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Síndrome  de la  cabeza caída  como primera
manifestación  de una esclerosis lateral
amiotrófica

Dropped head syndrome as a first sign of
amyotrophic  lateral sclerosis

El  diagnóstico  de  la  esclerosis  lateral  amiotrófica  (ELA)  se
basa en  el  cumplimiento  de  unos  criterios  (El  Escorial)1.
Clásicamente se  subdivide  la  enfermedad  por la  loca-
lización de  los  síntomas  al  inicio:  miembros  inferiores,
miembros superiores,  bulbar.  Al final  existirá  una  afecta-
ción generalizada.  Dentro  de  estas  existen  formas  de inicio
más infrecuentes  como  la  variante  seudopolineurítica,  el
síndrome del  hombre  en  el  barril o como  el  caso  que  pre-
sentamos.

Caso clínico

Varón  de  70  años que consulta  por  presentar  en  los  últi-
mos meses  una  debilidad  cefálica  que  le  ocasiona  que  lleve
la cabeza  caída  hacia  delante  apoyada  en  la  zona supraes-
ternal. Se  asocia  a  una  debilidad  general  que  le  repercute
en el  habla  y  en  el  comer:  le  había ocasionado  una  pér-
dida de  unos  10  kg  de  peso. Mejoraba  con  el  reposo  y
empeoraba con  el  ejercicio.  La  primera  exploración  neu-
rológica podía  considerarse  como  normal,  exceptuando  la
tendencia a  mantener  la  cabeza  flexionada  hacia  delante.
Se estableció  como  primera  sospecha  diagnóstica  una  mias-
tenia gravis,  por lo  cual  se realizó  un  test  del tensilón,
que fue  negativo.  La  terapia  de  prueba  con piridostigmina
era ineficaz.  A  las  2 semanas  se  recibieron  los  anticuer-
pos antirreceptor  de  acetilcolina,  que  fueron  normales.
Reexplorado se detectaron  fasciculaciones  en  ambos  del-
toides y  en  los  gemelos,  por lo cual  se recondujo  el
estudio neurofisiológico  a la  valoración  de  una  enferme-
dad de motoneurona,  el  cual  fue  muy  indicativo  de esta.
La evolución  fue  muy rápida  en  forma  de  afectación  pre-
dominantemente bulbar;  le  condujo  a  la  muerte  a  los
4 meses  de la primera  evaluación.

El  síndrome  de  la  cabeza  caída  se agrupa  habitual-
mente con  otros  síndromes  de  inclinación  de  la  columna  de

los  cuales  el  más  conspicuo  sería  la camptocormia2.  Esta
se caracteriza  por  una  flexión  del  tronco  de 90◦ o  más
que puede  aparecer  en sedestación,  que  empeora  al  cami-
nar y  desaparece  con el  decúbito.  Aunque  comparten  las
mismas etiologías,  el  síndrome  de la cabeza caída  siem-
pre indica  organicidad.  Como  curiosidad  reseñar  que  la
camptocormia fue  descrita  durante  la primera  guerra  mun-
dial, cuando  era utilizada  por los  soldados  para  intentar
su licenciamiento,  argumentando  que  era  debida  a la  pos-
tura que debían  adoptar  en  las  trincheras.  Entre  las  causas
descritas, la  principal  son los  síndromes  parkinsonianos,
sobre todo  la  atrofia  multisistémica.  También  pueden  obser-
varse en  enfermedades  neuromusculares  como  la  miastenia
gravis, la  ELA,  las  miopatías  focales,  la miositis  por cuer-
pos de inclusión,  la  polimiositis,  la  miopatía  nemalínica,
la distrofia  facioescapulohumeral;  por tóxicos  (valproico,
agonistas dopaminérgicos);  y  una  miscelánea:  encefalitis,
distonía cervical,  espondilitis  anquilosante.  En  el caso  de
la camptocormia  también  hay  casos  de origen  genético3.
Existen 2 hipótesis  para  explicar  estos  síntomas:  una  dis-
tonía axial  y una  miopatía  focal,  que  han  sido  motivo  de
controversia reciente  en  la literatura  especializada4.  En
nuestro caso  se  debería  a la afectación  de la  musculatura
cervical como  parte de  la lesión  de  las  motoneuronas  que,
en nuestro paciente,  predominaron  en  la  región  bulbar,  y
ocasionó un curso  rápido  de menos  de un  año  hasta  su falle-
cimiento.
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Resultados falsos positivos: el síndrome
del  enfermo imaginario

False  positive  results: The  imaginary invalid
syndrome

Sr.  Director:

En la actualidad  el  laboratorio  clínico  interviene  en  más  del
70% de  las  decisiones  médicas1.  Los  avances  tecnológicos  son
los responsables  de  tan  elevada  contribución  del  laboratorio
en el  diagnóstico2.  No  obstante,  son  estos  mismos  avances,
entre otras  cuestiones,  los  que  pueden  haber  contribuido  a
la inadecuación  en la  solicitud  de  las  pruebas3,  que  produce
un aumento  del  gasto  en el  sistema  de  salud.  Las  pruebas  de
laboratorio pertenecen  al  grupo  de  tecnologías  denomina-
das «little  ticket  tests»

4, y  son  aquellas  que  individualmente
resultan baratas,  pero  como  se  solicitan  muy frecuente-
mente generan  elevados  costes  al  sistema  sanitario.

Por  otro  lado,  la  solicitud  de  pruebas  no  indicadas  genera
también un  número  elevado  de  resultados  falsos  positivos,
cuyos efectos  pueden  ser  muy  nocivos  para  el  paciente.
La propia  naturaleza  estadística  de  los  valores  de refe-
rencia poblacionales  ---por definición  el  5% de  la  población
sana posee  valores  patológicos---  es  una  causa  de valores
falsos positivos.  No  obstante,  solicitar  pruebas  en  poblacio-
nes con  muy  baja  (o nula)  sospecha  de  una  enfermedad  ---es
decir, poblaciones  con baja  prevalencia  de  enfermedad---
potencia todavía  más  los resultados  falsos  positivos.

Dichos  resultados  anormales  inesperados,  y habitual-
mente no  relacionados  con la enfermedad  sospechada,
pueden conducir  a 3 caminos  o  decisiones  clínicas:

- Es  posible  que  no  se lleve a  cabo  ninguna  otra  acción
médica, en  el  caso de  que  dicho  resultado  no  concuerde
con la  sospecha  diagnóstica  ni con los  datos  de  la  historia
y  exploración  física  del paciente.

-  Otra  posibilidad  es que  se  solicite  de  nuevo  la  exploración
analítica.

- Y, finalmente,  el  resultado  inesperado  puede  generar  la
solicitud  de  otras  pruebas  diagnósticas  complementarias,
generalmente más  caras,  o  la  derivación  del paciente  a la
consulta  de  otro  médico  especialista.

Como de  inicio  el resultado  era un falso  positivo,  se ter-
mina no hallando  enfermedad  alguna,  pero  se pueden  crear
una serie  de  situaciones  como  el  denominado  «síndrome  de
Ulises»

5, el  del  paciente  que  sufre  una  Odisea  de pruebas
diagnósticas y  consultas  médicas;  el  descrito  como  «persona

con  un valor  de  laboratorio  anormal»6,  que  puede  deno-
minarse «enfermo  imaginario»,  recordando  a  Molière.  En
cuanto al «síndrome  de Ulises»,  el  enfermo  terminará  ago-
tado y  ansioso pero  diagnosticado  como  «sano»  y  además
«creyéndose sano».  Mucho  más  problemático  es el  enfermo
que puede  acabar  convirtiéndose  en  «el  enfermo  imagina-
rio ».  El individuo  sano  convertido  en  enfermo  imaginario
se convertirá  en  usuario  habitual,  no  solo  del laboratorio,
sino de  todo  el  sistema  de salud,  con las  graves  consecuen-
cias que  implica no solo  a nivel  individual,  sino también  al
propio sistema  sanitario.

El profesional  del laboratorio,  en  constante  comu-
nicación y  colaboración  con  el  clínico  que  solicita  las
pruebas, deberá  promover  su uso  adecuado  y  de  esta  forma
lograr disminuir  los efectos  adversos  relacionados  con  los
resultados falsos  positivos,  en  especial  el  enfermo  ima-
ginario. De  esta  manera,  ayudará  a mejorar  la  eficiencia
diagnóstica y  la  seguridad  del  laboratorio  y, por tanto, la
seguridad del  paciente.
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