funcional; ninguno de estos signos es infalible pero combinados aportan mayor
fiabilidad. Ha de tenerse en cuenta la posibilidad de la comorbilidad de una debilidad orgdnica
o el efecto del dolor o la ansiedad en la exploracion.

' |

Debilidad al
extender la Extiende la cadera
cadera normalmente

mientras se le hace
presion con la
mano en el muslo
contralateral

Figura 1. Signo de Hoover.
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En presencia de
patologia establecida
el miembro cae

en pronacion

En presencia de
TNF el paciente

no adopta la postura
de pronacion

Figura 2. Maniobra de pronacién. TNF: trastorno neurolégico funcional.
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* Patron global de la debilidad. La extremidad suele estar globalmente débil o puede demostrar lo contrario a la debilidad
piramidal: mdsculos flexores mas débiles en los brazos y los extensores mas débiles en las piernas

* Inconsistencia durante la exploracién: por ejemplo, un paciente que puede caminar pero no puede elevar la pierna contra
gravedad o una debilidad de los musculos del tobillo cuando el paciente es capaz de ponerse de puntillas y de talones,
o debilidad en el brazo cuando el paciente es capaz de quitarse los zapatos sin problemas

e Signo de Hoover: la debilidad de la extension de la cadera de la pierna afectada desaparece cuando se explora la flexion
de la cadera contralateral contra la resistencia del explorador (Figura 1)

* Signo del abductor de la cadera: similar al signo de Hoover, al demostrar que la debilidad de la abduccién de la cadera afectada
vuelve a la normalidad con la abduccién de la cadera contralateral contra resistencia

° Maniobra de pronacion: en presencia de patologia, la extremidad superior afectada claudica en pronacién, mientras que,
en la debilidad funcional, la extremidad superior no adopta la postura de pronacién (Figura 2)

* Marcha “arrastrada”: si hay una debilidad unilateral moderada o grave de la pierna, el paciente puede caminar con paso
arrastrado, en el que el pie no abandona el suelo. A menudo, la cadera estd rotada externa o internamente

 Ceder la debilidad: se trata de un patrén de debilidad en el que el paciente transitoriamente tiene fuerza normal pero luego la
extremidad cede, a veces justo antes de ser tocada. Si el brazo esta débil, puede mantenerse en el aire durante unos segundos
antes de claudicar

» Cocontraccién: contraccién de un musculo antagonista; por ejemplo, el triceps, cuando el mdsculo agonista, biceps, es evaluado

* Debilidad facial funcional, pseudoptosis y “desviacion de la lengua hacia el lado incorrecto”: la ptosis unilateral organica suele
asociarse con hiperactividad del mdsculo frontalis, mientras que en la pseudoptosis es caracteristica una depresién persistente
sde la ceja con incapacidad variable para elevar el musculo frontalis, hiperactividad del orbicularis y fotofobia.

La debilidad funcional de la mitad inferior de la cara y la desviacion de la lengua hacia el lado normal en lugar de hacia el lado
parético pueden ocurrir debido a la hiperactividad del lado afecto en lugar de hipoactividad

e Ocasionalmente, los pacientes con debilidad funcional pueden tener lo que parece ser un clonus de tobillo, que en una
inspeccién mas cercana tiene caracteristicas de un temblor funcional. También puede parecer que existe una asimetria
de los reflejos si el paciente esta cocontrayendo musculos agonistas y antagonistas en un lado de su cuerpo

* La respuesta plantar puede estar ausente en el lado afectado si hay alteracién sensorial marcada

Adaptado de: Stone J, Carson A. Functional neurologic symptoms: assessment and management. Neurol Clin. 2011 Feb;29(1):1-18, vii.

Tabla 3. Signos fisicos que pueden ser Gtiles para identificar la debilidad funcional.

5.2.2. Sintomas sensitivos

Pueden aparecer por si solos, acompanar a otros sintomas funcionales como la debilidad o ser
detectados primero por el explorador.

En la Tabla 4 se enumeran los signos o maniobras que pueden ayudar a identificar un sintoma
funcional sensitivo, aunque son menos fiables que los signos motores y son signos sensibles
pero no especificos.
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* Demarcacion en la ingle o el hombro: los pacientes pueden describir una pérdida sensorial que
termina donde termina el brazo o la pierna, en el hombro o en la ingle

* Maniobra de Bowlus: los pacientes han de entrelazar los dedos de las manos detras de la espalda
y preguntarles si el dedo que se les estd tocando es el derecho o el izquierdo

¢ Alteracion de la vibracion: en zonas donde la vibracion se transmite a todo el hueso (frontal,
esternon), el paciente puede referir la hipoestesia delimitada a una zona del hueso

* Intensidad de la alteracion sensitiva: suele variar, aunque puede ser completa, suele ser
parcheada (en ocasiones, los pacientes describen que “sienten como si se les cortara a la mitad”)

¢ Division de la linea media: la division exacta de la alteracion sensitiva en la linea media suele
ser un signo funcional, porque las ramas cutdneas de los nervios intercostales se superponen al
lado contralateral, por lo que la pérdida sensitiva organica debe estar a 1 o0 2 cm de distancia de
la linea media (aunque la division en la linea media puede ocurrir también en ictus taldmicos)

* Pruebas que involucran “enganos médicos”: pedir al paciente que “diga si” cuando sienta que
se le toca y que “diga no” cuando no lo sienta. Esta prueba no es recomendable realizarla por
varios motivos: en primer lugar, el paciente puede estar diciendo “no” para significar “no tanto”
y, en segundo lugar, muchos pacientes pueden darse cuenta del “engafio” y esto hace que no sea
una prueba (til si el enfoque del problema lo realizamos desde la transparencia hacia el paciente

Tabla 4. Signos que pueden ser Gtiles para identificar sintomas funcionales sensitivos.

5.2.3. Sintomas visuales

Hay varios patrones de quejas visuales funcionales. La visién borrosa intermitente es, a menudo,
ipsilateral a la debilidad y a la alteraciéon hemisensorial funcional.

La diplopia binocular suele estar causada por un espasmo de convergencia, una hiperactividad
asimétrica de la respuesta de convergencia normal. Esta condicién se puede demostrar
explorando los movimientos de convergencia, pero manteniendo el dedo a corta distancia
durante mas tiempo que de costumbre. Cuando el espasmo de convergencia es persistente,
puede parecerse a una pardlisis del sexto par craneal.



MODULO El paciente “funcional” en el diagnéstico

4

diferencial de la esclerosis mdltiple

DIAGNOSTICO 'DIFERENCIAL

EN LAS ENFERMEDADES DESMIELINIZANTES

La diplopia monocular suele ser funcional, pero puede deberse a una anomalia ocular. La
triplopia suele estar relacionada con una anomalia organica del movimiento ocular, pero
puede ser funcional.

Puede producirse:

* Pérdida de vision completa funcional: siempre debe considerarse la posibilidad de
una ceguera cortical organica.

Si se sospecha sintoma funcional, se puede pedir a los pacientes que firmen su nombre
o que pongan los dedos juntos en frente de sus ojos (actos que pueden realizarse en
casos de ceguera organica).

En la pérdida de visién funcional, los reflejos pupilares son normales, el reflejo de
amenaza esta preservado, asi como el nistagmo optocinético, con un tambor rayado
giratorio.

* Pérdida de visiéon parcial o monocular: muchos pacientes con sintomas monoculares
funcionales tienen un defecto del campo tubular, de modo que el campo visual a 2
m tiene el mismo ancho que el de 1 m (Figura 3). En situaciones normales, el campo
visual es conico, de modo que el campo visual a 2 m es 2 veces mayor que el de T m.

Otro hallazgo comun son los campos visuales en espiral o en forma de estrella en el
perimetro de Goldmann.

Los pacientes con hemianopsia funcional tienen hemianopsia homénima con los dos
ojos abiertos y de forma inconsistente, y al explorarlos con un ojo cerrado tienen
hemianopsia homénima en uno de los ojos con todos los campos normales en el otro
0jo.
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Examen a 50 cm

Campo normal

Campo tubular

Examen a 150 cm

Figura 3.

5.2.4. Trastorno de la marcha

Enlamarchafuncional suele existir una gran variabilidad y mejora con las maniobras distractoras,
pero el hecho de que una marcha parezca “abigarrada” o “ridicula” no necesariamente
implica que se trate de una marcha funcional y, en ocasiones, el diagnéstico inicial de marcha
funcional puede resultar ser erréneo. No obstante, hay ciertos tipos caracteristicos de trastornos

funcionales de la marcha (Tabla 5).
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* Marcha de arrastre: la debilidad funcional severa unilateral puede producir una marcha
caracteristica en la que la pierna es arrastrada detras del cuerpo como una unidad sola

* Marcha del equilibrista: los brazos estan estirados como los de un equilibrista, a menudo
con sacudidas hacia un lado y hacia otro pero con buena recuperacién del equilibrio

* Astasia-abasia: la sensibilidad y la fuerza son normales en dectbito, pero existe una
imposibilidad para permanecer de pie y caminar (puede ocurrir también en la ataxia
organica troncal y en la ataxia sensitiva)

* Marcha agachado: requiere mayor fuerza y equilibrio que la marcha normal.
Los pacientes con esta marcha pueden tener miedo a caerse

* Pseudoataxia: marcha caracterizada por piernas cruzadas con marcha generalmente
inestable con pasos laterales repentinos

* Excesiva lentitud: importante retraso en el inicio de la marcha y posterior “zapateado”
sin la posterior mejoria observada en los trastornos extrapiramidales

Tabla 5. Trastornos funcionales de la marcha.

5.2.5. Trastornos del habla y de la deglucién

* Disartria funcional: generalmente se asemeja a un tartamudeo o es un habla
extremadamente lenta con largas vacilaciones que son dificiles de interrumpir.

* Disfasia funcional: el discurso puede ser telegramatico, consistente en frases formadas
solo por verbos principales y sustantivos; en casos extremos el paciente puede quedarse
mudo.

La dificultad para encontrar las palabras puede ser otro sintoma frecuente en pacientes
con fatiga significativa o con problemas de concentracién. La verdadera disfasia como
un sintoma funcional grave es muy rara.
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Los problemas funcionales del habla empeoran cuando se les pide que repitan
palabras o frases y pueden resolverse cuando el paciente canta o habla sobre algo que
le emociona o enfada.

* Disfonia: es el trastorno del habla funcional mas frecuente. A menudo, la forma de
presentacion es un habla susurrante o ronca; inicialmente el paciente piensa que es
una laringitis, pero puede persistir durante meses o anos.

Debe considerarse la posibilidad de que el paciente tenga una disfonia espasmddica.

* Disfagia funcional: es un trastorno funcional frecuente, los pacientes se quejan de
una sensacién de “bola en la garganta” o como “si algo se quedara atascado”, incluso
cuando no estan tragando nada.

Las exploraciones complementarias no muestran ninguna alteracién, aunque en
ocasiones existe cierta controversia con respecto a la frecuencia con que este sintoma
puede explicarse por la existencia de reflujo gastroesofdgico.

5.2.6. Sintomas cognitivos

Los sintomas cognitivos son frecuentes entre los pacientes con sintomas funcionales
neuroldgicos; pueden ser sintomas de presentacién o acompanar a sintomas como fatiga o
ansiedad.

Los sintomas funcionales de alteracién de la memoria suelen ser los que muchas personas
consideran como normal; por ejemplo, olvidar lo que iban a buscar, perder las Ilaves, olvidar
lo que iban a decir o dificultad para encontrar alguna palabra durante una conversacion.

En la amnesia retrégrada pura, los pacientes tienen incapacidad para recordar partes de su
vida pasada.

En la fuga disociativa, la alteracion es repentina y se caracteriza por un viaje inesperado fuera
del hogar o del lugar de trabajo habitual.

Para evaluar estos sintomas funcionales se pueden realizar pruebas de esfuerzo cognitivo que
incluso pacientes con demencia severa pueden llevar a cabo sin problemas, como la “prueba
de la moneda en la mano” (Tabla 6).
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* El examinador coloca una moneda en su mano y se lo muestra
al paciente durante aproximadamente unos 2 segundos.
Posteriormente, cierra ambas manos y le pide al paciente que cierre
los ojos, que cuente desde 10 hacia atras y que luego abra los ojos
y sehale la mano que contiene la moneda

e Se realizan 10 ensayos, en los que el examinador alterna la moneda
de mano de acuerdo con instrucciones estandarizadas

* Si el paciente elige la mano basandose en la casualidad, indica un
esfuerzo deficiente

* Una puntuacion por debajo de la esperada por probabilidad se
interpreta como trastorno facticio o simulacion, pero este test no
puede diferenciar entre exageracion consciente o inconsciente

Tabla 6. Test de la moneda en la mano.

5.2.7. Temblor
El temblor es el trastorno de movimiento funcional mas frecuente.

Existen varias caracteristicas clinicas positivas sugestivas de temblor funcional (Tabla 7), pero
ninguna de ellas tiene una fiabilidad del 100%.
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* Frecuencia variable: esta prueba puede incluir el inicio y la detencién del temblor y es mas dtil que la amplitud
variable, que se puede encontrar en el temblor orgdnico

¢ Test de entrenamiento: esta prueba se realiza pidiendo al paciente que haga un movimiento de golpeteo ritmico con

la extremidad no afectada. La prueba se puede mejorar si se le indica al paciente que copie un movimiento similar al
del examinador
Si el temblor es funcional, puede suceder una de estas opciones:

e El paciente no puede copiar el movimiento simple de golpeteo y no puede explicar por qué

e El temblor en la extremidad afectada se detiene

e El temblor en la extremidad afectada se arrastra al mismo ritmo que el del examinador
Los resultados falsos positivos son raros; sin embargo, los falsos negativos son mds frecuentes, particularmente si el
temblor es de larga duracién o si es mecanico (p. ej., un temblor en la pierna que golpea el talén en alguien sentado
con el pie apoyado en el suelo en flexién plantar es caracteristico de un temblor funcional). Si la acelerometria esta
disponible, puede ser (til en este test

e Distraccién mediante tareas mentales: pedir al paciente que reste series numéricas de 7 en 7 puede suprimir
temporalmente el temblor

* Movimientos balisticos: se solicita al paciente que realice movimientos balisticos bruscos con su extremidad no
afectada y que toque el dedo del examinador que se mueve rapidamente; el temblor funcional a menudo se detiene
brevemente durante el movimiento

¢ Intento de inmovilizacion: intentar inmovilizar la extremidad afectada a menudo produce un empeoramiento del
temblor funcional. Asimismo, cargar la extremidad con pesas tiende a empeorar el temblor funcional, mientras que el
temblor organico tiende a mejorar con esta maniobra

e Signo de coactivacion: la mayoria del temblor funcional es similar al temblor voluntario. Algunas veces, el
mecanismo del temblor es diferente y se relaciona con la coactivacién de mdsculos agonistas y antagonistas (como
los escalofrios)

¢ Analisis de coherencia: si el temblor funcional esta presente en mds de una extremidad, generalmente tiene la misma
frecuencia. Por contraste, el temblor orgdnico generalmente tiene frecuencias ligeramente diferentes en diferentes
partes del cuerpo. Por tanto, demostrar coherencia del temblor entre diferentes partes del cuerpo puede proporcionar
evidencias para apoyar el diagnéstico de temblor funcional

Adaptado de: Stone J, Carson A. Functional neurologic symptoms: assessment and management. Neurol Clin. 2011 Feb;29(1):1-18, vii.

Tabla 7. Hallazgos vy test dtiles para el diagndstico del temblor funcional.
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6. Diagnostico de los trastornos funcionales
neurologicos y su diagnostico diferencial
con la esclerosis multiple

Cuando se sospecha que los sintomas que presenta el paciente son funcionales, es fundamental
adaptar la anamnesis para que el enfoque sea mas eficiente.

Los elementos fundamentales de la historia clinica se enumeran en la Tabla 8.

Elementos de la historia Comentarios

Lista de sintomas Asegurarse de haber obtenido todos los sintomas fisicos, que es importante no solo para el
diagnéstico, sino para general confianza y seguridad al paciente. Considerar preguntar sobre
fatiga, suefio, concentracién y dolor

Actividades diarias Construir una imagen de lo que el paciente puede y no puede hacer. El paciente puede estar
concentrado en lo que no puede hacer, pero descubrir lo que puede hacer da pistas sobre el
estado de animo y la ansiedad

Inicio e Inicio brusco (aproximadamente el 50% de los pacientes): investigar antecedentes sobre
lesiones fisicas, ataques de panico, episodios de disociacién, migrafia, anestesia general,
efectos secundarios de farmacos, enfermedad viral u otro desencadenante fisiolégico que
puede ayudarnos a explicar un mecanismo al paciente

e Inicio gradual: a menudo asociado con dolor asimétrico y fatiga

Otros trastornos Considerar si el paciente tiene otros diagnésticos, como sindrome del intestino irritable,
funcionales fibromialgia o sindrome de fatiga crénica, que a menudo se consideran trastornos funcionales

Creencias relacionadas | » Considere lo que el paciente piensa que puede estar mal

con la enfermedad » Considere si el paciente u otras personas creen que los médicos han olvidado preguntar algo
(p- €j., “scree que tiene dafio nervioso o cree que es posible

que sus sintomas pudieran mejorar?”

Experiencia con * Pregunte sobre el resultado de las visitas con otros médicos
otros médicos ° Permita que el paciente desahogue su frustracion si es relevante

Adaptado de: Stone J, Carson A. Functional neurologic disorders. Continuum (Minneap Minn). 2015 Jun;21(3 Behavioral Neurology and Neuropsychiatry): 818-37.

Tabla 8. Elementos fundamentales de la historia clinica.
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La prioridad del neurélogo es obtener una imagen completa de los sintomas fisicos y su
impacto en las actividades diarias del paciente, seguida de un conocimiento detallado de
lo que el propio paciente considera que puede estar mal y qué investigaciones y tratamiento
espera el paciente.

La historia clinica puede reflejar sefales de alerta que sugieran un trastorno funcional, como
otros sintomas funcionales, cirugias innecesarias o comorbilidad psicolégica.

Sin embargo, todos estos elementos pueden ser enganosos y el diagndstico de un trastorno
funcional debe realizarse sobre la base de hallazgos positivos de inconsistencia e incongruencia
en la exploracién fisica.

La clave para el diagndstico de un trastorno funcional es encontrar en la exploracién hallazgos
positivos de sintomas funcionales; no debe ser un diagnéstico de exclusién o porque los
sintomas sean abigarrados.

Ademas, ha de tenerse en cuenta que la presencia de signos positivos de sintomas funcionales
no excluye una comorbilidad neurolégica subyacente.

Considerando la gran variabilidad de sintomas neurolégicos funcionales que pueden existir
y que la EM también puede tener una semiologia clinica muy variada (es conocida como “la
enfermedad de las mil caras”), en ocasiones, es preciso realizar el diagnéstico diferencial entre
trastorno funcional neurolégico y EM.

El principal enfoque de diagnéstico diferencial entre ambas entidades serd una adecuada
anamnesis y una exploracion neurolégica exhaustiva para poder detectar los signos positivos
de sintomas funcionales que se han ido comentando a lo largo de la exposicion de la leccion,
pero, teniendo en cuenta que la presencia de signos positivos de sintomas funcionales no
excluye una comorbilidad neurolégica subyacente, en ocasiones se van a requerir test de
laboratorio y/o examenes radiolégicos u otras exploraciones complementarias que nos ayuden
a establecer el diagndstico de certeza, si bien serd importante que comuniquemos al paciente
desde la primera visita nuestro diagnéstico de sospecha de trastorno funcional y que esperamos
que las pruebas sean normales.
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El criterio para realizar exploraciones complementarias sera:
* No estar seguros del diagndstico de trastorno funcional.

* Que el paciente permanezca inseguro del diagnéstico a pesar de haber hecho todo lo
posible por explicarselo.

Algunos pacientes realmente no desean pruebas complementarias, solo quieren una opinién
segura del médico; a otros pacientes solo les interesa la “opinién de las exploraciones
complementarias”.

Como norma general, si se estan realizando exploraciones complementarias para convencer
o tranquilizar al paciente, no debe olvidarse que esto puede ser eficaz solo temporalmente y
que pacientes con problemas de ansiedad grave pueden volverse “adictos” a la tranquilidad
que les proporcionan las exploraciones complementarias.

Del mismo modo, los pacientes que estdn convencidos de que tienen una determinada
enfermedad como la EM, pero esta posibilidad no les genera ansiedad, no necesariamente van
a aceptar una exploracién complementaria negativa.

En un nimero considerable de pacientes, las exploraciones complementarias normales seran
atiles y pueden acelerar la recuperacion de los pacientes.

Preferiblemente, las investigaciones deben realizarse tan pronto como sea posible para evitar
prolongar la incertidumbre del paciente en relacién con su diagnéstico.

La necesidad de buscar una enfermedad orgénica debe sopesarse con el riesgo de descubrir
anomalias radiolégicas o de laboratorio que no tengan nada que ver con los sintomas del
paciente y que puedan retrasar el manejo terapéutico de los trastornos funcionales.

Aunque las pruebas sean anormales y relevantes, no se pueden ignorar los signos positivos de
trastorno funcional y puede ser necesario realizar dos diagnésticos: una enfermedad orgénica
y un trastorno funcional neurolégico.
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° El diagnéstico de la EM es fundamentalmente clinico, no existen alteraciones
patognomonicas en las exploraciones complementarias y el objetivo de las mismas
es documentar la diseminacién de las lesiones en el espacio y el tiempo, confirmar
la presencia de inflamacién intratecal y excluir condiciones que puedan simular una
enfermedad desmielinizante.

* La EM tiene una semiologia clinica muy variada y sus sintomas pueden ser similares
a los sintomas que aparecen en los trastornos funcionales, siendo necesario, en
ocasiones, establecer el diagnédstico diferencial entre ambas entidades.

* Los trastornos funcionales neurol6gicos son un problema frecuente en la préctica
clinica diaria, ya que representan un 15% de los pacientes atendidos en las consultas
de neurologia.

* El diagndstico de los trastornos funcionales neurolégicos debe basarse en la presencia
de signos clinicos positivos de inconsistencia e incongruencia que caracterizan a los
sintomas funcionales en combinacién con un conocimiento sélido de la patologia
neuroldgica.

* El principal enfoque de diagndstico diferencial entre la EM y los trastornos funcionales
neurolégicos es una adecuada anamnesis y una exploracién neurolégica exhaustiva
para poder detectar los signos positivos de sintomas funcionales.

* La presencia de signos positivos de sintomas funcionales no excluye una comorbilidad
neurolégica subyacente y, en ocasiones, se van a requerir test de laboratorio y/o
examenes radiolégicos u otras exploraciones complementarias que nos ayuden a
establecer el diagnéstico de certeza.
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Motivo de consulta

Se trata de una paciente de 35 afnos diagnosticada de esclerosis multiple (EM) que es remitida
a nuestra unidad para obtener una segunda opinién.

Antecedentes personales

No tiene alergias medicamentosas conocidas (AMC).

No tiene habitos toxicos.

Sindrome de intestino irritable diagnosticado a los 30 anos.
Situacion laboral: empleada de banca.

No existen otros antecedentes de interés.

No toma medicacion habitual.

Antecedentes familiares

Tiene una hermana de 30 afos diagnosticada hace 1 afho de EM.

Enfermedad actual

La paciente comenzd, unos 6 meses antes, con dificultad para la deambulacién por pérdida
de fuerza en la pierna izquierda; dicha debilidad se instaur6 en 24-48 horas y desde entonces
ha permanecido estable, provocdndole gran discapacidad que le ha obligado a solicitar la baja
laboral y apenas sale de su domicilio.
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A los 2 meses de la aparicion de la debilidad de la pierna izquierda comienza de forma brusca
a presentar temblor en la mano derecha que le dificulta la escritura y la manipulacién de
objetos con dicha mano.

No refiere otra sintomatologia neurolégica ni sistémica.

La paciente habia sido valorada en otro centro hospitalario donde le realizaron una resonancia
magnética (RM) cerebral informada como lesiones de la sustancia blanca de probable etiologia
desmielinizante (no aportaba las imdgenes) y puncién lumbar con bandas oligoclonales (BOC)

lgG negativas.

La paciente fue diagnosticada de EM y es derivada a nuestra unidad.

Exploracion neuroléogica en nuestra unidad

* Consciente y orientada en el tiempo y el espacio. Habla y lenguaje normales.

* Pares craneales normales. Agudeza visual (AV): 0,8 bilateral.

e Campimetria por confrontacion normal.

* Fuerza: debilidad del miembro inferior (MI) izquierdo (extensién de la cadera 2/5,
resto 3/5). Al explorar la flexion de la cadera contralateral contra resistencia se constata
mejoria de la extension de la cadera izquierda hasta 4/5).

* Reflejos de estiramiento muscular (REM) normales y simétricos.

* Reflejo cutaneo plantar (RCP) flexor bilateral.

* Sensibilidad: hipoestesia tactil y algésica en hemicuerpo izquierdo respetando
hemifacies (division exacta de la alteracidon sensitiva en la linea media). Posicional
y grafestésica normales. Sensibilidad vibratoria abolida en hemicuerpo izquierdo
(incluida la region esternal izquierda, pero no la derecha).

*  Pruebas cerebelosas: dedo-nariz (D-N) muy artefactado en el lado derecho por temblor

de frecuencia variable. D-N izquierdo normal. Tal6n-rodilla (T-R) derecho normal. La
realizacion del T-R izquierdo no es posible por paresia; no presenta nistagmus.
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° Marcha parética del lado izquierdo con arrastre de la pierna y rotacién externa de la
cadera, posible sin ayuda.

* Romberg negativo. Lhermitte negativo.

*  Temblor en el miembro superior derecho (MSD) de frecuencia variable durante la
exploracién que se suprime temporalmente al pedir a la paciente que reste hacia atras
de 7 en 7 y al solicitarle que realice un movimiento de golpeteo ritmico con la mano
izquierda, mientras que el temblor empeora al intentar inmovilizar la mano derecha.

Ld
Comentario
Para plantear el diagndstico etioldgico de la sintomatologia que presenta la paciente, tenemos
que considerar elementos de la anamnesis y de la exploraciéon neurolégica, junto con los
hallazgos de las pruebas complementarias.
En relacion con los datos de la historia clinica, destacan:

* En los antecedentes familiares: hermana diagnosticada recientemente de EM.

* En los antecedentes personales: esta diagnosticada de sindrome del intestino irritable,
entidad que se considera dentro de los trastornos funcionales.

* Enla anamnesis destacan dos sintomas de instauracion relativamente brusca (24-48 h):
Debilidad de la pierna izquierda que le provoca un trastorno de la marcha.
Temblor incapacitante en la mano derecha.
* En la exploracién se detectan signos positivos de trastorno funcional:
En relacién con la debilidad de la pierna izquierda:
e El grado de paresia al realizar la exploracion en la camilla (extension de la

cadera 2/5 y resto 3/5 es mucho mayor al esperado para una paciente que
es capaz de deambular sin ayuda.
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e Al explorar la debilidad se constata el signo de Hoover: al explorar la
flexion de la cadera contralateral contra resistencia se constata mejoria de
la extension de la cadera izquierda, pasando de una fuerza de 2/5 a 4/5). El
signo de Hoover es caracteristico de la debilidad funcional.

e La marcha que presenta la paciente es una “marcha de arrastre” en que
la pierna es arrastrada detras del cuerpo como si se tratase de una Unica
unidad; este tipo de marcha tiene un patrén de marcha funcional.

En relacion con el temblor de la mano derecha, se constatan los siguientes signos
positivos de temblor funcional:

e Temblor de frecuencia variable.

e Se suprime con movimientos ritmicos de la extremidad contralateral y con
maniobras de distraccion.

e Empeora al intentar inmovilizar la extremidad.

En la exploracion, ademads, se detecta alteracion sensitiva hemicorporal con division
exacta en la linea media, junto con abolicién de la sensibilidad vibratoria incluido
el esternén, pero Gnicamente en el lado izquierdo (signos positivos funcionales).

Por tanto, considerando los hallazgos referidos en la exploracion, el diagnéstico clinico de
sospecha es de trastorno funcional neurolégico.

Planteamos a la paciente que aunque este es nuestro diagndstico de sospecha por los hallazgos
de la exploracion fisica, la presencia de signos positivos de sintomas funcionales no excluye
una comorbilidad neurolégica subyacente y, dado que no disponemos de las imdgenes de la
RM cerebral que le realizaron en otro centro, decidimos completar el estudio solicitando una
nueva RM cerebral y medular, y potenciales evocados visuales (PEV) (en la exploracion la AV
es de 0,8 bilateral).

* La RM medular es normal.
° En la RM cerebral se observan dos lesiones de pequefio tamafio localizadas en la

sustancia blanca profunda y otra lesién de pequeio tamafio en la regién yuxtacortical,
siendo estas lesiones inespecificas, sin cumplir criterios de EM (Figura 1).



LECCION 16.

Resonancia magnética cerebral.

Los PEV son normales
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Figura 2. Potenciales evocados visuales.

Diagnostico definitivo

Trastorno funcional neurolégico.

Evolucion de la paciente

Explicamos el diagndstico de trastorno funcional neurolégico a la paciente, basado en los
hallazgos de los signos positivos de sintomas funcionales observados en la exploracion, y
que con las exploraciones complementarias se ha descartado la EM como comorbilidad
subyacente.
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Introducimos el posible rol de la depresion y la ansiedad en los trastornos funcionales
neuroldgicos y la paciente nos comenta que los meses previos al inicio de sus sintomas habia
estado muy preocupada por el diagnéstico reciente de EM a su hermana, generandole ansiedad
y alteracién del dnimo; ademas, habia coincidido con una época de mayor estrés laboral.

Recomendamos rehabilitacion para el trastorno de la marcha y valoracién y apoyo psicolégico.

A los 6 meses, la paciente acude a la consulta refiriendo una mejoria progresiva de la
sintomatologia, siendo la exploracién neurolégica normal.

Conclusiones

* El caso clinico enfatiza la importancia de no basar el diagnéstico inicamente en las
alteraciones de las exploraciones complementarias, que pueden conducir a errores
diagnésticos, como en el caso de la paciente, que fue diagnosticada de EM en funcién
de una interpretacién errénea de los hallazgos de la RM.

¢ Cuando se sospecha un trastorno funcional neurolégico, es importante una anamnesis
adecuada y una exploracién neuroldgica exhaustiva para poder detectar signos
positivos de sintomas funcionales.

* Ha de tenerse en cuenta que la presencia de signos positivos de sintomas funcionales
no excluye una comorbilidad neuroldgica subyacente y, en ocasiones, como en el
caso de la paciente, se han de realizar exploraciones complementarias para llegar al
diagnéstico de certeza.



