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Resumen

Se entiende por Sindrome Vestibular Central aquél en el que los sin-
tomas no guardan proporcién en su intensidad ni armonia en sus
manifestaciones e, incluso pueden no aparecer en su totalidad. Esto
es debido a la afectacion parcial y selectiva de la via vestibular. La
asociacion de otros sintomas por afectacion de determinadas areas
en el tronco del encéfalo y cerebelo, fundamentalmente, guian la
exploracion y el diagnéstico de estos enfermos. La diversidad de
diagnosticos se analizan en este extenso capitulo intentando dar una
aproximacion clinica a la patologia en el sistema nervioso central
que tan frecuentemente se acompanan de vértigo o inestabilidad.

Palabras clave: AIT. Esclerosis mdltiple. Chiari. Traumatismo cra-
neal. Inestabilidad. Vértigo.

La alteracion de la funcién vestibular condiciona una serie
de manifestaciones clinicas de las que el vértigo o falsa sensa-
cion de movimiento, es el sintoma fundamental acompafandose
a menudo de cortejo vegetativo con nauseas y vémitos, sensa-
cion de mareo e inestabilidad. La lesion o disfuncion en algln
punto de las estructuras vestibulares ya sean periféricas o cen-
trales, da lugar a un sindrome vestibular'?. En los mareos y
cuadros vertiginosos de origen central las alteraciones se loca-
lizan en la via vestibular central, generalmente el tronco del
encéfalo, cerebelo y conexiones vestibulo-cerebelosas y de for-
ma excepcional, por afectacion de estructuras supratentoriales
como el tdlamo o la corteza cerebral®4.

Aungue los sintomas de disfuncién vestibular son un moti-
vo frecuente de consulta en la poblacién, la mayoria de los
casos se presentan en el adulto o el anciano, y generalmente
son de origen periférico®. En un amplio meta-analisis® de pa-
cientes que acudian a consulta de medicina general o urgencias
por mareos, el 44% presentaban una vestibulopatia periféricay
en solo un 11% se diagnosticé una causa central. En el 13% de
los casos el origen era desconocido y en un 16% los sintomas
se atribuyeron a patologia psiquiatrica.

Sindrome vestibular central

La anamnesis y datos obtenidos en la exploracion fisica
son de gran utilidad para diferenciar el origen central o periféri-

Summary

Central Vestibular Syndrome are considered as those in which the
symptoms are not in proportion in terms of their intensity nor in the
conjunction of their manifestations, and that may not even appear in
their entirety. This is due to a partial and selective affliction of the
vestibular system. The association of other symptoms, fundamentally
due to an effect on determined areas of the brainstem and cerebellum,
serves as a guide in the exploration and diagnosis of these patients.
The diversity of diagnoses will be analyzed extensively in this chapter
with the intention of providing a clinical approximation to the
pathologies of the central nervous system that so frequently accom-
pany the symptoms of vertigo or instability.

Key words: AIT. Multiple Sclerosis. Chiari. Craneal Trauma.

Instability. Vertigo.

co del cuadro vertiginoso, orientar la realizacién de exploracio-
nes complementarias e instaurar un tratamiento lo mas precoz-
mente posible. Sin embargo, clinicamente no siempre es facil
establecer la diferencia entre un sindrome vestibular central
(SVC) y periférico (SVP) (Tabla 1)*7. El vértigo de origen cen-
tral puede comenzar de forma brusca e intensa, aunque lo ha-
bitual es que sea insidioso y de curso lento. Generalmente se
mantiene durante dias, semanas o meses con fluctuaciones,
pudiendo incluso evolucionar en crisis recurrentes de minutos u
horas. La sensacion vertiginosa suele ser también mas prolon-
gada en el tiempo al ser los mecanismos de compensacién mas
lentos. Muy ocasionalmente el vértigo se presenta en crisis bre-
ves desencadenadas por el movimiento o el cambio de posicion
de la cabeza. El paciente describe una sensacién de movimien-
to, inclinacién o inestabilidad que se intensifica con el movi-
miento y mejora con el reposo; en general hay mas desequili-
brio que vértigo. En el SVC la inestabilidad es maés intensa,
siendo los pacientes incapaces de mantenerse en pie 0 caminar
durante la fase aguda. Por el contrario, la existencia de hipoa-
cusia, otalgia o acufenos orientan a un origen periférico, donde
ademas las nauseas y vomitos son mas evidentes e intensos.
Un dato clinico del mayor interés en el vértigo de origen cen-
tral, es que normalmente se acompafa de otros sintomas y
signos debido al frecuente compromiso de las estructuras
neurolégicas adyacentes. La realizacion de una exploracion
neuroldgica basica, prestando especial atencién a la explora-

200

REV MED UNIV NAVARRA/NVOL 47, N° 4, 2003, 51-59 51




Martinez-Vila E, Riverol Fernandez M, Irimia Sieira P

cion oculomotora suele dar importante informacion para dife-
renciar el origen central del periférico®”. El nistagmo esponta-
neo de origen periférico, siempre esté presente durante las cri-
sis, disminuye con la fijacion visual, no cambia de direccion con
los cambios de la mirada a uno y otro lado y de forma caracte-
ristica aumenta su amplitud cuando se fuerza la mirada hacia
el lado de la fase rapida del nistagmo. Sin embargo, apoyan un
origen central en el nistagmo cuando no se suprime con la
fijacién visual, cambia de direccion con la mirada hacia el lado
opuesto de la fase rapida y suele ser horizontal, vertical o rota-
torio puros. Asimismo, cuando el nistagmo posicional paroxisti-
co es de origen central, no suele fatigarse con la repeticion de

Tabla 1. Principales diferencias entre Sindrome Vestibular Central y
Periférico

Sindrome Vestibular

Central Periférico
Néauseas/Vomitos Moderado Intenso
Inestabilidad Intensa Ligera
Pérdida audicion Raro Frecuente
Acufenos Raro Frecuente
Oscilopsia Intensa Ligera
Sintomas neurolégicos Ausente/Raro Frecuente
Compensacion Lenta Rapida
Nistagmus/Fijacion No se inhibe Se inhibe
Vértigo Mas continuo Mas episddico
Vértigo/Fijacion No se suprime Se suprime

Tabla 2. Causas mas frecuentes de Sindrome Vestibular Central

— Vasculares
- Infarto de tronco cerebral, cerebelo
- AIT en territorio vertebrobasilar
- Malformaciones arteriovenosas
- Hemorragia cerebelosa

— Enfermedades desmielinizantes
- Esclerosis mdltiple

— Tumores del angulo pontocerebeloso
- Meningioma, colesteatoma, neurinoma, metastasis,

— Tumores de tronco cerebral
- Astrocitomas, metastasis,
— Epilepsia focal
- Crisis del I6bulo temporal

— Enfermedades degenerativas
- Ataxia hereditaria familiar tipo 2

— Malformaciones craneocervicales
- Malformacion de Arnold-Chiari

Causas sistémicas

- Farmacos: antiepilépticos, alcohol, antihipertensivos, etc
- Enfermedades infecciosas, hematologicas, endocrinas, etc
- Estados presincopales

— Traumatismos craneales
— Otras

las maniobras, no hay periodo de latencia en su comienzo, dura
mas de un minuto, a menudo es de direccién vertical y puede
cambiar de direccion al modificar la posicion de la cabeza.
Los pacientes que acuden a consulta por un sindrome
vestibular deben ser estudiados en unidades especializadas de
vértigo o trastornos del equilibrio, donde colaboran estrecha-
mente especialistas en otorrinolaringologia, neurologia y oftal-
mologial’. La exploracién otoneurolégica y mas concretamente
de la motilidad ocular con la electro-oculografia y video-oculo-
grafia y el empleo de las nuevas técnicas de neuroimagen con
tomografia computerizada (TC) o resonancia magnética (RM) son
instrumentos de gran utilidad para diferenciar el origen central o
periférico de un sindrome vestibular y establecer su etiologia®*”.

Etiologias del sindrome vestibular central

Las posibles causas que pueden dar lugar a un cuadro
vertiginoso de origen central son muy variadas y se esquematizan
en la Tabla 214#&11, E| SVC se puede presentar en pacientes de
cualquier edad y no existe predileccion por uno u otro sexo. En
condiciones generales, cuando se consideran los grupos de edad
mas jovenes, deben descartarse preferentemente los cuadros
migranosos o una esclerosis multiple, mientras que en la pato-
logia tumoral cerebelosa parece haber una distribucion bimodal
(nifos y adultos). Sin embargo, en la mayoria de los casos el
SVC se presenta en la poblacion de mayor edad (a menudo
portadora de factores de riesgo como la hipertension, dislipemia
o diabetes), siendo el factor etiolégico mas importante la enfer-
medad cerebrovascular isquémica. Aunque los traumatismos
craneales son una causa frecuente de cuadros vertiginosos, y
pueden tener un origen central (sindromes postcontusionales),
generalmente se producen a través de alteraciones en el siste-
ma vestibular periférico.

Epilepsia vestibular

Es una forma de epilepsia focal, en la que las descargas se
originan en el l6bulo temporal (circunvolucién temporal supe-
rior) o en la corteza de asociacion parietal (surco interparietal),
aunque también se ha descrito la presencia de sintomatologia
vertiginosa en pacientes con crisis del l6bulo frontal'?. Los epi-
sodios pueden presentarse aisladamente, como crisis parciales
simples o formando parte de crisis parciales complejas. La inci-
dencia de crisis parciales simples vertiginosas previas a una
compleja se estima en un 12-19%*!2. Excepto en los casos en
que la sensacion vertiginosa se acompafa de otros fenémenos
localizadores, el diagnéstico de sindrome vertiginoso cortical
puede ser muy dificil. Las crisis de origen en el 16bulo temporal
lateral se caracterizan por alucinaciones auditivas, alteracion
de la percepcion visual (cuadros pseudovertiginosos), estado
crepuscular o alteraciones del lenguaje si afectan al hemisferio
dominante. El electroencefalograma muestra puntas uni o bila-
terales en region temporal (Figura 1). Cuando la crisis se origi-
na en el lébulo parietal cursa con sintomatologia predominante-
mente sensitiva, estando mas afectadas las partes del cuerpo
con mayor representacién cortical y puede haber crisis vertigi-
nosas intensas'?. El tratamiento de la epilepsia con crisis
vestibulares es igual al de cualquier epilepsia parcial, empleéan-
dose generalmente la carbamazepina, oxcarbacepina, fenitoina
o acido valproico.
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Ataxia episédica familiar (AEF)

La AEF es una entidad poco frecuente que se hereda de
forma autosémica dominante y se caracteriza por episodios de
deterioro neurolégico donde la ataxia es el sintoma fundamen-
tal®13, Existen dos variedades de AEF: la tipo 1 producida por
mutaciones en el gen KCNA1 del canal del potasio y la tipo 2
por mutaciones en el gen CACNA1A del canal de calcio!!. Tipi-
camente el cuadro clinico se suele desencadenar con el ejerci-
cio fisico y las situaciones de estrés!'!4. En la AEF tipo 2 las
crisis de ataxia se acompafan en mas del 50% de los casos de
vértigo, disartria, diplopia, nauseas y vomitos, en distintas aso-
ciaciones!!. La AEF tipo 2 también conocida como ataxia ves-
tibulocerebelosa periddica o ataxia cerebelosa paroxistica, tie-
ne una respuesta espectacular a la acetazolamida lo que puede
considerarse como una caracteristica de gran valor diagnéstica.
En los periodos interictales no es infrecuente encontrar en pa-
cientes con AEF la presencia de cefalea y nistagmus!®.
Migrana

La incidencia de vértigo en pacientes migrafiosos es tres
veces mayor que en la poblacion general, y a su vez la prevalen-
cia de migrafia en pacientes con vértigo es del 30-50%" 6. A
pesar de ello, las relaciones entre ambos sintomas apenas han
sido tenido en cuenta, al considerarse en el mejor de los casos
como epifendmenos sin relacion patogénica. Recientemente!”
se ha propuesto la “migrafa vestibular” como entidad propia en
aquellos pacientes en los que se asocian episodios de migrafay
vértigo, que no cumplen los criterios de migrafia basilar seglin
la International Headache Society (IHS)'8, pero que responden
al tratamiento profilactico de la migrafa. Se considera que la
migrana vestibular se origina del tronco cerebral, independien-
temente de que se encuentren comprometidas o no las estruc-
turas vestibulares centrales o periféricas. Puede presentarse a
cualquier edad, aunque existe un pico de mayor frecuencia en
la cuarta década de la vida en los varones y entre la tercera y
quinta décadas en las mujeres. La sensacién vertiginosa puede
durar desde pocos segundos a varias horas y ocasionalmente
varios dias. Las crisis audiovestibulares monosintomaticas ocu-
rren en el 78% de los pacientes, asociandose vértigo con sinto-
mas auditivos en el 16% de los casos®!’. Sin embargo, hasta
un tercio de los pacientes pueden cursar también con cuadros
de vértigo sin cefaleas. Aproximadamente el 65% de los pa-
cientes presentan en los periodos intercriticos distintos signos
de afectacion oculomotora central, generalmente nistagmus®7.
Para algunos autores!?, la elevada prevalencia de migrafia ob-
servada en pacientes con vértigo posicional paroxistico benigno
(VPPB) idiopatico, sugiere también una patogenia isquémica
(quizés por vasoespasmo) como predisponente del vértigo,

La migrafa basilar o de Bickerstaff??, es una variante de la
migrafia con aura (IHA) en la que la cefalea, pulsétil, suele ser
occipital. Durante el aura aparecen sintomas deficitarios del
territorio vertebrobasilar, entre ellos el vértigo (hasta en el 60%
de los pacientes), pero también trastornos visuales bilaterales,
disartria, actfenos, hipoacusia, diplopia, ataxia, parestesias bi-
laterales, tetraparesia, y disminucion del nivel de conciencia®®.
La edad de comienzo es variable, con un pico de incidencia en
la segunda década de la vida, la prevalencia es mayor en el
sexo femenino y en el 40% de los pacientes pueden coexistir
otros tipos de migrafa. Siguiendo los criterios de la IHS s6lo un

Figura 1. Epilepsia vestibular. Electroencefalograma con ondas agu-
das en el l6bulo temporal

7,8% de los pacientes con migrafia vestibular cumplirian los
criterios de migrafna basilar!’.

Una variante poco frecuente de migrafia es la migrafa
hemipléjica familiar, que consiste en crisis recurrentes de cefa-
lea asociada a hemiparesia y que se hereda con un patron
autosdmico dominante!®. Tras los ataques, la recuperacién
neuroldgica generalmente es completa, aunque en algunas fa-
milias se ha descrito la presencia de nistagmus. En el 50% de
los pacientes se han encontrado mutaciones en el gen CACNALA
del canal del calcio. Las alteraciones en el gen CACNA1A, (tam-
bién encontrado en otras enfermedades neurolégicas como la
AEF tipo 2), podrian representar una conexién entre los trastor-
nos vestibulares y la migraia®!. Mas de la mitad de los pacien-
tes con migrafia hemipléjica tienen cefaleas que cumplen crite-
rios clinicos de migrafia basilar?.

En el tratamiento de la crisis aguda de migrafa se pueden
utilizar analgésicos tipo AINEs y antieméticos. Se recomienda
restringir el uso de triptanes en las migrafas con aura y concre-
tamente en la migrafia basilar y la migrafia hemipléjica fami-
liar. EI tratamiento preventivo de la migrafia se basa en el em-
pleo de farmacos betabloqueantes (propranolol 40-160 mg/dia),
antagonistas de los canales del calcio (verapamilo 80-380 mg/
dia, flunaricina 5-10 mg/dia) y antidepresivos (amitriptilina 10-
75 mg/dia o fluoxetina 20-40 mg/dia)?2.

Enfermedad cerebrovascular

El sistema arterial vertebrobasilar (VB) se encarga de la
irrigacion del oido interno, cerebelo y tronco del encéfalo. Los
nlcleos vestibulares del tronco cerebral estan irrigados por ra-
mas de las arterias vertebrales y tronco basilar, mientras que la
parte inferior del cerebelo y el l6bulo floculonodular reciben su
vascularizacion de las arterias cerebelosas posterior y anterior.
Como consecuencia, la presencia de un sindrome vestibular es
una de las manifestaciones clinicas mas frecuentes en la isquemia
del territorio VB?3. Se estima que hasta un 25% de los pacien-
tes con factores de riesgo vascular que acuden a los servicios
de urgencia con vértigo, mareo e inestabilidad tienen un infarto
cerebeloso?®. Por otra parte, en casi la mitad de los pacientes
con isquemia VB el vértigo es el sintoma inicial, siendo lo habi-
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tual que se asocien otras manifestaciones por compromiso de
estructuras del territorio posterior. Sin embargo, se han descri-
to casos de pacientes con infarto bulbar que han cursado con
vértigo aislado y ataxia de la marcha?.

Dependiendo de la rama arterial ocluida, se pueden consi-
derar distintos sindromes vasculares en el territorio VB?6. E/
sindrome de Wallenberg o sindrome bulbar lateral suele origi-
narse por la oclusiéon de la arteria vertebral (AV) y menos fre-
cuentemente de la arteria cerebelosa posteroinferior (ACPI) (Fi-
gura 2). Clinicamente cursa con afectacion de los nicleos
vestibulares (vértigo, nistagmus esponténeo, oscilopsia, nauseas,
vémitos), fasciculo espinotalémico (hipoalgesia térmica y dolo-
rosa del hemicuerpo contralateral, respetando la cara), fasci-
culo simpatico descendente (sindrome de Horner ipsilateral),
pares craneales IX y X (paresia palato-faringo-laringea, ronque-
ra, disfagia), nucleo trigeminal (hipoalgesia facial ipsilateral),
fibras olivocerebelosas y/o espinocerebelosas (dismetria, ataxia
ipsilateral), nicleo o el propio haz solitario (pérdida del gusto),
etc. No es infrecuente la presencia de cuadros incompletos. La
evolucién suele ser buena aunque pueden quedar déficits
residuales durante afnos. La isquemia en el territorio de la arte-
ria cerebelosa anteroinferior produce un sindrome bulboprotu-
berancial dorsolateral, con afectacion inferolateral del cerebe-
lo. En este sindrome aparece vértigo intenso, nauseas y vomitos.
Se produce a menudo infarto del laberinto membranoso ya que
en el 80% de los pacientes la arteria laberintica nace de esta
arteria. A nivel ipsilateral existe hipoacusia, actfenos, paresia
facial, dismetria, nistagmus espontaneo e hipoalgesia térmica
y dolorosa ipsilateral en la cara y contralateral en el cuerpo. El
infarto cerebeloso puede ser producido de forma aislada por la
oclusion de diferentes arterias: AV, ACPI, ACAI, sin que haya
inicialmente manifestaciones en el tronco cerebral. La presen-
cia de vértigo, ataxia, dismetria, nistagmus, naduseas y vomitos
configuran el cuadro clinico predominante que puede evolucio-
nar en horas a un sindrome con afectacion de tronco cerebral
por el edema cerebeloso o extension del infarto. La presencia
en el adulto joven de cefalea intensa o dolor cervicofacial aso-
ciado a vértigo, debe hacer sospechar la posibilidad de una
diseccién de la arteria vertebral?’.

Las hemorragias cerebelosas representan el 8% de las
hemorragias intraparenquimatosas siendo el factor etiolégico

Figura 2. Sindrome de Wallenberg. RM cerebral, T2, proyeccion axial.
Infarto laterobulbar izquierdo

4

3
£

s

/JJ

mas importante la hipertensién arterial y después las malfor-
maciones arteriovenosas?®. El hematoma cerebeloso suele lo-
calizarse en el nlcleo dentado y los sintomas dependen de su
tamano y la rapidez de instauracion (Figura 3). Condicionan
generalmente un cuadro muy grave con vértigo intenso, trastor-
no importante de la marcha, rigidez de nuca, nauseas y vémi-
tos, que a menudo progresa rapidamente hacia la tetraparesia
y el coma por compresion del tronco. Los sintomas de presen-
tacion maés frecuentes son las nduseas y vomitos en el 81% de
los casos y trastornos de la marcha y equilibrio en el 79%. El
vértigo y la cefalea aparecen como sintoma inicial en el 60%
de los pacientes.

La isquemia VB también puede cursar en forma de un
ataque isquémico transitorio, con sensacién vertiginosa de ins-
tauracién brusca y de minutos de duracién, acompafada de uno
o varios de los siguientes sintomas: diplopia, disartria, déficit
motor y/o sensitivo, ataxia, dismetria, etc?®.

Es de gran importancia reconocer cuando un sindrome
vestibular es de origen vascular isquémico para instaurar el
tratamiento antitrombético (antiagregante o anticoagulante) con
la mayor brevedad y reducir el riesgo de recurrencias. En los
infartos y hematomas del cerebelo existe el riesgo de hidrocefalia
y compresion del tronco cerebral, pudiendo ser necesario el trata-
miento quirdrgico. Ante la sospecha de un SVC de origen vascular
el procedimiento diagndstico de eleccién es la RM cerebral.

Vértigo posicional central

Se denomina vértigo posicional al desencadenado por los
cambios en la posicién cefalica. Habitualmente son consecuen-
cia de una lesion periférica y se encuadran en el denominado
vértigo posicional paroxistico benigno (VPPB).

Sin embargo, en ocasiones el vértigo posicional puede
deberse a una lesion del SNC, generalmente localizada en la
region del cuarto ventriculo?. Las causas mas frecuentes son los
procesos tumorales y malformaciones vasculares (cerebelo y
tronco del encéfalo), las lesiones desmielinizantes en el curso
de la esclerosis multiple y la malformaciéon de Arnold-Chiari
tipo I. Normalmente existen otros sintomas y signos asociados,
dependientes del proceso causal y de su localizacion que orien-
tan hacia un SVC3. La RM cerebral es la técnica diagndstica
maés Util para identificar las lesiones causantes de vértigo posicional
central.

Enfermedades desmielinizantes

Las enfermedades desmielinizantes estan constituidas por
un amplio grupo de afecciones neurolégicas cuyo substrato
anatomopatoldgico esencial es la desmielinizacién de la sus-
tancia blanca del SNC. Se han clasificado en primarias o idio-
paticas (encefalomielitis agudas diseminadas postinfecciosas o
postvacunales, encefalomielitis hemorragica aguda, esclerosis
multiple) y secundarias a procesos viricos (panencefalitis escle-
rosante subaguda, leucoencefalopatia multifocal), metabdlico-
carenciales (mielinolisis pontina, anoxia-hipoxia, déficit vitamina
B-12, enfermedad de Marchiafava-Bignani) o téxicos (ciclosporina,
metrotexate, mondxido de carbono, radioterapia, etc)®.

La esclerosis multiple (EM) es la enfermedad desmielini-
zante maés frecuente y la que causa mayor discapacidad en los
adultos jovenes. Su etiologia es desconocida, pero parece exis-
tir una predisposicion genética sobre la que actuarian factores
ambientales y agentes virales no identificados, que inducirian
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una respuesta inmunolégica anormal contra constituyentes pro-
pios del SNC. Clinicamente se caracteriza por la presencia de
signos y sintomas, de disfuncion cerebral o medular focal, que
se manifiestan a través de un curso clinico de exacerbaciones y
remisiones alternantes espontaneas; aunque existen formas pro-
gresivas. Aunque cualquier signo o sintoma neurolégico puede
aparecer en la EM, algunos son méas comunes y reflejan la
predileccion de las placas de desmielinizacion por ciertas regio-
nes: neuritis éptica, oftalmoplejia internuclear, sindrome vesti-
bular, parestesias, debilidad en miembros y alteraciones esfin-
terianas.

Los trastornos del equilibrio suelen deberse a una combi-
nacion de alteraciones de la via vestibular con déficits motores,
sensitivos y cerebelosos. La crisis vertiginosa aguda aparece
como sintoma inicial en un 5% de los pacientes, pero es referi-
do a lo largo de la evolucién de la enfermedad en practicamen-
te un 50% de los pacientes. Ademas un 10% de los casos
refieren hipoacusia. El vértigo puede ser espontaneo o posicional
y se acomparia de sintomas por afectacion de nervios craneales
proximos a los nucleos vestibulares (diplopia, parestesias facia-
les, debilidad). La frecuencia de aparicion de los sintomas
vestibulares se explica por la vecindad de los nicleos vestibulares
al cuarto ventriculo, ya que las placas son muy frecuentes en
las areas periventriculares®. La interferencia que produce la
enfermedad sobre las vias vestibulares, visuales y propioceptivas,
provoca oscilopsia. El paciente refiere oscilacion del ambiente
y borrosidad de las imagenes que llegan a interferir de manera
significativa con su actividad diaria, al exacerbarse durante la
deambulacion o en las actividades que exigen mantener una
fijacién visual (lectura). Existe una concordancia entre la oscilop-

sia y el nistagmus pendular. En los pacientes que aquejen
oscilopsia y no se aprecie nistagmus, es necesario realizar una
oftalmoscopia detallada que permita descubrir pequefas sacu-
didas nistadgmicas o crisis de microflutters°.

El diagndstico se basa en los datos clinicos (sintomas y
signos de afectacién multiple, paciente joven, curso fluctuan-
te), estudio del LCR (aumento de la sintesis de 1gG, demostra-

Figura 3. Hematoma hemisferio cerebeloso derecho por rotura de un
cavernoma. RM cerebral, proyeccion axial

Figura 4. Esclerosis multiple avanzada. RM cerebral, T2, proyeccion axial. Imagenes hiperintensas con aspecto confluente en sustancia blanca
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da cuantitativa o cualitativamente -presencia de bandas oligo-
clonales-) y sobretodo por los hallazgos en la RM cerebral y/o
medular de lesiones en la sustancia blanca (Figura 4).

El tratamiento de eleccion de los brotes son los corticoides,
con lo que se reduce la gravedad y duracién de los mismos,
aunque no parece influir en la historia natural de la enferme-
dad. En los Ultimos afios en un intento de reducir la frecuencia
de los brotes y la progresion de la discapacidad se esta utilizan-
do el interferon beta y el copolimero-1°.

Tumores cerebrales

En general los tumores que pueden cursar con un sindro-
me vestibular son los localizados en el tronco cerebral, el cere-
belo en especial los del vermis y los del IV ventriculo. Por su
localizacion es habitual que los sintomas de inicio correspon-
dan a un sindrome de HIC, salvo en los gliomas de tronco o los
cordomas en que suelen existir sintomas especificos®3!. El diag-
nostico se establece por la historia clinica y las técnicas de
neuroiméagen preferiblemente RM. En cuanto a la presencia de
trastornos vestibulares, deben tenerse considerarse las siguien-
tes posibilidades diagnésticas®22.

El meduloblastoma es un tumor de crecimiento rapido
que se origina en la parte posterior del vermis cerebeloso y
techo del cuarto ventriculo, pudiendo llegar a afectar los nu-
cleos vestibulares. El 70% de los casos se presentan en nifos
menores de 8 afos y de predominio en varones. Lo mas rele-
vante del cuadro clinico es la aparicion de hidrocefalia por obs-
truccion del IV ventriculo. El nifo presenta cefalea, vomitos de
repeticién y torpeza al caminar, con caidas frecuentes. Los sinto-
mas evolucionan de forma lentamente progresiva, apareciendo
luego ataxia, diplopia, nistagmus, y dismetria ocular. El signo
mas frecuente y tipico es el edema de papila. Los ependimomas
del cuarto ventriculo, por su localizacién tienen un curso clini-
co mas lento y no existen signos cerebelosos en los estadios
iniciales. Representan el 4% de los tumores intracraneales, y
son mas frecuentes en los nifos. Provocan un cuadro de vomi-
tos crénicos a los que mas tarde se afiade un sindrome de HIC.
Por la vecindad a los nlcleos vestibulares puede existir vértigo
posicional desde el inicio, laterocolis ipsilateral, nistagmus de
posicion, paresia del VI par ipsilateral y signos oculomotores
propios de las lesiones cerebelosas del nédulo. Los astrocitomas,
aparecen entre los 2 y los 20 afos, y con frecuencia tienen un
componente quistico. Los astrocitomas cerebelosos represen-
tan el 20% de los tumores cerebrales de la infancia y tienen un
curso similar al del meduloblastoma, pero la evolucion tiende a
ser mas en brotes con semanas y a veces meses de remision.
Presentan cefalea fronto-occipital, ataxia, dismetria, diplopia,
nistagmus. Los signos oculomotores cerebelosos mas frecuen-
tes son los derivados de la alteracién del vermis: dismetria
sacadica y seguimiento sacadico o ataxico. El hemangioblasto-
mas del cerebelo se pueden presentar a cualquier edad y tienen
como sintomas cardinales ataxia de la marcha, inestabilidad,
vértigo y sintomas/signos de hipertension endocraneal. Se rela-
cionan con la enfermedad de Hippel-Lindau y en la exploracion
puede encontrarse angiomas retinianos, hepaticos y quistes
pancreaticos y es frecuente la policitemia. Los tumores de la
regién pineal, incluyen cuatro tipos fundamentales: el glioma,
el germinoma, los pinealomas (pinealocitoma y pinealoblastoma),
el teratoma. En ocasiones estos tumores se manifiestan solo

por un cuadro de HIC, siendo tipico el signo de Parinaud (limi-
taciéon en la mirada vertical). Los tumores pineales al crecer
pueden comprimir el tronco cerebral y el cerebelo y dar lugar a
vértigo, inestabilidad, alteraciones oculares, ataxia, etc.

Los gliomas del tronco del encéfalo, representan casi el
65% de los tumores de tronco en los pacientes menores de 20
anos. Son de crecimiento lento y la asociacion de sintomas
cécleo-vestibulares se encuentran en la mitad de los pacientes.
Inicialmente aparecen signos de afectacién del VII par craneal
uni o bilateral y después del VI par; posteriormente se afectan
otros pares craneales y vias largas (sensitivas y motoras), con
inestabilidad. Los cordomas son tumores derivados de restos de
la notocorda, localizdndose con mayor frecuencia en el clivus,
desde el agujero occipital hasta el dorso de la silla. Provocan
una destruccién 6sea local y sintomas derivados de la compre-
sién cerebelosa y bulboprotuberancial: afectacion de pares
craneales (Il al XIl), vértigo, disartria, ataxia, etc. Los meningio-
mas del agujero occipital pueden originar sintomas similares
(Figura 5).

Las metéstasis intracraneales se localizan en un 20% de
los casos en las estructuras de la fosa posterior3l. Cuando se
afectan los hemisferios cerebelosos y dependiendo del tamaho
y edema perilesional, los sintomas pueden tardar mucho tiem-
po en aparecer y dar lugar a sintomas muy inespecificos como
cefalea, mareo, inestabilidad y ataxia sélo evidente durante la
deambulacion. Las metéstasis en el tronco del encéfalo puede
debutar con un cuadro clinico agudo por hemorragia intratumoral
(melanoma, carcinoma renal, etc), aunque es mas comin una
evolucion similar a la de los gliomas de tronco, pero mas rapi-
do.

Los sindromes paraneoplasicos hacen referencia a los
efectos remotos de las enfermedades malignas, tienen una
incidencia inferior al 1% de los pacientes con cancer y suelen
aparecer meses o incluso afos antes de diagnosticarse el can-
cer. Distintos sindromes paraneoplésicos pueden cursar con
alteraciones vestibulares®3. La encefalomielitis paraneoplasica,
en la que la afectacién del tronco mas intensa ocurre a nivel
del bulbo, cursa con vértigo, diplopia, inestabilidad y altera-
ciones oculomotoras, siendo mas frecuente la lesién de los
nucleos vestibulares que de los cocleares y suele asociarse
una afectacién del X y Xl pares; cuando es la protuberancia el
segmento mas dafiado, se asocian lesiones del V y VIl pares.
La degeneracién cerebelosa paraneoplasica, es mas frecuen-
te en pacientes con tumores ginecoldgicos (ovario, mama),
debiendo sospecharse en mujeres en edad media de la vida,
que desarrollan un cuadro subagudo de vértigo y ataxia que
progresa a una intensa dismetria bilateral. En el curso evoluti-
vo aparecen diplopia, disartria, temblor, etc. La determina-
cién de anticuerpos anti-Hu y anti-Yo, y el estudio del LCR son
de gran utilidad en la orientacion diagndstica. E/ sindrome
opsoclonus-mioclonus. El opsoclonus es un trastorno carac-
terizado por un movimiento ataxico, irregular, continuo, a sal-
tos, de los ojos del paciente en todas las direcciones de la
mirada. Se puede presentar en nifios con un neuroblastoma y
en adultos con carcinoma pulmonar de células pequefas, aun-
que también se ha observado en encefalitis, traumatismos
craneales y encefalopatias toxicas. Puede aparecer de forma
brusca, con sensacién de inestabilidad y oscilopsia, asociado a
ataxia, vértigo, disartria y mioclonias.
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Trastornos de la charnela occipito-cervical

La médula espinal, el bulbo y el cerebelo son estructuras
muy vulnerables a las anomalias del desarrollo de la columna
cervical y hueso occipital. Las alteraciones craneo-vertebrales
son muy variadas y pueden mantenerse de forma asintomaética
durante afios o cursar con intensas manifestaciones neurolégi-
cas®34. La mas importante de todas ellas es la malformacion de
Chiari. El diagnostico de las alteraciones craneo-cervicales se
establece de forma definitiva mediante la RM, que posibilita
ademas determinar sus repercusiones sobre las estructuras en-
céfalo-medulares®.

El sindrome de Klippel-Feil es la causa mas comun de
fusion vertebral cervical. El sintoma méas comun es el dolor
occipital irradiado hacia el vertex, al que se pueden asociar
distintos grados de compromiso motor incluso la tetraparesia
espastica. La presencia de vértigo, aclfenos e hipoacusia ocu-
rren en el 25-75% de los casos y en ocasiones es debido a una
deformidad de Mondini asociada. Las anomalias de la apdfisis
odontoides, varian desde la separacion completa del odontoides
del axis, a la dislocacién crénica atlanto-axial. Pueden ser de
origen congénito, traumatico, infeccioso o inflamatorio. La ines-
tabilidad atlaido-axial aparece en un 18-30% de los pacientes
con sindrome de Down y en otras enfermedades como el sin-
drome de Hurler (deficiencia de alfa-iuronidasa) y la displasia
espondiloepifisaria. El sindrome de Morquio, puede cursar con
una hipoplasia o aplasia de la odontoides. La impresién basilar
y la invaginacién basilar consisten en el desplazamiento y abom-
bamiento hacia arriba de los céndilos occipitales; si ocurre por
encima del plano del agujero occipital se habla de una invagi-
nacién basilar. A esta anomalia se puede asociar la erosion de
los céndilos occipitales y el atlas, lo que acentda la protrusion
de la odontoides, y se reduce el didametro del agujero occipital
y canal cervical, lo que facilita la compresion bulbo-medular.
Estos pacientes suelen tener cuello corto, baja implantacién
del pelo, mareo, inestabilidad, y distintas manifestaciones cerebe-
losas y medulares3+36,

Los pacientes con alteraciones de la union craneo verte-
bral suelen presentar, hipoacusia progresiva o fluctuante, actfenos
unilaterales y episodios de vértigo relacionados con los movi-
mientos cefélicos, sensacion de oscilacién o desplazamiento
vertical, y sintomas vegetativos. En la exploracién de los pares
craneales existe habitualmente una disfuncion de los pares IX a
XIl, con aparicion de disfagia y disfonia. Si se comprime el
tronco del encéfalo, aparece oftalmoplejia, nistagmus vertical
hacia abajo, apneas del sueno, episodios sincopales y alteracio-
nes sensitivas. El tratamiento es quirlrgico

Malformacién de Chiari. Bajo este término se agrupan
una serie de anomalias congénitas de la base del craneo carac-
terizadas fundamentalmente por descenso de las amigdalas
cerebelosas por detras del bulbo y médula espinal en el canal
cervical a través del agujero occipital y, desplazamiento del
bulbo hacia el canal cervical con la parte inferior del cuarto
ventriculo®®28, La malformacién de Chiari se reduce a dos ano-
malias fundamentales: tipo | y Il. En la segunda, a la malforma-
cion cerebelo-medular se asocia un mielomeningocele, que no
existe en el tipo |I. Hay otras caracteristicas morfolégicas que
pueden presentarse en ambas como el estrechamiento del acue-
ducto de Silvio, obstruccion del agujero occipital por el tejido
desplazado (bulbo y cerebelo), desplazamiento del resto del

Figura 5. Meningioma del agujero occipital, y desplazamiento
bulboprotuberancial. RM cerebral, proyeccion axial

Figura 6. Malformacién de Chiari tipo 1. RM cerebral, proyeccién
lateral. Descenso de amigdalas cerebelosas hasta nivel C2

cerebelo que también facilita la obliteracion de la cisterna magna,
los agujeros de Luschka y Magendie se abren en el canal cervi-
cal, etc. Todos estos factores facilitan la aparicién de una hi-
drocefalia. Se pueden asociar también otras anomalias cere-
brales (polimicrogiria) y éseas (fosa posterior pequefa e
impresién basilar). En la malformacién de Chiari Il el problema
fundamental es la hidrocefalia progresiva, que se manifiesta ya
en el nacimiento o en la infancia, siendo llamativos los sinto-
mas por afectacion de pares craneales inferiores: estridor
laringeo, fasciculaciones linguales, paralisis del esternocleido-
mastoideo, pardlisis facial, hipoacusia, estrabismo, dismetria
sacédica, y nistagmus evocado por la mirada en el plano hori-
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zontal. La malformacién de Chiari tipo | es la forma mas fre-
cuente y sus manifestaciones clinicas se pueden presentar de
forma aguda al realizar maniobras que incrementan la presion
intracraneal o de forma progresiva. El sintoma méas comun es la
cefalea occipital intensa que aparece al realizar esfuerzos (de-
fecacion, tos, estornudo, ejercicio fisico, etc). Un 25% de los
pacientes presentan cuello corto. Otros sintomas frecuentes son
la ataxia cerebelosa y tetraparesia, asi como los derivados de la
siringomielia en caso de que se presente asociada. La siringo-
mielia consiste en una cavitacion intramedular generalmente
cervical, que crece de forma lentamente progresiva, pudiendo
extenderse cranealmente hasta el bulbo (siringobulbia) o
caudalmente hasta la médula dorsal o lumbar. Se caracteriza
clinicamente por la existencia de una disociacion termoalgésica
suspendida y amiotrofia braquial. Aproximadamente el 90% de
los casos de siringomielia ocurren en la malformacién de Chiari
tipo I, mientras que sélo un 50% de los pacientes con malfor-
macién de Chiari tipo | tienen asociada siringomielia. Los pa-
cientes pueden presentar también las alteraciones antes descri-
tas, con paréalisis de pares craneales bajos, alteraciones
cerebelosas, bulbares y medulares (trastornos sensitivos y mo-
tores). La incidencia de anomalias oto-neuroldgicas suele ser
alta. Los pacientes manifiestan tipicamente mareo o vértigo,
oscilopsia y visién borrosa, que se acentlan al realizar manio-
bras de Valsalva, o con los movimientos cefalicos. La explora-
cién oculomotora pone de manifiesto las anomalias tipicas de
las alteraciones cerebelosas, siendo lo mas frecuente (25-75%),
el nistagmus vertical hacia abajo sobre el que tiene muy poco
efecto la fijacion visual. Las respuestas caléricas son habitual-
mente simétricas y sélo llama la atencién la falta de supresion
visual del nistagmus. Los cambios de posicion producen una
modificacién muy significativa e importante del nistagmus ver-
tical, de tal manera que incluso puede manifestarse con una
discreta hiperextension cervical. En la forma complicada de la
malformacion de Chiari tipo |, suele apreciarse un nistagmus de
tipo torsional que se incrementa a medida que se dirige la mi-
rada en la direccion del componente rapido®°. El diagnéstico se
realiza mediante la RM, que pone de manifiesto en la proyec-
cion lateral no solo la anomalia de la union craneo-vertebral,
sino también su intensidad y repercusiones sobre las estructu-
ras vecinas (Figura 6). El Unico tratamiento eficaz es el quirtr-
gico (laminectomia de los primeros segmentos cervicales y
ampliacion del agujero occipital) y esta indicado cuando la pro-
gresion o intensidad de los sintomas provocan una incapacidad
significativa. El nistagmus, la inestabilidad y otros signos deri-
vados de la compresion de estructuras de la fosa posterior sue-
len ser relativamente resistentes al tratamiento, sobretodo si son
de larga evolucién. La cefalea suele tener buen prondstico®®.

Causas sistémicas

Existe por otra parte una amplia variedad de condiciones
que pueden afectar secundariamente a las estructuras vestibulares
centrales y/o periféricas, y dar lugar a cuadros de mareo y vér-
tigo. Entre ellas debe destacarse los farmacos (anticonvulsivan-
tes, hipnéticos, alcohol, antihipertensivos, etc), estados presin-
copales debido a isquemia cerebral global (hipotensién
ortostatica, arritmia cardiaca, valvulopatias, etc), enfermeda-
des infecciosas (meningoencefalitis, cerebelitis de origen viral y
bacteriano), enfermedades hematolégicas (policitemia, anemia,
etc), endocrinopatias (hipotiroidismo, etc), vasculitis, etc*.

Tratamiento del sindrome vestibular central

El tratamiento del SVC se puede dividir en tres categorias:
el tratamiento especifico de cada entidad, el tratamiento sinto-
matico y el tratamiento rehabilitador.

El tratamiento especifico depende de la causa responsable
del SVCy ha sido esquematizado previamente cuando se consi-
deraron los factores etiologicos. El objetivo del tratamiento sin-
tomatico es controlar el vértigo, la sensacion de mareo e ines-
tabilidad y aliviar las nauseas y los vomitos?. Como primera
linea terapéutica se pueden utilizar los antihistaminicos como
el dimenhidrinato (50-100 mg/6 horas), que posee propieda-
des antieméticas y sedantes. En segundo lugar se encuentran
los farmacos con efecto sedante vestibular como el sulpiride
(50-100 mg/8 horas), la tietilperazina (6,5 mg/12 horas), la
meclicina (25 mg/6 horas), la cinaricina (25-75 mg/12 horas)
o la flunaricina (10 mg/24 horas). La persistencia de las nau-
seas y/o vémitos puede hacer necesario la utilizacién de
antieméticos como la metoclopramida, ondansetron o
domperidona. Sin embargo, se recomienda no prolongar la ad-
ministracion de estos fArmacos ya que interfieren con los proce-
sos fisioldgicos de compensacion y por el riesgo de desarrollar
efectos secundarios de tipo extrapiramidal?.

Dado que la rehabilitacion vestibular favorece los procesos
de compensacién vestibular, se recomienda iniciarla lo antes
posible. Estos ejercicios deben realizarse al menos dos veces al
dia, durante varios minutos, aconsejandose que se hagan lo
mas frecuentemente que el paciente pueda tolerar*!.
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