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ELECTROENCEFALOGRAFIA

Electroencefalograma intercritico
en el sindrome de Angelman:
a proposito de un caso

Martinez Puerto AM, De San Nicolds
Fuertes D, Alarcon Martinez H, Garnés

Sanchez CM, Sampedro Andrada A,
Maeztu Sardifia MC

Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca.
Murcia.

Introduccion. El sindrome de Angelman
es una enfermedad genética de heren-
cia materna secundaria a una micro-
delecién del cromosoma 15q11-13. Cli-
nicamente cursa con retraso mental,
epilepsia, déficit de lenguaje, dismor-
fia facial y fenotipo conductual carac-
teristico (risa inmotivada, apariencia
de felicidad y personalidad excitable).
Objetivo. Describir los hallazgos del
electroencefalograma (EEG) de un ca-
so clinico que concuerda con el patrén
caracteristico descrito en la bibliogra-
fia. Caso clinico. Nifia de 11 afios, con
clinica compatible con encefalopatia
grave, que presenta risa inmotivada,
estereotipias motoras, incontinencia,
se desplaza con ayuda, emplea poco
las manos y no tiene lenguaje verbal,
aunque si mirada comunicativa y con-
firmacién genética de sindrome de An-
gelman. Se le realiza video-EEG de du-
racion intermedia. El EEG puso de ma-
nifiesto una actividad de fondo lentifi-
cada, arreactiva a la apertura-cierre
de parpados y sin diferenciacién entre
suefio-vigilia. Destaca la presencia de
brotes generalizados de ondas lentas
(2,0-4,0 Hz y hasta 400 V) de pre-

dominio anterior, sobre los que con
elevada incidencia se sobreimponen
grafoelementos afilados, adquiriendo
morfologia de complejos punta-onda
que se favorecen con la somnolencia
y el suefio, asi como la presencia, de
forma aparentemente independien-
te, de brotes de ondas lentas focales
bioccipitales que se favorecen con el
cierre de los parpados-somnolencia y
no se identifican durante el suefio.
Conclusiones. El sindrome de Angel-
man tiene una incidencia estimada de
1/10.000-40.000 y debe sospecharse
en pacientes con la clinica definitoria
de dicho sindrome. El reconocimiento
de los hallazgos EEG caracteristicos,
aunque no patognomdanicos, pueden
orientar en el diagndstico precoz y tra-
tamiento de estos pacientes a la es-
pera de confirmacién genética.

2.

Anomalias EEG intercriticas de
tres nifios con crisis epilépticas
afebriles de semiologia poco
precisa y su prondstico

Picornell Darder M, Lépez Sanchez IE,

Hernandez Hernandez P, Rodriguez
Jiménez M

Hospital Universitario de Mdstoles. Madrid.

Introduccion. Hay crisis en la infancia
cuya semiologia critica no esta bien
definida debido a la falta de testigos
presenciales, siendo dificil poder esta-
blecer el diagndstico y prondstico. Ob-
jetivo. Estudiar las anomalias epilepti-
formes intercriticas (AFEl), en estos nifios
mediante estudios EEG poligraficos de
vigilia y suefio. Casos clinicos. Revisién
de tres pacientes con crisis epilépticas
afebriles de semiologia dificil de preci-
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sary con estudios EEG de vigilia-suefio
seriados: dos nifios (9 y 11 afios) con
mas de cinco afios de evolucién desde
la primera crisis y una nifia de 3,5
afios con un afio de evolucién. En to-
dos los casos, la semiologia critica ob-
servada ha sido de afectacion de con-
ciencia, dificil de precisar la duracion,
y sequida de un periodo breve de de-
sorientacion. Los nifios fueron encon-
trados tumbados en el suelo 0 en la
cama sin conocimiento, pero no se
les podia despertar y no presentaban
otra sintomatologia. Antecedentes fa-
miliares de epilepsia diversos en to-
dos los casos. Hallazgos EEG: durante
la vigilia, las AEI son brotes paroxisti-
cos bilaterales de actividades lentas
irregulares asociadas a ondas agudas
y a ondas lentas angulares, de breve
duracién, con cierta asincronia inter-
hemisférica. Durante el suefio hay bro-
tes paroxisticos generalizados, de on-
das agudas y ondas lentas (eshozan
punta-onda generalizada), pero con
cierta asincronia interhemisférica. La
evolucién de las AEl es variada: en
dos casos, las AEl desaparecen duran-
te un registro y reaparecen en el si-
guiente, y en todos se observan modi-
ficaciones durante el suefio, pero que
tienden a desparecer progresivamen-
te. Se comparan las AEl con las epilep-
sias benignas de la infancia, y se ob-
serva que, en estos tres casos, son
menos frecuentes y mas variables de
un estudio a otro. Conclusiones. Las
caracteristicas de los episodios criticos
y de las AEl'y los antecedentes familia-
res de epilepsia orientan a un pronds-
tico benigno para esta epilepsia de la
infancia.

3.

Efectos del perampanel
sobre el electroencefalograma

Fernandez Sanchez VE, Postigo Pozo MJ,
Serrano Castro P

Hospital Regional Universitario de Malaga.

Introduccion. El perampanel es el tni-
co farmaco antiepiléptico (FAE) apro-
bado que se dirige selectivamente a
los receptores de AMPA, un mecanis-
mo de accién diferente al que ejercen
los demas FAE existentes en la actua-
lidad. Los receptores AMPA desempe-
fian una funcién esencial en la dise-
minacién de las crisis epilépticas. Esta
aprobado con tratamiento concomi-
tante de las crisis de inicio parcial con
o sin generalizacién secundaria y de
las crisis tonicoclénicas generalizadas
primarias en adultos y adolescentes
a partir de 12 afios con epilepsia idio-
patica generalizada. Los efectos de es-
te FAE sobre el electroencefalograma
(EEG) no se han descrito. Pacientes y
métodos. Andlisis retrospectivo de los
EEG de 25 pacientes pre y postrata-
miento con perampanel. Dos neuro-
fisidlogos revisaron de forma inde-
pendiente y ciega los EEG pre y pos-
tratamiento. Resultados. Se revisaron
25 pacientes con un EEG de seguimien-
to medio tras un afio de tratamiento
con perampanel. Estos pacientes pre-
sentaban epilepsias generalizadas (n =
10) y epilepsias focales (n =15). El EEG
postratamiento mostraba en el 80%
de los pacientes ritmos rapidos difu-
sos de alto voltaje. Los pacientes con
epilepsias generalizadas presentan fo-
calizacién de las descargas postrata-
miento, y los pacientes con epilepsias
focales, tendencia a la desaparicion de
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las actividades paroxisticas focales. Con-
clusiones. El perampanel presenta
efectos sobre el EEG que deben cono-
cerse para la correcta valoracion del
efecto del farmaco y el pronéstico de
los pacientes con este tratamiento.

4,

Sindrome de Aicardi de
supervivencia prolongada:
a propdsito de un caso

Guede Guillén'Y, Polo Arrondo A,
Massot Tarrus A, Prieto Montalvo J

Hospital General Universitario Gregorio
Marafién. Madrid.

Introduccion. El sindrome de Aicardi es
una enfermedad neuroldgica rara de-
finida clasicamente por agenesia del
cuerpo calloso, espasmos infantiles y
lagunas coriorretinianas. Pese a pre-
sentar otras alteraciones sistémicas,
la afectacién neuroldgica resulta prio-
ritaria para el diagndstico y el pronds-
tico de estos pacientes, grave en la
mayoria de los casos. El tratamiento
de las crisis es fundamental por condi-
cionar la funcionalidad, la calidad de
vida y la supervivencia. Caso clinico.
Mujer de 28 afios, en sequimiento en
nuestro centro desde los dos meses
de edad, con diagnéstico de sindrome
de Aicardi y sindrome de West, evolu-
cionando a sindrome de Lennox-Gas-
taut. Presenta un mal control de las
crisis pese a haber tomado muiltiples
farmacos antiepilépticos, por lo que
se plantea la posibilidad de realizar
callosotomia o estimulacién vagal, an-
te lo cual se solicita un video-EEG pro-
longado. Los registros EEG realizados
desde la infancia van desde un traza-
do de hipsarritmia durante la lactan-
cia, mostrando las primeras salvas de
punta-onda lenta bilaterales y de pre-
dominio anterior en la infancia, hasta
un trazado tipico de sindrome de Len-
nox-Gastaut en la adolescencia que
se mantiene en la edad adulta. Las
crisis, inicialmente espasmos, se han
ido modificando a lo largo del tiempo
hasta predominar las crisis ténicas. En
el video-EEG prolongado de 26 horas,
se pudieron registrar mas de 100 cri-
sis, la mayoria durante el suefio, ca-
racterizadas por apertura ocular, aler-
tamiento y postura ténica de miem-
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bros superiores. Conclusiones. El 92%
de los pacientes con sindrome de Ai-
cardi presentan crisis epilépticas, ha-
bitualmente intratables. La realizacién
del video-EEG prolongado en algin mo-
mento de su evolucién resulta impres-
cindible para determinar el tipo de cri-
sis y su frecuencia. Muy pocos de estos
pacientes superan los 20 afios, como
en este caso, por lo que medidas mas
agresivas para el control de las crisis
deberifan evaluarse en busca de me-
jorar la calidad de vida del paciente.

5.

Revision neuroldgica-

neurofisiélogica de pacientes con
esclerosis tuberosa del Hospital
Universitario Virgen Macarena

Jiménez Jurado GM, Dinca Avarvarei L,
Aquilar Anddjar M, Menéndez de Leén C

Hospital Universitario Virgen Macarena.
Sevilla.

Introduccion. El complejo esclerosis tu-
berosa (CET) es una enfermedad au-
tosémica dominante y multisistémica
que representa una de las causas ge-
néticas mas frecuentes de epilepsia.
Las manifestaciones neuroldgicas (80-
100%) son fundamentalmente tras-
tornos del neurodesarrollo, alteracio-
nes cognitivas y conductuales y epi-
lepsia (60-90%). Pacientes y métodos.
Se realizd una revisién de los pacientes
diagnosticados de CET atendidos en
nuestro hospital en los dltimos 13 afios,
de acuerdo con los criterios diagnésti-
cos actuales. Las variables analizadas
fueron: trastornos del neurodesarro-
llo, alteraciones cognitivas y conduc-
tuales, epilepsia, EEG, resonancia mag-
nética y tratamiento. Resultados. 25
pacientes, 40% mujeres y 60% hom-
bres, con una edad comprendida en-
tre 4 y 45 afios. El 68% tenia epilep-
sia, de los cuales el 47,1% presenta-
ron crisis de inicio focal no motor; el
41,1%, crisis de inicio focal con evolu-
cién hacia generalizacién; el 5,9%,
crisis focales con alteracién del nivel
de conciencia, y el 5,9%, sindrome de
West. El 47% estaba libre de crisis.
Respecto al total, el 36% presentaron
retraso mental; el 32%, retraso psico-
motor; el 28%, retraso en la adquisi-
cién del lenguaje, y el 28%, trastor-

nos del aprendizaje. Respecto a los
pacientes epilépticos, el 47,05% pre-
sentaban alteraciones EEG (50% pun-
tas focales y regionales, 38,5% com-
plejos punta-onda bilaterales sincro-
nos, 12,5% actividad lenta focal irre-
gular). En neuroimagen, un 72% pre-
sentaba tuberes corticales; un 28%,
nédulos subependimarios, y un 20%,
SEGA. La mayoria de los pacientes rea-
lizaban tratamiento con combinaciones
de al menos dos farmacos; los mas
utilizados son acido valproico, lamo-
trigina y levetiracetam; ademas en
tres pacientes se asocia everolimds,
con buena respuesta terapéutica. Con-
clusiones. El CET conlleva un alto ni-
vel de complejidad diagnédstica y te-
rapéutica y precisa un abordaje mul-
tidisciplinar. Dada la alta prevalencia
de la epilepsia en los nifios con CET, es
importante realizar un EEG basal in-
cluso en ausencia de crisis. La frecuen-
cia de realizacién de un EEG de control
dependera de la evolucidn clinica.

6.

Analisis epidemioldgico
del video-EEG de rutina
en una UCI de neurocriticos
Ferrer Piquer S, Diaz Baamonde A,

Pérez-Morala Diaz AB, Gonzdlez Rato J,
Santovefia Gonzalez L

Hospital Universitario Central de Asturias.
Oviedo, Asturias.

Introduccion. La electroencefalografia
(EEG) es un registro neurofisioldgico
habitual en las unidades de cuidados
intensivos en pacientes neurocriticos.
A pesar de las recomendaciones de la
Sociedad Europea de Medicina de Cui-
dados Intensivos, la monitorizacién me-
diante EEG continua no es un recurso
disponible para la mayoria de centros
hospitalarios, siendo utilizado habi-
tualmente el EEG de rutina. Pacientes
y métodos. Se llevé a cabo un estudio
retrospectivo, en un periodo de dos
afos, de todos los pacientes someti-
dos a al menos un EEG de rutina du-
rante su ingreso en una UCl de 58 ca-
mas de un hospital terciario. Se reco-
pilaron datos demograficos y se codi-
ficaron los datos de la etiologia que
motivé el ingreso, la sospecha clinica
inicial y los resultados electroencefa-
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logréficos. Resultados. Se incluyen un
total de 342 pacientes, descartando
aquellos con sospechainicial de muer-
te encefélica para transplante (n = 66).
De los 276 restantes (188 varones y
88 mujeres, con una edad media de
59 afios), se obtuvieron un total de
495 video-EEG. El motivo de ingreso
mds frecuente fue el ictusr (25%), y la
indicacién principal del EEG, la sospe-
cha de crisis epilépticas (48%). El ha-
llazgo especifico en el EEG mas fre-
cuente fue la presencia de grafoele-
mentos epileptiformes, confirmando-
se en el 18% de los pacientes la sospe-
chainicial de crisis o estado epiléptico.
La tasa de mortalidad en la muestra
durante este periodo fue de un 34%.
Conclusiones. El video-EEG de rutina
es una herramienta valida para un
mejor diagndstico y prondstico del es-
tado cerebral funcional en el paciente
neurocritico. La serie actual presenta
valores de deteccién epileptiforme si-
milares a estudios previos, lo que con-
firma la validez de un control periddi-
co de estos pacientes mediante video-
EEG para optimizar su manejo.

7.

Descargas lateralizadas
periddicas en un caso de
enfermedad de Creutzfeldt-Jakob

Mir6 Andreu A?, Lopez-Bernabé R®,
Carrasco Méndez CA¢, Martinez de
Quintana A¢, Gémez Cardenas CP¢,
Cuadrado Arronis JP¢, Biec Aleman F¢

?Hospital General Universitario Santa Maria
del Rosell. ®Hospital General Universitario
Morales Meseguer. “Hospital General
Universitario Reina Soffa. Murcia.

Introduccion. La enfermedad de Creutz-
feldt-Jakob es una enfermedad pridni-
ca o encefalopatia espongiforme trans-
misible, que se desarrolla como con-
secuencia de la acumulacién de la pro-
teina pridnica en el cerebro. Clinica-
mente se caracteriza por deterioro
cognitivo, sintomas psiquiatricos y al-
teraciones motoras. El video-EEG sirve
de gran ayuda para el diagndstico,
mostrando en la mayoria de los casos
una actividad cerebral caracterizada
por la presencia de descargas periddi-
cas generalizadas de corta duracién
(< 4 s), pero también puede presen-
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tar actividades delta frontales ritmicas
e intermitentes, un patrén alternante
ciclico o un trazado difuso de muy ba-
jo voltaje. Caso clinico. Mujer de 74
afios, independiente para las activida-
des de la vida diaria, traida a urgen-
cias por un cuadro agudo de 48-72
horas de evolucién de alteracién del
comportamiento, del ciclo suefio-vigi-
lia, alucinaciones visuales y pérdidas
de memoria. Durante su ingreso, se
realizaron cinco video-EEG consecuti-
vos. Inicialmente se registraron des-
cargas periédicas lateralizadas a 1 Hz
sobre el hemisferio derecho, que pre-
sentaba ademas una actividad de fon-
do enlentecida. Su empeoramiento cli-
nico (fluctuacion del nivel de conscien-
cia e inestabilidad cardiovascular) se
correlacion6 con el empeoramiento
electroencefalografico, observandose
un patrén alternante ciclico y un au-
mento de la actividad periddica, has-
ta generalizarse (descargas periddicas
generalizadas), con atenuacién del
voltaje de la actividad de fondo entre
las descargas. La evolucion clinica, los
hallazgos electroencefalograficos y la
resonancia magnética cerebral fueron
sugerentes de enfermedad de Creutz-
feldt-Jakob. Pendiente de confirma-
cién mediante necropsia. Conclusiones.
Queremos resaltar la importancia de
la realizacién de video-EEG seriados
para un diagndstico precoz de los pa-
cientes neuroldgicos criticos; es una prue-
ba inocua, de bajo coste y facil acceso.

8.

Estado epiléptico no convulsivo
por uso recreativo de baclofeno
Gil Galindo N, Giner Bayarri P, Lujan
Bonete M, Cervera Torres L, Cors Serra S,
Mazzillo Ricaurte A, Zalve Plaza G

Hospital Universitario Doctor Peset. Valencia.

Introduccion. El baclofeno es un ago-
nista selectivo del receptor GABA,, uti-
lizado clinicamente para el tratamien-
to de la espasticidad muscular de al-
gunas enfermedades como la esclero-
sis mdltiple, ictus, enfermedades de
la médula espinal u otras alteraciones
del sistema nervioso, asi como en el
tratamiento del alcoholismo o el hipo
crénico. Sus efectos en caso de sobre-
dosis incluyen desde la somnolencia

hasta el coma. En los Ultimos afios se
han detectado casos de uso de baclo-
feno como droga de uso recreativo.
Caso clinico. Vardn de 17 afios, sin an-
tecedentes patoldgicos relevantes, que
ingresa en la Unidad de Cuidados In-
tensivos tras haber sido encontrado
por sus padres inconsciente y sin res-
puesta a estimulos. Tras implementar
las medidas generales de soporte vi-
tal, se realiza el estudio pertinente pa-
ra conocer la causa del coma, siendo
negativas las pruebas de imagen y los
analisis de toxicos en orina. Se solicita
EEG urgente, donde se observa actividad
continua de caracteristicas epilepté-
genas, compatible con estado epilép-
tico no convulsivo. Finalmente, se sos-
pecha intoxicacién por baclofeno por-
que se hall6 entre sus pertenencias
un blister vacio de dicho medicamen-
to, fdrmaco que no tenia prescrito.
Conclusiones. El presente caso mues-
tra la importancia de considerar la in-
toxicacién por baclofeno ante un co-
ma grave con alteraciones en el EEG de
estado epiléptico no convulsivo, sien-
do ademas un medicamento que se
estd popularizando entre los jévenes
como droga de uso recreativo.

9.

Utilidad del EEG urgente

Moreno Vico L, Ayuso Hernandez M,
Abete Rivas M, Iglesias Tejedor M

Hospital Clinico Universitario de Valladolid.

Objetivo. Demostrar la importancia del
electroencefalograma (EEG) urgente
para diagnosticar a un paciente con
sospecha de estado epiléptico no con-
vulsivo, y de la realizacién de EEG se-
riados para comprobar la eficacia del
tratamiento. Caso clinico. Varén de 70
afios, con antecedentes de hiperten-
sion arterial, diabetes, hipercolestero-
lemia y epilepsia generalizada prima-
ria durante la adolescencia, asintoma-
tico durante 15 afos, cuando de nue-
VO comienza a presentar crisis tonico-
clénicas generalizadas controladas con
fenitoina. Acude a urgencias reitera-
damente por episodios de desorienta-
cién, comportamientos no habituales
y lenguaje incoherente. Se realizan vi-
deo-EEG urgentes cada vez que el pa-
ciente acude a urgencias, que mos-
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traban actividad continua y generali-
zada de punta-onda y polipunta-on-
da, sin clinica asociada. Se demostrd
que el paciente se hallaba en estado
epiléptico con una frecuencia de una
vez cada 2,5 afios (desde 2006 hasta
2018, sufre un episodio en los afios
2006, 2007, 2009, 2015, 2016). Di-
cho estado no era dependiente de la
medicacién o de enfermedades infec-
ciosas 0 metabdlicas. Gracias al uso
del EEG urgente se pudo comprobar
que el paciente estaba en estado epi-
|éptico no convulsivo en los distintos
episodios; se modificé el tratamiento
y se normalizé el registro electroence-
falografico. El paciente estaba asinto-
matico en el momento del alta médi-
ca. Conclusiones. La experiencia de-
muestra la necesidad de realizar de
forma urgente un EEG en pacientes con
alteracién del nivel de conciencia, des-
conexion del medio y desorientacion,
ya que puede tratarse de un estado
epiléptico no convulsivo, lo que per-
mite disminuir el tiempo del diagnds-
tico e iniciar lo antes posible el trata-
miento. Ademas, la realizacién de video-
EEG de forma seriada es clave para
comprobar la eficacia del tratamien-
to, mejorando de este modo el pro-
nostico del paciente y su progresion a
un estado refractario al tratamiento y
a las complicaciones asociadas.

10.

Utilidad del electrocorticograma
posquirtirgico como valor
prondstico en pacientes
intervenidos de epilepsia
refractaria

Buigues Lafuente A, Rubio Sdnchez P,
Goémez Siurana E, Teresi Copovi |,

Garcés Sanchez M, Gutiérrez Martin AJ,
Villanueva Haba VE

Hospital Universitari i Politecnic La Fe. Valencia.

Introduccion. La monitorizacién median-
te electrocorticograma (ECoG) duran-
te la cirugia resectiva de epilepsia es
controvertida ya que algunos estudios
muestran asociacion entre la desapa-
ricion de descargas interictales posci-
rugia y buen pronéstico del paciente,
pero otros no encuentran evidencia
de ello. Pacientes y métodos. Hemos
realizado un estudio observacional re-

trospectivo de pacientes con epilepsia
refractaria intervenidos en nuestro
hospital entre julio de 2015 y abril de
2017. Se ha valorado la presencia de
descargas interictales en el ECoG in-
traoperatorio pre y posreseccion. Tras
la cirugia, la evolucién se clasificé se-
gun la escala de Engel, con un mini-
mo de un afio de seguimiento. Resul-
tados. De un total de 83 pacientes in-
tervenidos, 76 reunian criterios de in-
clusién: 51 (67%) quedaron sin crisis,
mientras que 25 (33%) continuaron
con crisis tras la cirugfa. Se obtuvieron
registros ECoG valorables poscirugia,
en 56 pacientes (74%). En 42 (74%)
no hubo descargas interictales (nueve
de ellos tras ampliacién quirtrgica) y
36 (86%) quedaron libres de crisis.
Las descargas interictales posreseccion
persistieron en 14 pacientes (26%),
de los cuales 4 (21%) quedaron libres
de crisis. En este estudio, la presencia de
descargas interictales en el ECoG pos-
reseccion tiene una sensibilidad del
71%, una especificidad del 85%, un
valor predictivo positivo de 0,6 y un va-
lor predictivo negativo de 0,9. Con-
clusiones. En nuestra serie, los pa-
cientes sin descargas interictales pos-
reseccién han sido los de mejor pro-
néstico. Dado el valor predictivo ne-
gativo podemos deducir que, ante un
ECoG posquirdrgico sin descargas, el
paciente presenta muy bajas probabi-
lidades de tener crisis.

11.

Encefalopatia epiléptica debida
a mutacion SCN8A: a prop6sito
de un caso

Carrasco Méndez CA?, Polo Arrondo AP®,

Prieto Montalvo JI®, Miré Andreu A?,
Martinez de Quintana A®
2Hospital General Universitario Reina Soffa.

Murcia. ®Hospital General Universitario
Gregorio Marafién. Madrid.

Introduccion. La encefalopatia epilép-
tica asociada a mutaciones SCN8A es
una entidad extremadamente rara,
con un espectro fenotipico variable.
Se caracteriza por crisis epilépticas de
inicio precoz, refractarias a tratamien-
to, y discapacidad grave. Excepcional-
mente puede comenzar por manifes-
taciones motoras no epilépticas. Caso
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clinico. Varén de 21 meses, que co-
menz6 desde el nacimiento con mio-
clonias erraticas, respuesta de sobre-
salto exagerada, hipotonia y, en pe-
riodo lactante, crisis epilépticas foca-
les compatibles con estado epiléptico.
Se le realizaron EEG, RM cerebral y es-
tudio genético. La exploracién fisica
mostré al nacimiento artrogriposis,
contracciones palpebrales, nistagmo ho-
rizontal, hipotonia y respuesta de so-
bresalto exagerada. Ningun hito del
desarrollo. Los primeros EEG no pre-
sentaron anomalias focales ni activi-
dad aguda critica, a pesar de los mo-
vimientos anormales. En el EEG reali-
zado a los 5 meses comenzaron a ob-
servarse salvas bilaterales de activi-
dad lenta irregulares, y desde el afio
de vida mantiene un trazado lentifica-
do con trenes focales de actividad epi-
leptiforme asociada a desviacién ocu-
lar mantenida y clonismos palpebra-
les compatible con estado epiléptico,
a pesar de multiples farmacos. La RM
cerebral fue normal inicialmente, aun-
que al quinto mes mostré atrofia cor-
ticosubcortical y retraso en la mielini-
zacion/hipomielinizacién. En estudio
genético se hallé una variante de novo
heterocigota en el gen SCN8A. Con-
clusiones. En la bibliografia son excep-
cionales los casos con las caracteristi-
cas fenotipicas de este paciente, en el
cual las crisis epilépticas se asocian con
trastornos de movimiento de inicio
precoz del tipo temblor, mioclonias...
La normalidad de los registros inicia-
les destaca la importancia de la reali-
zacion de EEG seriados ante un pacien-
te con movimientos anormales desde
el periodo neonatal e importante re-
traso en el desarrollo psicomotor. Es-
ta entidad debe considerarse en el
diagnéstico diferencial de los sindro-
mes de hiperexcitabilidad no epilépti-
cos, como la hiperecplexia.

12.

Sindrome cistocerebral

en un paciente con sospecha
de estado miocldnico

Escobar Montalvo JM, Herrdez Sanchez E,

Naranjo Castresana M, Oliva Navarro J,
Merino Andreu M, Rizea C

Hospital Universitario La Paz. Madrid.
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Introduccion. En 1990, Blackburn y Dunn
reportaron tres pacientes de edad
avanzada con alteracién aguda del ni-
vel del consciencia; en la exploracién
fisica se apreciaba una marcada dis-
tension vesical secundaria a una re-
tencién aguda de orina y, tras el son-
daje vesical, presentaron la resolu-
cién completa del cuadro clinico de
alteracion del nivel de consciencia. Es-
te fenémeno fue descrito por primera
vez, por estos autores, como sindrome
cistocerebral. Caso clinico. Varén de
86 afios, hipertenso, diabético, disli-
pémico, infarto agudo de miocardio
previo e hipertrofia prostatica benig-
na, que acudié a urgencias por un sin-
drome confusional agudo que progre-
s6 a una disminucién del nivel de cons-
ciencia, mioclonias generalizadas, bra-
dicardia e hipotension (estas dltimas
no mejoraron tras la sueroterapia). El
paciente estaba afebril, confuso, som-
noliento, con mioclonias negativas,
auscultacién cardiopulmonar normal
y distensién abdominal hipogdstrica
dolorosa a la palpacién. Ante las sos-
pecha de una retencién aguda de ori-
na, se realizé un drenaje vesical, ex-
trayéndose un volumen de 1500 mL;
tras unos 20 minutos, se observé la
resolucién completa del cuadro clinico
(lenguaje coherente, orientado, desa-
paricién de las mioclonias, tension ar-
terial y frecuencia cardiaca normales).
Los analisis de sangre, la tomografia
craneal, el electrocardiograma, la eco-
cardiografia transtoracica y la radio-
grafia de térax fueron normales para
la edad y antecedentes del paciente.
Ante la sospecha de un estado mio-
clénico se realizé un electroencefalo-
grama (EEG) urgente, que mostré una
actividad cerebral lentificada difusa
compatible con una encefalopatia de
grado leve-moderado. El EEG de con-
trol tras el sondaje vesical y la resolu-
cién del cuadro clinico fue normal.
Conclusiones. Se pesentamo un caso
de sindrome cistocerebral en un an-
ciano con alteracién de la conscien-
cia, mioclonias y alteraciones hemo-
dindmicas, que se resolvieron com-
pletamente tras el drenaje vesical.

13.

Aportacion de la nueva
nomenclatura electroence-
falografica de la ACNS en

el diagnéstico y pronéstico

de los pacientes criticos
Gonzalez Rodriguez L, Mateo Montero RC,

Valera Davila C, Lopez Vifias L, Pedrera
Mazarro A, Martin Palomeque G

Hospital Universitario Ramén y Cajal. Madrid.

Introduccion. El electroencefalograma
(EEG) supone una herramienta de gran
importancia a la hora de evaluar la
funcidn cerebral en los pacientes criti-
cos y en la estimacién de un prondsti-
co de su recuperacion. Dada la necesi-
dad de utilizar una nomenclatura co-
mun para los patrones EEG encontra-
dos habitualmente en estos registros,
asi como la ausencia de consenso en
la relacién de estos patrones con un
determinado prondstico o el tipo de
tratamiento (cuando es necesario), la
Sociedad Americana de Neurofisiolo-
gia Clinica (ACNS) creé una guia de
terminologia estandarizada para el
EEG en pacientes criticos. Pacientes y
métodos. Se analizan los registros EEG
de 48 pacientes ingresados en las uni-
dades de medicina intensiva y de pa-
cientes criticos quirtrgicos, y su evolu-
cién posterior. Se intenta establecer,
utilizando tanto la nomenclatura ha-
bitual como la propuesta por la ACNS
en 2012, si existen diferencias signifi-
cativas en las correlaciones de dichos
patrones con un determinado pronds-
tico y si mejora su comprensién para
el médico solicitante. Resultados. Se
constata la alta mortalidad de este ti-
po de pacientes y la estrecha relacién
de ciertos patrones con la evolucién
clinica de éstos. En este sentido, ad-
quiere especial importancia la reacti-
vidad EEG como factor independiente.
Conclusiones. La nomenclatura de la
ACNS para el EEG en pacientes criticos
es especialmente (til en agrupar aque-
llos patrones EEG que muestran des-
cargas periddicas, actividad delta rit-
mica y actividad epileptiforme ritmica,
lo que favoreceria la unificacion de
términos y la mejor compresién de es-
tos informes para el médico solicitan-
te. No parece aportar ninguna mejora
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sustancial en los patrones EEG deno-
minados ‘benignos’, como las lentifi-
caciones leves de la actividad cerebral
de base. La reactividad EEG como pa-
rametro independiente parece ser el
mas Util en estimar un prondstico en
estos pacientes.

14.

Encefalitis inmunomediada

y patrén delta-brush en
electroencefalografia

Maestre Gil JJ, Sdnchez Honrubia RM,

Pardal Fernandez JM, Navas Tejero |,
Godes Medrano B

Hospital General Universitario de Albacete.

Introduccion. La encefalitis aguda di-
seminada es un tipo de encefalopatia
inmunomediada, asociada a anticuer-
pos contra las proteinas sindpticas o
células de superficie del sistema ner-
vioso central. Es de curso agudo, con
un cuadro clinico estereotipado, ca-
racterizado por sintomas psiquidtricos
y neuroldgicos (deterioro del nivel de
conciencia, crisis epilépticas y altera-
ciones del sistema nervioso auténo-
mo). El diagndstico en ocasiones es
térpido y su tratamiento, especifico.
Caso clinico. Paciente que presenta
un cuadro de cefalea holocraneal, fie-
bre de 38 °Cy dolor abdominal, diag-
nosticado inicialmente de cuadro gri-
pal y tratado con antibioterapia. Pos-
teriormente, deterioro del nivel de con-
ciencia. La exploracién objetiva som-
nolencia y nistagmo vertical superior
agotable. TAC craneal con megacis-
terna magna y puncién lumbar com-
patible con meningoencefalitis agu-
da. Se inicia antibioterapia y aciclovir.
Deterioro progresivo del nivel de con-
ciencia (Glasgow 9/15) e ingreso en la
unidad de cuidados intensivos, donde
precisa intubacién orotraqueal. Tras
movimientos en la extremidad supe-
rior izquierda, se solicita electroence-
falograma, que muestra encefalopa-
tia moderada y episodios criticos he-
misféricos derechos compatibles con
crisis epilépticas. Se inicia tratamiento
con &cido valproico. La TAC objetiva una
lesién hipodensa en el talamo dere-
cho, y la RM transcraneal, lesiones hi-
podensas bilaterales, compatibles con
encefalomielitis aguda diseminada. Se
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inicia tratamiento con corticoides. Nue-
vo electroencefalograma: encefalopa-
tia moderada y grafoelementos delta-
brush. Se inicia la administracién de
levetiracetam, prednisona y omepra-
zol. Determinacién de anticuerpos an-
tineuronales AC-MOG positivos. Curso
clinico favorable. Conclusiones. El pa-
trén delta-brush se ha relacionado con
encefalopatias inmunomediadas. La
actividad delta se ha asociado con dis-
funcién focal, y el ritmo beta, con fun-
cién glutamatérgica alterada. Esta ac-
tividad puede asociarse a fenémenos
motores erraticos, si bien se han des-
critos patrones continuos delta-brush
como estado epiléptico.

15.

Sindrome de cromosoma 20
en anilloy EEG

Iglesias Tejedor M, Abete Rivas M,
Ayuso Hernandez M

Hospital Clinico Universitario de Valladolid.

Introduccién. El sindrome del cromo-
soma 20 en anillo (r20) es una enfer-
medad genética rara. Da lugar a un
sindrome epiléptico de gravedad va-
riable, farmacorresistente, que se ca-
racteriza por ausencia o presencia muy
sutil de dismorfismo, crisis parciales
complejas, crisis nocturnas del [dbulo
frontal y estado epiléptico no convul-
sivo (EENC). Desarrollo normal hasta
inicio de crisis, con posterior deterio-
ro cognitivo y alteraciones de conduc-
ta. El electroencefalograma (EEG) pre-
senta patrones bien descritos de acti-
vidad cerebral basal normal, con des-
cargas epileptiformes criticas e inter-
criticas frontales. Objetivo. Demostrar
la aportacién del EEG ante la sospecha
clinica de este sindrome, cuyo diag-
nostico suele ser tardio. Caso clinico.
Mujer de 54 afios, institucionalizada
con retraso mental leve moderado,
sin antecedentes de interés. No dis-
morfias aparentes. Desarrollo intelec-
tual y psicomotor adecuado hasta los
9 afos, cuando comienza con crisis
pluricotidianas de desconexién y alu-
cinosis y algunas tonicocldnicas ge-
neralizadas. Cariotipo compatible con
sindrome r20 —en dos tercios de las
metafases analizadas, mosaicismo
46XXr(20) (p13q13.3)- solicitado al

ingresar a los 44 afios por clinica de
bradipsiquia y EENC en el EEG. La hi-
perventilacién desencadend una cri-
sis electroclinica. El tratamiento con
lamotrigina mejoré la actividad de
fondo, persistiendo crisis nocturnas. Ex-
ploracién neuroldgica y RM cerebral
con afectaciéon cerebelosa, y SPECT
cerebral critico con hipoperfusion tem-
poral izquierda. En algunos controles
EEG se encuentra en EENC. Sin embar-
go, tras la sustitucion del tratamiento
por valproato y levetiracetam se pro-
dujo una mejoria, manteniéndose en
la actualidad sin crisis visibles con la
introduccién de perampanel. Conclu-
siones. La sospecha clinica asociada a
un EEG compatible deberia indicar la
realizacién de un cariotipo para acor-
tar el tiempo de diagndstico y tratar
de forma adecuada. El EEG intercritico
muestra descargas frontales con una
actividad de base normal y el EENC es
muy frecuente.

16.

Estado de coma y patrén
electroencefalogréfico de brote-
supresion en el contexto de una
sobreingesta de baclofeno

Escobar Montalvo JM, Petrica E, Herrdez
Sanchez E, Ochoa Delgado de la Flor U

Hospital Universitario La Paz. Madrid.

Introduccion. El baclofeno es un ana-
logo del acido gamma-aminobutirico
(GABA), tiene accidn inhibitoria y esta
clasificado como un relajante muscu-
lar. Sumecanismo de accién radica en
el bloqueo de las vias aferentes mono
y polisindpticas de la médula espinal y
sus principales indicaciones son para
el tratamiento de distonias y espasti-
cidad secundarias a lesiones cortico-
espinales. Asimismo, se ha descrito
que su efecto depresor sobre el siste-
ma nervioso central en casos de so-
bredosis (oral o intratecal) se puede
expresar como mareos, somnolencia,
aturdimiento, crisis convulsivas, esta-
do epiléptico no convulsivo, estupor,
coma e incluso la muerte. En alguno
de estos reportes se ha descrito el pa-
trén electroencefalografico de brote-
supresion. Caso clinico. Mujer de 17
anos, en estado de coma tras la sobre-
ingesta de baclofeno, que en el EEG
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presentd un patrén de brote-supresion
y tras realizarse dos protocolos de he-
modialisis, se consigui6 la resolucién
completa de la alteracién del nivel de
consciencia. Los resultados de los ana-
lisis de sangre y liquido cefalorraquideo
(hemograma, bioquimica, hormonas
tiroideas, inmunoldgicos), tomografia
y angiografia cerebral, téxicos en ori-
na (anfetaminas, cocaina, cannabis,
metanfetaminas, opidceos, benzodia-
cepinas, antidepresivos triciclicos, bar-
bitdricos, metadona) y electrocardio-
grama fueron normales. El EEG mos-
tré un patrén de brote-supresion que
se resolvié tras la aplicacién de dos
protocolos de hemodialisis. El EEG de
control, tras cuatro dias de tratamien-
to con hemodidlisis, fue de caracteris-
ticas normales. Conclusiones. Se pre-
senta el caso de una mujer que, tras
la sobreingesta de baclofeno, presen-
té un patrdn electroencefalografico de
brote-supresion, resuelto por comple-
to tras la realizacion de hemodialisis.

17.

Importancia del
video-EEG urgente

Iglesias Tejedor M, Ayuso Hernandez M,
Abete Rivas M

Hospital Clinico Universitario de Valladolid.

Objetivo. Destacar la importancia de
la disponibilidad del video-electroen-
cefalograma (video-EEG) urgente y la
necesidad del buen criterio de inter-
consulta. Se compara la situacién ac-
tual con datos obtenidos hace dos afios.
Pacientes y métodos. Estudio longitu-
dinal retrospectivo de una cohorte de
140 pacientes en los que se realizé in-
terconsulta urgente al servicio de neu-
rofisiologia, en un centro terciario, du-
rante los primeros cuatro meses del
afo 2018: 69 mujeres y 71 hombres,
38 en edad pedidtrica. En la mayoria
de casos, el videeo-EEG se realizd en
las primeras cuatro horas segun crite-
rio de ‘focalidad neuroldgica de ori-
gen desconocido’ (n =18), ‘bajo nivel
de conciencia’ (n = 57), ‘coma de ori-
gen diverso’ (n = 12), ‘sospecha de
pseudocrisis’ (n = 7) o ‘diagndstico di-
ferencial de primera crisis convulsiva
o descompensacion de las mismas’
(n = 46). Resultados. El diagndstico

video-EEG al alta fue estado epiléptico
no convulsivo (n = 6), enlentecimien-
to difuso y anomalias epileptiformes
focales (n = 61), ausencia de anoma-
lias (n = 52), muerte cerebral (n =19)
0 no valorados por condiciones del
paciente (n = 2). Extrapolando los da-
tos se obtiene un aumento del 41% en
las interconsultas respecto a hace dos
anos, disminuciéon del 75% al 37,1%
en video-EEG normales, aumento del
23,3% al 47,9% en registros anéma-
los con seis casos de estado epiléptico
no convulsivo en los primeros cuatro
meses respecto a siete casos durante
el afio 2016. Un 68,4% de los regis-
tros se realizé por clinica de trastorno
del lenguaje, habiéndose activado c6-
digo ictus en siete pacientes. El video.
EEG fue diagndstico de crisis epilépti-
ca o estado epiléptico no convulsivo en
cinco codigos ictus. Conclusiones. El
video-EEG urgente es una herramien-
ta dtil en el diagndstico diferencial de
cuadros clinicos que cursan con altera-
cién del nivel de conciencia, alteracion
de conducta o cuadros de focalidad
neuroldgica transitoria, contribuyen-
do con las implicaciones pronésticas y
terapéuticas especificas. En pacientes
con patologia neurolégica aguda ma-
nifestada como trastorno del lengua-
je, permite el diagndstico y evita el
tratamiento inadecuado en un alto
porcentaje de casos.

18.

Revision de la encefalitis
limbica de perfil autoinmune:
a propdsito de un caso

Lépez Sanchez IE, Rodriguez Jiménez, M,

Hernandez Hernandez P, Picornell
Darder M

Hospital Universitario de Mdstoles. Madrid.

Introduccion. Actualmente hay dos ti-
pos de encefalitis con mecanismo in-
munomediado: las intracelulares y las
de proteinas de membrana. La ence-
falitis asociada a anticuerpos contra el
receptor de N-metil-D-aspartato (NM-
DA) es un sindrome autoinmune que
puede ocurrir con/sin tumor asocia-
do. Se describié por primera vez en
2007. Es mas habitual en mujeres
(80%) y jovenes y el tumor asociado
con mas frecuencia es el teratoma
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ovarico (55%). En hombres, el tumor
mas frecuentemente asociado es el
carcinoma testicular de células germi-
nales (5%). Caso clinico. Mujer de 22
anos, natural de Ucrania. Ha sido con-
sumidora de marihuana hace afios,
aunque niega su consumo actual. En
las dltimas semanas inicia alteracio-
nes en el comportamiento y cuadro
confusional, segin la familia, con
fluctuaciones extremas de conducta
(agitacion/agresividad). Estudio video-
EEG poligrafico de vigilia y suefio es-
pontaneo diurno para descartar crisis
epiléptica del l6bulo temporal, des-
provisto de anomalias EEG significati-
vas. Persistiendo el cuadro confusio-
nal, se sospecha encefalitis de perfil
autoinmune (prima hermana con en-
cefalitis autoinmune) y se inicia trata-
miento con aciclovir e inmunoglobuli-
nas. Se solicita valoracién psiquidtrica
al persistir el discurso delirante y acti-
tud desafiante, con juicio de la reali-
dad alterado y empeoramiento del
cuadro psiquidtrico. Se inicid rituximab
600 mg semanales, con mejoria clini-
ca. En el liquido cefalorraquideo, los
anticuerpos anti-NMDA estan pendien-
te de resultado. Conclusiones. Utili-
dad del video-EEG poligrafico de vigi-
lia y suefio espontaneo para el diag-
ndstico diferencial con crisis epilépti-
cas del I6bulo temporal, en pacientes
con sindromes confusionales.

19.

Estudios poligraficos video-EEG
en un paciente con polimicrogiria
biopercular

Lépez Sanchez IE, Rodriguez Jiménez M,

Herndndez Herndndez P, Picornell
Darder M

Hospital Universitario de Méstoles. Madrid.

Introduccion. La polimicrogiria es una
malformacién cerebral caracterizada
por excesivos pliegues corticales y sur-
cos poco profundos. La distribucién
topogréfica es variable, pero la poli-
microgiria bilateral simétrica perisil-
viana es la forma mas frecuente. Se
manifiesta con retraso mental, epilep-
sia y paralisis pseudobulbar. La grave-
dad depende fundamentalmente de
la localizacién y tamafio del area afec-
tada. La mayoria de los casos son es-
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pordadicos, aunque se han publicado
formas familiares. La incidencia de las
diferentes formas de polimicrogiria se
desconoce, pero la frecuencia de dis-
plasia cortical en general se estima en
uno por cada 2.500 recién nacidos.
Objetivo. Establecer correlacion elec-
troclinica con los hallazgos de reso-
nancia magnética y clinica neurolégi-
ca a proposito de un caso. Caso clini-
co. Nifio de 11 afios con encefalopatia
fija por polimicrogiria biopercular y
sindrome pseudobulbar secundario,
con estudios poligraficos video-EEG
seriados desde el nacimiento. A los 4
meses se inicié estudio por rasgos dis-
mérficos y paresia braquial derecha,
que cursa con crisis epilépticas y disca-
pacidad cognitiva. En los estudios po-
ligraficos video-EEG de vigilia se regis-
tran anomalias multifocales epilepti-
formes intercriticas (paroxismos de
ondas agudas y ondas lentas) en dreas
frontotemporales y durante suefio es-
pontdneo se registran brotes paroxis-
ticos de punta-onda irregular en areas
frontocentrales/frontocentrotempo-
rales bilaterales que muestran cierta
asincronia interhemisférica. Conclusio-
nes. Destacar la importancia de reali-
zar estudios poligraficos video-EEG de
vigilia y suefio espontaneo evolutivos
en estos pacientes con polimicrogiria
y crisis focales, cuya clinica va a de-
pender de la zona afectada. Las des-
cargas criticas suelen ser focales y con
tendencia a la generalizacién secunda-
ria. De forma ocasional se asocia a es-
tado epiléptico focal durante el suefio.

20.

Importancia electroencefalo-
grafica en el sindrome de Rett:
a prop6sito de un caso

Aparicio Fernandez |, Garcia Bu LM,

Soto Garcia J, Pérez Alvarez E, Urdiales
Urdiales J, Garcia Gonzalez MA

Complejo Asistencial Universitario de Ledn.

Introduccion. El sindrome de Rett se
trata de un trastorno del neurodesa-
rrollo que se diagnostica mediante
criterios clinicos, los cuales permiten
diferenciar la forma clasica (periodo
inicial de aparente normalidad neuro-
I6gica, con regresidn posterior) de las
variantes atipicas de sindrome de Rett,

que se caracterizan por fenotipos mas
leves, con regresion tardia, o mas gra-
ves, con epilepsia precoz. La caracteri-
zacién molecular permite orientar al
facultativo en cuanto al fenotipo es-
perable y ofrecer a la familia un diag-
nostico prenatal. Caso clinico. Nifia de
10 afos, con antecedentes personales
de embarazo controlado, parto euté-
cico a las 38 semanas, adecuado pe-
so para la edad gestacional y cribado
metabdlico normal. Primeras fases del
desarrollo psicomotor normales, mar-
cha liberada a los 14 meses. A los 2
afios se objetiva regresion en el len-
guaje, con pérdida de la intencidn pro-
positiva de las manos y aparicion de
estereotipias de lavado. Inicialmente
se cataloga como trastorno del espec-
tro autista, con estudios complementa-
rios por parte de Neurofisiologia (EEG
y potenciales evocados visuales) y Of-
talmologia dentro de la normalidad,
pero debido a la mala evolucién clini-
cay a la pérdida gradual de las habili-
dades motoras, estereotipias y ata-
xia, se plantea el diagndstico diferen-
cial con sindrome de Rett. Informe ge-
nético molecular: paciente portadora
heterocigota de la mutacién ¢.808C>T
en el gen MECP2. Se realiza trazado
EEG tras diagndstico genético, con pro-
gresivo deterioro de su actividad bio-
eléctrica cerebral y presencia de acti-
vidad epileptiforme. Sufre posterior-
mente un primer episodio compatible
con crisis epiléptica generalizada. Con-
clusiones. Es importante la realizacién
de registros EEG seriados en el diagnds-
tico de sindrome de Rett dada la inci-
dencia de epilepsia en este sindrome.

21.

Ataques de atonia muscular:
utilidad de la monitorizacion
video-EEG

Fra Mosquera V, Fernandez Gil S,
Lagoa Labrador I, Curras Filgueira A,
Diéguez Varela C, Padrén Vazquez M

Hospital Alvaro Cunqueiro. Vigo, Pontevedra.

Introduccion. La crisis de atonia (tam-
bién denominada crisis acinética) es
un tipo de convulsién consistente en un
breve lapso de pérdida del tono mus-
cular (hasta 15 s). Su inicio suele ocu-
rrir durante la nifiez. La pérdida del
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tono muscular puede causar lesiones
indirectas, por caidas. Es importante
plantearse el diagnéstico diferencial
con la epilepsia parcial benigna de la
infancia atipica o con el sindrome de
Lennox-Gastaut. El EEG, a ser posible
video-EEG, es fundamental para su
diagnéstico. Caso clinico. Nifia de 3
afios, sin antecedentes de interés y con
desarrollo psicomotor normal, que des-
de hace unos meses sufre episodios
puntuales de pérdida de fuerza en miem-
bros inferiores y caidas. No se encuen-
tra ninguna focalidad neurolégica du-
rante la exploracién. Como pruebas
complementarias se realizan analiti-
cas, neurografia y electromiografia de
miembros superiores e inferiores, y
RM craneal sin contraste, sin datos de
patologia en ninguno de los resulta-
dos. Un EEG convencional registra ac-
tividad paroxistica sin correlato clini-
co. Se realiza un video-EEG de 24 ho-
ras, que muestra enlentecimiento ge-
neralizado del trazado de base y una
persistente actividad paroxistica focal
tipo complejos punta-onda con supre-
siones posteriores en regiones rolan-
dico-temporoparietales derechas, con
proyeccién a regiones homdlogas con-
tralaterales, que se correlaciona clini-
camente con crisis de atonia de predo-
minio axial que comportan la caida
del tronco hacia la derecha. Conclusio-
nes. El video-EEG constituye un méto-
do de gran importancia para el diag-
ndstico de determinados tipos de cri-
sis que, por su compleja presentacion,
constituyen un reto en la practica clini-
ca diaria. Realizado de forma precoz
ante sintomas que sugieran pérdida
de tono esporadico y autolimitado,
puede disminuir el tiempo de retraso
diagnéstico y enfocar la estrategia te-
rapéutica adecuada, con menor reper-
cusion en la vida del paciente.

22,

éla ausencia de descargas
epileptiformes intercriticas

en video-EEG limita el
tratamiento quirtrgico?

Toledo Samper |, Teresi Copovi |, Hampel

KG, Gémez Siurana E, Rubio Sanchez P,
Garcés Sanchez M, Villanueva Haba VE

Hospital La Fe. Valencia.
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Introduccion. En la bibliografia hay
pocos estudios acerca de las caracte-
risticas del paciente epiléptico sin re-
gistro de descargas epileptiformes in-
tercriticas (DEI) y de si es posible el
tratamiento quirdrgico. Pacientes y mé-
todos. Estudio descriptivo retrospecti-
vo de pacientes estudiados en la Uni-
dad de Epilepsia Refractaria desde
enero de 2006 hasta diciembre de
2017, que tuvieron una monitorizacién
video-EEG de superficie igual o supe-
rior a tres difas, y sin registro de DEI.
Se revisé la resonancia magnética, la
anatomia patoldgica y si hubo trata-
miento quirdrgico con/sin electrocor-
ticograma. Resultados. Se estudiaron
1.033 pacientes, de los cuales 193 no
tenian DEI (18,68%). De estos tltimos,
53 (27,46%) fueron diagnosticados
de epilepsia, de los que 19 (35,84%)
fueron tratados quirdrgicamente. Se
realizd electrocorticograma en 16 de
ellos, con registro positivo de DEI en
13. Tras estudio anatomopatoldgico,
seis fueron displasias; cuatro, tumores
gliales; cuatro, epilepsia mesial tem-
poral; dos, cavernomas; uno, encefa-
locele; uno, hamartoma hipotaldmi-
€0, y un paciente, sin confirmar. Res-
pecto a la localizacién, el 52,63% es-
taban localizados en el I6bulo tempo-
ral, el 31,57% en Idbulo frontal, el 10,52%
eran parietales y el 5,26% de localiza-
cién hipotalamica. Conclusiones. Las
DEI en el EEG de superficie son reflejo
de un area irritativa. Su presencia de-
pende de varios factores como locali-
zacion y tipo de lesion. La ausencia de
DEI tras monitorizacién video-EEG no
descartd el diagnéstico de epilepsia ni
limité el tratamiento quirdrgico en
pacientes en los que se hall lesién en
la resonancia magnética.

23.

Estado epiléptico
superrefractario en un paciente
con encefalopatia posterior
reversible postendarterectomia
Rodriguez Ulecia I, Pabon Meneses R,

Gila Useros L, Olaziregi Zabaleta O,
Garcia de Gurtubay Gallego |

Complejo Hospitalario de Navarra.

Introduccion. El sindrome de encefa-
lopatia posterior reversible es una en-

tidad caracterizada clinicamente por
cefalea, disminucion del nivel de cons-
ciencia, convulsiones, alteraciones vi-
suales y déficits focales, y radiolégica-
mente, por alteraciones reversibles
en la sustancia blanca de predominio
en regiones parietooccipitales. Se ha
asociado a mdltiples etiologias, entre
las que se encuentra el sindrome de
hiperperfusion. Su fisiopatologia se des-
conoce, pero se sugieren alteraciones
en la autorregulacién vascular y del
endotelio. Un diagndstico precoz y un
adecuado tratamiento de la hiperten-
sion arterial y las crisis son la base pa-
ra evitar la aparicién de secuelas en
estos pacientes. Caso clinico. Vardn
de 69 afios, ingresado para realizar
endarterectomia por estenosis mayor
del 75% de la carétida interna dere-
cha. Al cuarto dia postoperatorio co-
mienza con hipertension arterial y cri-
sis motoras hemicorporales izquier-
das. Se realiza DTC-DRTSA, que mues-
tra datos de sindrome de hiperperfu-
sién, EEG con actividad epileptiforme
continua frontotemporal derecha y
neuroimagen sin alteraciones. Recibe
tratamiento con tres farmacos antie-
pilépticos. Al octavo dia de ingreso co-
mienza con estado epiléptico refrac-
tario, requiriendo sedacién con pro-
pofol en dosis maximas asociado con
noradrenalina para estabilizacién he-
modinamica. Resonancia magnética
compatible con sindrome de encefa-
lopatia posterior reversible. Evolucio-
na a estado superrefractario, con per-
sistencia de las crisis clinica y eléctri-
cas a pesar de los tres antiepilépticos
y los anestésicos. Se decide cambio
de sedacién de propofol por midazo-
lam y se retira la noradrenalina, con
reduccién progresivas de las crisis que
permiten la retirada de la sedacion.
EEG con progresiva disminucién de la
actividad eléctrica aguda y recupera-
cién del ritmo. El paciente evoluciona
progresivamente a la recuperacion cli-
nica y radiolégica. Conclusiones. El sin-
drome de encefalopatia posterior re-
versible es una complicacién infrecuen-
te del sindrome de hiperaflujo pos-
tendarterectomia. Dado que la fisio-
patologia sugiere alteraciones en la
autorregulacién vascular, una terapia
hemodindmica que induce vasoespas-
mo podria justificar la refractariedad
al tratamiento. El tratamiento adecua-
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do y un diagnéstico precoz se correla-
cionan con un excelente prondstico,
evitando las posibles secuelas, y con
una integra recuperacién del estado
clinicorradioldgico en la mayoria de
los casos. El electroencefalograma es
una herramienta esencial en el diag-
nostico precoz, sequimiento y evalua-
cién de respuesta al tratamiento.

24,

Crisis gelasticas idiopaticas
Martin Martin LM

Centro de Estudios Neurolégicos Varela
de Seijas. Madrid.

Introduccion. Las crisis geldsticas son
crisis epilépticas en las que la risa, de
inicio subito, estereotipada y habitual-
mente inapropiada al contexto en la
que se produce, constituye la princi-
pal manifestacién de la actividad eléc-
trica cerebral anormal, pudiendo acom-
pafiarse de otros sintomas epilépti-
cos. Dichas crisis suponen una forma
rara de epilepsia, representando un
0,2% de todas las formas de epilep-
sia. La etiologia mas frecuente es el
hamartoma hipotaldmico, ademas de
otras etiologias como la esclerosis tu-
berosa, hemangiomas, lesiones corti-
cales temporales y frontales, astroci-
tomas hipotaldmicos y del giro cingu-
ladoy, de manera excepcional, un ca-
so con encefalopatia hipoxicoisqué-
mica y otro con un infarto agudo en la
circunvolucién del cingulo izquierda y
del hipotalamo. Caso clinico. Mujer
de 19 afios, sin antecedentes perso-
nales de interés y antecedentes fami-
liares de migrafia y fibromialgia en la
madre. Vista en consulta de Neurolo-
gia por presentar, desde hace 2-3 me-
ses, episodios clinicos de inicio brusco
de desconexién del medio, fijacion de
la mirada, accesos de risa inmotiva-
da, en ocasiones acompafiado de tos,
tanto durante la vigilia, con una fre-
cuencia media de 3-4 episodios, co-
mo durante el suefio nocturno, de se-
gundos de duracién, autolimitados y
sin poscritico. Se realiza exploracién
neuroldgica, analiticas incluyendo téxi-
cos, RM con protocolo de epilepsia,
video-EEG diurno con privacién previa
de suefio y polisomnografia nocturna.
Exploracién neuroldgica, analiticas y

RM craneal, sin anomalias. Video-EEG
con suefio espontaneo y polisomno-
grafia nocturna: episodios clinicos de
risa inmotivada, con correlato eléctri-
co patoldgico frontotemporal ante-
rior. Buena respuesta clinica al trata-
miento antiepiléptico. Conclusiones.
El interés de este caso reside en tra-
tarse de una paciente adulta, sin le-
sion estructural basal, con clinica y co-
rrelato eléctrico.

25.

Epilepsia mioclénica secundaria
afarmacos: a propésito de dos
casos clinicos

Toledo Samper |, Batalla Monedero M,
Hampel KG, Gémez Siurana E, Rubio

Sanchez P, Garcés Sanchez M, Villanueva
Haba VE

Hospital La Fe. Valencia.

Introduccién. En la bibliograffa, la des-
cripcion de epilepsia miocldnica secun-
daria a la administracion de farmacos
es escasa. La fisiopatologia de las mio-
clonias corticales permanece sin dilu-
cidar, pero la hipétesis principal es el
fallo en la inhibicién de los circuitos
neuronales. Objetivo. Describir dos ca-
sos clinicos de epilepsia mioclénica se-
cundaria a antipsicéticos y antibidticos
vistos en la Unidad de Epilepsia del
Hospital La Fe de Valencia. Casos cli-
nicos. Caso 1: varén de 45 afios, diag-
nosticado de esquizofrenia paranoide
resistente, que inicié tratamiento con
clozapina en 2014, afiadiéndose pos-
teriormente ziprasidona. En 2016 apa-
recieron movimientos tipo sacudida
generalizados que se fueron agravan-
do e incrementando la frecuencia, y
llegaron a ocasionar caidas que le im-
pedian la deambulacién. Durante el
ingreso se realiza EEG, que registra ac-
tividad epileptiforme generalizada in-
tercritica y critica correlacionada con
mioclono negativo. Durante el ingre-
so se retira ziprasidona y se adminis-
tra 4cido valproico, desapareciendo los
episodios. Caso 2: varén de 58 afios,
diagnosticado de sindrome mielodis-
plasico AREB1y leucemia mielobldsti-
ca aguda secundaria a sindrome mie-
lodisplasico. Ademds, presentaba in-
suficiencia renal crénica y nédulo pul-
monar maligno. Ingresa por artritis y
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deposiciones diarreicas. Ante sospe-
cha de artritis séptica se decide iniciar
tratamiento con meropenem, tras lo
cual sufre varios episodios de clonias
hemifaciales y de crisis generalizadas.
Se realiza EEG, que registra actividad
epileptiforme critica correlacionada con
cluster de mioclonias que progresan a
crisis clénicas generalizadas. Durante
el ingreso se cambia meropenem por
tazocel y se afiade levetiracetam, des-
apareciendo las crisis. Conclusiones.
La epilepsia mioclénica secundaria a
la administracién de farmacos es una
causa de epilepsia mioclénica secun-
daria tratable. Muchos farmacos se
han sefialados como causa de mioclo-
nias, pero este tipo de epilepsia mio-
clénica es infrecuente probablemente
porque influyan otros factores intrin-
secos de susceptibilidad epiléptica.

26.

Estado epiléptico en nifios
como primera manifestacion:
ées posible?, iimplica un peor
pronéstico?

Jiménez Clopés C, Sanchez Melian S,
Mesa Pérez M

Hospital Universitario Nuestra Sefiora
de Candelaria. Santa Cruz de Tenerife.

Introduccion. Los estados epilépticos
en nifios son poco frecuentes. Tres ca-
sos en un afio nos han hecho revisar
lo que es una emergencia médica se-
ria en la infancia. Ademads, surgen otras
preguntas: ;un estado epiléptico pue-
de aparecer como primera manifesta-
cién? El hecho de que se haya mani-
festado como tal en una primera pre-
sentacién, ¢implica una connotacién
negativa a posteriori? Objetivo. Estu-
dio descriptivo retrospectivo de tres
€asos que ingresaron en nuestro hos-
pital durante 2017-2018 con estado
epiléptico. Se realiza una clasificacién
de nuestros casos segun unos items
para compararlos con la bibliografia
disponible. Casos clinicos. Caso 1: ni-
fio de 9 afios, que ha tenido estados
epilépticos recurrentes en relacion a
un proceso infeccioso, con pruebas de
neuroimagen normales. Caso 2: nifa
de 4 afios, se manifesté como un es-
tado epiléptico focal secundariamen-
te generalizado, con una ligera asime-

8

tria interhemisférica descrita en reso-
nancia magnética cerebral. Caso 3:
nifo de 3 afios, tuvo estado epiléptico
de tipo ausencias tras un periodo in-
feccioso, con antecedentes de ausen-
cias y con pruebas de neuroimagen
normales. Conclusiones. Los estados
epilépticos pueden presentarse como
primera manifestacién, sin haber te-
nido crisis epilépticas previas (sin es-
tar diagnosticado de epilepsia previa-
mente). El estado epiléptico puede ser
secundario a una lesién cerebral (agu-
da, subaguda o crdnica), sintomdtico
0 bien primario, sin encontrarse una
causa —ser criptogénico o idiopdtico—
y provocar a posteriori dafio cerebral.
La morbimortalidad depende de la du-
racién del estado epiléptico, de la ra-
pidez en el tratamiento adecuado y de
la causa, y no tanto por haber sido la
primera manifestacién. Por ello, estos
tres casos tuvieron buenos resultados
(se trataron adecuadamente, remi-
tiendo el estado epiléptico, y no deja-
ron secuelas neuroldgicas). Es impor-
tante pensar en el estado epiléptico
como diagnéstico diferencial en nifios
con alteraciones del nivel de concien-
cia y conductuales, aunque éstas sean
minimas.

27.

NORSE y FIRES: actualizacién de
conceptos y revision de casos

Andrada Brazo C, Teijeira Azcona A,
Torres Vera L, Meneses Ramos A

Complejo Hospitalario de Toledo.

Objetivos. Llamar la atencién sobre dos
entidades nosolégicas concretas: es-
tado epiléptico refractario de nueva
aparicion (NORSE) y estado epiléptico
relacionado con infeccidn febril (FIRES),
y su relacién con dos casos clinicos
acaecidos en nuestro hospital. Se in-
tenta resefiar la importancia de una
identificacién y tratamiento precoces
para poder mejorar el prondstico de
estos pacientes, ya que puede ser fa-
tal en parte de ellos. Casos clinicos.
Se realiza un andlisis retrospectivo de
dos casos pediatricos que cumplieron
criterios para calificarlos de FIRES y
que precisaron EEG seriados y monito-
rizacién continua de EEG. Conclusiones.
El estado epiléptico refractario y el su-

perrrefractario suponen en la actuali-
dad un reto diagndstico y terapéutico
que precisa un manejo multidiscipli-
nar. El FIRES y el NORSE presentan un
hallazgo comin de extrema grave-
dad, el estado refractario, que requie-
re un abordaje temprano y la realiza-
cién de EEG precoces y seriados para
valorar su evolucién en el tiempo, lo
que es decisivo para el diagndstico. La
etiologia de estos trastornos puede
ser diversa, por lo que localizar su ori-
gen puede ayudar en la respuesta te-
rapéutica positiva.

28.

los que tan sélo se evidencian altera-
ciones funcionales corticales, sin lesion
estructural, lo que conlleva una bue-
na respuesta al tratamiento.

29.

Utilidad del registro seriado EEG
para el diagndstico precoz de
encefalitis limbica autoinmune
Romero Esteban J, Montes Pefia VJ,

Boada Cuéllar JL, Rodriguez Morel PM,
Adelantado Agusti S, Mauri Llerda JA

Hospital Clinico Universitario Lozano Blesa.
Zaragoza.

Crisis gelasticas originadas en
el I6bulo frontal: a propésito de
un caso

Rodriguez Ulecia I, Pabdn Meneses R,

Garcia de Gurtubay Gallego I, Alonso
Barrasa M

Complejo Hospitalario de Navarra.

Introduccion. Las crisis geldsticas son
crisis epilépticas no convulsivas poco
frecuentes, que representan el 0,2%
de todas las crisis epilépticas. Se trata de
crisis focales simples en las que el ac-
to primario ictal caracteristico es una
risa estereotipada e inapropiada. En
la gran mayoria de los casos, el ha-
martoma hipotaldmico es la principal
etiologia, con inicio en la edad pedia-
trica. Sin embargo, también se han
descrito etiologias de origen cortical
atribuidas a focos epileptiformes tem-
porales y frontales asociados en algu-
nos casos a anomalias estructurales.
Caso clinico. Nifia de 6 afios, que con-
sulté por episodios diurnos de risas in-
motivadas y un cuadro mas abigarra-
do de risa acompafiada de version ce-
falica y movimiento oculares en la
transicién suefo-vigilia, con sospecha
de crisis gelasticas. Video-EEG con fo-
co epileptiforme en regiones fronta-
les izquierdas, que difundian a zonas
rolandicas. La neuroimagen no objeti-
VO lesiones estructurales. Tras iniciar
tratamiento con oxcarbacepina pre-
sentd un buen control de las crisis.
Conclusiones. En la mayoria de los ca-
sos de crisis geldsticas, el origen es un
hamartoma hipotaldmico. La evolucién
suele ser térpida, y las crisis, refracta-
rias. Este caso es uno de los pocos en
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Introduccion. La encefalitis limbica au-
toinmune es una patologia inflama-
toria del sistema nervioso central aso-
ciada a anticuerpos que acttan con-
tra células neuronales o proteinas si-
napticas. Puede relacionarse o no con
neoplasias y cursa con alteraciones
cognitivas, conductuales y crisis. Caso
clinico. Muijer de 76 afios, traida a ur-
gencias por pérdida de conciencia, ri-
gidez, movimientos tonicoclénicos y
confusién posterior. En la exploracién
fisica destaca una hemiparesia dere-
cha. En la analitica sanguinea destaca
leucocitosis y en el liquido cefalorra-
quideo se objetivan anticuerpos anti-
LGN positivos. La TAC craneal muestra
una lesién ocupante de espacio corti-
cosubcortical de 5 mm. Se inicia trata-
miento con levetiracetam. La RM mues-
tra areas hiperintensas en el hipocam-
po izquierdo, compatible con encefali-
tis limbica autoinmune, y los registros
EEG seriados muestran sucesivamen-
te estado eléctrico no convulsivo, foco
con grafoelementos agudos en la re-
gién temporal izquierda y trazado de
fondo pobremente diferenciado con
enlentecimiento de los ritmos cere-
brales de predominio izquierdo. La
paciente se trata con corticoterapia,
inmunoglobulina intravenosa y far-
macos antiepilépticos, con mejoria del
cuadro. Para el momento de la reso-
lucién del caso, el registro EEG mues-
tra un trazado bien diferenciado, con
escasos grafoelementos agudos. Tras
el alta, la paciente presenta un cua-
dro de trastorno de la memoria inme-
diata y acude a urgencias por episo-
dios de piloereccién generalizada, com-
patibles con crisis focales autonémi-
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cas en relacién con el cuadro previo,
que mejoran con ajuste de dosis de
farmacos antiepilépticos. Actualmen-
te se encuentra libre de crisis. Conclu-
siones. En la encefalitis limbica auto-
inmune, la clinica incluye crisis facio-
braquiales disténicas y alteraciones
de memoria y del estado del dnimo.
El estudio del liquido cefalorraquideo
muestra pleocitosis, la RM cerebral
cursa con hiperintensidad en regiones
hipocampicas y los registros EEG mues-
tran patrones de estado eléctrico, fo-
co agudo en la regién temporal o en-
lentecimiento del ritmo de fondo. Es-
tas pruebas desempefian un impor-
tante papel en el diagnéstico para el
comienzo precoz del tratamiento de
esta patologia.

ELECTROMIOGRAFIA

30.

Sospecha de polineuropatia
en el paciente oncoldgico:
utilidad y limitaciones de los
estudios neurofisiologicos
Saez Ansotequi A, Guede Guillény,

Bravo Quelle N, Traba Lépez A, Martin
Miguel C, Prieto Montalvo J

Hospital General Universitario Gregorio
Marafién. Madrid

Introduccion. La sospecha de polineu-
ropatia en pacientes oncoldgicos es
un motivo habitual de consulta en
neurofisiologia clinica. Aunque la toxi-
cidad por quimioterapia se encuentra
entre las complicaciones neuroldgicas
mds frecuentes en estos pacientes, es
necesario considerar otras como la in-
vasién metastatica de estructuras ner-
viosas periféricas o centrales. Casos
clinicos. Se presentan cuatro casos con
hallazgos neurofisiolégicos heterogé-
neos. Caso 1: varén de 41 afios con
leucemia mieloide aguda, remitido
por sospecha de polineuropatia sensi-
tivomotora aguda por quimioterapia.
La electroneurografia (ENG) mostrd
datos compatibles con polineuropatia
sensitivomotora de tipo desmielini-
zante moderada-importante. Caso 2:
mujer de 65 afios con cancer de ma-

ma en estadio IV, remitida por sospe-
cha de polineuropatia sensitiva. La
ENG mostré disminucion de amplitud
de las conducciones motoras, y sensi-
tivas dentro de la normalidad. En el
EMG se observé denervacién en mio-
tomas L5 y S1 bilaterales. Los poten-
ciales evocados somatosensoriales
(PESS) de nervio tibial posterior evi-
denciaron una importante afectacién
de la via sensitiva larga desde ambos
miembros inferiores, sin poder deter-
minar un nivel periférico proximal o
central. Caso 3: mujer de 42 afios con
leucemia linfoblastica aguda y sospe-
cha de polineuropatia sensitiva tras
transplante de médula dsea. La ENG
mostrd datos de polineuropatia sensi-
tiva desmielinizante leve. Los PESS de
nervio tibial posterior y nervio media-
no y la conduccién motora central
mostraron datos de afectacién cen-
tral de la via sensitiva larga y de la via
motora para ambos miembros infe-
riores. Caso 4: mujer de 57 afios con
leucemia linfobldstica aguda, remiti-
da por sospecha de polineuropatia
sensitiva tras trasplante de médula
6sea. La ENG sensitivomotora y la con-
duccién motora central se encontra-
ban dentro de la normalidad. Los PESS
de nervio tibial posterior mostraron
una afectacion central de la via sensi-
tiva larga desde ambos miembros in-
feriores. Conclusiones. Los estudios neu-
rofisiolégicos son dtiles para la detec-
cién y caracterizacién de las manifes-
taciones neuroldgicas del paciente on-
colégico, pero presentan limitaciones
en su especificidad.

31.

Analisis de los estudios de
temblor del ultimo afio en
un servicio de neurofisiologia
Alvarez Lopez MM

Hospital Universitario Virgen Macarena.
Sevilla.

Introduccion. El temblor es un movi-
miento anormal que puede ser orga-
nico o psicdgeno y estar en relacion
con enfermedades neurolégicas o sis-
témicas. La etiologia del temblor no
es siempre facil de identificar. Analiza-
mos en qué casos nos solicitan regis-
tro poligrafico del temblor. Pacientes
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y métodos. Revisamos los registros
de temblor solicitados en el ultimo
afio al Servicio de Neurofisiologia del
hospital. Analizamos el sexo de los
pacientes, servicio peticionario y mo-
tivo de consulta. En el registro del
temblor del miembro superior, el re-
gistro se realiza con electrodos de su-
perficie en musculatura extensora y
flexora del antebrazo con aceleréme-
tro en muiieca, y en ocasiones, con
electrodo de aguja o hook-wire. En el
temblor cefdlico, en esternocleidomas-
toideo y esplenios bilateralmente, y
en el ortostatico, en tibial anterior,
gemelo, cuddriceps y biceps femoral.
En el brazo se explora reposo, distin-
tos mantenimientos de postura, afia-
diendo peso y técnicas de distraccion y
accion. Resultados. No hemos encon-
trado diferencias significativas en el
sexo de los pacientes. El servicio peti-
cionario mas frecuente es Neurologia,
seguido de Pediatria y, rara vez, Me-
dicina Interna. El motivo de consulta
mas frecuente es el diagnéstico dife-
rencial entre temblor de actitud, fisio-
I6gico o funcional. En casi la mitad de
los pacientes no se registra temblor,
sequidos de pacientes con criterios de
temblor no organico-funcional. El diag-
nostico y motivo de consulta de tem-
blor extrapiramidal u ortostatico es
poco frecuente. Conclusiones. El regis-
tro poligrafico del temblor ayuda al
clinico en el diagnéstico del temblor,
especialmente en los casos de tem-
blor de actitud. El temblor de reposo y
el ortostatico son motivos de consulta
poco frecuente pese a la utilidad del
registro, especialmente en el segundo.

32.

Revision de 14 casos clinicos
de temblor ortostatico: una
entidad poco frecuente

Bravo Quelle N, Astudillo Rodriguez 10,

Arranz Arranz B, Rodriguez Vifia C,
Traba Lépez A, Prieto Montalvo J

Hospital General Universitario Gregorio
Marafién. Madrid.

Introduccion. El temblor ortostatico se
caracteriza por inestabilidad en bipe-
destacién acompafiado de temblor a
una frecuencia rapida de 13-18 Hz (des-
crito también a frecuencias menores

de 12 Hz y hasta 20 Hz) en extremida-
des inferiores y tronco, principalmente.
Pacientes y métodos. En el periodo
1996-2017 se han realizado 14 regis-
tros electromiograficos a 14 pacien-
tes, con sospecha de temblor ortosta-
tico en 13 de ellos, con edades com-
prendidas entre 56 y 82 afios, y cuyo
principal sintoma fue la sensacién de
temblor en extremidades inferiores
con la bipedestacién e inestabilidad
para la marcha. Resultados. Se reali-
26 estudio electromiografico median-
te registro con electrodos monopola-
res subdérmicos en mdsculos agonis-
tas y antagonistas de las cuatro extre-
midades y paravertebrales, tanto en
sedestacion como en bipedestacion.
En cada estudio se han incluido al me-
nos dos musculos de extremidades in-
feriores. El hallazgo mas caracteristico
ha sido el registro durante la bipedes-
tacién de actividad muscular agrupa-
da en forma de temblor a frecuencias
comprendidas entre 13y 19 Hz, y que
desaparece con la sedestacién. Oca-
sionalmente, en tres pacientes, la fre-
cuencia de dicho temblor fue menor
de 12 Hz. Conclusiones. El temblor or-
tostatico es una entidad rara que cli-
nicamente tiene una frecuencia ele-
vada que puede dificultar su visualiza-
cién y palpacién, por lo que el diag-
nostico definitivo depende del andlisis
del temblor mediante el estudio elec-
tromiografico.

33.

Extrusion discal toracica como
causa de pie caido bilateral por
lesion de sequnda motoneurona
Pia Martinez C, Paramio Paz A,

Lépez Delgado A, Fernandez Lozano G,

Urdiales Sdnchez S, Océn Quintial R,
Sudrez Fernandez D

Hospital Universitario Marqués de Valdecilla.
Santander.

Objetivo. Describir los hallazgos ra-
diolégicos, clinicos y neurofisioldgicos
en un caso de pie caido bilateral, con
imagen sugestiva de lesién de tipo
central. Caso clinico. Varén de 54 afios
con cuadro de pie caido bilateral, aso-
ciado a hipoestesia en silla de mon-
tar, dolor lumbar e inestabilidad de la
marcha. En la exploracién fisica des-
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tacaban: debilidad para la dorsiflexién
de ambos pies, atrofia tibioperoneal,
arreflexia aquilea bilateral y marcha
estepante. La resonancia magnética
evidencié hernias difusas en D10-D11y
D11-D12, que condicionaban una este-
nosis de canal con incipiente mielopa-
tia. Ante la discordancia entre clinicay
resonancia se solicité estudio neurofi-
sioldgico. Se efectud electroneurogra-
fia (ENG), electromiografia (EMG) y
estudio de potenciales evocados so-
matosensoriales (PESS) de miembros
inferiores y superiores. La ENG reveld
una afectacién axonal de ambos ner-
vios ciatico popliteo externo, con au-
sencia de potencial motor en los mus-
culos extensor digitorum brevis (EDB)
y tibial anterior derechos y disminu-
cién de amplitud en EDB izquierdo. La
conduccién del resto de territorios
nerviosos en miembros inferiores y
superiores fue normal. La EMG objeti-
vé un patrén neurégeno en los mio-
tomas L4-S2 derechos y L5-S1 izquier-
dos, con denervacion activa en tibial
anterior, tibial posterior, grastrocne-
mio medial derechos y EDB bilateral.
Asimismo, se observé una alteracion
en los PESS procedentes de miembros
inferiores. Concluimos que se trataba
de una lesién de tipo preganglionar
(radicular o mielorradicular) a dichos
niveles. Conclusiones. Tanto la clinica
como el estudio neurofisiolégico su-
gieren una afectacién de segunda mo-
toneurona; sin embargo, estos hallaz-
gos no parecen correlacionarse con una
herniacién dorsal. La revisién detallada
de la resonancia magnética demostrd
una finalizacién caudal del cordén me-
dular en la unién toracolumbar, que
justificaria que una extrusién dorsal
produjera una afectacién predominan-
te de segunda motoneurona.

34.

Cuando la sospecha de
sindrome del tinel del carpo
es la punta del iceberg

Herranz Calero ER, Marin Serrano ME,
Ebrat Mancilla EE, Lopez Pajaro LF,

Pérez de Vargas Martinez Al, Ruiz
Molina A, Alba Alcantara L

Hospital Universitario Puerta de Hierro.
Majadahonda, Madrid.
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Introduccion. Debido a la alta presién
asistencial, podemos caer en la tenta-
cién de abreviar en exceso las explo-
raciones ante sospechas clinicas de
patologias en principio leves, pero
una simple sospecha de sindrome de
tunel del carpo (STC) podria esconder
una infeccién por parvovirus B19. Ca-
so clinico. Muijer de 19 afios, colom-
biana, sin antecedentes. Visitada en
urgencias por dolor y parestesias en
dedos 1-3 de la mano izquierda de 15
dias de evolucién, compatibles con
STC. Se solicita estudio EMG/ENG am-
bulatorio, que se realiza dos meses
después, siendo compatible con una
mononeuritis multiple con afectacién
de ambos nervios medianos, radiales
y cubitales y peroneal izquierdo. En
ese momento mostraba empeora-
miento de la clinica, con afectacién
de ambas manos, pérdida de fuerza y
fasciculaciones en palmas, disestesias
en el pie izquierdo, tropiezos y mu-
chos dolores generalizados. No tenia
sintomas sistémicos, fiebre o picadu-
ras, ni habia viajado recientemente.
Perro con garrapatas hacia seis me-
ses. Se inst6 el ingreso de la paciente
y se hicieron numerosas pruebas diag-
nosticas, incluyendo PET-TAC inflama-
torio normal y biopsias de nervio su-
ral izquierdo y de adenopatia retroau-
ricular derecha, normales. Destaca-
ban serologias positivas para IgG de
citomegalovirus, virus varicela zéster
y parvovirus B19, IgM negativas, IgM
IFl e IgG positivo para Rickettsia conorii.
Estos resultados no explicaban bien el
cuadro clinico, pero posteriormente
se obtuvo una PCR de parvovirus B19
positiva en liquido cefalorraquideo.
Conclusiones. El diagndstico final fue
de mononeuropatia mdltiple de pro-
bable etiologia infecciosa/parainfec-
ciosa, en contexto de infeccion subcli-
nica del sistema nervioso central por
parvovirus B19. Hay pocos casos simi-
lares publicados, simulando clinicamen-
te alinicio un STC en muchos de ellos.
El estudio EMG/ENG es vital para el
diagndstico de este tipo de casos de
mononeuropatia multiple que puede
simular un STC, ya que esta entidad
podria ser secundaria a patologias gra-
ves y un diagnéstico precoz ayuda a
obtener un manejo y tratamiento ade-
cuados.

35.

Neuropatia con susceptibilidad
a la paralisis por presion:

a proposito de un caso

Pérez Gomez J, Haddad Garay M,

Ulloa Melo L, Navarrete Navarro S,

Gonzalez Garcia J, Llorente Rodriguez L,
Montero Pérez B

Hospital Universitario Miguel Servet.
Zaragoza.

Introduccion. La neuropatia tomacu-
lar o neuropatia hereditaria con para-
lisis sensible a la presion es un proce-
so hereditario autosémico dominante
que cursa con una tendencia a produ-
cir neuropatias recurrentes, ocasio-
nalmente relacionadas con compren-
sién o traumatismo minimo. Los estu-
dios electrofisioldgicos demuestran
una polineuropatia sensitivomotora
desmielinizante y en la biopsia de ner-
vio sural se observan engrosamientos
mielinicos focales (tomdculas). La ma-
yoria de los casos presentan una dele-
cién de 1,5 Mb en 17p11.2, que incluye
el locus del gen PMP22. Caso clinico.
Muijer de 33 afos, remitida por sospe-
cha de sindrome de tunel carpiano bi-
lateral por presentar parestesias en
ambas manos de un afio de evolucién
ante posiciones y gestos manuales:
con mévil, con libro, llevando bolsas
de compra o maletas. Durante la en-
trevista clinica, la paciente afirma que
también presenta parestesias en las
extremidades inferiores, de grado le-
ve y con una forma de presentacion
inconstante, pero también relaciona-
das con posturas mantenidas. La his-
toria familiar no pone de manifiesto
hallazgos clinicos similares en ningun
otro sujeto. Valorada mediante estu-
dios de conduccion nerviosa, se de-
muestra una polineuropatia sensiti-
vomotora de caracter desmielinizan-
te. El estudio genético molecular con-
firma el diagndstico ante la presencia
de una delecién de los exones del gen
PMP22. Conclusiones. La neuropatia
hereditaria con pardlisis sensible a la
presiéon debe sospecharse ante mo-
noneuropatias focales recurrentes fa-
vorecidas por fenédmenos de compre-
sion. El estudio electrofisiolégico y
molecular debe incluir a otros miem-
bros de la familia para la deteccién de
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portadores asintomaticos, aunque es
posible encontrar casos esporadicos.

36.

Polineuropatia sensitivomotora
ligada a X: sindrome de Cowchock.
A propésito de un caso

Pérez Gomez J, Navarrete Navarro S,
Ulloa Melo L, Haddad Garay M,

Gonzdlez Garcia J, Llorente Rodriguez L,
Montero Pérez B

Hospital Universitario Miguel Servet.
Zaragoza.

Introduccion. El sindrome de Cowchock
(CMT4X), o neuropatia sensitiva y au-
tondémica hereditaria con sordera, se
encuadra en el espectro Charcot-Ma-
rie-Tooth, de herencia recesiva ligada
al cromosoma X'y mutacién caracteris-
tica de AIFM17en el cromosoma Zq.26.1.
Caso clinico. Dos varones hermanos
no gemelos, remitidos para filiacién
diagndstica, que presentan debilidad
lentamente progresiva desde la pri-
mera infancia en las cuatro extremi-
dades, de predominio distal y con ma-
yor afectacion en extremidades infe-
riores. Otros hallazgos clinicos como
sordera y cataratas aparecen desde la
edad temprana junto a los hallazgos
mencionados. Escasas diferencias fe-
notipicas en ambos casos, salvo la
mayor expresividad en el hermano de
menor edad, que repercuten en la mar-
cha activa y otras actividades bdsicas
diarias. El resto de la familia esta libre
de sintomas y no existen anteceden-
tes de patologia neuromuscular. La va-
loracién mediante pruebas neurofisio-
|6gicas sugiere una polineuropatia mix-
ta, de caracter axonodesmielinizante
de predominio axonal, acorde con la
clinica descrita. Ambos pacientes con-
tintian en sequimiento y reevaluacién
multidisciplinar. El estudio genético
confirma la mutacién en el gen del
factor mitocondrial inductor de apop-
tosis en uno de los casos estudiados
(AIFM1). Conclusiones. El sindrome de
Cowchock es una variante de la enti-
dad Charcot-Marie-Tooth con una ba-
ja prevalencia, que pone de manifies-
to una afectacién clinica progresiva,
que en el presente caso se correlacio-
na con los hallazgos en las pruebas
neurofisioldgicas.

Rev Neurol 2019; 69 (Congr 1): C1-C33
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37.

Sindrome sensitivomotor
crural bilateral con sintomas
urinarios: ¢se debe tnicamente
a una afectacion medular?

Bravo Quelle N, Traba Lépez A,
Prieto Montalvo J

Hospital General Universitario Gregorio
Marafién. Madrid.

Introduccién. El sindrome sensitivomo-
tor en extremidades inferiores con sin-
tomas urinarios se considera clasica-
mente de origen medular. Sin embar-
go, la existencia de una afectacién ra-
dicular o de nervio periférico en territo-
rio lumbosacro puede quedar enmas-
carada ante la sospecha de una lesién
medular. Caso clinico. Varén de 57
afios, con clinica de acorchamiento en
extremidades inferiores desde la re-
gién inguinal hasta los pies, debilidad
de predominio proximal de tres me-
ses de evolucidn y retraso en el inicio
de la miccién. En la exploracién pre-
senta paraparesia de predominio proxi-
mal, arreflexia, hipoestesia en miem-
bros inferiores y reflejo cutaneoplan-
tar indiferente bilateral. Disociacién
albuminocitolégica en el liquido cefa-
lorraquideo. La electroneurograffa mos-
traba potenciales de accién motor com-
puesto y nervioso sensitivo con au-
mento de latencias distales, disminu-
cién de la velocidad de conduccién y
dispersion temporal en los nervios ex-
plorados (peroneal, tibial, ulnar, me-
diano y sural), con amplitudes nor-
males. En resumen, datos de polineu-
ropatia desmielinizante sensitivomo-
tora. La resonancia magnética mostré
datos compatibles con malformacién
vascular dorsal, tipo fistula dural se-
gun la arteriografia. Por ello fue inter-
venido quirdrgicamente, con mejoria
radioldgica, pero sin cambios clinicos.
No se instaurd tratamiento para la po-
lineuropatia. Los sintomas urinarios
podrian justificarse por una posible
patologia prostatica. Conclusiones. Des-
de el punto de vista clinico, del andli-
sis del liquido cefalorraquideo y del
estudio neurofisioldgico, el déficit sen-
sitivomotor crural bilateral del pacien-
te podria ser compatible con el diag-
néstico de polirradiculoneuropatia in-
flamatoria desmielinizante crénica, re-

forzado alin mas ante la ausencia de
mejoria clinica tras la cirugia de la fis-
tula dural. Esta entidad puede produ-
cir una compresion medular por hi-
pertrofia radicular que debe conside-
rarse, sobre todo en aquellos casos
atipicos como éste.

38.

Comparacion de valores
evolutivos electroneurograficos
tras la liberacién del nervio
mediano en el sindrome

del tinel del carpo con tres
diferentes técnicas quirtrgicas

Ramos Jiménez MJ, Menéndez
de Ledn C, Veldzquez Velazquez J

Hospital Universitario Virgen Macarena.
Sevilla.

Introduccion. El sindrome del tunel del
carpo (STC) es la patologia compresi-
va mas frecuente (3-5% de la pobla-
cién). El diagndstico es clinico, con
mas del 95% de los casos apoyados por
estudios electroneurograficos (ENG).
En casos mas intensos o tras fallo de
medidas conservadoras se indica libe-
racion del nervio mediano mediante
retinaculotomia del ligamento trans-
verso del carpo. Existen diversos abor-
dajes, tanto abiertos como laparoscé-
picos. Pacientes y métodos. Se selec-
cionan 100 pacientes consecutivos con
STC moderado o intenso (clasificacion
de Padua). Se incluyen en estudio
conjunto de Cirugia Plastica-Neurofi-
siologia para valoracién de resultados
clinicos y ENG (tres meses y un afio
después) tras liberaciéon del nervio
mediano. Son aleatorizados en tres
grupos, segun la intervencién quirdr-
gica. Se incluyen los resultados de 62
pacientes que completaron el estudio
tras liberacidn abierta, liberacién abier-
ta con colocacién de Medishield ® o li-
beracién abierta con autoinjerto de
células grasas. Los datos incluyen la-
tencia distal, velocidad de conduccién
sensitiva al segundo y tercer dedos,
test segmentario en el carpo, test
comparativo del cuarto dedo, laten-
cia motora distal y amplitud del po-
tencial de accién motora compuesto
(CMAP) del abductor breve del pul-
gar, y test comparativo lumbrical-in-
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teréseo. Resultados. La mejoria en los
parametros ENG es superior si se em-
plea liberacién abierta con Medishield
frente al resto de técnicas quirdrgicas.
Se aprecia una diferencia entre la me-
jora de los pardmetros ENG segin la
técnica utilizada, mostrando en libe-
racién abierta con autoinjerto de cé-
lulas grasas una mejoria superior a
las restantes en la amplitud del CMAP
del abductor breve del pulgar y el test
del cuarto dedo. Conclusiones. La me-
jorfa de los pardmetros neurofisiol-
gicos se asocia a la técnica de libera-
cion llevada a cabo. Es necesario co-
nocer en las reevaluaciones neurofi-
siolégicas la técnica utilizada para te-
ner estos datos en cuenta. Al poder
estimarse unas mejoras determina-
das segun la intervencién quirdrgica,
podria plantearse una intervencién mas
individualizada segun los parametros
neurofisiolégicos previos.

39.

Analisis evolutivo de valores
electroneurograficos tras la
intervencion de liberacion del
nervio mediano en el sindrome
del tinel de carpo de grado
moderado-intenso

Ramos Jiménez MJ, Menéndez
de Ledn C, Veldzquez Veldzquez J

Hospital Universitario Virgen Macarena.
Sevilla.

Introduccion. El sindrome del tanel
del carpo (STC) es la patologia com-
presiva mas frecuente (3-5% de la po-
blacién). El diagndstico es clinico, apo-
yado en la mayoria de los casos en es-
tudios electroneurograficos (ENG), que
constituyen la prueba de referencia.
En los casos mds intensos o tras fallo
de medidas conservadoras, se indica
liberacién del nervio mediano me-
diante retinaculotomia del ligamento
transverso del carpo. En un 5-10% no
se logra mejoria, motivando nuevas
exploraciones ENG. Pacientes y méto-
dos. Estudio ENG en pacientes para
cribado de STC. Se seleccionan 17 pa-
cientes consecutivos con STC modera-
do o intenso (clasificacién de Padua)
y se incluyen en estudio conjunto Ci-
rugia Plastica-Neurofisiologia para va-

loracién de resultados clinicos y ENG
(tres meses y un afio después) tras li-
beracién abierta convencional del
nervio mediano. Los datos incluyen
latencia distal, velocidad de conduc-
cién sensitiva al sequndo y tercer de-
dos, test segmentario en el carpo,
test comparativo del cuarto dedo, la-
tencia motora distal y amplitud del
potencial de accién motora compues-
to (CMAP) del abductor breve del pul-
gar, y test comparativo lumbrical-in-
teréseo. Resultados. Las conducciones
sensitivas al sequndo y tercer dedos y
el test segmentario muestran mejoria
inicial y mantenida al final del estu-
dio. El test comparativo al cuarto de-
do es el dltimo en mostrar mejoria.
Las latencias motoras mejoran signifi-
cativamente desde el inicio y el test
lumbrical-interéseo muestra mejoria
mas precoz. La amplitud del CMAP del
abductor breve del pulgar muestra
mejoria leve y tardia. Conclusiones.
La mejoria de los parametros ENG no
es uniforme en el tiempo. Creemos
que puede ser de interés conocer la
cronologia de recuperacién en los pa-
rametros ENG, su posible caracter pre-
dictivo, y tenerlos en cuenta para su
valoracién en funcién del tiempo
transcurrido desde la intervencion en
ese 5-10% de los pacientes en los que
persisten o recidivan los sintomas.

40.

Utilidad de la estimulacién
magnética transcraneal en el
estudio de las paralisis faciales

Bravo Quelle N, Rodriguez Vifia C,
Traba Lépez A, Prieto Montalvo J

Hospital General Universitario Gregorio
Marafién. Madrid.

Introduccion. La estimulacién magné-
tica transcraneal con registro en mus-
culatura dependiente del nervio facial
permite valorar la conduccién a tra-
vés de la via corticonuclear y la seg-
mentacién de la conduccién motora
del nervio facial en sus recorridos in-
tra y extracraneal. Casos clinicos. Se
estudiaron tres pacientes con diag-
néstico de paralisis facial, dos de ellos
con pardlisis facial unilaterales (dere-
cha e izquierda) y uno con pardlisis fa-
cial bilateral. En los tres casos se estu-
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diaron ambos nervios faciales con re-
gistros sobre el musculo buccinador.
El estimulo se realizé en tres localiza-
ciones: a) sobre la corteza motora pri-
maria facial (bobina circular centrada
en vértex o ligeramente lateralizada
hacia el hemisferio contralateral al
nervio facial estudiado); b) en el mea-
to auditivo interno (bobina circular en
la regién parietooccipital ipsilateral);
y ¢) eléctrico en pretrago sobre el
tronco del nervio facial. Se midieron
latencias, amplitudes del potencial de
accién motora compuesto (CMAP) del
musculo buccinador y tiempo de con-
duccién central, definido como la di-
ferencia de latencias entre los puntos
de estimulo ‘a”y ‘b’. En los pacientes
con paralisis facial izquierda y parali-
sis facial bilateral se obtuvo una au-
sencia del CMAP tras estimulo en el
punto ‘b en el lado izquierdo y en
ambos lados respectivamente para
cada paciente, identificdndose de es-
te modo que el nivel de la afectacién
fue periférico en su segmento intra-
craneal. En el paciente con clinica de
paralisis facial derecha, se objetivé un
aumento del tiempo de conduccién
central bilateralmente con CMAP sin
alteraciones tras estimulo en los pun-
tos ‘b’ y ‘c’, hallazgo compatible con
una afectacién de la via corticonuclear
bilateral. Conclusiones. El estudio de
las paralisis faciales con estimulo mag-
nético central y periférico intracraneal
es una técnica accesible y reproduci-
ble que permite determinar con preci-
sion la topografia de Ia lesion. El estu-
dio mediante estimulacién magnéti-
ca transcraneal es especialmente im-
portante en aquellos casos en los que
se sospeche una posible afectacién
supranuclear.

41.

Estudio electromiografico
evolutivo en la sarcoidosis:
a propdsito de un caso

Diaz Pérez RA, Gutiérrez Trueba MA,
Calvo Calleja P, Fonseca Aizpuru EM

Hospital Universitario de Cabuefies.
Gijon, Asturias.

Introduccidn. La sarcoidosis es una en-
fermedad granulomatosa multisisté-
mica de etiologia desconocida, que
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comdnmente afecta al pulmén, gan-
glios linfaticos, piel y ojos. La neuro-
sarcoidosis es una manifestacion rara
que ocurre en aproximadamente el
5% de las sarcoidosis y puede ser la
forma de presentacién de la enferme-
dad. El trastorno mas frecuente es la
neuropatia craneal mdltiple. En otro
5% de los casos se ve afectado el sis-
tema nervioso periférico, que puede
participar de forma variable como
una multineuritis o como una poli-
neuropatia difusa. Caso clinico. Varén
de 35 afios, diagnosticado seis afios
antes de sarcoidosis con afectacién
neuroendocrina (hipogonadismo hipo-
gonadotrdfico), gastrointestinal y cu-
tanea. Realiza tratamiento médico ini-
cial con bolos de corticoides, con me-
joria. Refiere parestesias y debilidad
en extremidades desde el inicio del
cuadro. Un estudio EMG realizado en
el momento del diagnéstico descarta
afectacion nerviosa periférica o mio-
patia sarcoidea. Cuatro afios después
se realiza un nuevo estudio que mues-
tra respuestas sensitivas de nervio su-
ral derecho y peroneal izquierdo de
bajas amplitudes. Afio y medio mds
tarde, y ante la persistencia de la sin-
tomatologia, se realiza un tercer con-
trol. Los hallazgos muestran un pa-
trén asimétrico parcheado, que invo-
lucra a nervios sensitivos en miem-
bros inferiores, de predominio axonal,
y en miembros superiores, con rasgos
axonales y desmielinizantes que su-
gieren una mononeuritis mltiple. Con-
clusiones. La neuropatia sarcoidea es
una afectacion infrecuente. El estudio
neurofisiolégico es una buena herra-
mienta de diagndstico y sequimiento
evolutivo de la enfermedad ante la
persistencia de sintomas. El tratamien-
to precoz podria contribuir a prevenir
la progresion a otros nervios.

42.

Caracterizacion clinica y

electrofisiolégica del sindrome
de ataxia cerebelosa, neuropatia
y arreflexia vestibular (CANVAS)

Garcfa Garcia A®®, Alvarez Paradelo S?,
Infante Ceberio J°, Gonzalez Aguado R?,
Serrano Cardenas KM?, Berciano Blanco J**

2Hospital Universitario Marqués

de Valdecilla. Santander. ® Centro de
Investigacién Biomédica en Red de
Enfermedades Neurodegenerativas.

Introduccion. El sindrome de ataxia ce-
rebelosa con neuropatia periférica y
arreflexia vestibular (CANVAS) es una
entidad degenerativa infrecuente des-
crita recientemente. Objetivo. Presen-
tar el perfil neurofisioldgico y los ha-
llazgos clinicos que caracterizan este
sindrome asociado a tos crénica y nor-
morrelexia miotatica. Casos clinicos.
La serie comprende cuatro pacientes,
tres mujeres (dos de ellas hermanas)
y un varén con edades entre 54-68
afos, pertenecientes a dos familias
no emparentadas entre si. Todos ellos
comenzaron con inestabilidad de la
marcha hacia la quinta década de la
vida, precedida de tos crénica. Se rea-
liz6 una exploracién neurolégica ex-
haustiva, resonancia magnética, prue-
bas de funcién vestibular, test de la-
boratorio y cribado molecular de ata-
xias. El estudio electrodiagnéstico, en-
tre otras pruebas, incluyé electroneu-
rografia (ENG), electromiografia (EMG),
potenciales evocados somatosenso-
riales (PESS), reflejo maseterino y re-
flejo miotatico electrénico (T-reflex).
Los cuatro pacientes presentaban mar-
cha ataxica con componente sensiti-
vo, cerebeloso y vestibular, disartria,
nistagmo, hipopalestesia y reflejos mio-
téticos conservados. En el video-head
impulse test y pruebas caldricas exis-
tia arreflexia vestibular bilateral. La
resonancia magnética craneal mostré
atrofia cerebelosa de predominio ver-
miano. Pruebas de laboratorio nor-
males. Cribado de ataxias dominan-
tes y recesivas negativo. En el estudio
electrodiagndstico se constat6: EMG y
ENG motor normal, ausencia de poten-
ciales sensitivos periféricos y ausencia
de PESS, con normalidad del T-reflex
en las cuatro extremidades, y aboli-

cién del reflejo maseterino. La ingesta
de frutos secos inducia una tos incoer-
cible registrada mediante EMG. Con-
clusiones. En un contexto clinico ade-
cuado, la normalidad del T-reflex con
abolicién del reflejo maseterino y los
hallazgos de ENG y PESS sugestivos de
una neuronopatia sensitiva con pre-
servacion de fibras 1A ofrecen un pa-
trén diferencial respecto a otras ata-
xias, lo que junto a las demas explo-
raciones complementarias descritas
ayuda al diagndstico de CANVAS.

43,

Disfonia como sintoma
revelante en diversas patologias
neuromusculares. Utilidad del
estudio neurofisioldgico laringeo
Goizueta San Martin G2, Barén
Sanchez J?, Fernandez Cuadrod M?,

Viceira Rodriguez E?, Escamilla Crespo C°,
Martin Martin L?, G6rriz Gil C®
®Hospital Universitario Santa Cristina.

®Hospital Universitario Puerta de Hierro.
Madrid.

Objetivo. Evaluacién clinica, laringo-
I6gicay neurofisioldgica de 22 pacien-
tes que acuden a la consulta con el
sintoma de disfonia y remitidos fun-
damentalmente por el Servicio de
Otorrinolaringologia. Pacientes y mé-
todos. Se estudian 22 pacientes (4 hom-
bres y 18 muijeres) con una edad me-
dia de 47,5 afios. La exploracion clini-
ca objetiva una disfonia en todos ellos
y, mediante estudio laringoldgico, una
hipomovilidad de cuerda vocal uni o
bilateral. El estudio neurofisiolégico
consta de electromiografia de muscu-
los laringeos (cricotiroideo y tiroarite-
noideo), que se realiza con electrodo
concéntrico de aguja mediante abor-
daje externo, y electroneurograma,
con valores de conduccién motora en
nervio recurrente con registro me-
diante electrodo concéntrico de aguja
y laringeo superior con electrodo de
superficie. Estimulacion cutanea pa-
ratraqueal en ambos. En el caso de
disfonia fluctuante o fatiga también
se ha realizado estimulacion repetiti-
va. Ampliacién del estudio a otros te-
rritorios cuando es necesario. Resul-
tados. 22 pacientes con disfonia y con
alteracion en la movilidad de las cuer-
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das vocales objetivada mediante es-
troboscopia. En total, la afectacién
generalizada se demostré en 15 pa-
cientes (68,1%): miopdtico, neurdge-
no o alteracién en la transmisién neu-
romuscular; en 6 (27,2%), una altera-
cién localizada de nervios laringeos, y
en 1(4,5%) no se objetivé clara pato-
logfa de nervio o musculo. Conclusio-
nes. Ante el sintoma de disfonia con-
sideramos necesario realizar un estu-
dio neurofisioldgico laringeo para lle-
gar a un diagndstico tanto de patologia
propia de musculos o nervios larin-
geos como de una patologia generali-
zada (miopatica, neurégena o de trans-
misién neuromuscular), ya que puede
ser un sintoma revelante de la misma,
como demuestra el estudio realizado.

44,

Afectacion aislada del nervio
plantar lateral en sospecha de
un sindrome del tinel tarsiano
Diaz Pérez RA, Gutiérrez Trueba MA,

Calvo Calleja P, Mendoza Gonzadlez L,
Asensi Alvarez JM

Hospital Universitario de Cabuefies.
Gijon, Asturias.

Introduccion. El atrapamiento del ner-
vio tibial distal en el tdnel del tarso es
poco frecuente. Por lo general, se ve
facilitado por gangliones, tumoracio-
nes o varices. Se manifiesta como do-
lor urente perimaleolar y en la planta
del pie, parestesias o pérdida senso-
rial, que empeoran con la bipedesta-
cién prolongada o la marcha. Las le-
siones aisladas de los nervios plantar
medial y lateral ocurren frecuente-
mente como resultado de traumatis-
mos o por alteraciones degenerativas
del hueso o el tejido conectivo. El
atrapamiento de la primera rama del
nervio plantar lateral, conocida como
neuropatia de Baxter, representa has-
ta el 20% de los casos de dolor persis-
tente en el retropié. Casos clinicos. Se
presentan dos pacientes que consul-
taron por podalgia y parestesias en
los pies, de larga evolucién, que au-
mentaban con la bipedestacion y la
marcha, con ausencia de debilidad o
clara pérdida sensitiva en la explora-
cién. Una paciente fue diagnosticada
de fascitis plantar y espoldn calcaneo.

Ambas pacientes tuvieron escasa res-
puesta a los tratamientos practicados.
Fueron remitidas para estudios neu-
rofisiolégicos, que mostraron poten-
ciales motores y mixtos de nervios plan-
tares laterales en miembros sintoma-
ticos de bajas amplitudes, y velocida-
des de conduccién mixta disminuida,
lo que sugiere una afectacion de pre-
dominio axonal. Conclusiones. El sin-
drome del tdnel tarsiano debe consi-
derarse en el diagnéstico diferencial
de las talalgias y parestesias en los
pies. El estudio neurofisioldgico tiene
un papel importante en su diagndsti-
co, lo que contribuye a la eleccién de
la mejor opcidn terapéutica.

45,

Sindrome del intestino irritable
y sistema nervioso auténomo
simpatico

Goizueta San Martin G, Dominguez Alcdn L,
Del Pozo Maroto E, Mingorance Goizueta C

Hospital Universitario Santa Cristina. Madrid.

Introduccion. El sindrome del intesti-
no irritable (Sll) es un trastorno fun-
cional digestivo caracterizado por la
presencia de dolor o molestia abdo-
minal, asociado a cambios en la fre-
cuencia o consistencia de las deposi-
ciones, sin que exista una patologia
bioquimica o estructural. La prevalen-
cia del SIl oscila entre el 5-15%, de-
pendiendo de los criterios empleados
para el diagndstico. Objetivo. Confir-
mar la participacion del sistema ner-
vioso autdnomo simpatico en su pa-
togenia mediante la respuesta simpa-
ticocutanea. Pacientes y métodos. Se
estudian 30 pacientes diagnosticados
de SIl (tipo diarrea-estrefiimiento o
mixto). Se les realiza el test de res-
puesta simpaticocutanea (valorando
latencia, amplitud y persistencia de la
respuesta en porcentaje), que se com-
paran posteriormente con los datos
de referencia de 100 sujetos control.
Resultados. En todos los pacientes se
objetivan diferencias estadisticamen-
te significativas en cuanto al grupo
control de todos los parametros estu-
diados. No se hallan diferencias signi-
ficativas entre los tipos de SII. Conclu-
siones. El estudio realizado confirma
la influencia del sistema nervioso sim-
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patico en el SIl. Estos datos indican
que la disfuncién simpdtica (hiperex-
citabilidad, falta de inhibicién o am-
bas cosas) podria ser su patogénesis y
sugiere las implicaciones clinicas poten-
ciales y la necesidad de investigacion
de terapias farmacolégicas destinadas
a recuperar el equilibrio auténomo.

46.

Influencia de la anastomosis
de Martin-Griiber en las
respuestas tardias F

Goizueta San Martin G2, Terrén C?,
Viceira Rodriguez E®, Martin Martin L2,
Pérez Moro 0%, Fernandez Cuadros M?,
Gutiérrez Rivas E¢

2Hospital Universitario Santa Cristina.
®Hospital Universitario Puerta de Hierro.
“Hospital Universitario 12 de Octubre. Madrid.

Objetivo. Conocer el comportamiento
y caracteristicas neurofisioldgicas de
las respuestas tardias F en la anasto-
mosis de Martin-Griiber (nervio me-
diano cubital) en sujetos sanos y pa-
cientes diagnosticados de sindrome del
tunel carpiano (STC). Sujetos y méto-
dos. Se ha realizado estudio neurofisio-
I6gico: electromiograma, electroneuro-
grama (conduccién motora y sensiti-
va antidrémica con estudio segmen-
tario en el tinel carpiano) y respues-
tas tardias F (con estimulacién distal
en ambos nervios y registro en emi-
nencia tenar, valorando persistencia y
latencia) en 196 sujetos con anasto-
mosis de Martin-Griiber (100 sanos y
96 con STC sin afectacion radicular co-
nocida) y 40 sujetos sin anastomosis
(20 sanos y 20 con STC). Resultados.
En los 196 sujetos con anastomosis de
Martin-Grlber, las respuestas F no apa-
recen o lo hacen con persistencia < 80%
en un 55% del grupo control y en un
79% del grupo de pacientes con STC
estimulando el nervio mediano y en >
80% estimulando el nervio cubital. En
el grupo sin anastomosis de Martin-
Griiber no se obtienen respuestas F con
estimulo en el nervio cubital. Conclu-
siones. El trabajo confirma que la exis-
tencia de una anastomosis de Martin-
Griber es una fuente de error en la
evaluacién de las respuestas tardias F,
dependiendo probablemente del gro-
sor del fasciculo comunicante.

47.

Mioclonias segmentarias
espinales tras infeccién
respiratoria: a proposito
de un caso

Escribano Mufioz M

Hospital Universitario Ramén y Cajal. Madrid.

Introduccion. Las mioclonias segmen-
tarias espinales son movimientos in-
voluntarios bruscos y breves que se
originan en uno o varios segmentos
medulares continuos y que afectan al
grupo de musculos correspondientes
a dichos segmentos. Son tipicamente
sincronas, ritmicas y no se ven modu-
ladas por el estado de consciencia o
por estimulos externos. Caso clinico.
Nifa de 13 afos, con antecedentes de
sindrome craneofacial de Crouzon y
malformacién de Chiari, intervenida
quirdrgicamente, que tras una infec-
cién respiratoria de vias altas comien-
za con un cuadro de movimientos hi-
percinéticos consistentes en contrac-
ciones de la pared abdominal, con
frecuencia cambiante y que desapare-
cen durante el suefio. Se realiza un
estudio mediante electromiografia de
superficie, registrando en musculos
diafragma y recto anterior del abdo-
men. Se realiza resonancia magnéti-
ca cerebral y medular. El estudio me-
diante electromiografia detecté fre-
cuentes salvas de activaciéon muscular
con un patrén de activaciéon descen-
dente, agrupadas de forma ritmica y
que no se modifican con maniobras
de distraccién, caracteristico todo ello
del estudio electromiografico de las
mioclonias segmentarias espinales. Las
resonancias magnéticas cerebral y me-
dular resultaron superponibles a estu-
dios previos. La paciente mejord de
manera espontanea tras tres sema-
nas de clinica. Conclusiones. Las mio-
clonfas segmentarias espinales son
una entidad poco frecuente de etiolo-
gia diversa y con evolucién muy varia-
ble, dependiendo de su causa. No hay
indicaciones terapéuticas especificas,
sobre todo en nifios.
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48.

Presentacion atipica de la
polineuropatia hereditaria por
paralisis sensible a la presion
en un paciente con corsé de
Milwaukee

Mird Andreu A2, Moreno Candel J®,
Garcia Medina AM®, Carrasco Méndez CA®,

Martinez de Quintana A®, Maeztu
Sardifia MC©

@Hospital General Universitario Santa Maria
del Rosell. ®Hospital General Universitario
Morales Meseguer. “Hospital Universitario
Virgen de la Arrixaca. Murcia.

Introduccion. El corsé de Milwaukee
es una ortesis cervicotoracolumbosa-
cra compuesta por un anillo cervical,
una cesta pélvica y una supraestructu-
ra, cuyo objetivo es evitar la progre-
sion de las curvas escoliéticas o ciféti-
cas, para corregir o mantener la mag-
nitud de dichas curvas. Caso clinico.
Vardn de 17 afios, portador de un corsé
de Milwaukee y remitido desde Neu-
rologia por una marcada asimetria en
el hombro derecho. En la exploracién
se observa debilidad para la abduc-
cién del brazo derecho (3/5) y para la
flexion dorsal de los pies (4—/5), jun-
to con escdpula alada y grave atrofia
del trapecio derecho. Resto de la ex-
ploracién normal. La electromiografia
muestra la presencia de polineuropa-
tia sensitivomotora desmielinizante
con multiples neuropatias focales en
los lugares tipicos de atrapamiento.
En este caso, ambos nervios media-
nos en el tinel del carpo y ambos ner-
vios cubitales en el codo, sugestivo de
una polineuropatia hereditaria por
pardlisis sensible a la presion (HNPP).
Ademads, sobre ésta se registra una le-
sién axonal grave del nervio accesorio
espinal derecho, de evolucién subagu-
da. Posteriormente, la HNPP se con-
firma con el estudio genético. Conclu-
siones. La HNPP es una enfermedad
rara caracterizada por desarrollar mo-
noneuropatias en lugares tipicos, y
ocasionalmente atipicos, de atrapa-
miento. Ademas, la lesién del nervio
accesorio espinal es también muy in-
frecuente, y mas como consecuencia
de la HNPP. En este caso, la lesién es-
tuvo ocasionada por la compresion
mantenida del corsé en la cara lateral
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del cuello. Con este caso queremos
resaltar la importancia de la electro-
miografia para el diagndstico precoz
de la HNPP, asi como la existencia de
esta presentacion atipica.

49.

Miotonia ocular atipica debido
a mutacion del gen SCN4A:

a propdsito de un caso

Amador Gil EM, Maniscalco Martin S,
Navarro Rivero B, Expdsito Hernandez CJ,

Pefiate Medina J, Martinez Toledano I,
Cabrera Lopez JC

Complejo Hospitalario Universitario Insular
Materno-Infantil. Las Palmas de Gran Canaria.

Introduccion. Las patologias asocia-
das a defectos en la proteina SCN4A,
que forma parte de los canales de so-
dio, son enfermedades infrecuentes
heredadas de forma autosémica do-
minante. Se han descrito mutaciones
de este gen asociadas a miotonia fluc-
tuante, miotonia permanente, mioto-
nia sensible a la acetazolamida, para-
lisis periédica hipocalémica, paramio-
tonia congénita de von Eulenburg,
miotonia congénita atipica y pardlisis
periddica hipercalémica. Caso clinico.
Nifia de 1 afio, en sequimiento por el
Servicio de Neurologia Infantil debido
a episodios diarios de contraccién sos-
tenida de ambos orbiculares oculi,
que ocurren tras un parpadeo desen-
cadenado por diversos estimulos, sin
asociarse a afectacién de la concien-
cia. Exploracion fisica: hipotonia leve,
hipertrofia muscular, apoyo para bi-
pedestacion y episodios de blefaroes-
pasmo ocular. Entre otras pruebas, se
le realiza electromiograma con esti-
mulacién repetitiva, potencial evoca-
do auditivo de tronco cerebral (PATC)
y potencial evocado visual PEV). Inter-
consulta en Oftalmologia: hipermetro-
pia en ambos ojos. Cardiologia: nor-
mal. Analitica: incremento de creatin-
fosfocinasa. RM: sin alteraciones. EMG:
no hay datos de afectacién nerviosa
periférica y no se recoge actividad
muscular espontanea en territorios
explorados. Estimulacién repetitiva en
nervio facial derecho con registro en
musculo orbicular oculi ipsilateral:
caida de amplitud en el quinto y déci-
mo potencial a 3 Hzy a 20 Hz. PEATC:

hipoacusia mixta bilateral. PEV: nor-
mal. Genética: heterocigosis de la va-
riante missense patégena c.T3479A:
p.I1160N en el gen SCN4A. Conclusio-
nes. Se presenta un caso atipico de
miotonia ocular congénita asociada
a una mutacién infrecuente en el gen
SCN4A. la clinica de contraccién sos-
tenida de ambos orbiculares oculiy la
estimulacion repetitiva patoldgica fue-
ron el detonante principal para su
posterior estudio genético. Actualmen-
te esta en tratamiento con carbama-
cepina, con evolucion estable.

50.

Exploracién neurofisioldgica
de la neuropatia del pudendo
Mateo Montero RC, Gémez Dominguez A,
Villadéniga Zambrano M, Cabafes

Martinez L, Regidor Bailly-Bailliere |,
Martin Palomeque G

Hospital Universitario Ramoén y Cajal. Madrid.

Introduccion. La patologia del suelo
de la pelvis es compleja. Las distintas
técnicas neurofisioldgicas disponibles
para su evaluacién pueden confirmar
el origen neurolégico de los sintomas
y pueden tener importantes implica-
ciones en el tratamiento de estos pa-
cientes. Objetivo. Describir nuestra ex-
periencia en pacientes con esta pato-
logia valorando la utilidad de las dife-
rentes técnicas neurofisiolégicos y su
valor diagndstico. Pacientes y méto-
dos. Se analizaron de manera retros-
pectiva 31 casos de pacientes de nues-
tro hospital a los cuales se les realizé
estudio neurofisiolégico del nervio
pudendo en los dos Ultimos afios. Las
variables analizadas en el estudio in-
cluyeron edad, sexo, clinica, tipo de
exploracion neurofisiolégica, resulta-
dos de la exploracion, tratamiento y
evolucién. Resultados. De los 31 pa-
cientes analizados, 28 (90,3%) eran
muijeres y 3 (9,4%) hombres. Todos
tenian sintomas en el momento de la
prueba, siendo los mas predominan-
tes el dolor en el perineo y la clinica
urinaria. Respecto al estudio neurofi-
sioldgico, en 15 pacientes el estudio
mostré anomalias en alguna de las
técnicas realizadas y en 16 el estudio
fue normal. La prueba mds Util para el
diagndstico fue el reflejo bulbocaver-
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noso, sequida del electromiograma de
musculos del perineo. El lado mas afec-
tado fue el derecho y el tratamiento
mas utilizado por el médico peticiona-
rio fue el conservador. Conclusiones.
El estudio neurofisioldgico no solo
ayuda a establecer el diagnéstico de
la patologia del nervio pudendo, sino
que facilita la localizacién de la lesién,
aportando asi informacidn valiosa pa-
ra el diagndstico y para la eleccién de
la mejor opcién terapéutica.

51.

¢Es util la duracion del CMAP

distal cdmo tnico parametro en
el diagnéstico precoz del subtipo
de sindrome de Guillain-Barré?
Fernandez Lozano G, Urdiales Sanchez S,

Orozco Sevilla E, Pia Martinez C,
Paramio Paz A, Orizaola Balaguer P

Hospital Universitario Marqués de Valdecilla.
Santander.

Introduccion. El sindrome de Guillain-
Barré (SGB) es una neuropatia infla-
matoria de origen inmune. Se distin-
guen varios subtipos (AIDP, AMAN y
AMSAN). Se recomiendan estudios evo-
lutivos para el diagndstico diferencial;
sin embargo, este abordaje no es ade-
cuado para el diagndstico precoz. La
duracién del potencial de accién mo-
tora compuesto (CMAP) distal, expre-
sién del grado de dispersion tempo-
ral, podria considerarse una herramien-
ta fiable para distinguir entre formas
desmielinizantes y axonales. Objetivo.
Valorar la utilidad de la duracién del
CMAP distal, como parametro inde-
pendiente, en el diagndstico diferen-
cial precoz entre los subtipos de SGB.
Pacientes y métodos. Revision retros-
pectiva de los registros de pacientes
diagnosticados de SGB entre 2010 y
2017. Se incluyen 27 pacientes con es-
tudio en fase precoz del curso clinico,
definido convencionalmente como me-
nos de cinco dias desde el inicio sinto-
matico. Se aplican los criterios de Had-
den et aly los de Rajabally et al clasifi-
can a los pacientes en cuatro grupos:
AIDP, SGB axonal, equivoco y nor-
mal). Se mide la duracién del CMAP
distal, tiempo desde la primera de-
flexién negativa al retorno de la linea
de base de la ultima deflexién negati-
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va. Se utilizan valores de referencia
del estudio de Clouston et al. Se esta-
blece el diagnéstico de AIDP si la du-
racién estaba prolongada en dos 0 mas
nervios. Resultados. Se identificaron
cinco casos de AIDP (18,52%), cuatro
con SGB axonal (14,81%), 11 del grupo
equivoco (40,74%) y cuatro con estu-
dio normal (14,81%). La duracién del
CMAP distal estaba prolongada en tres
casos (11,11%), dos del grupo AIDP y
uno del grupo equivoco. Ningln pa-
ciente del grupo SGB axonal tenia au-
mento de la duracién del CMAP dis-
tal. Conclusiones. La clasificacion de
los distintos subtipos de SGB constitu-
ye un reto diagndstico. La prolonga-
cién de la duracién del CMAP distal
tiene una sensibilidad baja para esta-
blecer el subtipo de SGB en estudios
precoces. Estudios electrofisiolégicos
evolutivos son necesarios para diag-
nosticar el subtipo de SGB e identificar
el mecanismo fisiopatoldgico de debi-
lidad muscular.

52,

dos; en tres pacientes sin sintomas
del SNAS, se objetiva una falta de ha-
bituacién. Grupo 2 (7 portadoras asin-
tomdticas): se objetiva una falta de
habituacion de la respuesta simpati-
cocutanea. Conclusiones. Los pacien-
tes diagnosticados de enfermedad de
Fabry y con sintomas del SNAS mues-
tran una clara alteracién de la res-
puesta simpaticocutanea, estadistica-
mente significativa en relacién al res-
to de los grupos. Este test puede ser
muy util en estadios iniciales de la en-
fermedad para un diagnéstico precoz
y para evaluar la eficacia del trata-
miento de reemplazo enzimatico.

53.

Utilidad del corregistro EMG
en el manejo diagndstico y
terapéutico de la distonia cervical
Palomar Simén FJ, Revilla Aparicio A,
Monge Marquez E

Hospital Universitario Virgen del Rocio.
Sevilla.

Diagnéstico precoz de

la enfermedad de Fabry
mediante el test de respuesta
simpaticocutanea

Goizueta San Martin G

Hospital Universitario Santa Cristina. Madrid.

Introduccion. La enfermedad de Fa-
bry es un trastorno metabdlico here-
ditario de depésito lisosomal por una
deficiencia de actividad del enzima o-
galactosidasa A y con sintomas del
sistema nervioso auténomo simpati-
co (SNAS). Objetivo. Determinar la uti-
lidad del test de respuesta simpatico-
cutdnea como una herramienta de
diagndstico precoz de la enfermedad.
Sujetos y métodos. Estudio clinico y
neurofisioldgico en 19 sujetos: 12 pa-
cientes con enfermedad de Fabry y
siete mujeres portadoras del gen asin-
tomaticas. Se ha realizado el test de
respuesta simpaticocutanea (valoran-
do latencia, amplitud y persistencia) y
comparacién con un grupo control de
100 sujetos normales. Resultados. Gru-
po 1 (12 pacientes): en ocho pacientes
con sintomas del SNAS, la respuesta
simpaticocutdnea estd alterada en to-

Introduccion. La distonia cervical es
un trastorno del movimiento caracte-
rizado por una postura anédmala del
eje craneocervical, producido por un
defecto en el equilibrio de contrac-
cién/tono de musculatura agonista-
antagonista e ipsilateral-contralateral
cervical y de cintura escapular. En nu-
merosas ocasiones, el tratamiento de
la distonia cervical requiere la infiltra-
cién con toxina botulinica en la mus-
culatura involucrada en las posturas
anémalas. Es frecuente que algunos
pacientes no mejoren con las sucesi-
vas infiltraciones de toxina botulinica,
lo que puede deberse a una infra o
sobredosificacién o a una falta de pre-
cision en la musculatura a inyectar.
Pacientes y métodos. Se revisan 40
casos con diagnéstico de distonia cer-
vical desde octubre de 2015 a junio de
2018. Se realiza estudio EMG de 8 o
10 canales incluyendo musculatura cer-
vical y de cintura escapular bilateral-
mente. Se analizan diferentes postu-
ras como el reposo, la rotacién y late-
ralizacion cefalica a ambos lados, la
flexién y la extension cervical. Se re-
gistran los musculos activos en cada
una de las posturas examinadas y se
identifican posibles patrones treméri-
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cos asociados a las posturas disténi-
cas. Posteriormente se analiza la posi-
ble variacién o no en el patrén de in-
filtracion con toxina botulinica tras la
realizacién del estudio neurofisiolégi-
co. Resultados. Los resultados obteni-
dos revelaron la participacién de mus-
culatura agonista-antagonista e ipsi-
lateral-contralateral en mas del 90%
de los casos, con la aparicién de pa-
trones tremdricos en un 30% de los
pacientes explorados. De igual modo,
el registro EMG produjo la modifica-
cién de los patrones de infiltracion
con toxina botulinica en mas de la mi-
tad de los casos estudiados neurofi-
siolégicamente. Conclusiones. El estu-
dio de EMG multicanal de musculatu-
ra cervical y de cintura escapular bila-
teral es de utilidad para identificar di-
ferentes patrones de activacion en las
posturas de la distonia cervical, opti-
mizando el tratamiento con toxina
botulinica de estos pacientes.

54,

Estimulacién nerviosa repetitiva
con registro en el musculo tibial
anterior: ¢una herramienta util
en la sospecha del sindrome
de Eaton-Lambert?

Diaz Baamonde A, Ferrer Piquer S,
Pérez-Morala Diaz AB, Lozano
Aragoneses B, Moris de la Tassa G,
Raman Carbajo C, Carvajal Garcia P

Hospital Universitario Central de Asturias.
Oviedo, Asturias.

Introduccion. El sindrome de Eaton-
Lambert es un trastorno presinaptico
de la unién neuromuscular de etiolo-
gia autoinmune, caracterizado clinica-
mente por debilidad muscular proxi-
mal, disautonomia y arreflexia, con
frecuencia en el contexto de neopla-
sia pulmonar. La estimulacion nervio-
sa repetitiva (ENR) es (til en su diag-
nostico, objetivandose tres elementos
tipicos: potenciales de accién motora
compuestos basales de baja ampli-
tud, decremento en la ENR a baja fre-
cuencia y facilitacién en la ENR a altas
frecuencias o tras breve ejercicio iso-
métrico. Dicha exploracién se realiza
habitualmente estimulando el nervio
cubital con registro sobre el masculo
abductor digiti minimi (ADM). Se pro-

pone estimular el nervio peroneal con
registro sobre el musculo tibial ante-
rior como alternativa potencialmente
valida. Casos clinicos. Caso 1: vardn de
57 afios, diagnosticado en 2014 por
presentar un cuadro de afios de evo-
lucién de pérdida de fuerza generali-
zada de predominio proximal y en
miembros inferiores, xerostomia e hi-
po/arreflexia con patrén neurofisiold-
gico clasico para sindrome de Eaton-
Lambert. Cribado de neoplasia nor-
mal. Anticuerpos anti-VGCC positivos.
Caso 2: vardn de 56 afios, con ante-
cedentes de linfoma no Hodgkin foli-
cular en remisiéon completa desde 2012,
diagnosticado en 2017 de sindrome
de Eaton-Lambert tras presentar difi-
cultad progresiva para la marcha por
debilidad proximal en miembros infe-
riores, arreflexia y xerostomia. Anti-
cuerpos anti-VGCC elevados. Triada
clasica en estudios neurofisiolégicos.
Cribado de neoplasia normal, sin da-
tos de progresion de su enfermedad
hematoldgica. Se realiza control neu-
rofisioldgico en ambos, afiadiendo ENR
con registro sobre el musculo tibial
anterior. Se obtienen valores de facili-
tacion superiores a los limites altos de
la normalidad en ambos pacientes,
mas llamativos que con registro sobre
el ADM. Conclusiones. La ENR con re-
gistro sobre el musculo tibial anterior
puede resultar una técnica util en pa-
cientes con sospecha de sindrome de
Eaton-Lambert y hallazgos no conclu-
yentes con registro sobre el ADM. No
obstante, resulta necesario conside-
rar posibles peculiaridades de dicho
musculo y de sus valores de referen-
cia propios.

55.

Estudio neurofisioldgico de la
pardlisis frénica en el trasplante
pulmonar

Urdiales Sanchez S, Fernandez Lozano G,

Orozco Sevilla E, Pia Martinez C,
Alvarez Paradelo S, Orizaola Balaguer P

Hospital Universitario Marqués de Valdecilla.
Santander.

Introduccion. El estudio electrofisiol6-
gico es la prueba de referencia para
el diagndstico de neuropatia frénica
en el trasplante pulmonar, aunque en
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la actualidad se utilizan con mayor
frecuencia estudios radiolégicos. Ob-
jetivos. Conocer la incidencia de afec-
tacién del nervio frénico en el tras-
plante pulmonar mediante la utiliza-
cién de un protocolo de estudio neu-
rofisioldgico establecido, y analizar la
correlacién con los resultados de los
estudios ecograficos y si la afectacién
del nervio frénico se asocia a un au-
mento de morbilidad. Pacientes y mé-
todos. Se realizé estudio prospectivo
de 60 pacientes trasplantados de pul-
mén entre enero de 2016 y junio de
2018. El protocolo de evaluacién neu-
rofisiolégica consistié en tres estu-
dios: pretrasplante, 6-8 dias postras-
plante y 21 dias postrasplante, valo-
rando latencia y amplitud de las res-
puestas motoras de ambos nervios
frénicos, la diferencia entre lados y
entre los estudios pre y postrasplan-
te. Resultados. Se realizaron 60 tras-
plantes pulmonares, 39 de ellos bi-
pulmonares. Se evidencié neuropatia
frénica en 26 pacientes (43,3%): 16
derechas (61,5%), 9 izquierdas (34,6%)
y 1bilateral (3,8%). En las lesiones le-
ves, el estudio ecografico fue normal.
En las lesiones moderadas-graves ha-
bia disminucién o ausencia de movili-
dad del hemidiafragma afecto. La es-
tancia media en la unidad de cuida-
dos intensivos para los pacientes con
lesion frénica fue de 9,5 dias frente a
6,4 dias para los pacientes sin lesion.
Asimismo, habia una diferencia signi-
ficativa en los parametros de funcién
respiratoria y tasa de reintubacién en-
tre el grupo afectado y el normal. Con-
clusiones. La cirugia de trasplante de
pulmdn cursa con una alta incidencia
de lesiones frénicas (43,3%). Existe
una estrecha correlacion entre los re-
sultados del estudio neurofisiolégico
y el estudio radiolégico. El indice de
complicaciones es significativamente
mayor en pacientes con neuropatia
frénica postrasplante pulmonar.
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56.

Utilidad del test de ejercicio

largo en un caso de paralisis
periddica

Grande Martin A, Sopelana Garay D,
Pardal Fernandez JM, Monteagudo

Gémez M, Guerrero Solano JL, Garcia
Garcia J

Complejo Hospitalario Universitario
de Albacete.

confirmé en el andlisis genético dirigi-
do. Conclusiones. Las pardlisis peri6-
dicas suponen un reto diagnéstico. La
electromiografia y, sobre todo, el test
de ejercicio largo, prueba diagndstica
provocativa sin riesgos asociados, tie-
nen un papel importante en su reco-
nocimiento, en la diferenciacién de
los distintos subtipos y en la orienta-
cién del estudio genético.

57.

Introduccion. Las pardlisis periddicas
son raros trastornos neuromusculares
causados por mutaciones en genes
de canales de sodio, calcio y potasio
del musculo esquelético. Cursan, en el
contexto de alteracion de los niveles
de potasio y diferentes factores preci-
pitantes como transgresiones dietéti-
cas o el ejercicio vigoroso, con episo-
dios de debilidad, en ocasiones focal,
lo que a menudo dificulta su reconoci-
miento. La normalidad de las pruebas
complementarias entre las crisis es la
norma; sin embargo, un buen apoyo
diagndstico puede obtenerse a través
de diferentes tests provocativos, co-
mo sobrecarga oral de glucosa o ad-
ministracion de insulina, no exentos
de riesgos, o el test de ejercicio largo
que, junto a la electromiografia, es
sin duda de eleccién desde la base de
su seguridad y alta especificidad, asi
como de otras importantes ventajas:
la discriminacién entre los distintos ti-
pos de paralisis periddicas y la orien-
tacién del estudio genético, como su-
cedid en este caso. Caso clinico. Pa-
ciente de 16 afios, sin antecedentes
de interés, que presenté un episodio
de debilidad generalizada, tras haber
ingerido gran cantidad de pizza la no-
che anterior. En urgencias se constatd
tetraparesia flacida de predominio en
regiones proximales, asi como en miem-
bros inferiores, junto a gran elevacién
de creatincinasa e hipopotasemia. La
clinica remitié de forma gradual en
las siguientes horas, de modo parale-
lo a la reposicién de las cifras de pota-
sio. En el test de ejercicio largo reali-
zado en un segundo tiempo se obtu-
Vo una respuesta tipo IV de Fournier,
que apoyé el diagndstico de paralisis
periddica hipopotasémica y sugirié su
relacién con mutacién en el canal de
sodio SCNA4, que posteriormente se

Clasificacion de la neuropatia
del nervio mediano en el carpo
basada en la historia natural
de los estudios de conduccién

Montes Fernandez E2, Salinas Rodriguez M?,
Sierra Hidalgo®, Valle Arcos MD¢, Martin
Jiménez P9, Gutiérrez Gutiérrez G®

®Hospital Universitario Fundacién Jiménez
Diaz. *Hospital Universitario Infanta Leonor.
“Hospital Universitario del Sureste.

¢ Universidad Complutense de Madrid.
#Hospital Universitario Infanta Soffa. Madrid.

Introduccion. La gradacién de la inten-
sidad de la neuropatia compresiva del
nervio mediano en el canal del carpo
es necesaria para el correcto manejo
terapéutico en pacientes con sindro-
me del tdnel del carpo. La Academia
Americana de Medicina Electrodiag-
nostica establecié unas recomenda-
ciones para su clasificacién neurofisio-
|6gica y dos estudios propusieron es-
calas basadas en la latencia motora
distal, aunque con criterios en parte
arbitrarios o no validados. Objetivo.
Establecer una clasificacién neurofi-
sioldgica de la neuropatia compresiva
del nervio mediano basada en la his-
toria natural de los estudios de con-
duccién rutinarios de dicho nervio.
Pacientes y métodos. Estudio retros-
pectivo mediante revision de los estu-
dios de conduccién nerviosa del ner-
vio mediano consecutivos. Se estable-
cié una cohorte de derivacién en un
centro y una cohorte de validacién en
otros tres centros. Se estimd el riesgo
de desarrollar disminucién de la am-
plitud de los potenciales de accién
sensitivo (PAS) y motor (PAMC) a in-
tervalos requlares de latencia motora
distal. Resultados. La cohorte de deri-
vacion incluyé 2.020 nervios media-
nos. La probabilidad de que existiera
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disminucién de la amplitud del PAS se
incrementaba a partir de una latencia
motora distal de 4,2 ms, y la probabili-
dad de disminucién de amplitud del
PAMC, a partir de 5 ms. La cohorte de
validacién incluyé 974 nervios media-
nos y replicd los mismos puntos de
corte para el cambio de gravedad de
leve a moderado (4,2 ms) y de mode-
rado a grave (5 ms) de la neuropatfa
compresiva del nervio mediano. Con-
clusiones. Proponemos una clasifica-
cién electroneurografica validada de la
gravedad de la neuropatia compresiva
del nervio mediano basada en los ries-
gos objetivos de los estudios de con-
duccién rutinarios de dicho nervio.

58.

Utilidad de la EMG en el
diagnéstico y sequimiento

de neuropatias periféricas tras
fractura o luxacién del hombro

Gonzélez Uriel P2, Estévez Lago P®,
Fernandez Rodriguez JM¢

2Hospital Universitario Lucus Augusti. Lugo.
® Complexo Hospitalario de Pontevedra.
“Hospital Xeral de Vigo.

Introduccion. La incidencia de neuro-
patia periférica tras fractura o luxa-
cién del hombro se relaciona directa-
mente con la gravedad del traumatis-
mo. Los nervios mas afectados son el
axilar (hasta en un 25% segun las se-
ries) y el supraescapular. Caso clinico.
Mujer de 67 afios que, tras caer for-
tuitamente en unas escaleras sobre el
miembro superior izquierdo, sufrié
paresia grave (0/5) para la abduccién
del hombro y moderada (3/5) para la
extensién del antebrazo y dedos, jun-
to con dolor intenso y disestesias en
el hombro. En urgencias se diagnosti-
c6 fractura-luxacién de himero proxi-
mal. Se realizaron estudios ENG-EMG
seriados al ingreso, a las tres sema-
nasy a los seis meses. Tras el ingreso
y a las tres semanas, la ENG del nervio
mediano, cubital y musculocutaneo fue
normal. El potencial de accién motora
compuesto (CMAP) del nervio axilar
desde el punto de Erb mostrd caida
de la amplitud intensa. El CMAP del
nervio radial objetivd una caida mo-
derada de la amplitud tras estimulo
proximal. A los seis meses, la recupe-
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raciéon del CMAP fue moderada en el
radial y leve en el axilar. La EMG a las
tres semanas reveld denervacion agu-
da grave en el deltoides y moderada
en los triceps y extensor comun de los
dedos. A los seis meses, persistieron
signos de denervacién aguda leves,
con mejoria de la paresia. Conclusio-
nes. La bibliografia sobre estas neuro-
patias es escasa y, mas aun, la refe-
rencia a estudios ENG-EMG. Los nervios
mas afectados en dislocaciones son el
axilar y el supraescapular; en fractu-
ras humerales proximales es el axilar,
y en fracturas diafisarias, el radial. Es
mas habitual la afectacién de varios
nervios que la de uno solo. En fractu-
ras desplazadas de himero se produ-
cen las lesiones mas graves y resultan
implicados mas nervios. La explora-
cién clinica es limitada, ya sea por do-
lor o impotencia funcional articular
debido al traumatismo, y no permite
valorar la integridad sensitiva y moto-
ra de forma certera, por lo que estu-
dios ENG-EMG seriados son fundamen-
tales para localizar la lesion, estable-
cer el grado de afectacién y progra-
mar la rehabilitacién.

59.

Caracterizacion clinica y
electromiogrdfica de la
moneuropatia troncal diabética
Mateo Montero RC, Gdmez Dominguez A,
Villadéniga Zambrano M, De Blas
Beorlegui G, Regidor Bailly-Bailiere R,
Cabafies Martinez L

Hospital Universitario Ramén y Cajal. Madrid.

Introduccion. Los nervios toracoabdo-
minales o troncales pueden afectarse
selectivamente en la diabetes. Su afec-
tacion produce un cuadro predomi-
nantemente sensitivo (dolor y pares-
tesias), aunque puede presentar afec-
tacién motora. Esta mononeuropatia
troncal puede confundirse con proce-
sos toracoabdominales de diversa in-
dole (hernia discal, herpes zéster, an-
gina de pecho, abdomen agudo, pro-
cesos tumorales intraabdominales...).
Generalmente ocurre entre la quinta
y sexta décadas de vida y es de inicio
insidioso o subagudo, con alteracio-
nes sensitivas en la regién toracoab-
dominal anterior. Se presenta una se-

rie de cuatro casos en los que la elec-
tromiografia fue decisiva para el diag-
nostico. Casos clinicos. Cuatro pacien-
tes con antecedentes de diabetes
mellitus tipo 2 de larga evolucién, con
clinica de dolor abdominal mal defini-
do, sin encontrarse una causa que
justificara la clinica. El estudio neuro-
fisiolégico consistié en electroneuro-
grafia motoray sensitiva, para valorar
la posible coexistencia de polineuro-
patia, y electromiografia cuantitativa
de aguja de los musculos recto ante-
rior del abdomen y oblicuo abdomi-
nal externo. En todos los casos, la elec-
tromiografia mostré un patrén neuré-
geno subagudo crénico caracterizado
por potenciales de unidad motora
complejos y de duracién aumentada,
incremento de la polifasia y, en dos
casos, actividad espontdnea de de-
nervacion, compatible con el diagnds-
tico de radiculopatia/neuropatia tron-
cal. En dos pacientes se asocié con di-
versos grados de polineuropatia mix-
ta, sensitivomotora, de predominio en
miembros inferiores. Conclusiones. La
mononeuropatia troncal en pacientes
diabéticos probablemente se encuen-
tra infradiagnosticada porque es difi-
cil de identificar clinicamente, ya que
presenta sintomas muy variables que
pueden simular otras patologias. Una
vez establecido el diagndstico de pre-
suncién es facil de confirmar neurofi-
sioldgicamente, siendo la electromio-
graffa la técnica que mds informacién
aporta al diagndstico.

60.

Estudio neurofisioldgico en
las mononeuropatias del pie
Gémez Dominguez A, Mateo Montero RC,

Villadéniga Zambrano M, Cabafies
Martinez L, Martin Palomeque G

Hospital Universitario Ramén y Cajal. Madrid.

Introduccion. Las neuropatias del pie
se pueden dividir en dos grandes ca-
tegorias: las que estan en el contexto
de una polineuropatia y aquellas mo-
noneuropatias que afectan de forma
exclusiva a un nervio del pie. Estas
han sido menos estudiadas que las de
las manos y la afectacién mas comun
corresponde a las ramas del nervio ti-
bial posterior en su recorrido por el
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pie. Las ramas de este nervio se origi-
nan tras su paso por el canal del tar-
so, dando lugar en primer lugar al
nervio calcaneo, para posteriormente
dividirse en los nervios plantares late-
ral y medial. El sindrome del tinel del
tarso posterior es la mononeuropatia
mas frecuente del pie y se produce
por compresién del nervio tibial pos-
terior en el retindculo flexor. Otros
sindromes menos frecuentes son la
neuropatia del nervio plantar medial,
del plantar lateral, de la primera ra-
ma del nervio plantar lateral (sindro-
me de Baxter), del nervio calcaneo me-
dial, de los nervios interdigitales (neu-
roma de Morton) y del nervio plantar
digital del primer dedo (neuroma de
Joplin). Sujetos y métodos. Estudio
descriptivo retrospectivo de 43 casos
recibidos por sospecha de neuropatia
del pie desde el afio 2017. Resulta-
dos. Se ha valorado la frecuencia de
las distintas mononeuropatias del pie
en pacientes que acuden a nuestra
consulta con clinica de pie doloroso y
se ha comprobado que la mayoria de
los estudios (cerca del 70%) son nor-
males. Aunque la mayor sospecha cli-
nica es el sindrome del tdnel del tar-
so, de las 13 neuropatias confirmadas
con el EMG, sélo tres (30% de los ca-
sos) presentan un EMG compatible
con dicha patologia. Conclusiones. En
el diagnéstico diferencial del pie dolo-
roso es fundamental la anamnesis y
la exploracién clinica previa, ya que
no todo pie doloroso es de origen
neurolégico. Dentro de este reducido
grupo encontramos diversos sindro-
mes que afectan a diferentes ramas
nerviosas, por lo que es de gran im-
portancia conocer la anatomia y las
técnicas que pueden ayudar en el diag-
nostico neurofisiolégico.

61.

Miositis y miastenia grave:
una asociacion infrecuente
Gémez Dominguez A, Mateo Montero R,
Natera Villalba E, Buisan Catevilla FJ,

Cabafes Martinez L, Villadéniga
Zambrano M

Hospital Universitario Ramén y Cajal. Madrid.

Introduccién. Las miopatias inflamato-
rias son un grupo heterogéneo de en-

fermedades musculares autoinmuni-
tarias. Pueden presentarse de forma
aislada o asociadas a otras enferme-
dades autoinmunes y cursan general-
mente con elevacién de enzimas mus-
culares y pérdida de fuerza simétrica
de predominio proximal. La miaste-
nia grave es otra enfermedad autoin-
mune que cursa con debilidad muscu-
lar fluctuante, empeora con la activi-
dad y con el transcurso del dia. Se ha
descrito su asociacién con miopatias
inflamatorias, aunque su coexistencia
es infrecuente. Se describe el caso de
una paciente que presenta asociadas
estas dos entidades clinicas, la miosi-
tis y la miastenia grave. Caso clinico.
Mujer de 66 afios, con un cuadro de
instauracién progresivo de inestabili-
dad de la marcha. Posteriormente
presenta episodios paroxisticos de al-
teracién del habla, con falta de aire y
voz espasmadica. En los meses previos
refiere aparicién de bultomas doloro-
sos en el miembro superior derecho.
Al ingreso destaca una creatincinasa
de 890 U/L, que se eleva en dias pos-
teriores hasta 1.318 U/L, y una aldola-
sa de 41 U/L. El primer EMG muestra
velocidades de conduccién nerviosa
normales y el EMG de mdsculos proxi-
males es normal. Posteriormente se
realiza una resonancia magnética, don-
de se aprecia componente inflamato-
rio de los compartimentos musculares
del brazo derecho. Por un empeora-
miento de la clinica bulbar se realiza
un estudio de fibra aislada del muscu-
lo frontal izquierdo, obteniendo valo-
res de jitter individual aumentados en
el 85% de los pares analizados y un
20% con bloqueos, compatible con
una alteracién de la transmisién neu-
romuscular de tipo postsinaptico. Los
valores de anticuerpos antirreceptor
de acetilcolina fueron mayores de 20.
Se diagnostica miositis asociada a
miastenia grave y se instaura trata-
miento con corticoides y anticolines-
terdsicos, con una mejoria del cuadro.
Conclusiones. Aunque la asociacién
de miositis y miastenia grave no es
frecuente, es necesario conocer que
ambas patologias pueden coexistir, lo
cual va a ser importante por sus impli-
caciones terapéuticas.
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62.

Neuronopatia sensitiva
(ganglionopatia) paraneoplasica,
disinmune e idiopatica

Aiko Gesler M, Mauri Fabrega L,

Ipiéns Escuer C, Arias Balsalobre A,

Saavedra Cueto O, Cases Bergdn P,
De Entrambasaguas M

Hospital Clinico Universitario de Valencia.

Introduccion. La afectacién del ganglio
sensitivo de la raiz dorsal y sus proyec-
ciones puede tener un origen disin-
mune, paraneoplasico, téxico o idio-
pético entre otros, y puede ser el sin-
toma inicial de estos cuadros. Se pre-
senta como pérdida sensitiva no de-
pendiente de longitud, con sintomas
derivados del tipo de neurona afecta
que incluyen ataxia, arreflexia, hipo-
estesia, sintomas positivos o autond-
micos. Casos clinicos. Estudio retros-
pectivo de las ganglionopatias diag-
nosticadas en una consulta de EMG
en los dltimos cinco afos. Se identifi-
caron tres mujeres, de 51, 57 y 77
afios. El inicio fue con ataxia mas hi-
poestesia asimétrica, en un pie en to-
dos los casos, mas dedos de ambas
manos en el tercero. El curso fue pro-
gresivo en distribucién e intensidad.
Se extendid a hemicara en la pacien-
te 1, ya unamanoen ellay en la pa-
ciente 2. En todos los casos, la EMG
mostré un patrén axonal sensitivo
asimétrico, no dependiente de longi-
tud, con afectacién del reflejo trige-
minofacial. La paciente 1fue estudia-
da durante un ingreso por mareos y
sindrome constitucional, con evolu-
cién a multineuritis craneal y hallazgo
de carcinoma microcitico de pulmén
con anticuerpo antineuronal anti-Hu
positivo. Progresé a encefalitis y falle-
cié. La paciente 2 fue diagnosticada
de sindrome de Sjogren. La paciente 3
se considera una ganglionopatia idio-
patica. En estos dos Ultimos casos, el
tratamiento inmunosupresor y corti-
coideo, respectivamente, ha detenido
la progresion clinica. Conclusiones. Es-
ta patologia, infrecuente y de diagnds-
tico complejo, es comun a diferentes
etiologias y su diagnéstico precoz re-
sulta relevante para un tratamiento
dirigido. Camdessanché et al han pro-
puesto criterios diagndsticos clinicos y
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electrofisiolégicos que incluyen altera-
cién de conducciones sensitivas, pre-
sencia de anticuerpos onconeurales o
neoplasia, tratamiento con cisplatino,
sindrome de Sjogren o neuroimagen
caracteristica, asi como exclusiéon de
otras causas. El reflejo trigeminofacial,
ademas, podria ser un elemento diag-
ndstico valioso.

63.

Esclerodermia sistémica
con patrén miopatico distal
Mauri Fabrega L, Aiko Gesler M, Arias

Balsalobre A, Ipiéns Escuer C, Forner MJ,
Cases Bergdn P, De Entrambasaguas M

Hospital Clinico Universitario de Valencia.

Introduccion. La esclerodermia es la
conectivopatia asociada con mayor fre-
cuencia a miopatias inflamatorias idio-
paticas, en forma de sindrome over-
lap. Sin embargo, el espectro comple-
to de miopatias asociadas a esclero-
dermia es amplio y heterogéneo. Ca-
so clinico. Hombre de 48 afios, con un
cuadro subagudo de endurecimiento
en antebrazos y mufiecas, debilidad en
extensores y dolor exacerbado con el
movimiento. Sintomas mas leves en
piernas, respetando muslos, mas rigi-
dez mandibular y pérdida de 20 kg de
peso en cuatro meses. La ecografia
de mufiecas mostré engrosamiento de
la periferia muscular. La EMG a los sie-
te meses de evolucion, tratado solo
con diacepam, mostrd patrén miopa-
tico limitado a antebrazos y manos,
sin signos de actividad. La capilaros-
copia fue normal. Los niveles de crea-
tinfosfocinasa y aldolasa fueron nor-
males (y han permanecido asi), con
reactantes de fase aguda algo eleva-
dos. Se diagnosticé esclerodermia con
biopsia cutanea compatible y se inicié
tratamiento con prednisona. Apare-
ci6 endurecimiento cutdneo en ante-
brazos y piernas, dolor y calambres en
pantorrillas y pies, y progresé a bra-
z0s y muslos. A la prednisona se afa-
dié metotrexato. La resonancia mag-
nética de piernas no mostrd alteracio-
nes. La siguiente EMG, nueve meses
después, mostré extension del patrén
miopdtico a biceps braquial y gastroc-
nemio, también sin denervacién acti-
va y con cambios de reinervacion bas-

tante estables, con hallazgos mas dis-
cretos en el musculo vasto lateral y
normalidad en el deltoides. Se solicitd
biopsia muscular en gastrocnemio.
Esclerodermia de distribucion distal de
inicio en antebrazos, que progresa pro-
ximalmente, asociada a patrén mio-
patico leve, sin signos de actividad,
con creatinfosfocinasa y aldolasa nor-
males. Conclusiones. Las formas no
inflamatorias de miopatia asociada a
esclerodermia, en la frontera entre lo
reumatolégico y lo neuromuscular,
no estan aun bien definidas y forman
un grupo histolégicamente heterogé-
neo. Su caracterizacién en subtipos se-
ria relevante en cuanto al prondstico
y tratamiento, que suele ser poco sa-
tisfactorio en estos pacientes.

64.

Calculo de valores de referencia
para el analisis automatico del
patron interferencial. Aspectos
metodoldgicos

De la Rosa Fernandez MA, Urbina

Duralde L, Torres Vera L, Andrada
Brazo C, Pérez Lozano A

Complejo Hospitalario de Toledo.

Introduccion. Para el andlisis automa-
tico del patrén interferencial habitual-
mente se utilizan la modificacién de
Stélberg de giros/amplitud y el EQUIP.
Existe una contradiccién entre la for-
ma paramétrica de definir los limites
de normalidad y la forma no paramé-
trica de clasificar un musculo como
patolégico. Objetivos. Definir la trans-
formada que produce el mejor ajus-
te de las ‘nubes’ de puntos en el calcu-
lo de regresion, calcular el nimero de
desviaciones estandares en cada linea
de regresion para definir los limites de
la normalidad, con una especificidad
diagndstica superior al 93.3%, com-
parar los resultados obtenidos con los
de otros autores, plantear un método
paramétrico de analisis basado en la
media de las desviaciones respecto a
la distribucidn tedrica o ‘residuos’ de
los datos obtenidos, y presentar las
ventajas del método paramétrico de
andlisis en el diagndstico de algunas
miopatias. Sujetos y métodos. Se ex-
ploraron los musculos biceps braquial,
vasto interno, tibial anterior y gastroc-

www.neurologia.com

nemio medial de 30 sujetos de cada
sexo, entre 25y 60 afios de edad. Re-
sultados. El mejor ajuste del cdlculo
de regresion se obtuvo con la trans-
formada logaritmica/logaritmica. Pa-
ra definir los valores de la normalidad
segun la especificidad deseada, se uti-
lizaron desviaciones estandares entre
1,8 y 2,3 segln la linea de regresién.
Al comparar los resultados obtenidos
con los de otros autores, la sensibili-
dad diagnéstica es comparable e in-
cluso mayor en algunos de los muscu-
los explorados. En el caso de algunas
miopatias, se consigue una mayor
sensibilidad diagndstica con el calculo
del error estandar de la media de los
puntos. Conclusiones. Los resultados
obtenidos mediante el método pro-
puesto pueden ser utilizados para cla-
sificar un musculo como patoldgico,
con una especificidad diagndstica su-
perior al 93,3% y alcanzado una sen-
sibilidad equiparable a los métodos
publicados por otros autores. En mio-
patias con datos en el limite de la nor-
malidad, el método de analisis pre-
sentado es una herramienta dtil para
confirmar el diagnéstico.

65.

Sindrome de Miller Fisher

de presentacidn atipica:

a propdsito de un caso

Montilla Izquierdo S, Pefia Llamas E,
Escribano Gascon AB, Martinez Garcia N,

Romero Delgado F, Blanco Martin AB,
Rodriguez Jiménez M

Hospital Universitario La Moraleja. Madrid.

Introduccion. La neuropatia desmieli-
nizante inmunomediada es la varian-
te mas frecuente del sindrome de Gui-
llain-Barré. Se caracteriza por la triada
clasica de oftalmoparesia, ataxia y
arreflexia. El anticuerpo sérico IgG an-
tigangliésido GQ 1b se ha asociado a
la oftalmoparesia. Suele aparecer tras
una o dos semanas de cuadro infec-
cioso. Generalmente tiene un buen
prondstico. Caso clinico. Vardn de 36
afios, sin antecedentes de interés, que
acude a urgencias por diplopia. En la
exploracién neuroldgica se encuentra
paresia 4/5 en las cuatro extremida-
des y arreflexia generalizada, salvo el
rotuliano izquierdo. En 24 horas se pro-
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duce una rapida progresién con pare-
sia 2-3/5 en las cuatro extremidades
y dificultad respiratoria, requiriendo
ventilacién asistida. Se afiade disfonia
y pardlisis facial izquierda. Se solicita
estudio neurofisiolégico para valorar
polirradiculoneuropatia y cuadro mias-
teniforme. Se realiza jitter en el orbi-
cular de los parpados y estimulacién
repetitiva en el abductor del quinto
dedo derecho, con valores dentro de
la normalidad. En el estudio de con-
duccién nerviosa se obtienen datos de
polirradiculoneuropatia aguda sensi-
tivomotora mixta. En la electromiogra-
fia se obtienen algunos datos de de-
nervacion aguda. Estudios de imagen
craneal normales. Cultivos con Staphy-
lococcus capitis en orinay Haemophilus
resistente a meticilina en sangre. An-
ticuerpos antinucleares y anticuerpos
IgG antigangliésido GQ 1b confirman
el diagndstico. Tratamiento antibiéti-
co y con inmunoglobulinas. Tras cinco
dias de tratamiento comienza la me-
joria, con algun periodo de recaida. A
los 18 dias se repite el electromiogra-
ma, con mejoria en las conducciones
motoras y en las sensitivas de miem-
bros superiores y leve empeoramien-
to de las sensitivas de los miembros
inferiores. Conclusiones. Puesto que
el tratamiento precoz en este tipo de
patologias es fundamental para me-
jorar su prondstico, la ayuda de los
estudios neurofisioldgicos en el diag-
ndstico resulta imprescindible.

66.

Leucodistrofia metacromatica:
¢una enfermedad hereditaria
desmielinizante multifocal?

Teresi Copovi 1, Martinez Ramirez CV?,
Mird Andreu A®, Toledo Samper 12,
Cortés Donate V?, Millet Sancho E?,
Chumillas Lujan MJ®

#Hospital Universitari i Politécnic La Fe.

Valencia. *Hospital General Universitario
Reina Soffa. Murcia.

Introduccion. La leucodistrofia meta-
cromdtica es una enfermedad auto-
somica recesiva de depdsito lisosomal
debida a mutacién en el gen ARSA. El
déficit de enzima arisulfatasa A (ASA)
condiciona un cimulo de sulfatida en
el sistema nervioso central y periféri-

co, con progresiva desmielinizacién. Se
describen tres formas segun la edad
de inicio y cursa con deterioro de fun-
cién motora y cognitiva. La neuropa-
tia puede preceder en 1-2 afios a la
desmielinizacién central en subtipos
mas graves, dificultando su diferen-
ciacién entre enfermedad adquirida o
hereditaria. Se describen dos casos de
leucodistrofia metacromatica en su
forma infantil tardia. Caso clinico. Dos
pacientes fueron identificados en la
base de datos de nuestro hospital co-
mo leucodistrofia metacromatica for-
ma infantil tardia, con confirmacién
genética y enzimatica. Se revisaron
retrospectivamente Ia historia clinica,
estudios neurofisioldgicos y RM. Se
trata de una mujer y un varén, con cli-
nica inicial antes de los 24 meses. El
primer caso mostrd retraso del len-
guaje a los 15 meses e hipotonia y re-
troceso en bipedestacion a los 23 me-
ses. El sequndo caso tuvo un desarro-
llo normal hasta los 14 meses, cuando
inicié de forma subaguda pérdida de
gateo y deambulacion e hipotonia,
con posterior disfagia a liquidos. En
ambos, el liquido cefalorraquideo mos-
tré disociacién albuminocitoldgica y
una RM cerebral normal. El estudio
neurofisiolégico realizado a los 26 y
15 meses, respectivamente, evidencié
lentificacién grave de velocidades de
conduccidn, con presencia de desmie-
linizacién multifocal por dispersion tem-
poral y bloqueos de conduccién. El se-
gundo caso mejord inicialmente con
inmunoglobulinas intravenosas, pero
ambos progresaron con espasticidad
y distonfa. La RM posterior mostré des-
mielinizacién difusa de sustancia blan-
ca en ambos. El primer caso tenia ASA
indetectable e incremento de sulfati-
das en orina; el segundo, ASA dismi-
nuida y mutacién en el gen ARSA. Con-
clusiones. La presencia en los estudios
neurofisiolégicos de desmielinizacion
multifocal no debe excluir el diagnds-
tico de enfermedad desmielinizante
hereditaria tipo leucodistrofia meta-
cromatica, sobre todo en pacientes con
presentacion infantil tardia.

www.neurologia.com  Rev Neurol 2019; 69 (Congr 1): C1-C33

67.

Valor del estudio neurofisiolégico
en la seleccion y control de
candidatos a nusinersen en la
atrofia muscular espinal tipo Il
Diaz Baamonde A, Ferrer Piquer S,
Pérez-Morala Diaz AB, Valles Antufia C,

Ramdn Carbajo C, Moris de la Tassa G,
Carvajal Garcia P

Hospital Universitario Central de Asturias.
Oviedo, Asturias.

Introduccion. La atrofia muscular espi-
nal es un trastorno genético neurode-
generativo de herencia autosémica
recesiva, ocasionado en el 95% de los
casos por una mutacién o delecién
homocigota en el gen SMNT. Su gra-
vedad y expresién clinica es variable,
modulada principalmente por el nu-
mero de copias de SMN2 disponibles.
Caso clinico. Se presenta el caso de
dos hermanos, un hombre y una mu-
jer de 33y 40 afios, respectivamente,
con diagnéstico genéticamente con-
firmado de atrofia muscular espinal
tipo Il y portadores de la misma de-
lecién. El hombre presenta debilidad
muscular y atrofia de predominio pro-
ximal lentamente progresiva desde la
infancia, mientras que la muijer se en-
cuentra asintomatica. Se analiza la
contribucion del estudio neurofisiolé-
gico como posible piedra angular en
el algoritmo terapéutico. El estudio elec-
tromiogrdafico evidencia hallazgos com-
patibles con la presencia de un patrén
neurégeno crénico y estable en los
miembros superiores, con un patrén
de denervacién-reinervacién activa en
los inferiores en el primero de ellos,
asi como cambios neurégenos croni-
cos y estables en el segundo. Dado el
progresivo empeoramiento clinico re-
ferido por el paciente, mas marcado
en los miembros inferiores, y dada la
adecuada correlacién clinico-neurofi-
sioldgica evidenciada, se decide in-
tentar tratamiento con nusinersen en
el caso sintomatico. Conclusiones. A
la luz de las nuevas alternativas tera-
péuticas, creemos que el estudio neu-
rofisiolégico puede resultar de espe-
cial relevancia a la hora de valorar qué
pacientes podrian presentar un ma-
yor potencial de mejora en el trata-
miento con nusinersen, asi como cons-

tituir un posible biomarcador para va-
lorar su efectividad.

68.

Valores de MUNIX en pacientes
con sindrome del ttnel del carpo

Garnés Sanchez CM, De Mingo Casado P,
Maeztu Sardifia MC, Saez Gallego MV,
De San Nicolas Fuertes D, Vazquez
Alarcén P, Martinez Puerto AM

Hospital Clinico Universitario Virgen
de la Arrixaca. Murcia.

Introduccion. El MUNIX (motor unit
number index) es una técnica neurofi-
sioldgica novedosa, basada en un mo-
delo matematico que usa el potencial
de accién motora compuesto (CMAP)
y el patrén de interferencia en el elec-
tromiograma de superficie para esti-
mar el nimero de unidades motoras.
Existe escasa bibliografia sobre las
técnicas de recuento de unidades mo-
toras en pacientes con sindrome del
tdnel del carpo (STC), en su mayoria
con MUNE. Objetivo. Valorar la utili-
dad del MUNIX en la evolucién neuro-
fisioldgica de pacientes con STC. Su-
jetos y métodos. Se seleccioné una
muestra de 75 sujetos (22 varones y
53 muijeres) de 20-75 afios, 40 sin pa-
tologia y 35 con STC. Se midieron las
amplitudes y areas del CMAP y MUNIX
en tres musculos intrisecos de la ma-
no: abductor pollicis brevis (APB), first
dorsal interosseus (FDI) y abductor di-
giti minimi (ADM). Resultados. Se ob-
tuvieron diferencias estadisticamente
significativas en los valores de MUNIX
(168,9 + 74,9 frente a 209,4 + 49,9)
y amplitud del CMAP (10,6 * 4,1 fren-
te a 11,9 + 2,2) de pacientes con STC
en comparacién con sujetos sin pato-
logia. El estudio demostrd que existia
una correlacién moderada y positiva
entre la velocidad de conduccién sen-
sitiva en el segmento palma-mufieca
y el valor del MUNIX en APB (r=0,4;
p < 0,05) y una correlacion alta y po-
sitiva entre la velocidad de conduccién
motora a través del carpo y el MUNIX
en APB (r=0,6; p < 0,01). Conclusio-
nes. El STC es la mononeuropatia mas
frecuente y disponer de herramientas
para su diagndstico resulta esencial.
La compresion del nervio mediano en
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el canal del carpo puede conllevar la
disminucién del ndmero de axones
funcionantes con la consecuente dis-
minucién de la amplitud del CMAP. En
aquellos pacientes con degeneracién
axonal y reinervacion colateral, resul-
ta dificil inferir del valor de la ampli-
tud del CMAP la gravedad de la dege-
neracién axonal por el fendmeno de
reinervacion colateral. En estos casos,
el MUNIX podria ser una técnica util
en la cuantificacién de dicha degene-
racién. Consideramos que nuestro es-
tudio apoya el valor del MUNIX en la
evaluacién del grado de degeneracién
axonal en pacientes con STC.

69.

Valores de MUNIX y MUSIX

en la musculatura intrinseca
de la mano en sujetos normales
Garnés Sanchez CM, De Mingo Casado P,
Maeztu Sardifia MC, Saez Gallego MV,

De San Nicolds Fuertes D, Ortigosa
Gomez S, Martinez Puerto AM

Hospital Clinico Universitario Virgen
de la Arrixaca. Murcia.

Introduccion. El MUNIX (motor unit
number index) es una técnica neurofi-
sioldgica novedosa, descrita por Nan-
dekar en 2004, basada en un modelo
matematico que usa el potencial de
accién motora compuesto (CMAP) y
el patrén de interferencia en el elec-
tromiograma de superficie para esti-
mar el ndmero de unidades motoras.
El MUSIX (motor unit size index) per-
mite evaluar el tamafio de la unidad
motora. Objetivo. Evaluar los valores
de normalidad de estos parametros
en los musculos abductor pollicis bre-
vis (APB), first dorsal interosseus (FDI)
y abductor digiti minimi (ADM). Su-
jetos y métodos. Se selecciond una
muestra de 40 sujetos voluntarios sa-
nos (17 varones y 23 muijeres) de 20-
70 afios (edad media: 46 + 15 afios),
50% musculatura de la mano dere-
chay 50% de la mano izquierda. El es-
tudio se realizé con software especifi-
co. Resultados. Los valores obtenidos
fueron: APB (MUNIX: 209,4 + 49,9;
MUSIX: 58,3 + 13,4; amplitud del
CMAP: 11,9 £ 2,2), FDI (MUNIX: 264,4
+72,5; MUSIX: 57,1 £ 11,2; amplitud
del CMAP: 14,6 + 3,1) y ADM (MUNIX:
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168,6 + 35,8; MUSIX: 66,4 * 12,6;
amplitud del CMAP: 10,9 + 2,3). Con-
clusiones. MUNIX y MUSIX constitu-
yen una técnica rapida, reproducible y
bien tolerada, que permite estimar el
numero y el tamafio de las unidades
motoras en un musculo. MUNIX se ha
utilizado en el sequimiento de pacien-
tes con esclerosis lateral amiotrdfica,
en la evaluacién de pacientes con pa-
ralisis cerebral o dafio medular, y en
el seguimiento y respuesta al trata-
miento en polineuropatias inflamato-
rias y en otras patologias. El presente
estudio en sujetos normales muestra
valores similares a los publicados en
la bibliografia para los mdsculos APB
y ADM, si bien no hemos encontrado
valores normales publicados para el
FDI. Es necesario establecer unos va-
lores de normalidad que utilizaremos
como referencia en la evolucién de
las patologias en los que la técnica
MUNIX va a aportar informacién so-
bre el nimero y tamafio de las unida-
des motoras. En posteriores estudios
se ampliard la muestra para estratifi-
car por sexo y edad.

70.

Reflejos Ty H en radiculopatias S1

Pablo Zaro MJ, Lasierra Périz Y,
Benavente Aguilar |

Hospital San Jorge. Huesca.

Introduccion. En el diagndstico de los
sindromes compresivos de raices lum-
bosacras, la electromiografia puede
mostrar signos de denervacién aguda
y crénica y disminucién del ndmero
de unidades motoras en los patrones
de maximo esfuerzo voluntario. En el
caso de lesiones en raices nerviosas
puede no haber dafio axonal o sélo
un dafio axonal leve, por lo que los
estudios electromiograficos mostrarian
signos de denervacién sélo en un nu-
mero de pacientes relativamente pe-
quefio. La compresién de la raiz ner-
viosa puede causar dafio local en la
vaina de mielina, resultando en una
disminucién de la velocidad de con-
duccién proximal. Asumiendo una ve-
locidad de conduccién periférica nor-
mal, el periodo latente de un reflejo
monosinaptico sobre las raices com-
primidas puede ser Gtil como medida

del retraso proximal anormal. Los es-
tudios de reflejos en el diagndstico de
los sindromes compresivos de raices
lumbosacras han demostrado ser de
gran importancia, sobre todo el refle-
jo H evocado en el musculo triceps cru-
ral en las radiculopatias S1. En nuestro
estudio proponemos realizar el estu-
dio de reflejos Ty H, monosinapticos,
de fisiologia similar, en pacientes con
radiculopatia S1, con la hipétesis de
que aunque lo esperado es encontrar
hallazgos de la misma significacién
en ambos estudios, es posible obser-
var diferentes grados de afectacion
en cada una de las respuestas. Suje-
tos y métodos. La muestra del estu-
dio es de 63 sujetos, 30 en el grupo
control y 33 en el grupo de pacientes.
Se realizan los reflejos Ty H en todos
los casos. Se estudian las latencias y
amplitudes de los reflejos Ty M, entre
otros pardmetros. Resultados. A pe-
sar del pequefio tamafio de la mues-
tra, se han observado diferencias sig-
nificativas en la amplitud del reflejo T
y en la latencia del reflejo H. Conclu-
siones. Los estudios de reflejo Ty H
son simples y rapidos, Utiles en la va-
loracién de radiculopatias S1, espe-
cialmente en los casos que cursan sin
degeneracién axonal.

71.

Importancia de los estudios
neurofisiolégicos en la
valoracion de parestesias en
el pie: a propésito de un caso
Montilla Izquierdo S, Blanco Martin AB,
Rodriguez Jiménez M, Fernandez Garcia C

Hospital Universitario La Moraleja. Madrid.

Introduccion. Las parestesias del pie
pueden deberse a multiples etiolo-
gias. Las neuropatias por atrapamien-
to en tobillo y distal y proximalmente
deben tenerse en cuenta. Una neuro-
patia por atrapamiento es el conjunto
de signosy sintomas producidos cuan-
do una rama nerviosa es comprimida
por alguna estructura anatémica. En
el tobillo, los principales lugares de
atrapamiento son la zona medial, con
afectacién del nervio tibial posterior
(sindrome del tinel del tarso), y la zo-
na anterior, con afectacién del nervio
peroneo profundo (sindrome del tu-
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nel tarsiano anterior). Caso clinico.
Mujer de 53 afios, sin antecedentes
de interés. Durante afios ha trabaja-
do de pie calzando zapatos de tacon.
Desde hace aproximadamente un afio
refiere dolor intenso en el dorso del
pie izquierdo, fundamentalmente en
el primer espacio interdigital, que se
acentla con los zapatos y disminuye
descalza, sin llegar a ceder por com-
pleto. No lumbalgia. Radiografia de
columna lumbosacra con signos inci-
pientes de artrosis. Se realiza electro-
miograma de ese pie. Se exploran
musculos gemelo, tibial anterior, pe-
roneo lateral largo y extensor corto
de los dedos izquierdos y conduccio-
nes de los nervios peroneal profundo
y superficial, tibial posterior, plantar
medial y lateral, interdigitales y sural
izquierdos y peroneal profundo y ti-
bial posterior derechos. Se encuentra
retraso en la latencia motora del ner-
vio peroneal profundo izquierdo, con
velocidades proximales conservadas y
amplitudes disminuidas, y disminu-
cién de la velocidad de conduccién en
la rama sensitiva de este nervio. Sig-
nos de denervacién crénica en exten-
sor corto de los dedos izquierdo. Con-
clusiones. Aunque las parestesias en
el dorso del pie es mas frecuente que
sean por neuropatia del peroneal su-
perficial, el sindrome del tinel tarsia-
no anterior, a pesar de no ser habi-
tual, con clinica congruente debe te-
nerse en cuenta y realizar la explora-
cién electromiografica adecuada.

72.

Complicaciones neuroldgicas
del sindrome de Sjogren
primario: revisién de 34 casos
Martin Bujanda B, Garcia de Gurtubay
Gallego |, Azcona Ganuza G, Rodriguez

Ulecia I, Cascante Rodrigo JA, Pabén
Meneses R, Arcocha Aguirrezabal J

Complejo Hospitalario de Navarra.

Introduccion. El sindrome de Sjogren
primario es un trastorno autoinmune,
crénico e inflamatorio caracterizado
por una infiltracién linfocitaria y plas-
macelular de las glandulas exocrinas
principalmente, causando xerostomia
y xeroftalmia, aunque no son infre-
cuentes las manifestaciones extraglan-
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dulares que incluyen al sistema ner-
vioso. La prevalencia de las manifesta-
ciones neurolégicas que afectan tan-
to al sistema nervioso central como al
periférico se sitGia en un 10-60%. Los
mecanismos fisiopatogénicos se des-
conocen. Objetivo. Revisar la aparicién
de dichas manifestaciones, previas o
posteriores al diagndstico de este tipo
de vasculitis. Pacientes y métodos. Se
describen 34 pacientes (30 mujeres y
4 hombres) con sindrome de Sjogren
primario y alteraciones neuroldgicas
asociadas. Resultados. En 15 pacien-
tes se observé afectacién del sistema
nervioso periférico; en cuatro, afecta-
cién del sistema nervioso central; y en
cuatro, neuropatias craneales no ha-
bituales a las reportadas en la biblio-
grafia. Dos presentaron miopatia in-
flamatoria y alteracién de la placa
neuromuscular postsindptica. En dos
se registré afectacion simultanea del
sistema nervioso central y periférico.
En 12 de ellos, a pesar de la sintoma-
tologia referida, no se objetivé pato-
logia neuroldgica asociada. Conclusio-
nes. Esta serie de casos muestra |a di-
versidad de las posibles manifestacio-
nes neuroldgicas que pueden darse en
el sindrome de Sjogren primario. La
polineuropatia sensitiva es la mas co-
mun, mientras que otros tipos como
mononeuropatia mdltiple, polirradi-
culopatia, miopatia y afectacién del
sistema nervioso central son menos
frecuentes. Estas pueden ser previas a
la enfermedad e inducir a error. Por
ello es importante tener en conside-
racion esta patologia ante determina-
das manifestaciones neuroldgicas.

73.

Temblor ortostatico, una
entidad infradiagnosticada

e incapacitante, y EMG como
método diagnéstico

Lagoa Labrador I, Diéguez Varela C,
Koukoulis Fernandez A, Fra Mosquera V,

Padrén Vazquez M, Currds Filgueira A,
Aguado Valcdrcel M

Hospital Alvaro Cunqueiro. Vigo, Pontevedra.

Introduccion. El temblor ortostatico
es una entidad infrecuente caracteri-
zada por la sensacion de inestabilidad
0 miedo a caerse, que aparece sequn-

dos o minutos tras adoptar la bipe-
destacion. Es un temblor de alta fre-
cuencia (13-18 Hz), que mejora o des-
aparece con la marcha, y esta ausen-
te en sedestacion o en declbito. Fue
descrito por primera vez en 1984 por
Heilman. Su prevalencia y fisiopatolo-
gia se desconocen. Afecta mas a mu-
jeres y se inicia en la mediana edad.
El temblor ortostatico es esporddico,
pero excepcionalmente, se han des-
crito casos familiares. La sincronizacion
en su frecuencia, visto en EMG entre
los musculos de las piernas, del tron-
co y de los brazos, se cree que estd
impulsada por un oscilador supraespi-
nal. Pacientes y métodos. Pequefia
serie de casos clinicos atendidos en
nuestro centro cuyo diagndstico es su-
gerente de temblor ortostatico. En
primer lugar se extraen datos demo-
graficos y clinicos de cada uno de
ellos. Posteriormente se realiza elec-
tromiograma de superficie en mascu-
los proximales de miembros inferio-
res y paravertebrales, estando el pa-
ciente en bipedestacion y sedesta-
cion. Resultados. El estudio electrofi-
siolégico realizado con electrodos de
superficie demostré un temblor en bi-
pedestacion de 14-18 Hz en todos los
pacientes, que cede por completo al
cambiar de postura (sedestacién). Du-
rante la prueba, los pacientes informa-
ron de un espectro de sintomas pro-
gresivos ortostaticos en las piernas,
que se aliviaban al sentarse. Conclu-
siones. El temblor esencial debe consi-
derarse en el diagndstico diferencial
de pacientes que refieran sensacién
de inestabilidad durante el ortostatis-
mo. El diagnédstico se confirma a tra-
vés del EMG, que muestra un temblor
de alta frecuencia, y constituye un mé-
todo sencillo y de gran importancia pa-
ra el mismo. Realizado de forma pre-
coz ante sintomas clinicos que puedan
sugerir este sindrome tremérico poco
frecuente, se puede disminuir el im-
pacto que el temblor ortostdtico pro-
voca sobre la calidad de vida del pa-
ciente, a través de estrategias terapéu-
ticas mejor orientadas.
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74.

Diplejia facial bilateral
con parestesias: a propdsito
de un caso

Rodriguez Morel P2, Montes Pefia VJ?,
Romero Esteban J?, Boada Cuéllar JL?,
Navarro Pérez MP?, Santos Lasaosa S?,
Garcia Garcia A®

2Hospital Clinico Universitario Lozano
Blesa. Zaragoza. "Hospital Universitario
Marqués de Valdecilla. Santander.

Introduccion. La diplejia facial con pa-
restesias es una variante infrecuente
del sindrome de Guillain-Barré carac-
terizada por diplejia facial aislada y
parestesias distales en ausencia de
oftalmoplejia, ataxia o debilidad de las
extremidades. Caso clinico. Varén de
41 afios, con antecedente de erup-
cién costal derecho de 10 dias de evo-
lucién, compatible con varicela z6s-
ter. Inicié un cuadro de pardlisis facial
derecha de 24 horas de evolucidn,
progresando a la bilateralidad a la
semana siguiente, y asociando pares-
tesias distales en miembros inferio-
res con reflejos osteotendinosos rotu-
lianos abolidos. Fuerza y sensibilidad
conservadas en las cuatro extremida-
des. En el liquido cefalorraquideo s6-
lo destaca una minima disociacién al-
buminocitolégica. En el estudio de
reflejo de parpadeo desde el lado de-
recho se objetiva ausencia de respues-
tas R1y R2i, junto con aumento de la
latencia de R2c, y desde el lado iz-
quierdo, latencias aumentadas de R1
y R2i, con R2c ausente. El estudio a
los dos meses desde el lado derecho
muestra reaparicion de las respues-
tas R1, R2i, y persistencia de la R2c,
todas con latencias aumentadas, y
desde el lado izquierdo, normaliza-
cién de respuestas R1y R2i, con re-
aparicién de R2c de latencia aumen-
tada. El estudio de conduccién moto-
ra facial y de miembros inferiores
mostré un potencial de accién moto-
ra compuesto con leve aumento en
la latencia de sus respuestas, una on-
da F prolongada y reflejo H ausente.
El estudio ENG de miembros superio-
res fue normal. Los hallazgos electro-
fisioldgicos y de liquido cefalorraqui-
deo en el contexto clinico del pacien-
te permitieron el diagnéstico final de

diplejia facial con parestesias en miem-
bros inferiores. Conclusiones. La clini-
cay la correcta interpretacién del es-
tudio ENG vy del reflejo de parpadeo
apoyaron el diagnéstico de diplejia
facial con parestesias, una variante re-
gional del sindrome de Guillain-Barré
con baja prevalencia y con diagnésti-
cos diferenciales potencialmente gra-
ves, ente los que se incluyen sindro-
mes postinfecciosos, enfermedades
granulomatosas crénicas como la sar-
coidosis, leucemias agudas, tumores
de fosa posterior y esclerosis mdltiple.

75.

Caracteristicas de los pacientes
con atrofia muscular espinal
en la provincia de Las Palmas

Maniscalco Martin S2, Alemany
Rodriguez MJ?, Amador Gil EM®,
Expdsito Hernandez GJ°

®Hospital Universitario de Gran Canaria
Doctor Negrin. ® Complejo Hospitalario
Universitario Insular Materno Infantil.
Las Palmas de Gran Canaria.

Introduccion. La atrofia muscular es-
pinal (AME) es una enfermedad dege-
nerativa de las motoneuronas del as-
ta anterior medular, producida por
mutaciones/deleciones del gen SMN1T
(5012.2-913.3), que codifica para la
proteina SMN, con herencia autosémi-
ca recesiva. Cursa con debilidad mus-
cular progresiva de predominio proxi-
mal, hipotonia y arreflexia osteoten-
dinosa. Objetivo. Determinar las ca-
racteristicas clinicas de los pacientes
con AME en seguimiento actual en el
Hospital Materno Infantil de Las Pal-
mas de Gran Canaria. Pacientes y mé-
todos. Se revisaron 26 casos, descar-
tandose 12 pacientes fallecidos por in-
suficiencia respiratoria, siete de ellos
AME tipo |y cinco AME tipo Il. En total
se revisaron las caracteristicas clinicas
y pruebas complementarias de 14 pa-
cientes con diagnéstico de AME. Re-
sultados. La edad media al diagndsti-
co fue de 3 afios (rango: 2 meses a 13
afios). Se encontrd un paciente con
AME tipo I, ocho pacientes con AME ti-
po Il'y cinco con AME tipo lIl. Las prin-
cipales manifestaciones clinicas fue-
ron hipotonia (86%), debilidad mus-
cular (86%) y arreflexia osteotendino-
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sa (71%), presentando fasciculaciones
linguales un 71%. Se realizé EMG a 10
pacientes, detectando actividad de
denervacién en el 60%, con un pa-
trén neurdgeno en el 80% y sin ha-
llazgos en el 20%, estos Ultimos du-
dosos por escasa colaboracién y edad
temprana. Se realizé estudio genético
al 100% de los pacientes, hallandose
en todos ellos delecién homocigota
del ex6n 7 del gen SMN1. Conclusiones.
La AME es una enfermedad degene-
rativa que se debe sospechar ante un
paciente con hipotonia, arreflexia y
fasciculaciones linguales. Para el diag-
ndstico final de la enfermedad se rea-
lizard un EMG, donde es tipica la de-
nervaciéon con un patrén neurdgeno,
y estudio del gen SMN7. Actualmente
es primordial el diagnéstico tempra-
no por la posibilidad de instaurar tra-
tamiento con nusinersen en los pa-
cientes con AME 5q debido al efecto
positivo sobre la evolucién clinica.

76.

Evaluacién del nervio accesorio
espinal tras vaciamiento
ganglionar electivo en un
cancer de cabeza y cuello

Gémez Rodriguez A, Alzate Amaya F,
Invencio da Costa L, Parente Arias P

Complejo Hospitalario Universitario
de A Corufia.

Introduccion. El cancer de laringe tie-
ne una alta incidencia, con mayor fre-
cuencia del tipo epidermoide (90%).
El vaciamiento ganglionar cervical
electivo es un tratamiento fundamen-
tal del cancer de laringe epidermoide,
siendo invasivo y con secuelas no des-
preciables. Entre ellas destacan lesio-
nes nerviosas, siendo habitual la del
nervio accesorio espinal (XI par craneal),
con paralisis evidente en el musculo
trapecio. Su diagndstico es fundamen-
tal para localizar la lesién, medir su
intensidad y efectuar una aproxima-
cién al prondstico. Objetivo. Evaluar
la variacién en la funcién motora del
Xl par craneal en pacientes sometidos
a vaciamiento ganglionar cervical elec-
tivo. Pacientes y métodos. Se realizé
electroneurografia (ENG) y electro-
miografia (EMG) del XI par craneal en
12 pacientes (11 hombres y 1 muijer),
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antes (PreQx) y 1-2 meses después
(PosQx) del vaciamiento ganglionar
electivo. Todos habian sido diagnosti-
cados de cancer de laringe epidermoi-
de, sin evidencia de metastasis (MO0).
La media de edad era de 67,7 aiios. El
80% completaron vaciamientos bila-
terales, y el resto, unilaterales. En la
ENG se estimul6 el XI par craneal en el
cuello, detras del borde posterior del
miusculo esternocleidomastoideo, re-
gistrando la respuesta en el musculo
trapecio superior, obteniendo la la-
tencia y la amplitud del potencial mo-
tor evocado. La EMG midié con elec-
trodo de aguja la actividad voluntaria y
en reposo. Resultados. PreQx: el 100%
de casos del lado derecho (n = 11) re-
sultaron normales (latencia media:
2,2 ms; amplitud media: 6,7 mV); en
el lado izquierdo (n = 10), el 90% de
casos fueron normales (latencia me-
dia: 2,2 ms; amplitud media: 6,5 mV).
PostQx: el 72,7% (n = 8) de casos en
el lado derecho resultaron patoldgi-
cos (latencia media: 2,3 ms; amplitud
media: 0,8 mV), mientras que en el
lado izquierdo un 80% (n = 8) fueron
patoldgicos (latencia media: 2,3 ms;
amplitud media: 0,8 mV). La varia-
cién PostQx bilateral de la latencia
media fue de 4,54% (2,2 + 0,1 ms).
La amplitud media se redujo un 88%
del lado derecho (6,7 2 0,8 mV) y un
87% del lado izquierdo (6,5 a 0,8 mV).
Conclusiones. La variacion en la fun-
cién motora del X! par craneal en pa-
cientes sometidos a vaciamiento gan-
glionar electivo ocurrié en mas 70%
de los casos, con denervacion y traza-
dos simples o negativos con la con-
traccién voluntaria.

77.

Distonia funcional:
estudios neurofisioldgicos

Corral Pérez F?, Luengo Solano S*,
Mufioz Escudero F®, Godino Duran JAS,
Molina Gallego B¢

®Hospital Nuestra Sefiora del Prado. Talavera
de la Reina, Toledo. " Hospital Virgen de
la Salud. Toledo. “Hospital Nacional de
Parapléjicos. Toledo.

Introduccion. La distonia funcional es
uno de los trastornos del movimiento
psicdgenos mas frecuentes. Aunque un

neurdlogo experto suele sospecharla
con la exploracién fisica, un diagnés-
tico definitivo puede requerir el em-
pleo de técnicas neurofisioldgicas, evi-
tando otras pruebas innecesarias y
tratamientos con potenciales efectos
secundarios. Caso clinico. Paciente de
31afios, que se presenta con una pos-
tura fija en flexion forzada de muiieca
y tercer a quinto dedos de la mano
derecha, con dolor intenso al minimo
intento de extensién pasiva. Trofismo
conservado. No asimetria de reflejos.
La marcha con el miembro inferior
derecho semeja paretoespastica, con
reflejo cutaneoplantar flexor e hipo-
estesia y apalestesia desde la raiz de
la extremidad. Tres afos antes, en su
primer dia laboral, al levantar un pe-
so experimenta un fuerte dolor inte-
rescapular y a la mafiana siguiente
amanece con estos sintomas, que per-
sisten fluctuantes. Incongruente con
los sintomas sensitivos es la normali-
dad de los potenciales evocados so-
matosensoriales desde miembros in-
feriores. En cambio, los siguientes ha-
llazgos descartan una ‘simulacién vo-
luntaria’ de la distonia: ausencia en el
lado derecho de la normal inhibicién
reciproca del reflejo H con registro en
el musculo FCR, incremento del perio-
do de silencio cutaneomuscular y me-
nor umbral motor de reposo en el he-
misferio izquierdo. Orienta a un tras-
torno conversivo la normal plasticidad
cortical evaluada con la estimulacién
pareada asociativa sobre el target del
musculo APB derecho, mostrando a
los 15 minutos ausencia de incremen-
to significativo del potencial evocado
motor en el musculo FDI respecto a
basal, que si se observaria en distonia
organica. Se demostré también la
ausencia de cocontraccién entre los
musculos FCR y EDC y fue normal la
curva de recuperacion del reflejo de
parpadeo. Conclusiones. La distonia
funcional y la orgdnica tienen en co-
mun una reduccién de los circuitos in-
hibidores corticales y espinales. La eva-
luacién de la plasticidad cortical sensi-
tivomotora puede ayudar en la dife-
renciacion.

MONITORIZACION
INTRAOPERATORIA

78.

Utilidad de la monitorizacién
intraoperatoria del reflejo
adductor laringeo en la cirugia
de tiroides: correlacién
postoperatoria inmediata-tardia
Montes Pefia V, Boada Cuéllar JL,
Rodriguez Mena D, Guzman Carreras B,

Gonzélez Enguita R, Millera Escartin A,
Deus Fombellida J

Hospital Clinico Universitario Lozano Blesa.
Zaragoza.

Introduccion. La técnica de monitori-
zacion intraoperatoria (MI0) mas usa-
da durante la cirugia tiroidea incluye
la estimulacién directa del nervio la-
ringeo recurrente-vago. Hemos susti-
tuido este método por la MIO del re-
flejo adductor laringeo (RAL) y hemos
correlacionado los cambios intraope-
ratorios de éste con los resultados
postoperatorios inmediatos-tardios en
una serie de 45 pacientes. Pacientes
y métodos. Se realizé a todos los pa-
cientes examen pre-postoperatorio ORL
de cuerdas vocales y EMG de musculo
tiroaritenoideo (ORL en 24 h, EMG en
4 semanas). La MIO consistié en: mo-
nitorizacién del RAL, CoPEM-vocal y
mapeo del nervio laringeo recurren-
te. Se evoc6 el RAL aplicando un esti-
mulo eléctrico sobre la mucosa larin-
gea a partir de electrodos de superfi-
cie embebidos al tubo endotraqueal
contralaterales al campo quirdirgico (du-
racién: 0,1-1 ms; intensidad: 6-8 mA;
frecuencia: 1 Hz), con registro de res-
puestas cR1y cR2 a partir de los elec-
trodos de superficie embebidos al tu-
bo endotraqueal contralaterales al la-
do estimulado. La intubacién se reali-
z6 bajo videolaringoscopia. El para-
metro de interpretacién MIO del RAL
fue el cambio significativo en la am-
plitud de sus respuestas (> 50%). Re-
sultados. Se programd en nuestra se-
rie (9 hombres y 36 mujeres, con eda-
des entre 28-81 afios) tiroidectomia
bilateral en 38 y hemitiroidectomia
en siete, evocandose respuesta cR1en
todos los casos al inicio de la cirugia.
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Hubo una caida reversible de respues-
ta cR1 desde un lado en seis casos,
con estudio ORL-EMG posterior normal
en todos y una caida sostenida de cR1
de un lado en seis casos (dos con abo-
licién total de cR1); de éstos, cinco mos-
traron cambios ORL (paresia-paralisis)
y EMG (denervacion subaguda). En to-
dos los casos, el momento en que
ocurrieron los cambios se correlacioné
temporalmente con maniobras qui-
rirgicas directas sobre el nervio larin-
geo recurrente. Conclusiones. Existe
una buena correlacién entre la MIO
del RAL durante cirugia tiroidea con
resultados inmediatos y tardios post-
operatorios. El RAL es un método no-
vedoso que ofrece como ventaja mos-
trar resultados consistentes, ser senci-
llo en su aplicacién, no requerir mate-
rial sobreafiadido y monitorizar de
forma ininterrumpida las vias aferen-
tes-eferentes del circuito vagal, eva-
luando la integridad del nervio larin-
geo recurrente.

79.

Cambios en la monitorizacién
intraoperatoria neurofisiolégica
en cirugia de fistula arteriovenosa
espinal dural

ExpGsito Hernandez GJ?, Amador Gil EM®,
Maniscalco Martin S?, Navarro Rivero B?,
Pefate Medina J°, Martinez Toledano |2,
Santana Ojeda HD*®

2Complejo Hospitalario Universitario Insular
Materno Infantil. ®Hospital Universitario

de Gran Canaria Dr. Negrin. Las Palmas de
Gran Canaria.

Introduccion. La fistula arteriovenosa
espinal dural (FAVED) es una causa
tratable de mielopatia. En general, las
malformaciones vasculares intrarra-
quimedulares tienen una incidencia del
4%y, dentro de éstas, la FAVED cons-
tituye el 80%. Provoca mielopatia pro-
gresiva y requiere un alta sospecha
diagndstica. Durante la cirugia es indis-
pensable monitorizacién neurofisiold-
gica intraoperatoria. Caso clinico. Va-
rén de 47 aiios, con un cuadro de seis
meses de evolucién de parestesias y
paresia en los miembros inferiores, ur-
gencia miccional e impotencia sexual.
Se realiza resonancia magnética, que
confirmaba la FAVED en D11-D12. Se

decide tratamiento quirtrgico consis-
tente en laminectomia con miniclip
en la vena del shunt, posterior coagu-
lacién y corte a este nivel. Se realiza mo-
nitorizacién intraoperatoria: PESS con
estimulo en nervios medianos y tibial
posterior bilateral y registro en C3-C4/
Fzy Cz-Fz, respectivamente. PEMt y re-
gistro en musculatura distal de miem-
bros superiores, proximal y distal de
miembros inferiores, musculatura ab-
dominal y EMG libre. La monitoriza-
cién intraoperatoria evalud la integri-
dad funcional de las vias nerviosas du-
rante la cirugia para la deteccién de la
isquemia durante el clipaje, posterior
a éste, durante la coagulacién y tras
la reseccion de la fistula. Se objetiva-
ron unas respuestas motoras basales
disminuidas, principalmente en el miem-
bro inferior derecho, con mejoria de
ellas no sélo tras la apertura de la du-
ramadre, sino tras finalizar la reseccion
de la FAVED. Conclusiones. La FAVED
es una causa tratable de mielopatia
que, debido a su presentacion inespe-
cifica, requiere un alta sospecha diag-
nodstica debido al nefasto curso de es-
ta entidad. La monitorizacién intra-
operatoria desempefia un papel indis-
pensable para asegurar la integridad
funcional de las vias nerviosas detec-
tando la isquemia, y también aporta
informacién neurofisiolégica tempra-
na de la mejorfa funcional del paciente.

80.

Monitorizacién neurofisiol6gica
intraoperatoria durante las
angioplastias carotideas:

ées util o no?

Postigo Pozo MJ, Fernandez Sénchez VE,

Diaz Marti T, Romance Garcia A,
Bustamante Toledo R, Tamayo Toledo JA

Hospital Regional Universitario de Malaga.

Introduccion. El tratamiento quirdrgi-
co de las estenosis carotideas me-
diante la técnica de angioplastia caro-
tidea, llevado a cabo por los radiélo-
gos intervencionistas, tiene como ob-
jetivo aumentar el aporte de oxigeno
cerebral y prevenir el ictus. La técnica
convencional en la angioplastia caro-
tidea consiste en la dilatacién con ba-
|6n de la estenosis, colocacion del stent
y posterior dilatacién, consiguiendo el
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15% de reduccion de ictus en dos afios
de seguimiento. Las indicaciones son:
pacientes con obstruccién de la arteria
carétida interna extracraneal > 75%,
sintomdtica o no. Principales compli-
caciones: embolizacion distal, disec-
cién, espasmo, rotura arterial, sindro-
me de hiperperfusién o encefalopatia
por extravasacién de contraste. Pa-
cientes y métodos. Entre 2005y 2018
se han realizado 212 angioplastias, de
las que 133 se han efectuado con mo-
nitorizacién neurofisioldgica intraope-
ratoria (MIO) y 79 sin MIO. La MIO se
realizé mediante electroencefalografia
(EEG) y potenciales evocados somato-
sensoriales (PESS) del nervio media-
no, adaptandose al régimen anestési-
co de sedacién minima/despiertos en
el que se llevaron a cabo las interven-
ciones. Resultados. Se analizaron los
cambios transitorios o permanentes
en EEG y PESS en los pacientes moni-
torizados. De los pacientes con MIO,
tuvieron cambios 31en EEG y 10 en los
PESS. Las complicaciones fueron: dos
hemorragias inmediatas (< 24 h), am-
bas con cambios transitorios en EEG,
una hemorragia y un infarto isquémi-
co tardio (> 24 h), sin cambios duran-
te la MIO, debidos a fenémenos de
reperfusion. En pacientes sin MIO hu-
bo tres complicaciones hemorragicas.
Conclusiones. Se necesita un equipo
multidisciplinar (radidlogo intervencio-
nista, neurdlogo, anestesista, enfer-
meria y neurofisiélogo) en estrecha
colaboracién

81.

Monitorizacién neurofisiolégica
intraoperatoria en cirugia de
cancer de recto: protocolo de
actuacién en nuestro centro

Postigo Pozo MJ, Fernandez Sanchez VE,
Ruiz Lépez M, Mera Velasco S

Hospital Regional Universitario de Malaga.

Introduccion. La monitorizacién neu-
rofisioldgica intraoperatoria (MIO) en
cirugia de cancer rectal tiene como in-
dicacién salvaguardar las estructuras
nerviosas puestas en riesgo durante
este tipo de abordajes, con el fin de
mantener su correcta funcién tras la
cirugia. Pacientes y métodos. Analisis
del esquema de MIO multimodal con-

vencional —electromiografia (EMG) de
barrido libre, EMG estimulada, PES ti-
bial, PES del pudendo, PEM y reflejos
sacros—, utilizado en las intervencio-
nes de cirugia de cancer rectal en
nuestro hospital. Determinar su rela-
cién con resultados posquirtrgicos. Re-
sultados. En los dos pacientes a los
que se les realizd reseccién guiada por
MIO, se localizaron estructuras ner-
viosas con respuestas en musculatura
esfinteriana (raices sacras S3-54), se
produjeron cambios transitorios en la
EMG de barrido y PES. Se mantuvie-
ron las respuestas de PES, PEM sacros
hasta el final de la intervencién, con
cambios permanentes en reflejos y
PES del pudendo en un paciente. Con-
clusiones. Se destaca la utilidad de la
MIO multimodal convencional en las
intervenciones de cirugia de cancer
rectal con el objetivo de salvaguardar
las funciones esfinterianas, y se rese-
fia la necesidad del desarrollo de téc-
nicas de monitorizacién autondmica.

82.

Monitorizacion neurofisioldgica
intraoperatoria del circuito vagal
mediante el reflejo adductor
laringeo para valorar la integridad
del tronco del encéfalo

Montes Pefia V, Boada Cuéllar JL,
Rodriguez Mena D, Guzmdn Carreras B,
Martin Risco M, Sanchez Ortega JF,
Benito Naverac H

Hospital Clinico Universitario Lozano Blesa.
Zaragoza.

Introduccion. La cirugia del tronco ce-
rebral constituye un desafio debido a
la gran concentracién de nucleos y
vias en un pequefio espacio, aumen-
tando el riesgo de dafio iatrogénico.
Se presentan dos casos en los que se
evalua la integridad del nervio. vago y
la regién caudal del troncoencéfalo
mediante la monitorizacién neurofi-
siolégica intraoperatoria (MIO) del re-
flejo adductor laringeo (RAL). Casos
clinicos. Caso 1: mujer de 62 afios, in-
gresada para exéresis de schwanno-
ma del VIII par craneal izquierdo. Ca-
s0 2: varén de 32 afios, programado
para reseccién de meningioma en APC
derecho. En ambos casos, la lesion
ocupante de espacio ejercia un im-
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portante efecto de masa. La técnica
de MIO consisti6 en: monitorizacién de
PEM, CoPEM de pares craneales ba-
jos, PESS, PEAT, reflejo de parpadeo,
RAL y mapeo de pares craneales. Se
evocé el RAL aplicando estimulos eléc-
tricos sobre la mucosa laringea, regis-
trando las respuestas R1y R2 contra-
lateral al estimulo a partir de electro-
dos de superficie contenidos en el tu-
bo endotraqueal (contralaterales al
campo quirdrgico para el estimulo e
ipsilaterales para el registro de las res-
puestas). El parametro de interpreta-
cién MIO del RAL fue el cambio signifi-
cativo en la amplitud de sus respues-
tas. En ambos casos se evocaron los
PEM-CoPEM-PESS-reflejo de parpadeo
y RAL al inicio de la cirugia, no asi los
PEAT en el primer caso. En dos ocasio-
nes en ambos pacientes, durante la
reseccion del tumor adyacente al X
par craneal, se observé una caida gra-
ve de la presion arterial y la frecuen-
cia cardiaca. Se informé al cirujano de
inmediato y se interrumpide la mani-
pulacién quirdrgica en todas las oca-
siones. Al mismo tiempo, hubo una
caida en la amplitud del RAL, con me-
joria cuando los parametros hemodi-
namicos se normalizaron. En una opor-
tunidad se precedid la caida del RAL
antes que la frecuencia cardiaca y la
presion arterial, pudiendo advertir al
cirujano. Creemos que la estimulacién
del nervio vago o del tallo cerebral
subyacente a él fueron la causa de es-
tas respuestas depresoras. Conclusio-
nes. EI RAL es un método que monito-
riza continuamente las vias aferentes-
eferentes del circuito vagal, optimi-
zando la MIO de las cirugias de fosa
posterior en donde la integridad del
troncoencéfalo y del X par craneal po-
dria verse afectada.

83.

Mapeo cortical y subcortical:
serie de diez casos

Revilla Aparicio A, Nieto Jiménez E,
Véazquez Rodriguez R

Hospital Universitario Virgen del Rocio.
Sevilla.

Introduccion. El tratamiento quirdrgi-
co de los tumores cerebrales supone
una gran mejora en la supervivencia y
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calidad de vida de los pacientes. Para
consequir dptimos resultados es esen-
cial la monitorizacién intraoperatoria
por ser la herramienta mds (til para
localizar dreas elocuentes y permitir
resecciones mas amplias y con menos
secuelas neuroldgicas. Pacientes y mé-
todos. Se identifican los diez dltimos
casos de mapeos corticales y subcorti-
cales intraoperatorios realizados en
los quiréfanos del Servicio de Neuroci-
rugia de nuestro hospital, recogiendo
datos epidemioldgicos, clinica prequi-
rirgica, diagndstico principal, tipo de
mapeo realizado (cortical o subcorti-
cal, motor o lenguaje, despierto/dor-
mido) y clinica posquirdrgica, entre
otros. Resultados. De los diez casos,
dos son mujeres y ocho son hombres,
con edades comprendidas entre 25y
61 afios (edad media: 42 afios). El
motivo de la cirugia es, en cinco casos,
tumores insulares; en cuatro, lesiones
frontales, y en uno, un tumor parie-
tal. Como clinica prequirdrgica presen-
taban, por orden de frecuencia, crisis
focales (sensitivas y motoras), altera-
cién del lenguaje, crisis tonicoclénicas
generalizadas y un caso fue un hallaz-
go casual, encontrandose asintomati-
co. Se realizé mapeo cortical con téc-
nica de Penfield 50/60Hz del area del
lenguaje, despiertos en tres casos, con
trenes multipulso y Penfield del area
motora dormidos en otros tres casos,
y mapeo subcortical con trenes de la
via corticoespinal en ocho casos. Tras
la cirugfa, la mitad de los sujetos no
presentaba clinica neuroldgica, dos
tenian crisis focales ocasionales, uno
tenia crisis y afasia global (similar al
previo a la cirugia), y otro, hemipare-
sia izquierda grave. Conclusiones. La
participacion del neurofisiélogo clini-
co en las cirugias de lesiones cerebra-
les que afectan dreas motoras o del
lenguaje permite, gracias al mapeo
intraoperatorio, una reseccién de la
lesion mas amplia y con menos se-
cuelas. Esta serie muestra una nota-
ble concordancia en las técnicas em-
pleadas respecto a lo recomendado
en la bibliograffa.

84,

Estimulacion cortical en el
dolor facial neuropatico crénico
Revilla Aparicio A, Palomar Simén FJ,
Vazquez Rodriguez R

Hospital Universitario Virgen del Rocio.
Sevilla.

Introduccion. El dolor facial neuropa-
tico crénico (DFNC) es un dolor de difi-
cil control con causas heterogéneas
identificables, localizadas tanto en el
sistema nervioso periférico como en
el central. La neuroestimulacién su-
pone un avance en el manejo del do-
lor neuropatico intratable fisica o far-
macoldgicamente, siendo la participa-
cién del neurofisidlogo clinico impres-
cindible para la correcta colocacién
del electrodo definitivo y el éxito de la
intervencion. Pacientes y métodos.
Se revisan tres casos con DFNC some-
tidos a neurocirugia en los dltimos
seis meses para implantacién de un
neuroestimulador cortical. Se recogen
datos epidemioldgicos, la clinica pre-
via a la intervencion, la técnica em-
pleada en la localizacion del surco cen-
tral y en el mapeo cortical despiertos,
la presencia de complicaciones y la
mejoria del dolor tras la intervencién.
Resultados. De los tres casos, dos son
mujeres y uno hombre, de 45, 55y
65 afios. Los tres llevaban mas de diez
afios con DFNCy habfan probado mdl-
tiples tratamientos. Referian un dolor
intenso irruptivo que les afectaba las
actividades de la vida diaria, como co-
mer o cepillarse los dientes, y con un
desgaste emocional notable asocia-
do. En los tres casos se realizé inver-
sién de fase para localizacién del sur-
co central (con colocacién de tira de
electrodos subdural y en uno de ellos
también previo a la craneotomia, con
agujas subcutdneas). En todos se lo-
calizé el drea motora cortical corres-
pondiente a la hemicara dolorosa con
mapeo con técnica de Penfield y tre-
nes multipulso despiertos, ademas de
registro de EMG de musculatura de la
hemicara y miembro superior ipsilate-
ral del lado sintomatico. Conclusiones.
La neuroestimulacién es una opcién
sequra, reversible y con una eficacia en
el alivio del DFNC del 50-60%, acepta-
ble para casos refractarios a otros tra-
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tamientos. Destacar la importancia de
la neurofisiologia para la correcta co-
locacién del neuroestimulador, clave
para el éxito de la técnica quirdrgica.

85.

Valor de la estimulacion

del trayecto pedicular tras

la retirada de tornillos
transpediculares lumbares
Cabafies Martinez L2, Hernandez
Hernandez P®, Antén Rodrigalvarez M?,
Burgos Flores J2, Regidor Bailly-Bailiere 12,
Martin Palomeque G2, De Blas Beorlegui G

a

2Hospital Universitario Ramén y Cajal.
®Hospital Universitario de Mdstoles. Madrid.

Introduccion. La estimulacién del tra-
yecto pedicular y la posterior estimu-
lacién del tornillo es un método esta-
blecido para evitar la malposicién de
tornillos lumbares. En ocasiones es ne-
cesario retirar parte de la instrumen-
tacién en una segunda cirugia y nos
planteamos la necesidad de estimular
los trayectos de los tornillos retirados
antes de volver a instrumentar esos
niveles. Pacientes y métodos. Hemos
estudiado 12 pacientes con instrumen-
taciones previas por deformidades ver-
tebrales, a los cuales se les ha retira-
do la instrumentacién lumbar en una
cirugia posterior. Se han estimulado
los tornillos antes de su retirada y se
han estimulado los trayectos de estos
tornillos una vez retirados. Hemos con-
siderado anormales los umbrales por
debajo de 10 mA. Resultados. Se han
retirado un total de 62 tornillos lum-
bares. En la cirugia previa, todos ha-
bian tenido umbrales de estimulacion
normales tanto del trayecto como del
tornillo. Ningun paciente tenia sinto-
mas. Se realizd una tomografia com-
putarizada antes de la retirada de los
tornillos, observandose cierta malpo-
sicion en 16 tornillos a retirar. Duran-
te la cirugia de retirada de instrumen-
tacién se realiz6 t-EMG de los torni-
llos, que fue normal. Tras retirar los tor-
nillos, se estimularon los trayectos. Un
48% de los trayectos mostré umbra-
les por debajo de 10 mA. Ninguno de
los tornillos retirado fue reposicionado.
Haciendo un analisis posterior de los
resultados, de los 16 tornillos que pre-
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sentaban malposicidn, 14 (87%) tu-
vieron un umbral bajo en el trayecto
tras su retirada. De los 46 tornillos co-
rrectamente posicionados, 16 (34%),
tuvieron un umbral bajo en el trayec-
to. Conclusiones. Aunque la estimula-
cion del trayecto ha demostrado su
utilidad para evitar la malposicién de
los tornillos pediculares, parece que
la estimulacién del trayecto una vez
retirado el tornillo no tiene la misma
implicacidn. Son necesarios mas ca-
sos para poder establecer el t-EMG de
los trayectos de tornillos retirados co-
mo una herramienta (til a la hora de
decidir si volver a colocar un tornillo
en el mismo trayecto.

86.

Monitorizacién intraoperatoria
en la termocoagulacion del
ganglio de Gasser como
tratamiento de la neuralgia
refractaria del trigémino

Dominguez Lorenzo JM, Soto Cruz W,
Relova Quinteiro JL

Complexo Hospitalario Universitario
de Santiago de Compostela.

Introduccién. La ablacién por radiofre-
cuencia es una técnica simple y efecti-
va, utilizada para el tratamiento de la
neuralgia del trigémino refractaria,
que ofrece alivio inmediato del dolor
con una baja morbilidad. La monitori-
zacién intraoperatoria del nervio tri-
gémino es de gran relevancia para la
correcta identificacion de cada una de
las ramas a tratar y un exitoso resul-
tado. Pacientes y métodos. Una serie
de 12 pacientes diagnosticados de neu-
ralgia del trigémino refractaria fueron
sometidos a termocoagulacién por
radiofrecuencia del ganglio de Gasser
de una o dos ramas nerviosas, asisti-
do con monitorizacién neurofisioldgi-
ca intraoperatoria mediante estimu-
lacién antidrémica del nervio trigémi-
no. Se utilizaron electrodos de agujas
subdérmicas monopolares colocadas
préximas a la salida del agujero su-
praorbitario, infraorbitario y foramen
mentoniano, con su respectivo electro-
do de referencia a 5 mm aproximada-
mente. EMG registrada del musculo
masetero. Un electrodo de tierra. Re-
sultados y conclusiones. La neuroesti-

mulacién del nervio trigémino de-
muestra ser de gran utilidad para de-
terminar la exacta localizacién de ca-
da una de las ramas del nervio trigé-
mino, ya que la posicién anatémica
obtenida mediante el fluoroscopio no
siempre suele coincidir, lo que aporta
una mayor sequridad al neurociruja-
no a la hora de trabajar. El 91,6% de
los pacientes al alta se encontraban
asintomaticos.

87.

Descripcién de un nuevo
procedimiento para la
monitorizacién intraoperatoria
en cirugia XLIF

Dominguez Lorenzo JM, Pardellas

Santiago E, Soto Cruz W, Volkmer Garcia
CM, Vidal Lijé MP, Relova Quinteiro JL

Complexo Hospitalario Universitario
de Santiago de Compostela.

Introduccion. Los protocolos existen-
tes para la monitorizacién intraopera-
toria en las cirugias XLIF (Xtreme late-
ral interbody fusion) presentan ciertas
limitaciones, como interferir con el
procedimiento quirdrgico mientras se
realiza la estimulacién transcraneal.
Con el fin de mejorar la calidad de la
supervision neurofisiolégica y preser-
var la funcién de las estructuras ner-
viosas, describimos una nueva técnica
de estimulacién para la monitorizacién
continua de las vias motoras y senso-
riales. Objetivo. Describir una nueva
técnica de estimulacién para la moni-
torizacién neurofisioldgica durante la
cirugia XLIF, que podria afadirse facil-
mente a los protocolos ya existentes.
Pacientes y métodos. Durante los afios
2016-2018, 13 pacientes consecutivos
sometidos a cirugia XLIF fueron moni-
torizados usando el protocolo descri-
to en la bibliografia; ademas se reali-
76 estimulacion eléctrica laminar en
todos ellos. El estudio fue realizado en
cinco hombres y ocho mujeres con es-
coliosis lumbar, con una edad media
de 68 + 6,69 afos. El estimulo fue
realizado en lamina transversa de vér-
tebras tordacicas inferiores. La estimu-
lacién eléctrica laminar evocd respues-
tas no sélo en los musculos ipsilatera-
les inervados por nervios originados en
el plexo lumbar, sino también se re-
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gistraron respuestas sensitivas de los
nervios femorocutaneo y genitofemo-
ral. Las respuestas motoras presenta-
ron mayor amplitud y menor variabili-
dad que en el caso de las obtenidas
tras estimulacion eléctrica transcraneal.
Resultados. Tras estimulacién eléctri-
ca laminar se registraron respuestas
midgenas en todos los musculos mo-
nitorizados. Estas respuestas presen-
taban alta reproducibilidad y amplitu-
des constantes. La estimulacion de los
axones del nervio femorocutdneo evo-
c6 respuestas antidrémicas registra-
das en la espina iliaca superior. Con-
clusiones. La estimulacién eléctrica la-
minar es una técnica facil, sequra y
muy reproducible para monitorizar la
integridad de los nervios periféricos en
riesgo durante la cirugia XLIF. Este pro-
cedimiento no excluye otros protoco-
los de estimulacién, sino que comple-
menta protocolos ya existentes.

88.

Cambios periféricos en los
potenciales evocados durante la
monitorizacién intraoperatoria
en la cirugia de columna

Miré Andreu A?, Carrasco Méndez CA®,
Martinez de Quintana A®, Lépez
Bernabé R¢, Lopez J¢, Sobrino Torrens R?,
G6mez Cardenas CP®

?Hospital General Universitario Santa Maria
del Rosell. ® Hospital Universitario Reina Sofia.
“Hospital Universitario Morales Meseguer.
Murcia. ¢ Stanford Medical Center. California,
Estados Unidos.

Introduccion. La monitorizacién intra-
operatoria es un conjunto de técnicas
neurofisiolégicas que se utilizan de
forma complementaria en la cirugia
para evitar/disminuir el riesgo de dé-
ficit neurolégico postoperatorio. Los
cambios no sélo pueden aparecer co-
mo consecuencia de un dafio central
0 medular, sino también por fallos téc-
nicos, efecto de los anestésicos o da-
fio de origen periférico. Caso clinico.
Varén de 71 afios, obeso y diabético,
con debilidad en miembros inferiores
y dificultad para la marcha, por este-
nosis moderada de canal (T10-11). Re-
mitido para fusién espinal posterior
(D4-ilion) y laminectomia (D11-D12).
Durante la cirugia se observé una re-

duccién/desaparicién de los PEM de
los musculos psoas y tibial anterior del
miembro inferior derecho. Tras des-
cartar que era un fallo técnico y ante
la persistencia de los cambios se deci-
dié la finalizacién de la cirugia. Tras
48 horas, se retomd el procedimiento
quirdrgico, con la reaparicion de los
PEM de los musculos psoas y tibial an-
terior. Tras la induccién anestésica, y
previamente a la incision, se registra-
ron cambios significativos en las res-
puestas del PESS, tanto corticales/sub-
corticales como C7 y punto de Erb, tras
estimulo del nervio mediano izquier-
do. Se modificé la posicién del miem-
bro superior izquierdo, con recupera-
cién inmediata y completa de las res-
puestas, pudiendo finalizar la cirugia.
Conclusiones. Los cambios registrados
en los PEM del miembro inferior dere-
cho durante la primera intervencién
son compatibles con una neuroapra-
xia del nervio femoral derecho. En el
segundo tiempo quirtrgico, los cam-
bios en los PESS son congruentes con
una lesién del plexo braquial izquier-
do. En ambos casos estamos ante un
paciente susceptible de lesion nervio-
sa por su patologia de base, junto a
las posturas anémalas propias de la
cirugia. Resaltamos la importancia de
la obtencién de las respuestas basales
antes/después de la colocacién, asi co-
mo el uso de otras derivaciones, para
la localizacién de las posibles lesiones
nerviosas.

89.

Cirugia de hipoplasia del
arco posterior del atlas (C1):
monitorizacion pre

e intraoperatoria

Volkmer Garcia CM, Relova Quinteiro JL,
Dominguez Lorenzo JM, Martin Vigo A

Complejo Hospitalario Universitario
de Santiago de Compostela.

Introduccion. Las anomalias del arco
posterior del atlas son un grupo poco
frecuente de trastornos del desarrollo
debidos a la disregulacién en la ex-
presion de varios genes. Se distinguen
cinco tipos en funcién de la malfor-
macién encontrada. Pueden cursar de
manera asintomatica, con dolor o con
la presencia de sintomatologia neuro-
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|6gica. El tratamiento quirdrgico esta
indicado en casos sintomdticos. Caso
clinico. Neonato con afectacién me-
dular secundaria a hipoplasia del arco
posterior del atlas. Se realiza estudio
con PEATC, PESS-NM y PESS-TP de ma-
nera ambulatoria para la obtencién de
respuestas basales, de manera pre-
operatoria para la evaluacién de posi-
ble dafio medular con la movilizacién
cervical, y finalmente, como parte del
seguimiento intraoperatorio. Se ob-
tienen PEATC, PESS-NMy PESS-TP am-
bulatorios sugestivos de estado ma-
durativo de las vias auditiva y somato-
sensorial. La monitorizacién prequirdr-
gica con PESS-NM y PESS-TP durante
la realizacién de maniobras de flexion
cervical objetiva una caida de ampli-
tud y aumento de latencia de todas
las respuestas corticales, que se recu-
peran con la extension cervical. La mo-
nitorizacién intraoperatoria con PESS-
NM, PESS-TP, PEM y PEATC sucede sin
modificaciones significativas en los
parametros evaluados. Conclusiones.
Destacamos la importancia de la mo-
nitorizacién neurofisiolégica no sélo
como parte del sequimiento intraope-
ratorio, sino también como parte de
la evaluacién prequirdrgica, para el
conocimiento de las respuestas basa-
les y para realizar recomendaciones po-
sicionales que permitan minimizar la
posibilidad de dafio medular tanto en
el domicilio como durante el acto qui-
rurgico.

90.

Anadlisis de anestésicos, farmacos
y montajes de registro para
optimizar las respuestas de los
potenciales evocados visuales
intraoperatorios

Guzman Carreras B, Montes Pefia VJ,
Rodriguez Mena D, Boada Cuéllar JL,

Romero Esteban J, Rodriguez Morel PM,
Benito Naverac H

Hospital Clinico Universitario Lozano Blesa.
Zaragoza.

Introduccion. El uso de los potencia-
les evocados visuales (PEV) intraope-
ratorios ha sido un reto debido a la
inestabilidad, falta de reproducibilidad
de las respuestas y susceptibilidad a la
anestesia. Hemos analizado diferen-
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tes variables: anestésicos, uso de far-
macos midridticos y empleo de dife-
rentes montajes de registro, para op-
timizar las respuestas de los PEV. Pa-
cientes y métodos. Se realizé PEV-flash
preoperatorio a todos los pacientes.
Se monitorizaron los PEV en 34 ojos
(17 cirugias): una tumerectomia en el
I6bulo frontal y 16 hipofisectomias con
abordaje transesfenoidal. Se usé esti-
mulo flash con goggle LED y se adicio-
naron a los canales habituales de re-
gistro anteroposterior dos canales a
5 c¢m lateral (laterolateral) a 01y 02.
El régimen anestésico usado fue TIVA,
salvo en un caso, donde incidental-
mente se us6 sevoflurano. Tras el re-
gistro PEV intraoperatorio basal, se
aplicaron midridticos a los 5y 10 mi-
nutos, con obtencién de un nuevo re-
gistro basal. Al finalizar la cirugia y ob-
tencion del registro final, se adminis-
traron gases halogenados en dosis
ascendentes (0,1-1,5 CAM) para valo-
rar los cambios PEV. Resultados. On-
ce de 17 pacientes presentaron altera-
ciones visuales preoperatorias (una
muy grave). Se obtuvieron PEV intra-
operatorios estables en 15 pacientes,
sin reproducibilidad en el paciente con
lesion preexistente grave, en el cual
se usaron gases al inicio. Hubo un au-
mento significativo en la amplitud de
los PEV intraoperatorios tras la instila-
cion de midridticos, sin cambios en la
latencia. Las respuestas fueron esta-
bles en todos los registros anteropos-
teriores y laterolaterales, excepto en
uno, donde sélo se registré el latero-
lateral. El uso de halogenados produ-
jo caidas de amplitud de los PEV, re-
traso de latencia dosis-dependiente en
11 pacientes y pérdida completa de
PEV en cuatro con dosis > a 1,1 CAM,
15-20 minutos tras su aplicacién. Con-
clusiones. La reproducibilidad de los
PEV disminuye en pacientes con dis-
funcién visual preexistente grave. Se
corrobord que el uso de gases haloge-
nados desestructura los registros de los
PEV intraoperatorios. El empleo de ci-
clopléjicos amplia las respuestas de
los PEV intraoperatorios. El registro la-
terolateral aporta respuestas con ma-
yor estabilidad.

9.

Evolucién de los bloqueos

de la marcha con estimulacién
cerebral profunda del nicleo
subtalamico en la enfermedad
de Parkinson

Gonzalez Garés M?, Valdivia Almazan AK?,
Gonzdlez Hidalgo MM?, Del Valle
Loarte M®, Fernandez Garcia C?,
Cataldn Alonso MJ?, Alonso Frech F?
?Hospital Clinico Universitario San Carlos.

°Hospital Universitario de Fuenlabrada.
Madrid.

Introduccion. Los bloqueos de la mar-
cha afectan al 60% de pacientes con
enfermedad de Parkinson (EP). El tra-
tamiento farmacoldgico se muestra
ineficaz a largo plazo en muchos ca-
sos. El riesgo de caidas y deterioro
funcional hacen de este problema un
reto terapéutico. El presente estudio
valora, de forma retrospectiva, la evo-
lucién de los blogueos de la marcha
en pacientes con EP intervenidos me-
diante estimulacién cerebral profun-
da del nucleo subtaldmico (ECP-NST).
Pacientes y métodos. Se estudid la
evolucion de 44 pacientes con EP avan-
zada, 29 (66%) presentaban bloqueos
de la marcha graves diarios y con caf-
das, de los cuales 20 respondian com-
pletamente a levodopa. A todos ellos
se les realizd monitorizacién intraope-
ratoria, durante cirugia estereotdctica
para localizacién anatémica del NST
izquierdo y derecho en condiciones de
analgesia sin sedacién, mediante mi-
croestimulacién cerebral, microrregis-
tro y analisis de la actividad neuronal
para la localizacion funcional del NST
y la sustancia negra pars reticulata y
para la implantacién definitiva de ma-
croelectrodos profundos y posterior
ECP. Resultados. No se objetivé nin-
guna complicacién durante la moni-
torizacién intraoperatoria y en todos
los pacientes se pudo realizar la ECP.
El 100% respondié a ECP, cinco pre-
sentaron bloqueos de la marcha en la
evolucién de su enfermedad tras ECP,
de los que el 60% respondieron con
estimulacién del NST a frecuencias
bajas. De tres pacientes que no tenian
una respuesta 6ptima a la levodopa,
dos no mejoraron con la ECP-NST y
uno mejoré anadiendo estimulacion
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de la sustancia negra pars reticulata.
Un paciente que presenté bloqueos
de la marcha en on mejoré también
con la ECP-NST. Ningun paciente de-
sarrollé bloqueos de la marcha en re-
lacién con el tratamiento de ECP. Con-
clusiones. La ECP-NST representa un
tratamiento eficaz en los bloqueos de
la marcha en la EP avanzada. La esti-
mulacién de dicho ntcleo a frecuen-
cias bajas y la estimulacién conjunta
de la sustancia negra pars reticulata
podrian rescatar a los pacientes que
no respondan adecuadamente a la
ECP-NST. Remarcar la importancia de
la localizacién funcional de la sustan-
cia negra pars reticulata durante el
microrregistro neurofisioldgico intrao-
peratorio en la cirugia para implanta-
cion de macroelectrodos.

POTENCIALES EVOCADOS

92.

Deteccion precoz de hipoacusia
neonatal: casuistica de 10 afios

Escobar Ipuz FA, Soria Bretones C,
Garcia Jiménez MA, Cueto Calvo E

Hospital Virgen de la Luz. Cuenca.

Objetivo. Describir la prevalencia de
la hipoacusia neonatal en nuestro cen-
tro en los Ultimos 10 afios. Pacientes
y métodos. 352 pacientes proceden-
tes del cribado universal de hipoacu-
sia (cribado previo mediante otoemi-
siones acusticas) para diagndstico, es-
tudiados en los primeros tres meses
de vida mediante potenciales evocados
auditivos del tronco encefalico (PEATC).
Motivos de remisién: factores de ries-
go descritos por la CODEPEH (Comi-
sién para la Deteccidn Precoz de la Hi-
poacusia Infantil), asi como otoemi-
siones acusticas negativas. Se realizé
audiometria mediante PEATC (curva
latencia-intensidad y determinacién
del umbral auditivo objetivo de la on-
da V). Resultados. La mayoria de los
pacientes estudiados presentaban oto-
emisiones acusticas negativas (34%)
y como factor de riesgo mas frecuen-
te la prematuridad (28%). El estudio
fue patoldgico en el 44%. De ellos, el
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61% presentaban hipoacusia bilateral
de transmisién de grado leve. Sélo el
3,85% de los casos se diagnostico co-
mo hipoacusia grave de tipo neuro-
sensorial (prevalencia del 1,7% de to-
dos los pacientes estudiados). Los fac-
tores de riesgo que mas se asocian a
hipoacusia son malformaciones cra-
neofaciales, infecciones y prematuri-
dad. Al 45% de los casos patoldgicos se
les realizé un nuevo estudio. De ellos,
el 76% mejoraron. Conclusiones. Nues-
tros datos (prevalencia global y de hi-
poacusia grave) son similares a otros
estudios realizados en Espafa. Las al-
teraciones diagnosticadas en un pri-
mer estudio son leves y en la mayoria
de los casos se normalizan en estudios
sucesivos. Los casos observados de hipo-
acusia neurosensorial grave se bene-
fician de una intervencién temprana.

93.

Fampiridina en pacientes con
esclerosis multiple: efectos
sobre los potenciales evocados
visuales, cognitivos y motores
Fernandez Sanchez VE, Postigo Pozo MJ,

Gallardo A, Urbaneja Romero P,
Guerrero M, Ledn A, Fernandez O

Hospital Regional Universitario de Malaga.

Introduccion. La fampiridina es un far-
maco bloqueador de los canales de
potasio que, al reducir la fuga de co-
rriente iénica a través de estos cana-
les, prolonga la repolarizacién e in-
tensifica la formacién del potencial de
accién en los axones mielinizados y
mejora la funcién neuroldgica. Esta
aprobado para mejorar la marcha en
los pacientes con esclerosis mdiltiple.
Sus efectos sobre otros aspectos de la
enfermedad no se han evaluado en
profundidad. Pacientes y métodos.
Analisis prospectivo, en un ensayo cli-
nico fase IV, abierto, de seguimiento
longitudinal pre y 6 meses postrata-
miento con fampiridina. Se evaltan
efectos clinicos (EDSS, vision: escalas
de agudeza visual, test de Sloan; cog-
nicién: Symbol Digit, PASAT; y movili-
dad: 9-HPT, TW25, dual test) y sobre
parametros de potenciales evocados
(visuales, p300 y motores). Resultados.
Se incluyeron 31 pacientes, 11 hombres
(35,5%) y 20 mujeres (64,5%), de 52,24

afios de edad (rango: 29-69 afios) y
tiempo de evolucién de la enferme-
dad de 15,6 afios de media (rango: 3-
36 afios). Las formas clinicas eran re-
currentes remitentes en 19 pacientes
(76%), secundarias-progresivas en cua-
tro (16%) y progresivas primarias en
dos (8%). EDSS basal medio: 4,9 (ran-
go: 3-6,5). Tras seis meses de trata-
miento con fampiridina, se observé una
mejoria significativa en el test 9-HPT,
tendencia a la disminucién de laten-
cia de p300 y disminucidn significativa
de latencia de los potenciales evoca-
dos visuales y del tiempo de conduc-
cién central para miembros superiores
e inferiores. Conclusiones. La fampiri-
dina presenta efectos sobre la funcién
visual, cognitiva y motora de los pa-
cientes con esclerosis multiple, que
puede objetivarse mediante potencia-
les evocados.

94.

Evolucién del electrorretinograma
multifocal en pacientes con
enfermedad de Parkinson

tras dos afos de seguimiento
De Francisco Moure J, Ulloa Melo L,

Navarrete Navarro S, Haddad Garay M,
Almarcequi Lafita C

Hospital Universitario Miguel Servet.
Zaragoza.

Introduccion. La retina constituye una
prolongacién del sistema nervioso
central accesible al estudio no invasi-
vo mediante exploraciones funciona-
les o de imagen. Por ello, la retina ha
sido objeto de estudio en diferentes
trastornos neurodegenerativos, como
la enfermedad de Parkinson. Existe
evidencia de que el componente N95
del electrorretinograma (ERG) obteni-
do con damero alternante es un mar-
cador de calidad de vida y discapaci-
dad en estos pacientes. En cuanto al
estudio mediante ERG multifocal, exis-
ten menos datos al tratarse de una
técnica de introduccién mas reciente
en la clinica. Pacientes y métodos. Se
presenté el proyecto en una asocia-
cién de pacientes con enfermedad de
Parkinson y se obtuvieron 13 volunta-
rios. A todos ellos se les realizé un ERG
multifocal cada seis meses. Se em-
pled un panel de 103 hexagonos y se
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obtuvo el ERG con estimulo binocular
tras adaptacion a la oscuridad. Se ana-
lizé la amplitud, latencia de la onda
P1y densidad de respuestas en el ani-
llo central y los cuatro anillos siguien-
tes. Resultados. En el estudio basal, la
media + desviacién estandar de los pa-
rametros estudiados fueron: anillo 1
(146 + 76 uV; 37,8 + 3,5 ms; 12,4 +
6,7 nV/deg2), anillo 2 (141 £ 67 pV,;
37,4 +3,4ms; 12,4 + 4nV/deg2), ani-
llo3 (140 + 60 pV; 37,2 + 2,3 ms; 5,6
+2,5nV/deg2), anillo 4 (134 £ 60 pV,;
37,5 + 2,2 ms; 4,1+ 1,9 nV/deg2) y
anillo 5 (129 + 64 pV; 38,1 £ 2,5 ms;
3,3 +1,5nV/deg2). Unicamente cinco
pacientes completaron los dos afios de
seguimiento y los resultados en este
Ultimo estudio fueron: anillo 1 (182 +
42 wV; 37,1 £ 2,6 ms; 14,4 + 33 nV/
deg2), anillo 2 (164 + 42 pV; 37,2 +
2,5 ms; 9,1+ 2,3 nV/deg2), anillo 3
(16039 V; 37,1£2ms; 6,2 +1,5nV/
deg2), anillo 4 (166 + 41 pV; 37,7 +
1,6 ms; 4,9 +1,2 nV/deg2) y anillo 5
(166 + 43 uV; 38,5+ 1,7 ms; 4,2 +
0,9 nV/deg2). Conclusiones. Tenien-
do en cuenta las limitaciones del estu-
dio no parece que exista un deterioro
del ERG multifocal tras dos afios de se-
guimiento en pacientes con enferme-
dad de Parkinson.

95.

Estudio neurofisioldgico de la
via visual en la edad pediatrica
Lujan Bonete M, Moliner Ibafiez J, Gil

Galindo N, Balaguer Rosell6 E, Giner
Bayarri P, Zalve Plaza G, Chornet Lurbe A

Hospital Universitario Dr. Peset. Valencia.

Introduccion. La capacidad de acertar
en el diagnéstico oftalmolégico preci-
so de un paciente pedidtrico con pro-
blemas de vision es esencial para su
tratamiento y rehabilitacién tempra-
nos. La realizacidn de pruebas neuro-
fisioldgicas sobre la via visual (PEV,
ERG, EOG) es factible desde edades
tempranas. Pacientes y métodos. Se-
rie de casos de 10 pacientes (60% de
sexo femenino) con edades compren-
didas entre los 5y 14 afios, remitidos
para valoracién de baja agudeza vi-
sual. Se estudia a los pacientes me-
diante la realizacion de PEV-pattern
(con angulo visual de 1°15'), ERG-mul-

tifocal, ERG a campo completo (Ganz-
feld) y, en algunos casos, EQG. Resul-
tados. Un 70% presentaron una ex-
ploracién oftalmoldgica normal y un
20% mostraban alteraciones previas
(un caso de atrofia dptica congénita,
un paciente con afectacién previa en
tomografia de coherencia dpticay ERG).
En un 70% de los pacientes de la mues-
tra los estudios resultaron normales,
en un 30% se hallé afectacién retinia-
na macular y paramacular (20%) o
Unicamente macular (10%). En todos
los pacientes se realizd estudio con
PEV-pattern con damero de distintos
tamanos. El 90% resultd dentro de la
normalidad. Las pruebas que requie-
ren fijacion de la mirada (PEV-pattern,
ERG-multifocal) y EOG necesitan un
mayor grado de colaboracién. El pa-
ciente mas joven de la serie al que se
realizé ERG multifocal con electrodo
de contacto ocular tenia 5 afios. Con-
clusiones. En una consulta de neurofi-
siologia de la visidn es posible obte-
ner informacion acerca de la funcién
de la via visual para ayudar al diag-
néstico, tratamiento y rehabilitacion
precoces en pacientes pediatricos. No
suele ser necesaria sedacion.

96.

Utilidad de la respuesta
escotopica flicker en la cequera
congénita estacionaria nocturna:
a propdsito de un caso

Grande Martin A, Pozo Martos PM,

Pardal Fernandez JM, Guerrero Solano JL,
Godes Medrano B

Complejo Hospitalario Universitario
de Albacete.

Introduccién. La ceguera congénita es-
tacionaria nocturna, enfermedad reti-
niana cuyo sintoma guia es la heme-
ralopia no progresiva, es un diagnds-
tico sindrémico que engloba mdiltiples
y raras entidades heterogéneas, tanto
clinica como genéticamente. En concre-
to, el subtipo de Schubert-Bornschein,
que cursa con fondo de ojo normal y
electrorretinograma (ERG) tipicamen-
te electronegativo, se divide en dos
formas: una completa, en la que se
afecta la via on de las células bipola-
res, y otra incompleta, en la que am-
bas vias, on y off, estan alteradas. Las
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dos son diferenciables con estudios ERG
convencionales; sin embargo, el estu-
dio genético, la mayor parte de las ve-
ces realizado a través de paneles con
gran coste asociado, es necesario pa-
ra asegurar el diagndstico y precisar
el patrén de herencia. No obstante,
un buen conocimiento de la fisiologia
retiniana y, con ello, la aplicacién de
respuestas ERG no habituales son en
algunos casos de gran ayuda para di-
rigir dicho estudio. Caso clinico. Nifio
de 8 afios, sin antecedentes de inte-
rés, con gran dificultad en la vision
nocturna, de larga evolucién y no cla-
ramente progresiva, con agudeza vi-
sual y fondo de ojo normales. Su estu-
dio ERG no sélo orientd el diagndstico
hacia la forma completa de Schubert-
Bornschein, sino que también los ha-
llazgos en la respuesta no convencio-
nal escotdpica flicker 10 Hz permitie-
ron acotar, en gran medida, el estudio
genético. La secuenciacién dirigida del
gen GRM6 mostrd sus dos alelos mu-
tados, lo que permitié confirmar el
diagnéstico y establecer su patron de
herencia. Conclusiones. El diagndsti-
co y diferenciacion de las distintas for-
mas de ceguera congénita estaciona-
ria nocturna supone un reto diagnds-
tico en el que el estudio neurofisiolé-
gico constituye un pilar fundamental.
Ademds, algunos casos como el pre-
sentado pueden cursar con hallazgos
distintivos en respuestas ERG no con-
vencionales, que permiten dirigir el es-
tudio genético y asi simplificar el pro-
ceso diagndstico y reducir sus costes
asociados.

97.

Importancia de la neurofisiologia
en un paciente con malformacion
de Arnold-Chiari tipo | de baja
repercusion radioldgica

Lujéan Bonete M, Hoyo Rodrigo B, Gil
Galindo N, Balaguer Roselld E, Cors
Serra S, Mazzillo Ricaurte A, Chilet Chilet R

Hospital Universitario Dr. Peset. Valencia.

Introduccion. La malformacién de Ar-
nold-Chiari tipo 1 (MAC-1) se caracteri-
za por la alteracién anatémica de la
base del crdneo y estructuras neurold-
gicas adyacentes, con gran variabili-
dad en su presentacion clinica. Objeti-
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vo. Presentar el caso clinico de un pa-
ciente con MAC-1, afecto de deterioro
neurolégico lentamente progresivo,
sugerente de afectacion del sistema
nervioso central, remitido por sospe-
cha de mielopatia cervical. Inicialmen-
te no se sospechd afectacion por MAC-],
dada la baja expresividad en la reso-
nancia magnética, siendo fundamen-
tales las pruebas neurofisioldgicas pa-
ra su diagndstico. Caso clinico. Varén
de 49 afios, con un cuadro de dos afios
de evolucién de inestabilidad para la
marcha, parestesias distales en extre-
midades, incontinencia urinaria y dis-
funcién eréctil. La resonancia magné-
tica objetiva MAC-1 sin alteracién de
sefial en el bulbo raquideo o la médu-
la cervical. Remitido para EMG por
sospecha de radiculopatia/polineuro-
patfa, se descarta afectacion periférica.
En consulta destaca una marcha ata-
xica/espastica, habla disartrica, hiper-
reflexia, nistagmo multidireccional y
Hoffman bilateral. Se sugiere afecta-
cién del sistema nervioso central y se
realizan PESS, EEG, EMT y polisomno-
grafia (sospecha de apneas centrales).
La EMT muestra baja amplitud de la
respuesta motora en las cuatro extre-
midades y tiempo de conduccién cen-
tral prolongado en miembros inferio-
res. Los PESS muestran amplitud dis-
minuida y latencia alargada de la on-
da cortical con tiempo de conduccién
central prolongado. La polisomnogra-
fia muestra sindrome de apnea/hi-
popnea obstructiva del suefio y el EEG
es normal. La resonancia magnética
control muestra marcado un descen-
so de las amigdalas cerebelosas y es-
tenosis del canal occipital, sin altera-
cién de la sefial medular. Los hallaz-
gos son compatibles con afectacién
de la via motora piramidal y somato-
sensorial bilateral en el sistema ner-
vioso central, a considerar MAC-1 co-
mo causa de la clinica. Se remite a
neurocirugia. Conclusiones. La MAC-1
es una enfermedad con una gran va-
riabilidad clinica, cuyo grado de afec-
tacion clinica no siempre corresponde
con el radioldgico, por lo que la neu-
rofisiologia desempefia un papel im-
portante para su diagndstico.

98.

Utilidad de los potenciales
evocados miogénicos
vestibulares en la enfermedad
de Meniéere unilateral

Macario Argueta M, Luque Cérdenas C,
Rocio Martin E

Hospital Universitario de la Princesa. Madrid.

Introduccion. La prueba de potencia-
les evocados miogénicos vestibulares
(PEMV) promedia respuestas miogé-
nicas evocadas por sonido que activa
a los drganos otoliticos. Evalda la in-
tegridad del arco reflejo vestibulo-
ocular (PEMV ocular) y vestibulo-céli-
co (PEMV cervical). La enfermedad de
Meniére se caracteriza por ataques epi-
sédicos de vértigo y sintomas coclea-
res fluctuantes. Objetivo. Describir las
respuestas PEMV obtenidas en pacien-
tes diagnosticados de enfermedad de
Meniére unilateral. Pacientes y méto-
dos. Se analizaron los PEMV realizados
en pacientes con diagnéstico de en-
fermedad de Meniére unilateral, me-
nores de 60 afios y realizados entre
2014y 2017. Se estimulé monoaural-
mente con bursts tonales de 500 Hz
intensos (105 dB nHL), a 5 Hz, con au-
riculares, enmascarando el lado contra-
lateral con ruido blanco (-40 dB nHL).
Se registré PEMV ocular en el parpa-
do inferior y PEMV cervical en el mdscu-
lo esternocleoidomastoideo con elec-
trodos de superficie, bilateralmente. Las
respuestas se promediaron 100-200
veces, se obtuvieron al menos dos res-
puestas reproducibles de cada uno,
filtros 20 Hz1,5 kHz. Se realizdé un
andlisis estadistico para muestras pa-
readas en el programa SPSS. Se com-
pararon los parametros (latencia y
amplitud) de los PEMV ocular y cervi-
cal del lado afecto con los del lado sa-
no. Resultados. Se incluyeron nueve
pacientes, con una edad media de
48,7 + 6,8 afios y una duracién me-
dia de la enfermedad de 3,8 + 2,6
afios. EI 89% fueron mujeres. Los pa-
cientes que no mostraron respuestas
bilateralmente (uno en PEMV cervi-
cal, dos en PEMV ocular) no se inclu-
yeron en el andlisis estadistico de di-
cha categoria. En el 87,5% de los ca-
sos, la latencia p13 fue mayor en el la-
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do afecto (13,5-21,1ms) que en el lado
sano (12,9-15,9 ms) (p = 0,017; test
de Wilcoxon). No se obtuvieron dife-
rencias significativas en los parame-
tros restantes de PEMV cervical, ni en
los de PEMV ocular. Conclusiones. La
latencia p13 de los PEMV cervicales se
encontrd prolongada en el lado afec-
to en comparacién con el lado sano
contralateral. Dado que los PEMV son
una prueba que permite evaluar clini-
camente la funcién otolitica de forma
no invasiva, practica y bien tolerada,
deberia extenderse su uso.

SUENO

99.

Influencia del entorno laboral
en los trastornos del sueiio

y la fatiga en pacientes con
esclerosis multiple

Llorente Rodriguez EL, Montero Pérez B,
Pérez Gdbmez J, Romero Puertas F,

De Francisco Moure J, Dolz Zaera |,
Martinez Jarreta B

Hospital Universitario Miguel Servet.
Zaragoza.

Introduccidn. La esclerosis multiple (EM)
remitente recurrente es la enferme-
dad desmielinizante mas comun del
sistema nervioso central. Uno de los
sintomas mas prevalentes es la fatiga
(75-90% de los afectados), asi como
la presencia de trastornos del suefio
(43-68%), siendo estos ultimos cua-
tro veces mas frecuentes que en la
poblacién general. Se conoce que am-
bos factores repercuten negativamen-
te en la calidad de vida de los pacien-
tes, pero no cémo influyen en su acti-
vidad laboral. Pacientes y métodos.
Se crearon tres grupos de discusién
(focus groups) en pacientes con EM
remitente recurrente, dentro de un
disefio de estudio cualitativo. Para ello
se tomaron como referencia los resul-
tados obtenidos en las escalas de fati-
ga, calidad del suefio de Pittsburgh y
estudio polisomnogréfico. Se clasificd
a los pacientes en tres grupos, en fun-
cién de la presencia o no de fatiga o
trastornos del suefio, y se realizaron
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tres entrevistas estructuradas. Resul-
tados. Se observd que aquellos pa-
cientes con estudios medios, que te-
nian actividades laborales con mayor
carga fisica y horarios partidos o con
turnos, presentaron peores valores
tanto en las escalas de fatiga como
en calidad del suefio, a diferencia de
los pacientes que tenian jornadas la-
borales reducidas, que presentaron una
alta puntuacién en fatiga pero mejor
calidad del suefio. De lo contrario, los
pacientes con trabajos relacionados
con cargos superiores y de mayor res-
ponsabilidad no mostraron influencia
en la fatiga, pero si una peor calidad
del suefio. Conclusiones. Dado que la
EM remitente recurrente se caracteri-
za por episodios de recidivas o brotes
(80-90% de los afectados), resulta
delimitante para llevar a cabo las ta-
reas laborales. Todos los pacientes que
realizaron una reduccién de su jorna-
da laboral o que buscaron otro traba-
jo que se adaptase a su enfermedad
mostraron mejoria en su calidad de
suefio y fatiga. Este hecho orienta a
que los pacientes con EM, en funcién
de su desempefio laboral, pueden re-
querir adaptacién a sus puestos de
trabajo, mejorando de este modo su
calidad de suefio y disminuyendo la
fatiga.

100.

Sindrome de apnea central del
suefio con patron respiratorio
de Cheyne-Stokes no asociado a
insuficiencia cardiaca congestiva:
a propdsito de un caso

Gonzalez Uriel P, Martin Robles |

Hospital Universitario Lucus Augusti. Lugo.

Introduccion. El sindrome de apnea
central del suefio (SACS) se caracteri-
za por la ausencia de movimientos to-
racicos respiratorios durante el sue-
fio, debido a una pérdida transitoria
del control ventilatorio. Puede ser o
no hipercdpnico. En este sequndo gru-
po existen varias causas: insuficiencia
cardiaca congestiva e ictus son las
mas frecuentes y suelen presentar, de
forma mayoritaria, el patrén respira-
torio de Cheyne-Stokes, que se carac-
teriza por oscilaciones de la amplitud

ventilatoria y apneas centrales inter-
caladas. Caso clinico. Mujer de 51afios,
remitida a la consulta de suefio por
excesiva somnolencia diurna. Antece-
dentes personales: fumadora activa
de 34 paquetes al afio, diabetes me-
[litus de tipo 2, hipotiroidismo, hiper-
paratiroidismo, virus de la hepatitis C,
insuficiencia renal secundaria a opia-
ceos, fibromialgia, trastorno depresi-
vo recurrente, toxicodependencia con
consumo de heroina hasta hace 11
afios y cocaina esnifada esporadica.
En la anamnesis dirigida referia bue-
na higiene de suefio, somnolencia y
cansancio diurnos, y ausencia de insom-
nio. Una polisomnografia basal obje-
tivé una adecuada macroestructura
del suefio, con cinco ciclos completos,
latencias conservadas y proporcién de
fases correcta para la edad de la pa-
ciente. Indice apnea/hipopnea (IAH)
de 18,4 (IAH no REM: 22,1; IAH en
REM: 2,2), a expensas de brotes de
apneas centrales de corta duracién
durante el suefio no REM, en patrén
respiratorio de Cheyne-Stokes y con
repercusion leve sobre la saturacién
de oxigeno. No se evidenciaron trastor-
nos del movimiento ni conductuales.
Conclusiones. En la bibliografia apa-
recen descritas como causas del SACS
no hipercapnico la insuficiencia renal
crénica, el hipotiroidismo y el hiper-
paratiroidismo. Aunque es caracteris-
tico de pacientes con insuficiencia car-
diaca congestiva, el patrdn respirato-
rio de Cheyne-Stokes durante el sue-
fio también puede aparecer en otras
patologias en las que no siempre se
sospecha, por lo que la polisomnogra-
fia basal supone una prueba funda-
mental en su correcto diagndstico.

101.

Relacién entre fatiga y
somnolencia en pacientes

con esclerosis multiple

Conzalez Garcia JA?, Llorente Rodriguez EL?,
Montero Pérez B?, Pérez Gdmez J?,

Romero Puertas F?, De Francisco
Moure J?, Martinez Jarreta B®

@Hospital Universitario Miguel Servet.
®Universidad de Zaragoza.

Introduccion. La fatiga es el sintoma
mas prevalente en la esclerosis multi-
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ple, siendo referida por un 80-97% de
los pacientes. Se define como ausen-
cia de energia fisica o mental, con im-
pacto en actividades sociales, labora-
les y las relaciones personales y fami-
liares. Este sintoma en ocasiones pue-
de confundirse con somnolencia. Ob-
jetivo. Determinar si existe relacién
entre el nivel de fatiga y la somnolen-
cia en un grupo de pacientes con es-
clerosis mltiple remitente recurrente.
Pacientes y métodos. Muestra consti-
tuida por 39 pacientes con esclerosis
multiple remitente recurrente, a los
que se les realizd un test de la escala
modificada de fatiga, la escala de gra-
vedad de fatiga, la escala de somno-
lencia de Epworth y la escala de cali-
dad de suefio de Pittsburgh. Resulta-
dos. En los pacientes con esclerosis mul-
tiple se observé que no existe correla-
cién entre los valores obtenidos en la
escala de somnolencia de Epworthy la
escala modificada de fatiga. Sin em-
bargo, si se aprecié relacién entre una
pobre calidad de suefio percibida, me-
diante la escala de calidad de suefio
de Pittsburgh, y un mayor grado de
fatiga. Conclusiones. La escala de som-
nolencia de Epworth y la escala modi-
ficada de fatiga son instrumentos que
miden dos fenémenos distintos, per-
mitiendo la diferenciacién entre ellos.
Sin embargo, una mala calidad de
suefio percibida se asocié a sintomas
de fatiga mas prominentes.

102.

Calidad de suefio en pacientes
con esclerosis multiple:
comparativa entre test de
Pittsburgh y polisomnografia
Llorente Rodriguez EL, Montero Pérez B,
Gonzdlez Garcia JA, Pérez Gdmez J,

De Francisco Moure J, Romero Puertas F,
Martinez Jarreta B

Hospital Universitario Miguel Servet.
Zaragoza.

Introduccion. El suefio es una funcion
bioldgica fundamental, cuya alteracién
puede tener consecuencias fisicas y
mentales que afecten la calidad de vi-
da, por lo que su deteccién y valora-
cién mediante instrumentos validos,
fiables y sensibles es muy importante.
El indice de calidad de suefio de Pitts-

burgh (ICSP) es un cuestionario que
evalua la calidad del suefio del sujeto
y sus alteraciones clinicas durante el
mes previo de un modo subjetivo. Da-
da la alta prevalencia de trastornos
del suefio en la esclerosis multiple, se-
ria de gran apoyo en la practica clini-
ca su determinacién de un modo rapi-
do y sensible. Pacientes y métodos.
Estudio longitudinal constituido por
una muestra de 39 pacientes con es-
clerosis mdltiple a los que se les reali-
26 un cuestionario de ICSP y un estu-
dio polisomnografico nocturno domi-
ciliario. El cuestionario se repitié en dos
ocasiones con un intervalo de tiempo
de seis meses. Resultados. Segun los
datos obtenidos en los cuestionarios
del ICSP y los datos obtenidos en la
polisomnografia, no existia una bue-
na correlacion entre la eficiencia del
suefio percibida (ICSP) y la eficiencia
de suefio objetivamente medida me-
diante polisomnografia. Conclusiones.
No existe una adecuada correlacién
entre la valoracién subjetiva del pa-
ciente medida con el ICSP y la eficien-
cia de suefio determinada mediante
la polisomnograffa.

103.

Sindrome de piernas
inquietas: una realidad visible

Andrada Brazo C, Torres Vera LV, De la
Rosa Fernandez MA, Montes Gonzalo MC

Complejo Hospitalario de Toledo.

Introduccion. El sindrome de piernas
inquietas (SPI) es un trastorno comun
con una relevante repercusion en la
calidad de vida de los pacientes; debe
sospecharse ante cualquier sujeto con
molestias en las piernas durante el re-
poso nocturno o al final del dia. Exis-
ten varias formas de presentacion, una
de inicio precoz, con un patrén fami-
liar frecuente y de progresién mas
lenta con respecto a la formas de ini-
cio tardio. En un alto porcentaje, los
pacientes experimentan movimientos
periddicos de las piernas durante el
periodo de suefio. Caso clinico. Mujer
con sindrome de Down, que desde la
infancia tiene cambios frecuentes de
postura, asociando postura manteni-
da anémala de miembros inferiores
(movimientos de flexidn y en ocasio-
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nes recostada sobre ellos), fundamen-
talmente en prono. Tras anamnesis
dirigida, se realizé estudio polisomno-
grdfico nocturno, con resultados que
detectaron movimientos periddicos
de las piernas en un indice elevado.
Ante la sospecha fundada de SPI, se
inicié tratamiento especifico e indivi-
dualizado de la paciente. Se obtuvie-
ron resultados en los que se objetiva-
ron movimientos periddicos de las
piernas en un indice elevado y se des-
cartd la existencia de eventos respira-
torios concomitantes durante el sue-
fio. Se constaté el diagndstico de sos-
pecha de SPI tras la administracién de
tratamiento especifico y cierta mejo-
ria objetivable. Conclusiones. El SPI es
una patologia frecuente dentro del
conjunto de los trastornos del suefio,
a menudo infradiagnosticado. Su diag-
néstico es fundamentalmente clinico
y es importante hacer un diagndstico
diferencial con otros trastornos del
mismo grupo, descartar posibles cau-
sas desencadenantes, asi como even-
tos respiratorios durante el suefio. La
sospecha de hiperlaxitud articular, co-
mo en el caso de esta paciente, pue-
de tenerse en cuenta como factor que
permite adoptar una postura frenado-
ra de los movimientos. La respuesta po-
sitiva a tratamiento especifico e indivi-
dualizado apoya en el mismo sentido.

104.

Estudio de parametros

del suefio en pacientes con
esclerosis multiple mediante
polisomnografia domiciliaria
Montero Pérez B, Llorente Rodriguez L,
Martinez Jarreta B, Pérez Gdmez J,

Gonzalez Garcia JA, Romero Puertas F,
De Francisco Moure J

Hospital Universitario Miguel Servet.
Zaragoza.

Introduccion. Los trastornos del suefio
en la esclerosis multiple provocan di-
versas alteraciones durante el suefio,
pudiendo llegar a modificar de mane-
ra considerable su estructura normal,
repercutiendo negativamente en el
descanso y disminuyendo la calidad
de vida. Pacientes y métodos. Estudio
constituido por una muestra de 39
pacientes con esclerosis mltiple a los
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que se les realizé una polisomnogra-
fia nocturna domiciliaria. Resultados.
Se observd en general un aumento
de suefio superficial N1 (media: 12,1%)
y N2 (media: 47,8%) y una disminu-
cién de N3 (media: 21,1%) y suefio
REM (media: 17,6%). Veinte pacien-
tes (51,2%) tuvieron mas del 10% de
N1, 33 (84,6%) tuvieron mas del 40%
de N2, 28 (71,7%) tuvieron menos del
25% de N3y 35 (89,7%) tuvieron me-
nos del 25% de suefio REM. Eficiencia
media del 80,4%, siendo en el 27,6%
de los pacientes menor del 85%. Con-
clusiones. Existe evidencia objetiva de
una alteracién en la macroestructura
del suefio de los pacientes con escle-
rosis mdltiple. Estos pacientes tienen
un suefio mas superficial y de menor
calidad que la poblacién general. Se-
ria conveniente realizar una correcta
evaluacion del suefio para intentar co-
rregir estas alteraciones y mejorar de
esta forma su calidad de vida.

105.

Valoracién del insomnio en
pacientes con esclerosis mltiple

Montero Pérez B, Llorente Rodriguez L,
Martinez Jarreta B, Pérez Gomez J,

De Francisco Moure J, Romero Puertas F,
Dolz|

Hospital Universitario Miguel Servet.
Zaragoza.

Introduccion. La esclerosis multiple es
una enfermedad desmielinizante que
con una alta prevalencia asocia tras-
tornos del suefio, siendo el insomnio
uno de ellos. Muchos de los sintomas
diurnos derivados del insomnio, co-
mo ansiedad o depresion, pueden ser
solapados con los propios de la enfer-
medad, por lo que es necesaria una
adecuada valoracién que permita rea-
lizar intervenciones especificas para
mejorar la calidad de vida de estos
pacientes. Pacientes y métodos. Es-
tudio longitudinal constituido por una
muestra de 39 pacientes con esclero-
sis multiple a los que se les realizé un
cuestionario de escala de gravedad
delinsomnio y un estudio polisomno-
grafico nocturno domiciliario. Resul-
tados. Se observé que aquellos pa-
cientes que presentaban mayores pun-
tuaciones en el cuestionario de esca-

la de gravedad del insomnio (27 pa-
cientes presentaron mas de 7 puntos)
mostraban una mayor correlacién con
el indice de microdespertares noctur-
nos (indice medio: 5,84; R? = 0,12),
siendo menor la asociacion estadistica
con otros parametros como el tiem-
po total de vigilia intrasuefio (WASO
media: 27,6%; R* = 0,00), latencia de
inicio del suefio (media: 43,6; R? =
0,01) o eficiencia del suefio (media:
80,4%; R? = 0,06). Conclusiones. Exis-
te una correlacién entre el indice de
microdespertares determinado me-
diante polisomnografia con la grave-
dad del insomnio medida con la es-
calada de gravedad del insomnio.

106.

Estudio del suefio en nifios
con epilepsia: analisis de
la micro y macroestructura

Jiménez Jurado GM, Aguilar Anddjar M,
Dinca Avarvarei L, Menéndez de Ledn C

Hospital Universitario Virgen Macarena.
Sevilla.

Introduccion. La epilepsia y los tras-
tornos del suefio en nifios son proble-
mas muy frecuentes, con interaccién
entre ambos y que generalmente de-
rivan en una alteracién de la estructu-
ra del suefio. Son pocos los estudios
realizados en esta poblacién. Objeti-
vo. Describir el efecto de la epilepsia
en la arquitectura del suefio, tanto en
micro como en macroestructura. Su-
jetos y métodos. Estudio descriptivo
retrospectivo, realizado en la Unidad
de Suefio de Neurofisiologia Clinica.
Se incluyeron nifios que se sometieron
a un polisomnograma entre enero de
2015 y diciembre de 2017, con una
edad de 4-16 afios en el momento de
la realizacién. Los criterios de inclusion
fueron: diagnéstico de epilepsia, no pre-
sentar déficit intelectual ni alteracién
psiquiatrica, no diagndstico de TDAH
o0 autismo. Resultados. Dieciséis nifios
(6 nifias y 10 nifios), con una edad me-
dia de 7,25 afios, un 75% diagnostica-
dos de epilepsia focal y un 25% de
epilepsia generalizada. Respecto al poli-
somnograma, un 68,75% presenta-
ron mas de tres episodios de despertar
intrasuefio > 5 min. Latencia media
de suefio: 23,12 min. Latencia media de
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suefio REM: 138,75 min. Eficiencia me-
dia de suefio: 81,13%. Porcentaje medio
de fases de suefio: 5,69% N1, 46,83%
N2, 29,69% N3y 17,79% fase REM.
Un 12,5% presentaron un indice ap-
nea/hipopnea > 1y un 62,5% presen-
taron un indice de movimientos pe-
riddicos de miembros durante el sue-
fio > 5. Respecto a la microestructura,
un 75% presenté una baja proporcion
de husos de suefio, con un valor me-
dio de 107,44 husos/h, apareciendo
la menor proporcidn en epilepsias ge-
neralizadas. El valor medio de indice
de arousal fue de 29,15, la mayoria
en relacién con los movimientos en
miembros inferiores. Conclusiones. La
epilepsia parece no influir significati-
vamente en la macroestructura del
suefio; sin embargo, en la microestruc-
tura se encuentra una alteracion prin-
cipalmente en la proporcién de husos
de suefio, con la relevancia que puede
implicar en relacién al desarrollo cog-
nitivo. Es necesario ampliar la mues-
tra y poder comparar resultados con
otros estudios similares para obtener
datos mads concluyentes.

107.

Narcolepsia y esclerosis muiltiple

Revilla Aparicio A, Porcacchia P,
Caballero Martinez M

Hospital Universitario Virgen del Rocio.
Sevilla.

Introduccion. La narcolepsia es una en-
fermedad poco frecuente con unos
criterios diagndsticos bien definidos.
La clasificacién ICSD-3 distingue entre
tipos Iy Il en funcién de que exista ca-
taplejia o bajos niveles de hipocretina
en el liquido cefalorraquideo, e incluye
subtipos secundarios a enfermedad
médica en ambas entidades. Existe una
susceptibilidad genética localizada en
el HLA DR-DQ comUn a narcolepsia y
esclerosis mdltiple. Caso clinico. Va-
rén de 29 afios, con antecedentes de
consumo de toxicos, que padece des-
de hace cinco afios somnolencia diur-
na excesiva, paralisis de suefio y cata-
plejia. Ademds, presenta desde hace
dos afios signo de Lhermitte, y desde
hace tres meses, parestesias progresi-
vas en el miembro superior izquierdo.
Se realiza exploracion fisica, resonan-
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cia magnética craneal, polisomnogra-
fia y test de latencias mdiltiples de sue-
fio. Se revisan los trabajos indexados
en PubMed con los términos Mesh
‘narcolepsy’ AND ‘multiple sclerosis’,
publicados en los Ultimos diez afos. La
resonancia magnética craneal mues-
tra lesiones desmielinizantes en la sus-
tancia blanca, supratentoriales, yux-
tacorticales y margen inferior del pe-
dunculo cerebeloso medio izquierdo,
en (3-C4, sin afectar al hipotalamo ni
al troncoencéfalo. La polisomnografia
mostré una eficiencia del 75,6%, sue-
fio fragmentado y latencia de suefio
de 4 min 30s. El test de latencias mul-
tiples de suefio mostrd una latencia
media de 2 min 48 sy dos periodos
REM. La exploracién fisica y las prue-
bas complementarias confirmaron los
diagndsticos de esclerosis mdltiple re-
mitente recurrente y narcolepsia tipo .
La busqueda bibliografica ofrece 13 tra-
bajos. Conclusiones. Los diagndsticos
de narcolepsia tipo | y esclerosis multi-
ple remitente recurrente en un mismo
individuo plantean la posibilidad de una
narcolepsia secundaria a esclerosis mul-
tiple, o bien la coexistencia de ambas
entidades. En este caso, la cronologia
de presentacion de los sintomas y la
ausencia de lesiones en hipotdlamo
en la resonancia magnética craneal
orientan a una comorbilidad mas que
a una narcolepsia secundaria.

108.

Edad, sexo y antropometria.
Relacion estadistica con el
indice de apnea-hipoapnea
Serrano Garcia |2, Iznaola Mufioz MC?,

Khoury Martin EF?, Ruiz Navarrete PA?,
Cazorla Cabrera C®, Ruiz Garcia J?

2Hospital Universitario Virgen de las Nieves.
Granada. " Complejo Hospitalario de Toledo.

Introduccion. Estd establecida la rela-
cién entre el sindrome de apnea-hi-
poapnea del suefio (SAHS) y los para-
metros antropométricos definitorios
de la obesidad. A partir de ello, y con
la intencién de poder apoyar la deci-
sion terapéutica cuando existe una
clinica clara de SAHS, se revisan 200
pacientes con sospecha de SAHS. Ob-
jetivo. Conocer la relacidn estadistica
de las variables perimetro cervical (PC),

perimetro abdominal (PA) e indice de
masa corporal (IMC) con el indice de ap-
nea-hipopnea (IAH) y, a partir de ahi,
tener la posibilidad de indicar el tra-
tamiento mas adecuado. Pacientes y
métodos. Se seleccionan 65 pacien-
tes con SAHS (31 mujeres y 34 hom-
bres), con una edad media de 54,65
+12,56 afios. PC medio: 39,44 + 4,30.
PA medio: 105,9 + 17,30. IMC medio:
32,32 +7,00. IAH medio: 18,74 + 20,02.
Analisis estadistico descriptivo: test de
Kolmogorov-Smirnov y Shapiro-Wilk.
Andlisis de correlaciones: coeficiente de
Spearman para calcular las ecuacio-
nes definitorias de la relacién de cada
uno de las mencionadas variables con
el IAH. Resultados. Las diferentes ecua-
ciones obtenidas son: IAH y edad: 1AH:
—4.421 + 0,424 x edad (r = 0.266;
R? = 0,071). IAH e IMC: 1AH = —3,139
+0,677 X IMC (r=0,237; R= 0,056).
IAH y PC: IAH: —27,590 + 1,175 x PC
(r = 0,253; R = 0,064), IAH y PA:
IAH: —20,872 + 0.374 x PA (r = 0,323;
R? = 0,104). Analisis por sexos: en el
sexo masculino, el IAH se correlaciona
con edad, IMC, PCy PA, y en el sexo
femenino, con ninguna. Sexo mascu-
lino: IAHY edad: IAH: —19,887 + 0,627
x edad (r=0,395; R* = 0,156). IAH e
IMC: I1AH: —7,684 + 0,791 X< IMC (r =
0,252; R? = 0,064). IAH y PC: IAH:
—82,692 +2,751% PC (r=0,352; R? =
0,124). IAHy PA: 1AH: —40,198 + 0,587
x PA (r = 0.370; R? = 0,137); Anélisis
por grupos de edad: en el grupo de
edad de 50 afios, con ninguna. Con-
clusiones. La variable IAH se correla-
ciona de forma estadisticamente sig-
nificativa y directa con las variables
edad, IMC, PCy PA. La posibilidad de
conocer en la primera visita el valor
calculado de IAH a partir de valores
antropométricos objetivos podria apo-
yar una rapida decisién terapéutica si
fuera necesario.

109.

Trastorno de conducta del
suefio REM en un paciente
con sindrome de Prader-Willi
Gonzdlez Rodriguez L, Gdmez

Dominguez A, Valera Davila C, Lopez Vifias L,
Pedrera Mazarro A, Martin Palomeque G

Hospital Universitario Ramén y Cajal. Madrid.
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Introduccion. Se ha documentado la
frecuente afectacién respiratoria que
conlleva el sindrome de Prader-Willi,
sobre todo en lo que concierne al sin-
drome de apnea-hipoapnea del sue-
fio, asi como la tendencia a presentar
excesiva somnolencia diurna a lo lar-
go de su evolucién, tanto de causa
idiopdtica como secundaria al trastor-
no respiratorio del suefio o incluso a
la narcolepsia. Caso clinico. Mujer con
sindrome de Prader-Willi, a la que se
diagnosticé un trastorno de conducta
del suefio REM, hallazgo no descrito
en la bibliografia revisada en nuestro
conocimiento. Se realiza polisomnogra-
fia nocturna y test de latencias multi-
ples por excesiva somnolencia diurna
para descartar sindrome de apnea-hi-
poapnea del suefio frente a hiper-
somnia diurna de origen central. Du-
rante la realizacién de la polisomno-
grafia nocturna, se objetivaron signos
clinicos y neurofisioldgicos de un tras-
torno de conducta del suefio REM. El
test de latencias mdltiples mostré da-
tos de hipersomnia diurna excesiva
sin cumplir criterios de narcolepsia.
Ante estos sorprendentes hallazgos se
repitié la polisomnografia nocturna,
volviéndose a objetivar un registro com-
patible con un trastorno de conducta
del suefio REM. Conclusiones. El sin-
drome de Prader-Willi asocia muilti-
ples trastornos del suefio en su espec-
tro clinico, pero hasta la actualidad
no estaba entre ellos el trastorno de
conducta del suefio REM, lo que pue-
de conllevar la falta de su sospecha 'y
diagndstico en estos pacientes.

110.

Oscilaciones corticales en

el trastorno de movimientos
periddicos de las piernas
Manzanilla Zapata O, Cocho B, Rivas E,

Alegre M, Urrestarazu E, Artieda J,
Valencia M

Clinica Universidad de Navarra.

Introduccion. La fisiopatologia de los
movimientos periédicos de las pier-
nas se ha relacionado con la existen-
cia de un generador en el tronco en-
cefdlico. Esta nocién ha recibido apo-
yo de estudios hechos con resonancia
magnética funcional, pero no se pue-

de descartar su origen en otros cen-
tros del sistema nervioso central. La
actividad del sistema motor se ha ca-
racterizado sobre la corteza cerebral a
través del uso de herramientas mate-
maticas, como la desincronizacion re-
lacionada a evento. El andlisis de esta
actividad durante el suefio no suele
ser posible; no obstante, dicho tras-
torno presenta una oportunidad dni-
ca para su estudio. Pacientes y méto-
dos. Se han analizado estudios poli-
somnograficos de 20 pacientes con
diagndstico de movimientos periddi-
cos de las piernas. Se seleccionaron
periodos de suefio con un minimo de
40 movimientos que fueron marca-
dos y analizados en Spike y Matlab.
Los valores de frecuencia y amplitud
obtenidos fueron analizados en SPSS
segln modelos lineales generales y
tests estadisticos descriptivos. Resul-
tados. Se evidencié una disminucién
de amplitud en los rangos de frecuen-
cia de 4-8 Hz, desde 1 hasta 5 s poste-
riores a la deteccién del movimiento.
Entre 10-30 Hz se observé un aumen-
to de amplitud. Previamente al movi-
miento no se registré ninglin cambio.
Estos resultados fueron estadisticamen-
te significativos (p < 0,05) en el anali-
sis de cada rango de frecuencia, to-
mando como variable independiente
el tiempo de medicién en relacién con
la aparicién del movimiento. Conclu-
siones. Estos resultados no concuer-
dan totalmente con las frecuencias ti-
picas de la desincronizacién relacio-
nada a evento (8-12 Hz), pero si cuen-
tan con una morfologia similar, por lo
que inferimos que estos cambios co-
rresponden a la actividad del sistema
motor. En cuanto al aumento de am-
plitud a frecuencia altas, podria decir-
se que corresponden a artefacto mus-
cular. Todo esto demuestra evidencia
de la actividad cortical del sistema mo-
tor en los movimientos periddicos de
las piernas.
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m.

Seguimiento clinico en el
implante de estimulador del
nervio hipogloso y sindrome
de apneas del sueiio

Cocho Archiles B, Manzanilla O,

Alegre M, Rivas E, Artieda J, Baptista P,
Urrestarazu E

Clinica Universidad de Navarra.

Introduccion. El estimulador del ner-
vio hipogloso ha demostrado ser un
tratamiento eficaz para el sindrome
de apnea-hipopnea del suefio (SAHS).
La mayoria de los estudios se han rea-
lizado en Estados Unidos y Alemania.
Objetivo. Realizar una revision clinica
de nuestra experiencia en el segui-
miento de los pacientes diagnostica-
dos de SAHS, tratados mediante el
implante de un estimulador del ner-
vio hipogloso. Pacientes y métodos.
Se presentan 12 casos de pacientes
diagnosticados de SAHS de intensi-
dad moderada-grave (IAH > 15) y co-
lapso anteroposterior de la via aérea
superior constatado por endoscopia
bajo sedacidn, y que no han tolerado
el tratamiento con CPAP. Se valoran
las siguientes variables: escala de Ep-
worth, IAH, saturacién minima de oxi-
geno y promedio de saturacién de
oxigeno. Todos los pacientes incluidos
fueron evaluados mediante estudios
polisomnograficos, previamente a la
realizacion de la cirugia. Un mes des-
pués de la cirugia se realizé un nuevo
estudio polisomnogréfico para la titu-
lacién de los valores de la estimula-
cién. Aproximadamente un afio des-
pués se realizd un estudio polisomno-
grafico adicional para valorar efectivi-
dad. Asimismo, se tuvo en cuenta la
mejoria sintomdtica. Todos los indica-
dores se analizaron estadisticamente
a través del programa SPSS utilizando
tests estadisticos descriptivos y mode-
los lineales generales. Resultados. En
los 12 casos se objetivd una mejoria
significativa (p < 0,05) de los indica-
dores escala de Epworth e IAH. Igual-
mente, se evidencié una mejoria en
el resto de los parametros, si bien los
resultados obtenidos no fueron esta-
disticamente significativos. En térmi-
nos clinicos, se evidencié una mejoria
sintomatica en todos los pacientes en
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los que se realizd el implante de un
estimulador de nervio hipogloso. Con-
clusiones. Los resultados preliminares
obtenidos evidencian una mejoria tan-
to en los indicadores analizados como
en los sintomas de los pacientes con
la activacion del implante.

12.

Valor diagnéstico

de la polisomnografia

en la enfermedad pridnica:
a propdsito de un caso
Pérez Brandariz L, Soto Cruz W,

Pardellas Sanchez E, Nogueira Gdmez A,
Relova Quinteiro L

Hospital Clinico Universitario de Santiago
de Compostela.

Objetivo. Resefiar la utilidad de la po-
lisomnografia (PSG) en el diagndstico
de enfermedades de origen priénico;
numerosas publicaciones demuestran
su utilidad como primera linea de prue-
bas complementarias. Caso clinico. Va-
rén de 48 afos, sin antecedentes re-
levantes, que acude por primera vez a
neurologia por insomnio y trastorno
conductual. Durante los 16 meses si-
guientes, el paciente desarrolla un
cuadro progresivo de deterioro cogni-
tivo, trastorno del movimiento, disau-
tonomia y alteraciones de la percep-
cién. Finalmente es diagnosticado de
insomnio familiar fatal. Se realiza ex-
ploracién fisica y pruebas complemen-
tarias: en primer ingreso, LCR, TAC
abdominal, EEG, analitica de sangre,
ECG, ENMG y PSG (extramuros), y en
segundo ingreso, anticuerpos antion-
coneuronales, PCR de Whippel, nuevos
EEG, body-TAC, RM cerebral DAT-Scan
y PSG en nuestro centro. Obtenemos
datos inespecificos en las distintas prue-
bas complementarias realizadas, sal-
vo alteracion en la estructuracion del
suefio en la primera PSG, que en la
segunda se agrava y se acompafa de
reduccién grave del tiempo de suefio
y nula eficacia de éste. Conclusiones.
Se pretende reconsiderar en el plan-
teamiento diagndstico el valor de la
PSG tanto en su precocidad como en
su especificidad y sensibilidad para las
enfermedades pridnicas. Los trastor-
nos del suefio son sintomas tempra-
nos y constantes en estas patologias,

por lo que situar la PSG en una prime-
ra aproximacion diagndstica en las de-
mencias rapidamente progresivas o
sospechas de enfermedad pridnica
puede facilitar la velocidad de diag-
néstico y abrir la posibilidad de un tra-
tamiento precoz, que aunque no cu-
rativo, ofrece alternativas a los pacien-
tes y un mejor consejo genético.

13.

Papel de la polisomnografia
en el diagnéstico precoz de
la enfermedad de Alzheimer

Diaz Roman M?, Pulopulos M®,
Baquero M?, Torres T¢, Gmez E?

2Hospital Universitari i Politécnic La Fe.
®Laboratorio de Neurociencia Social
Cognitiva. Universitat de Valéncia.

Introduccion. Se ha descrito que la
prevalencia de trastornos de suefio se
incrementa con la edad y que existe
una relacién entre el sindrome de ap-
nea-hipopnea del suefio (SAHS) vy el
deterioro cognitivo. Sin embargo, hay
pocos estudios acerca de la relacién
entre biomarcadores de la enferme-
dad de Alzheimer y los parametros
objetivos de suefio en pacientes diag-
nosticados de deterioro cognitivo le-
ve. Objetivo. Investigar la asociacion
de la gravedad del SAHS y los niveles
de AB42, T-tau y P-tau en liquido cefa-
lorraquideo en un grupo de pacientes
diagnosticados de deterioro cognitivo
leve. Pacientes y métodos. Se inclu-
yeron 63 pacientes con deterioro cog-
nitivo leve en el estudio. Se analiza-
ron parametros subjetivos de suefio
mediante entrevista médica (somno-
lencia diurna excesiva, despertares
nocturnos, apneas observadas, ron-
quido y realizacion de siesta) y para-
metros objetivos de suefio mediante
estudio polisomnografico (IAH, tiem-
po total de suefio, eficiencia de suefio,
latencia de inicio de suefio, nimero
de despertares, indice de arousal, pro-
porcidn de fases de suefio, movimien-
tos periédicos de las piernas y satura-
cién de oxigeno). Los niveles de AB42,
T-tau y P-tau se midieron en liquido
cefalorraquideo. Resultados. El analisis
estadistico de regresién mostré que
un mayor IAH se relacioné de manera
estadisticamente significativa con ni-
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veles mayores de T-tau y P-tau y con
niveles mas bajos de AB42 (todos p <
0,025). Tras controlarlo con posibles
variables influyentes (edad, sexo, in-
dice de masa corporal, medicacién,
tabaquismo, hipertensién, enfermeda-
des cardiovasculares y cerebrovascu-
lares), el IAH mayor (mas grave) se
relacioné con mayor P-tau (p = 0,012)
y T-tau (p = 0,003), pero no con AB42
(p =0,163). Las otras relaciones estu-
diadas entre liquido cefalorraquideo y
parametros de suefio no fueron esta-
disticamente significativas. Conclusio-
nes. Este estudio demuestra que exis-
te una asociacién entre el IAH subcli-
nico y los biomarcadores de enferme-
dad de Alzheimer. Estos resultados su-
gieren que el IAH podria relacionarse
con el desarrollo de enfermedad de
Alzheimer en pacientes con deterioro
cognitivo leve.

14.

Apneas centrales ictales en
nifios: descripcion de un caso
y revision de la bibliografia
Diaz Cid A, Pedrera Mazarro AJ, Gdmez
Dominguez A, Mateo Montero RC,

Gonzalez Rodriguez L, Sdez Landete |,
Martin Palomeque G

Hospital Universitario Ramén y Cajal. Madrid.

Introduccion. La actividad epiléptica
critica en algunas ocasiones se puede
manifestar con clinica de disautono-
mia, como alteracién en el ritmo car-
diaco o en el patrén respiratorio sin
otros sintomas acompafiantes, lo que
dificulta su diagndstico. La apnea cen-
tral critica, mas frecuente en crisis
temporales o frontales, es una mani-
festacion clinica poco frecuente, pero
tiene implicaciones letales sobre todo
si se asocia a hipoxemia grave o pro-
longada en el tiempo. Objetivo. Des-
cribir un caso que ilustra la utilidad de
los estudios EEG con poligrafia en la
deteccién de anomalias en el patrén
respiratorio de origen critico. Caso cli-
nico. Varén de 4 afios, con antece-
dentes de encefalopatia epiléptica ti-
po Lennox-Gastaut y posible encefalo-
miopatia mitocondrial, pendiente de
estudio genético, al que se le solicitd
una videopolisomnografia con capno-
grafia ante la sospecha de hipoventi-
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lacién nocturna. Los resultados obte-
nidos muestran un registro EEG con
actividad basal de encefalopatia mo-
derada sobre la que se registran, ex-
clusivamente durante la fase no REM
de suefio, multiples anomalias epilep-
tiformes multifocales y el registro de
mas de 30 episodios criticos electro-
clinicos, cuya Unica manifestacion cli-
nica evidente fue una apnea central,
asociada a desaturaciones intensas
sin cambios en el ritmo cardiaco. No
se evidencian datos sugerentes de hi-
poventilacién. Conclusiones. La apnea
ictal en nifios es poco frecuente y tie-
ne potencial relacién con la muerte
stibita e inesperada en la epilepsia,
segun sefialan trabajos en los Ultimos
afios. La experiencia que aporta este
caso clinico denota la importancia de
detectar este tipo de manifestaciones
disautondmicas ictales, en ocasiones
muy sutiles, y para ello se precisa la
colocacién de poligrafia en los estu-
dios de video-EEG prolongados.

115.

Trastornos del suefio en un
paciente con encefalopatia
anti-lgLON5

Rodriguez Ulecia I, Pabén Meneses R,

Garcia de Gurtubay Gallego |, Martin
Bujanda B, Alonso Barrasa M

Complejo Hospitalario de Navarra.

Introduccion. La encefalopatia anti-
IgLONS5 es un sindrome neuroldgico ca-
racterizado por alteraciones del sue-
fio con parasomnias no REM y REM,

sindrome de apnea-hipopnea del sue-
fio (SAHS), acompaiiadas de inesta-
bilidad para la marcha y alteracion
de movimientos oculares, sintomas
bulbares, movimientos anormales, di-
sautonomia y deterioro cognitivo. Es-
tos pacientes presentan alelos HLA
DRB1*1001y DQB1*0501, anticuerpos
contra IgLON5 en suero y liquido cefa-
lorraquideo y hallazgos histopatoldgi-
cos de neurodegeneracién con acu-
mulo intracelular de proteina tau hi-
perfosforilada. Aunque las enferme-
dades neuroldgicas asociadas a anti-
cuerpos contra antigenos de superficie
suelen responder bien a la inmunote-
rapia, en este trastorno la respuesta
es pobre y el pronéstico generalmen-
te fatal, dado que en su fisiopatologia
confluyen los mecanismos inmunol6-
gicos y de neurodegeneracion. Caso
clinico. Vardn de 71 afios, con un cua-
dro de inestabilidad y trastorno de la
marcha subagudo, que progresa los
meses posteriores con disfagia, sialo-
rrea y dificultad para articular el len-
guaje con voz gutural y tremdrica, mo-
vimientos involuntarios faciales y de
miembros superiores, deterioro cog-
nitivo y suefio fragmentado. Se reali-
za video-EEG, donde se objetiva una
disminucién del tiempo total de sue-
fio y de su eficiencia, comportamien-
tos anormales, vocalizaciones y movi-
mientos complejos de miembros su-
periores, mas frecuentes en la etapa
N2, trastorno de conducta del suefio
REM, SAHS y patrén de hipoventila-
cién central. Este cuadro clinico, junto
con la presencia de anticuerpos anti-
IgLON5 en suero y liquido cefalorra-
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quideo, y de los alelos HLA asociados,
confirmaron el diagnéstico de encefa-
lopatia anti-IgLON5. Conclusiones. En
la encefalopatia anti-lgLON5, la mani-
festacién precoz mas frecuente y des-
tacable son los trastornos del suefo,
ya que la aparicién de otros sintomas
asociados se encuentran presentes en
otras enfermedades neurodegenera-
tivas, por lo que la realizacién de poli-
somnografia ante la sospecha de este
cuadro clinico deberia considerarse
como una las principales herramien-
tas diagndsticas.

116.

Sindrome de apnea-hipopnea
del suefio como signo guia de
atrofia multisistémica

Romero Esteban J, Montes Pefia VJ,

Boada Cuéllar JL, Rodriguez Morel PM,
Jerves Donoso DE, Costan Galicia JC

Hospital Clinico Universitario Lozano Blesa.
Zaragoza.

Introduccion. La atrofia multisistémica
se caracteriza por disfuncidn autoné-
mica, anomalias cerebelosas y dege-
neracién corticoespinal, con una es-
peranza de vida reducida. Caso clini-
co. Varén de 60 afios, que consulta por
ronquidos, apneas observadas duran-
te el suefo, somniloquias, suefio no
reparador, somnolencia diurna, acti-
vidad nocturna inconsciente y mioclo-
nias nocturnas. Se realiza poligrafia
respiratoria, espirometria, TAC laringea,
laringoscopia, MAPA, analitica, reso-
nancia magnética cerebral y DAT-Scan.

En la poligrafia respiratoria destaca un
indice de apnea-hipopnea (IAH) de 30,
observandose discordancia entre las
bandas toracica y abdominal. Se inicia
tratamiento con CPAP a 7 cmH,0. Se
realiza espirometria, que muestra dé-
ficit ventilatorio mixto con curva flujo-
volumen en plateau en inspiracion,
compatible con disfuncién de las cuer-
das vocales. Posteriormente presenta
disfonia y estridor inspiratorio. Se ob-
jetiva paralisis de cuerdas vocales en
posiciéon paramedial. Se afiade mal
control de la presién arterial con in-
version del ritmo nictameral de la pre-
sion. La polisomnografia con titulacién
de la CPAP ratifica la discordancia de
las bandas toracica y abdominal, au-
mento del tono muscular en suefio
REM, movimientos orofaciales y som-
niloquias. En la titulacién de la CPAP
se puede disminuir el 1AH a 15 con
presiones de 9 cmH,0. Presenta cli-
nica de disinergia vesicoesfinteriana,
marcha inestable, disartria, dismetria
y parkinsonismo. Valorado por el Ser-
vicio de Neurologia, se orienta como
probable atrofia multisistémica. Con-
clusiones. Partiendo de la clinica de
ronquidos, apneas observadas duran-
te el suefio, somniloquias, suefio no
reparador, somnolencia diurna, acti-
vidad nocturna inconsciente y diag-
nostico de SAHS grave, se objetiva pa-
ralisis de las cuerdas vocales bilatera-
les. Al afiadirse clinica disautonémi-
ca y sindrome cerebeloso, se llega al
diagndstico probable de atrofia multi-
sistémica. En este diagndstico tiene
un papel fundamental la polisomno-
grafia con titulacién de CPAP.
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