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COMUNICACIONES

ELECTROENCEFALOGRAFÍA

1.

Signo de la cruz en epilepsia del 
lóbulo temporal: a propósito 
de un caso

Ruiz Navarrete PA, Khoury Martín EF, 
Melchor Román I, Galdón Castillo A 

Hospital Universitario Virgen de las Nieves. 
Granada.

Introducción. Los automatismos reli-
giosos que aparecen en crisis epilépti-
cas tienen una escasa prevalencia en 
el mundo y se relacionan estrecha-
mente con el lóbulo temporal no do-
minante. En las crisis epilépticas, los 
automatismos pueden ser variables 
en su presentación y en ocasiones ser 
indicadores de la lateralización de la 
lesión. Se presenta el caso de un pa-
ciente que en período ictal mostraba 
automatismos religiosos (signo de la 
cruz) de la mano derecha durante cri-
sis del lóbulo temporal y se correlacio-
nan los hallazgos del vídeo-electroen-
cefalograma (v-EEG). Caso clínico. Tras 
un análisis retrospectivo de 1.923 ca-
sos de pacientes monitorizados entre 
12-72 horas en la unidad de v-EEG de 
Neurofi siología del Hospital Universi-
tario Virgen de las Nieves desde ene-
ro de 2007 hasta marzo de 2019, se 
identifi có un único varón de 31 años, 
de religión cristiana ortodoxa, con 
epilepsia focal probable de ínsula/ló-
bulo temporal de etiología criptogéni-
ca, que presentaba automatismo reli-
gioso. El v-EEG mostraba una actividad 
intercrítica temporal derecha y crisis 
focal automotora del lóbulo temporal 
no dominante. RM de 3 T: normal. 
PET-TAC: área de perfusión disminuida 
en la región temporal derecha. Con-

clusión. Hasta el momento, en la bi-
bliografía revisada, existen únicamen-
te 18 casos de automatismos religio-
sos de connotación cristiana con la ma-
no derecha, lateralizados al hemisfe-
rio derecho. Por medio de este caso 
se pretende incrementar la bibliogra-
fía para reforzar la relación entre el 
automatismo religioso y las crisis en 
el lóbulo temporal no dominante.

2.

Crisis epilépticas neonatales: 
a propósito de un caso

Mesa Pérez M, Sánchez Melián S, 
Jiménez Clopés C, González de Bringas M 

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

Introducción. Las crisis epilépticas son 
la patología neurológica más frecuen-
te en recién nacidos a término que re-
quiere el ingreso en la unidad de cui-
dados intensivos neonatales. Las cau-
sas más frecuentes de crisis neonata-
les son todas las patologías neuroló-
gicas agudas, en las que se incluyen 
la encefalopatía hipóxico-isquémica, 
el ictus isquémico y la hemorragia in-
tracraneal. Caso clínico. Descripción 
de un caso de crisis epilépticas en un 
recién nacido a término en el Hospital 
Nuestra Señora de Candelaria en el 
año 2019. Las crisis epilépticas apare-
cieron a las 21 horas del nacimiento y 
consistieron en movimientos tonico-
clónicos del hemicuerpo derecho, con 
desviación de la mirada y fácil resolu-
ción tras administración de tratamien-
to. Tanto en las pruebas de neuroima-
gen como en el EEG, se confi rmó una 
lesión hemisférica izquierda, que co-
rrespondió a un ictus isquémico. El re-
cién nacido evolucionó favorablemen-
te, sin secuelas neurológicas hasta el 

momento. Conclusión. Las crisis epi-
lépticas neonatales son una urgencia 
médica que requiere un tratamiento 
precoz. La incidencia de muerte pre-
matura asociada a crisis en recién na-
cidos es muy elevada, así como tam-
bién la probabilidad de presentar da-
ños neurológicos, parálisis cerebral, re-
traso en el desarrollo y epilepsia pos-
natal. Es necesario establecer un buen 
diagnóstico diferencial por la diversi-
dad de etiologías, para realizar un 
buen abordaje terapéutico y estimar 
un pronóstico. El ictus isquémico es la 
segunda causa más frecuente de cri-
sis epilépticas neonatales. El EEG es 
una herramienta básica en el diag-
nóstico precoz de las crisis epilépticas 
neonatales y, además, el EEG intercrí-
tico puede ayudar a predecir un pro-
nóstico a largo plazo.

3.

Epilepsia de ausencias con 
mioclonías periorales en un caso 
estudiado mediante video-EEG 
de larga duración

Ávila Lesmes AJ, Menendez de León C, 
Dinca Avarvarei L, Carmona Ruiz E 

Hospital Universitario Virgen Macarena. 
Sevilla.

Introducción. La epilepsia de ausen-
cias con mioclonías periorales se ca-
racteriza por crisis de corta duración, 
de inicio y fi nal brusco, leve afectación 
del nivel de conciencia, mioclonías pe-
riorales y, esporádicamente, de miem-
bros superiores y de la cabeza. La pre-
sencia de asimetrías de las descargas 
epilépticas es compatible con este ti-
po de síndrome epiléptico, lo que difi -
culta el diagnóstico diferencial entre 
epilepsia generalizada y crisis de ini-
cio focal. Se describe el caso de un pa-

ciente que acude para realización de 
video-EEG, con duda diagnóstica de 
epilepsia generalizada frente a epi-
lepsia focal. Caso clínico. Paciente con 
epilepsia farmacorresistente que in-
gresa por crisis frecuentes de desco-
nexión de siete años de evolución. Ha 
presentado dos crisis tonicoclónicas 
generalizadas en relación con el incum-
plimiento terapéutico. Con un año, 
sufrió una caída con fractura tempo-
ral izquierda. Antecedente familiar de 
una tía abuela con epilepsia generali-
zada. Monitorización video-EEG con 
actividad de base en vigilia y sueño 
dentro de la normalidad. Actividad 
epileptiforme interictal en escasa pro-
porción en vigilia y moderada duran-
te el sueño, con descargas generaliza-
das de 1 s de duración, a expensas de 
complejos punta-onda a 3-4 Hz. Du-
rante la retirada de fármacos antiepi-
lépticos se recoge un gran número de 
crisis de 2-13 s de duración, de inicio y 
fi nal brusco, a expensas de complejos 
punta y polipunta-onda generalizada 
a 3,5-4 Hz. Las crisis se caracterizan 
por reacción de parada, desconexión 
del medio variable y movimientos bu-
cales compatibles con crisis de ausen-
cias con mioclonías periorales. RM ce-
rebral normal. En la SPECT ictal se ob-
servan tres focos de hiperperfusión en 
el hemisferio derecho, localizados en 
la corteza frontal anterior y occipital. 
Conclusión. En este caso, a pesar del 
aparente inicio focal de las crisis, apo-
yado por los hallazgos de la SPECT ic-
tal, la monitorización video-EEG de 
larga duración ha llevado a un diag-
nóstico de epilepsia de ausencia con 
mioclonías periorales. Este dato reve-
la la importancia de la monitorización 
video-EEG de larga duración para la 
correcta clasifi cación y caracterización 
de crisis y síndrome epiléptico.
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4.

Infl uencia del nivel de 
iluminación ambiental en la 
respuesta a la fotoestimulación 
intermitente

Guzmán Méndez M  a, Escobar 
Montalvo J b, Ochoa Delgado de la Flor U b, 
Herráez Sánchez E b, Aguilera M a, 
Merino Andreu M b 
a Hospital Central de la Defensa Gómez Ulla. 
b Hospital Universitario La Paz. Madrid.

Introducción. La fotoestimulación in-
termitente es un método de activa-
ción rutinario durante la electroence-
falografía (EEG), que debe realizarse 
en condiciones de mínima iluminación 
o iluminancia ambiental. Esta manio-
bra puede provocar una respuesta fi -
siológica occipital, rítmica, a la frecuen-
cia de destello o múltiplos (armóni-
co), que constituye un signo de inte-
gridad estructural y funcional del sis-
tema visual. El objetivo del estudio es 
describir la infl uencia de la luminan-
cia ambiental en la respuesta cerebral 
a la fotoestimulación intermitente. 
Pacientes y métodos. Se ha analizado 
la respuesta cerebral provocada por la 
fotoestimulación intermitente (1-20 Hz) 
en 8 niñas y 11 niños, expuestos a di-
ferentes niveles de luminancia, medi-
da con un luxómetro digital (Dr.Meter 
LX1330B), en quienes se ha excluido 
una patología neurológica grave. Pa-
ra estudiar la correlación entre el ni-
vel de luminancia (lux) y los ritmos ar-
mónicos provocados por la fotoesti-
mulación intermitente (frecuencia, co-
rrelación con la frecuencia del ritmo 
alfa, número de triarmónicos/subar-
mónicos) se ha utilizado la rho de 
Spearman y el test de Wilcoxon y se 
ha construido un modelo de regre-
sión lineal ajustado por edad, sexo y 
valor medio del ritmo alfa (signifi ca-
ción estadística: 0,05). El análisis de 
los datos se ha realizado mediante el 
programa estadístico STATA v. 14.0. 
Resultados. La edad, el nivel de lumi-
nancia y la frecuencia del ritmo alfa 
han presentado una distribución acep-
tablemente homogénea. No se ha 
observado correlación entre el nivel 
de luminancia y el número de armó-
nicos (p = 0,939) o la presencia de rit-
mos triarmónicos/subarmónicos (p = 

0,27/0,89). Sin embargo, coincidien-
do con otros autores, se han registra-
do respuestas armónicas máximas a 
frecuencias cercanas al pico del ritmo 
alfa con menores niveles de luminan-
cia (p < 0,05), es decir, en las mejores 
condiciones ambientales según la Li-
ga Internacional contra la Epilepsia. 
Conclusión. En la población pediátrica 
estudiada, aunque no se ha observa-
do asociación signifi cativa entre lumi-
nancia y número o tipo de ritmos ar-
mónicos, la respuesta a la fotoesti-
mulación intermitente es más óptima 
en ambientes con menor iluminación, 
con aparición de ritmos armónicos a 
frecuencias similares al ritmo alfa.

5.

Epilepsia musicógena: 
a propósito de un caso

Jiménez Jurado GM, Dinca Avarvarei L, 
Carmona Ruiz E, Aguilar Andújar M, 
Menendez de León C

Hospital Universitario Virgen Macarena. 
Sevilla.

Introducción. La epilepsia refractaria 
está desencadenada por un estímulo 
específi co que puede ser sensorial o 
una actividad, y ambas a su vez pue-
den estar desencadenadas por un es-
tímulo elemental o un acto más com-
plejo, como es el caso de escuchar 
música. La incidencia es variable, en-
tre 1/700-1/3.000. Caso clínico. Mu-
jer de 53 años, diestra, diagnosticada 
de epilepsia del lóbulo temporal con 
33 años, sin antecedentes familiares 
de epilepsia ni otras enfermedades 
neurológicas. Durante todo el perio-
do de estudio, la paciente presenta 
cambios en la clínica que van desde 
movimientos tonicoclónicos genera-
lizados sin periodo poscrítico a auto-
matismos bucolinguales, discurso in-
coherente, desconexión parcial y am-
nesia desencadenadas al escuchar a 
Andy y Lucas. En la exploración única-
mente se evidencia un nistagmo que 
se agota rápido, con mirada hacia la 
derecha. Se realizan varios EEG en vi-
gilia con y sin inducción, privaciones 
de sueño, RM, PET-TAC y una monito-
rización video-EEG de larga duración 
donde se recogen varias crisis electro-
clínicas con inicio en la región tempo-

ral bilateral (ritmo theta), más evi-
dente en el lado izquierdo, continua-
do por puntas y complejos punta-on-
da temporales con posterior generali-
zación, sin evidenciarse en ocasiones 
un claro periodo poscrítico. Se llegó al 
diagnóstico de epilepsia temporal con 
crisis espontáneas y crisis refl ejas mu-
sicógenas. Conclusión. La epilepsia 
musicógena presenta una prevalen-
cia de 1/10.000.000 y se desencade-
na por un fragmento musical, un tipo 
de música, un instrumento concreta... 
Es de predominio femenino y con una 
edad de inicio en torno a los 30 años. 
Se afecta predominantemente el ló-
bulo temporal derecho, aunque en 
este caso era bilateral con predominio 
izquierdo. Actualmente se relaciona 
con la presencia de anticuerpos anti-
GADab.

6.

Análisis de la semiología 
crítica en 75 casos de epilepsia 
farmacorresistente del lóbulo 
temporal

Cazorla Cabrera C a, Galdón Castillo A b 
a Hospital Universitario Reina Sofía. Córdoba. 
b Hospital Universitario Virgen de las Nieves. 
Granada.

Introducción. La epilepsia del lóbulo 
temporal constituye el 30-35% de to-
das las epilepsias, siendo la más fre-
cuente y representando dos tercios de 
los casos farmacorresistentes. Así mis-
mo, es la región donde más frecuen-
temente se registran anomalías epi-
leptiformes en el EEG. Existen dos tipos: 
la lateral o neocortical y la mesial, 
más frecuente y asociada a esclerosis 
mesial. Puede presentar semiología 
variada, desde auras a crisis parciales 
complejas, llegando a generalizar de 
forma secundaria. El estudio de la se-
miología de las crisis y el registro EEG 
son herramientas fundamentales pa-
ra la localización y clasifi cación. Pa-
cientes y métodos. Se analizó la se-
miología crítica de 75 pacientes con 
epilepsia del lóbulo temporal resis-
tente a fármacos antiepilépticos den-
tro de la evaluación para cirugía de la 
epilepsia. Se registraron distintas va-
riables localizadoras y lateralizadoras 
y se comparó su concordancia con dife-

rentes pruebas complementarias (RM, 
PET, examen neuropsicológico) y con 
los datos obtenidos tras una revisión 
bibliográfi ca. Resultados. Tras el aná-
lisis estadístico se observó que postu-
ra distónica, clonías y automatismos 
manuales mostraron valor lateraliza-
dor. En alrededor de un 60% de los 
pacientes que presentaron versión ce-
fálica, esta fue contralateral a la loca-
lización de la actividad del EEG. El 60% 
de los pacientes con afectación del 
habla presentaban anomalías EEG en 
el hemisferio izquierdo. Pacientes con 
aura epigástrica se relacionaban con 
lesión mesial en el 60%; unida a fe-
nómenos de miedo o deja vu, la co-
rrelación era del 100%. Conclusión. 
Existen manifestaciones clínicas que 
tienen un claro valor lateralizador y 
algunas se relacionan más con algún 
tipo de lesión. Por ello es fundamen-
tal, para la localización del foco epi-
leptógeno, una buena correlación elec-
troclínica y pruebas de imagen.

7.

Epilepsia y comorbilidad 
psiquiátrica

Iglesias Tejedor M, Abete Rivas M, 
León Alonso-Cortés JM, Campos Blanco D, 
Cea Cañas BB, Chavarría Miranda A, 
Ayuso Hernández MM 

Hospital Clínico Universitario de Valladolid.

Objetivo. Destacar la prevalencia de 
enfermedad psiquiátrica en pacientes 
epilépticos en control video-EEG y re-
fl ejar los cuadros psiquiátricos más fre-
cuentes y su relación con el tipo de 
crisis focal o generalizada. Pacientes y 
métodos. Estudio retrospectivo de una 
muestra de 90 pacientes epilépticos 
seleccionados al azar, de la consulta 
video-EEG de un centro terciario, desde 
noviembre de 2018 a mayo de 2019, 
en seguimiento en consulta mono-
gráfi ca de epilepsia durante al menos 
un año. Muestra de 51 mujeres y 39 
hombres. Dieciséis pacientes meno-
res de 18 años y 74 tenían entre 18 y 
84, con una media de 45,10 años. Re-
sultados. De los 90 pacientes epilépti-
cos, 50 habían presentado crisis gene-
ralizadas, estando el 42% diagnosti-
cado de enfermedad psiquiátrica (57,1% 
síndrome ansioso, 14,3% depresión ma-
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yor y 28,6% otros trastornos psiquiá-
tricos), y 35 presentaron exclusiva-
mente crisis parciales, de los cuales el 
43% tenía enfermedad psiquiátrica 
(1/3 síndrome ansioso, 1/3 depresión 
mayor y 1/3 otros trastornos psiquiá-
tricos). Cinco pacientes no obtuvieron 
un diagnóstico epiléptico concluyente. 
Combinando los resultados, el 70,6% 
de los pacientes con síndrome ansio-
so había presentado crisis generaliza-
das, y el 29,4%, crisis parciales. El 
50% de los pacientes con diagnóstico 
de depresión mayor habían presenta-
do crisis parciales; el 30%, crisis gene-
ralizadas, y un 20% no tenían diag-
nóstico concluyente. El grupo de pa-
cientes con otros tipos de diagnósti-
cos psiquiátricos tenía el mismo núme-
ro de crisis generalizadas y parciales. 
Conclusión. Los trastornos psiquiátri-
cos no son infrecuentes en pacientes 
con epilepsia, reduciendo aún más su 
calidad de vida. El cribado de estos 
pacientes y un buen control de las cri-
sis podría reducir la incidencia de la 
comorbilidad de enfermedad psiquiá-
trica y epilepsia. La asociación de los 
cuadros psiquiátricos más prevalentes 
en epilépticos a crisis parciales o ge-
neralizadas podría facilitar su estudio 
y tratamiento.

8.

Estado epiléptico de novo 
superrefractario por infección 
de virus infl uenza A H1N1 en 
un adulto

Pastor Romero B, Herráez Sánchez E, 
Escobar Montalvo J, Aguilar-Amat 
Prior M, Oliva Navarro J 

Hospital Universitario La Paz. Madrid.

Introducción. El estado epiléptico re-
fractario de novo es una entidad de 
mal pronóstico, sobre todo en ancia-
nos. El virus infl uenza A H1N1 se ha re-
lacionado con la presentación de cri-
sis epilépticas y encefalopatía en ni-
ños; sin embargo, existen muy pocos 
casos documentados de estas compli-
caciones en adultos. Caso clínico. Mu-
jer de 70 años, sin antecedentes de 
epilepsia, traída a urgencias por un 
episodio de pérdida de consciencia no 
presenciada, con afasia fl uctuante pos-
terior, seguida de somnolencia y agi-

tación psicomotriz. Tras descartar in-
farto cerebral como causa, se realizó 
monitorización EEG urgente, con diag-
nóstico de estado epiléptico. El EEG 
urgente fue compatible con un esta-
do epiléptico focal con expresión en 
la región temporal izquierda. Los re-
sultados de la tomografía computari-
zada, la tomografía computarizada de 
arterias cerebrales y la resonancia mag-
nética fueron normales. En anamne-
sis dirigida, los familiares refi rieron 
síntomas gripales en el entorno fami-
liar los días previos. Ante la sospecha 
de infección del sistema nervioso cen-
tral, se realizaron múltiples estudios 
microbiológicos, con resultado positi-
vo en la PCR de virus infl uenza A. A pe-
sar del tratamiento con fármacos an-
tiepilépticos de primera línea, la pa-
ciente continuaba en estado epilépti-
co (estado epiléptico refractario), por 
lo que fue tratada con propofol y ke-
tamina e inmunoglobulinas intrave-
nosas. Después de 32 días, se consi-
guió la resolución completa del cua-
dro. En revisión al alta tras un mes, y 
manteniendo el tratamiento epilépti-
co indicado (lacosamida y levetirace-
tam), la paciente se encontraba asin-
tomática. Conclusión. La infección por 
virus H1N1 puede iniciarse como un 
estado epiléptico y esta infección de-
bería considerarse en el estudio etio-
lógico del estado epiléptico refracta-
rio, independientemente de la edad 
del paciente.

9.

Terapia electroconvulsiva en el 
estado epiléptico superrefractario: 
experiencia en un caso

Herráez Sánchez E, Pastor Romero B, 
Escobar Montalvo JM, Aguilar-Amat 
Prior MJ, Alonso Singer P, Oliva Navarro J 

Hospital Universitario La Paz. Madrid.

Introducción. El estado epiléptico su-
perrefractario consiste en la recurren-
cia de actividad crítica durante 24 ho-
ras o más tras inicio del tratamiento 
anestésico. Tras el fracaso del trata-
miento farmacológico intensivo, no 
existe sufi ciente evidencia de cuál de-
be ser el siguiente paso. Entre las op-
ciones no farmacológicas –dieta cetó-
gena, estimulación magnética, esti-

mulador del nervio vago, terapia elec-
troconvulsiva (TEC)–, la efectividad es 
variable. Se presenta el caso de una 
paciente con dos estados epilépticos 
superrefractarios en menos de 12 me-
ses, resueltos mediante TEC. Caso clí-
nico. Mujer de 17 años, con síndrome 
de Rett, retraso psicomotor modera-
do, aceptable interacción social y epi-
lepsia refractaria tratada con cinco 
fármacos antiepilépticos. Ingresa en 
urgencias por aumento de crisis en 
las últimas 24 horas, sin recuperación 
de conciencia. En el EEG urgente se 
observa un patrón delta rítmico bi-
lateral de predominio bifrontal, com-
patible con estado epiléptico. Ante el 
fracaso de antiepilépticos de primera 
línea, ingresa en cuidados intensivos, 
donde es intubada y se inicia seda-
ción con propofol y midazolam. Ante 
la persistencia del estado epiléptico, 
permanece monitorizada a fi n de al-
canzar un patrón de brote-supresión, 
que se consigue en un principio al 
añadir ketamina, pero persisten crisis 
eléctricas y patrón de estado epilépti-
co. Tras el fracaso del tratamiento far-
macológico, se inician medidas no far-
macológicas. Primero se instaura die-
ta cetógena; al no obtener resultados, 
se implanta un estimulador del nervio 
vago. La paciente permanece varios 
días en patrón de inactividad electro-
encefalográfi ca, pero posteriormente 
recidiva, por lo que se propone iniciar 
TEC. Se realizan 12 sesiones, con nor-
malización clínica y eléctrica. Seis me-
ses después, la paciente presenta de 
nuevo un estado epiléptico similar, que 
no cede con antiepilépticos ni anes-
tésicos, y se resuelve mediante TEC. 
Conclusión. La TEC se postula como 
un tratamiento efi caz y potencialmen-
te seguro en el estado epiléptico re-
fractario, como se ha descrito recien-
temente, y es necesaria más eviden-
cia para defi nir pacientes candidatos 
y posibles efectos adversos.

10.

¿Es posible la coexistencia 
de dos síndromes epilépticos? 
A propósito de un caso

Moreno Martínez YA, Grande Martín A, 
Ortega Rodríguez M, Pardal Fernández JM, 
Guerrero Solano JL, Sánchez Honrubia R, 
Godes Medrano B

Hospital Universitario de Albacete.

Introducción. Es bien sabido desde ha-
ce algunas décadas el origen genético 
de las epilepsias idiopáticas generali-
zadas y focales que, además de pre-
sentar rasgos electroclínicos típicos 
característicos, desde el punto de vis-
ta etiológico pueden compartir un ori-
gen genético común. Como ejemplo 
de ello puede mencionarse la epilep-
sia generalizada infantil con crisis de 
ausencia y la epilepsia infantil con 
puntas centrotemporales, sobre las 
cuales estudios recientes han aporta-
do evidencia relevante que plantea 
una posible asociación entre ambos 
síndromes. Aunque muy infrecuente, 
es probable que esté actualmente in-
fradiagnosticada. Caso clínico. Niño 
de 4 años, sin antecedentes de inte-
rés, valorado por presentar probables 
crisis de ausencia. El video-EEG confi r-
mó crisis de detención de actividad 
asociadas simultáneamente a descar-
gas de punta-onda regular a 3 Hz, y 
un hallazgo llamativo en el registro 
intercrítico que destacó la presencia 
de anomalías epileptiformes focales, 
persistentes y de gran amplitud sobre 
áreas centrotemporales derechas. Se 
realizó RM cerebral, que resultó nor-
mal. Se instauró tratamiento con áci-
do valproico, con buena respuesta clí-
nica y eléctrica. Conclusión. Cabe dis-
cutir si se trata exclusivamente de una 
epilepsia generalizada con crisis de 
ausencia infantil y datos eléctricos atí-
picos, si podría tratarse de una epilep-
sia focal (epilepsia infantil con puntas 
centrotemporales) y explicarse las cri-
sis de ausencia desde la base de un 
fenómeno de sincronía bilateral se-
cundaria, o si podrían coexistir en es-
te paciente dos síndromes epilépticos 
diferentes. En cualquier caso, consi-
deramos que es necesaria la realiza-
ción de nuevos estudios que permitan 
dilucidar mejor los rasgos electroclíni-
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cos de esta dualidad, con el objetivo 
fundamental de contribuir a un trata-
miento farmacológico adecuado y, de 
esta forma, poder establecer un pro-
nóstico certero.

11.

Síncope por asistolia frente 
a crisis epilépticas: EEG 
como apoyo en el diagnóstico 
diferencial. A propósito de un 
caso

Rodríguez Morel PM, Rodríguez Mena D, 
Guzmán Carreras B, Pañar Novella C, 
Motos García JA, Romero Esteban J 

Hospital Clínico Universitario Lozano Blesa. 
Zaragoza.

Introducción. El síncope es la pérdida 
transitoria de conciencia con inicio 
brusco y recuperación espontánea de-
bido a una hipoperfusión cerebral ge-
neral. La mayoría se deben a un me-
canismo refl ejo. El 6-30% de los pa-
cientes presentan síncope debido a 
una causa cardíaca, pudiendo ser de 
mal pronóstico. Debido a la similitud 
clínica con las crisis epilépticas, a una 
proporción de pacientes se les catalo-
ga inicialmente de epilepsia, lo que 
retrasa el diagnóstico de una causa 
grave y eventualmente tratable del 
síncope. Dado que el EEG proporciona 
una evaluación en tiempo real de la 
función cortical, ayuda al diagnóstico 
diferencial. Caso clínico. Mujer de 23 
años, con antecedentes de mareos de 
repetición en la infancia, sin causa 
aparente. Estudiada en 2016 por cua-
dros sincopales de repetición de perfi l 
vasovagal, con pruebas cardíacas nor-
males. Derivada a nuestro servicio por 
persistencia y aumento del cuadro clí-
nico, para la realización de EEG en 
busca de descartar epilepsia. Se reali-
za EEG convencional en reposo, pro-
duciéndose un cuadro clínico sincopal 
de 20 s de duración. Se objetiva la co-
incidencia con asistolia de 9 s de du-
ración en el canal ECG y la presencia 
de actividad EEG en forma de breves 
brotes generalizados de ondas lentas 
a 3 Hz, sugestiva de hipoxemia cere-
bral. Semiológicamente se produce 
desviación oculocefálica a la derecha 
y dudosa clonía de las cuatro extremi-
dades, sin estupor poscrítico y con rá-

pida recuperación. Este cuadro elec-
troclínico hace recomendable una re-
evaluación cardiológica. Ante la semio-
logía crítica y los hallazgos inespecífi -
cos del EEG, se recomienda video-EEG 
prolongado con privación de sueño. 
Conclusión. El EEG puede servir como 
una herramienta útil para el estudio 
de la neurofi siología del síncope de 
mecanismos carcinógenos y para iden-
tifi car otros trastornos neurológicos 
causados por defectos de la perfusión 
cerebral.

12.

Utilidad de los estudios de 
video-EEG de privación de sueño 
en el Hospital de Manises

Arciniegas Villanueva AV, 
González García E, Ortiz Muñoz MJ 

Hospital de Manises.

Introducción. Existen procedimientos 
de activación en el EEG para disminuir 
el umbral epiléptico en virtud de favo-
recer el registro de grafoelementos pa-
tológicos en pacientes con alta sospe-
cha de crisis, entre ellos se encuentra 
la privación de sueño previa. Múlti-
ples series describen que los estudios 
con privación aumentan la sensibili-
dad para el registro de epilepsia hasta 
en un 30% respecto a un EEG basal. 
Objetivo. Valorar la utilidad, especifi -
cidad y sensibilidad de los estudios vi-
deo-EEG con privación con registro de 
sueño. Pacientes y métodos. Estudio 
observacional, longitudinal y retros-
pectivo, en pacientes en los que se ha 
realizado estudio video-EEG tras priva-
ción en el Hospital de Manises de ene-
ro a diciembre del 2018. Se valoró 
edad, sospecha clínica, unidad de re-
misión, resultado del estudio (normal 
o patológico) y hallazgos electrofi sio-
lógicos. Se revisaron las historias clíni-
cas y los registros de todos los pacien-
tes. Análisis estadístico mediante el pro-
grama SPSS v. 22. Resultados. Mues-
tra de 250 pacientes, de los cuales 190 
eran menores de edad. Dentro de los 
motivos de remisión, a 70 pacientes 
se les amplió el estudio desde un EEG 
basal previo normal por alta sospecha 
de epilepsia, y 75, por protocolo del 
trastorno del espectro autista. Fueron 
estudios normales 178, y patológicos, 

72, de los cuales un 20% cursan con 
actividad epiléptica únicamente du-
rante el sueño, todos ellos en edad 
pediátrica. Especifi cidad: 69%; sensi-
bilidad: 27%; valor predictivo positivo: 
40%; valor predictivo negativo: 56%. 
Conclusión. En nuestra muestra, aun-
que la sensibilidad de la prueba es si-
milar a otras series, la especifi cidad es 
baja debido a que se precisa una es-
tandarización de los criterios de la so-
licitud de las pruebas de una forma 
mas estricta. Se detectaron registros 
patológicos en un 28% y, de éstos, un 
20% cursaron con actividad epiléptica 
durante el sueño. Por tanto, la prue-
ba es útil como estudio de extensión 
al EEG convencional en pacientes con 
alta sospecha de epilepsia.

13.

Migralepsia: una entidad 
entre la migraña y la epilepsia

Rodríguez Ulecia I, Martín Bujanda B, 
Alonso Barrasa MT, Pabón Meneses RM, 
Yoldi Petri ME, García de Gurtubay 
Galligo I, Mariscal Aguilar C 

Complejo Hospitalario de Navarra. Pamplona.

Introducción. Se defi ne como migra-
lepsia la aparición de una crisis epi-
léptica desencadenada por un episo-
dio de migraña. Descrita por primera 
vez en 2004 por la Sociedad Interna-
cional de Cefaleas (ICHD-II), se trata de 
un trastorno poco frecuente. Se sos-
pecha en pacientes que presentan mi-
graña con aura y sufren un episodio 
de epilepsia durante o en la hora si-
guiente al inicio del cuadro migraño-
so, siempre y cuando no exista otra 
causa que explique el fenómeno. Ca-
so clínico. Niño de 5 años, con ante-
cedentes familiares de migraña, que 
acude a urgencias en dos ocasiones 
por episodios convulsivos compatibles 
con crisis parciales complejas. Dichos 
episodios siempre se preceden de ce-
falea de horas de evolución. Se reali-
za neuroimagen, analítica, tóxicos en 
orina, test de gripe, estudios inmuno-
lógicos y punción lumbar, sin anoma-
lías, con el fi n de descartar otras cau-
sas que justifi caran el cuadro. Tras 
realizarse EEG seriados, tanto críticos 
como intercríticos, se objetiva activi-
dad epileptiforme en la región tempo-

ral derecha durante la crisis, que se 
normaliza en estudios posteriores, 
cumpliendo los criterios diagnósticos 
actuales de la ICHD-II para migralep-
sia. Conclusión. La relación entre epi-
lepsia y migraña no está del todo cla-
ra, siendo una entidad controvertida 
y en continuo debate. Es muy frecuen-
te la asociación de cefalea pericrítica 
en pacientes con epilepsia y, de estos 
casos, hasta un tercio podría padecer 
migralepsia clínicamente defi nida. La 
importancia de un diagnóstico preci-
so radica en que los pacientes pueden 
benefi ciarse de dosis bajas de antiepi-
lépticos duales, con lo que se obtiene 
un control de los episodios de migra-
ña y epilepsia con un único fármaco.

14.

Síndrome epiléptico por infección 
febril: a propósito de un caso

Montero Pérez B, Lagunas Corredor S, 
Dolz Zaera I, Haddad Garay M, Romero F, 
Navarrete Navarro S 

Hospital Universitario Miguel Servet. 
Zaragoza.

Introducción. El síndrome epiléptico 
por infección febril (FIRES) describe 
una encefalopatía epiléptica aguda 
potencialmente fatal. Se trata de una 
entidad poco frecuente, con una pre-
valencia en Europa de 1 caso por cada 
100.000 niños y una incidencia anual 
de un caso por millón de personas. 
Afecta a niños previamente sanos y el 
desencadenante suele ser una infec-
ción vírica/bacteriana, aunque se pos-
tula una posible predisposición gené-
tica e inmunológica de base. La pro-
gresión clínica es tórpida, con una rá-
pida evolución, hasta llegar a un esta-
do epiléptico multifocal refractario. 
Caso clínico. Niña de 3 años de edad, 
con alta sospecha de FIRES. Se trata de 
una paciente previamente sana, hija 
de padres no consanguíneos portado-
res de una mutación en heterocigosis 
del gen EXOSC3, con dos hermanos 
fallecidos portadores de mutaciones 
en homocigosis y afectos de hipopla-
sia pontocerebelosa tipo 1 y distrofi a 
muscular. Comenzó con convulsiones 
febriles, posteriores a una amigdalitis 
bacteriana cinco días antes, que remi-
tieron al momento del ingreso con ad-
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ministración de benzodiacepinas. Pos-
teriormente al ingreso, aumento de 
las crisis convulsivas, con picos febri-
les difíciles de controlar farmacológi-
camente tras inicio de varios antiepi-
lépticos, por lo que se decide el trasla-
do a la unidad de cuidados intensivos. 
Al persistir la actividad epileptiforme 
en EEG seriados se decide sedación 
con fármacos depresores del sistema 
nervioso central, llegando a mante-
ner un trazado isoeléctrico para con-
trolar las crisis. Tras probar diversos 
tratamientos y estudiar las diferentes 
causas del cuadro expuesto, se plan-
tea la posibilidad de tratarse de FIRES, 
cuyo pronóstico es devastador, con 
evolución a una encefalopatía grave. 
Conclusión. La aparición de crisis epi-
lépticas refractarias a tratamiento sin 
una causa aparente en un paciente 
previamente sano y con antecedente 
de infección febril debe llevar a plan-
tearse la existencia de este síndrome.

15.

Utilidad del EEG en el diagnóstico 
de tumores cerebrales: 
a propósito de un caso

García Llorente VJ, Sánchez Gutiérrez RE, 
Cano del Pozo M, Rodríguez Sánchez A, 
Nieto Martín MA, García Gutiérrez PE, 
Valdivia Almazán AK 

Hospital Universitario Río Hortega. 
Valladolid.

Introducción. Los gliomas de bajo gra-
do presentan por norma general un 
crecimiento lento y focalizado y una 
clínica variada e insidiosa, ocasionada 
no solo por el propio tumor de mane-
ra directa, sino por el edema acompa-
ñante y la opresión de estructuras. En 
un importante porcentaje de casos, 
las crisis epilépticas son el primer sig-
no de un glioma de bajo grado. Caso 
clínico. Mujer de 57 años, sin antece-
dentes personales de interés ni trata-
mientos crónicos, que acude al servi-
cio de urgencias por un episodio de 
aparición brusca autolimitado de sen-
sación de pérdida de fuerza en el he-
micuerpo izquierdo, rigidez cervical e 
hipoestesia difusa en el mismo hemi-
cuerpo de una hora de duración. En el 
momento de la valoración inicial, la 
paciente ya no presenta la clínica que 

motiva la consulta, la exploración físi-
ca es normal y se realiza una TAC que 
se informa como normal. Ante estos 
hallazgos y la sospecha de simulación 
por parte de la paciente, es dada de 
alta domiciliaria. Dos días después, 
regresa a urgencias en esta ocasión 
por una clínica de cefalea y debilidad 
en extremidades izquierdas que difi -
cultaba la marcha, así como movi-
mientos incontrolados en dichas ex-
tremidades. En la exploración destaca 
fuerza 4/5 en el lado afecto, de pre-
dominio en el miembro inferior iz-
quierdo, e hemihipoestesia izquierda. 
Se solicita EEG, en el que se observa 
actividad paroxística de ondas agudas, 
ondas lentas y puntas de localización 
rolándica parietotemporal hemisféri-
ca derecha y de presentación conti-
nua durante todo el estudio. Posterior-
mente se realiza una RM de manera 
preferente y se observa una lesión 
ocupante de espacio parietal parasa-
gital derecha, con extensa área de 
edema en regiones temporal, parie-
tal, occipital y talámica derecha, que 
desplaza la línea media hacia lado iz-
quierdo. Se realiza biopsia cerebral, 
informada como astrocitoma difuso 
grado II. Conclusión. El EEG es una he-
rramienta de gran utilidad en el diag-
nóstico diferencial en casos de tumo-
res cerebrales.

16.

Evolución del trazado 
electroencefalográfi co en 
una mutación no descrita

García Bu LM a, Santoveña González LU b, 
Aparicio Fernández IS a, Soto García JE a, 
Pérez Álvarez ES a, Urdiales Urdiales JA a 
a Centro Asistencial Universitario de León. 
b Hospital Universitario Central de Asturias. 
Oviedo.

Introducción. El gen SMC1A se ha rela-
cionado con el síndrome de Cornelia 
de Lange tipo 2, con clínica de sinofri-
dia, bajo peso, microcefalia, epilepsia, 
malformación en extremidades y epi-
lepsia. Caso clínico. Niña de 3 años, 
con diagnóstico de encefalopatía epi-
léptica y una mutación del gen SMC1A, 
con un patrón electroencefalográfi co 
de seguimiento variable sin cumplir 
los criterios de inclusión del síndrome 

de Cornelia de Lange. Los estudios 
electroencefalográfi cos realizados evi-
denciaron la presencia de una activi-
dad epileptiforme en la región rolan-
dotemporal, intercalado con trazados 
con ausencia de la misma, mante-
niendo el estudio de imagen sin pato-
logía focal subyacente (atrofi a glo-
bal). Conclusión. Se plantea la necesi-
dad de una nueva revisión de los cri-
terios y variantes del síndrome de Cor-
nelia de Lange tipo 2 atendiendo al 
caso descrito.

17.

Hallazgos electroencefalo-
gráfi cos en el síndrome de Dalla 
Bernardina

Sampedro Andrada A, Martínez 
Puerto AM, Garnés Sánchez CM, Alarcón 
Martínez H, De San Nicolás Fuertes D, 
Vázquez Alarcón P 

Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca. 
Murcia. 

Introducción. El estado mioclónico en 
las encefalopatías no progresivas es 
característico de niños con un trastor-
no del neurodesarrollo, mioclonías cor-
ticales y subcorticales muy frecuentes 
y crisis de otro tipo, principalmente 
ausencias atípicas y ausencias miocló-
nicas. Se distinguen tres tipos etioló-
gicos con características semiológicas, 
electroencefalográfi cas y terapéuticas 
diferenciadas: genético, estructural o 
adquirido. La causa más frecuente es 
la genética, destacando el síndrome de 
Angelman, responsable de casi la mi-
tad de los casos. Otras causas son el 
síndrome de Prader-Willi, el síndrome 
de Rett y el síndrome de Wolf-Hirsch-
horn. El EEG intercrítico de estos pa-
cientes muestra una serie de particu-
laridades comunes; se caracteriza, de 
forma general, por una actividad rít-
mica discontinua a 3,0-6,0 Hz sobre 
la línea media y región sagital, que 
tiende a adquirir morfología de des-
cargas epilépticas, junto con una acti-
vidad delta sobre regiones parietooc-
cipitales y línea media posterior, con 
elementos agudos sobreimpuestos. Sin 
embargo, también es posible distin-
guir hallazgos eléctricos propios. Ob-
jetivo. Presentar una serie de casos en 
seguimiento en nuestro centro que 

cumplen las características clínicas y 
eléctricas de este síndrome. Pacien-
tes y métodos. Se presentan 13 casos 
con diagnóstico genético: ocho con 
diagnóstico de síndrome de Angelman, 
dos con diagnóstico de síndrome de 
Rett, uno con síndrome de Wolf-Hirsch-
horn y dos con etiologías atípicas (de-
leciones en los brazos cortos de los 
cromosomas 4 y 18, respectivamen-
te), en seguimiento por encefalopatía 
no involutiva y epilepsia mioclónica. 
Resultados. El registro video-EEG de-
mostró la presencia de crisis muy fre-
cuentes, todas motoras, principalmen-
te mioclónicas positivas y negativas, 
con presencia también de crisis tóni-
cas. El trazado cumplía las caracterís-
ticas descritas en la bibliografía. Con-
clusión. En algunos casos, el video-
EEG puede orientar hacia una sospe-
cha etiológica y facilitar el diagnóstico 
genético.

18.

Correlación entre la 
nomenclatura de la ACNS y 
la nomenclatura tradicional 
en el EEG de pacientes críticos

Díaz Cid A, Gómez Domínguez A, 
Mateo Montero RC, Pedrera Mazarro JA, 
Saez Landete I, Martín Palomeque G 

Hospital Universitario Ramón y Cajal. Madrid.

Introducción. La interpretación del 
electroencefalograma (EEG) en la va-
loración de la función cerebral en los 
pacientes críticos supone un gran reto 
en la práctica clínica habitual por su 
implicación vital y por la presencia fre-
cuente de patrones con signifi cado in-
cierto. La Sociedad Americana de Neu-
rofi siología Clínica (ACNS) propuso una 
guía de terminología estandarizada 
para el EEG en pacientes críticos con 
el propósito de unifi car nomenclatu-
ras. La precisión en la descripción dis-
minuye la variabilidad interobserva-
dor, lo que permitiría esclarecer aso-
ciaciones fi siopatológicas de estos pa-
trones en un futuro. Sujetos y méto-
dos. Estudio prospectivo de casos y 
controles con 68 registros de EEG (38 
pacientes) solicitados desde unidades 
de pacientes críticos en nuestro hospi-
tal. En este estudio, cada registro se 
usó como su propio control: se realizó 
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un informe usando la nomenclatura 
tradicional y, simultáneamente, un 
observador independiente aplicó la 
nomenclatura propuesta por la ACNS 
mediante un cuestionario con escalas 
numéricas. También se analizaron pa-
rámetros demográfi cos y la reactivi-
dad como variable independiente. 
Resultados. El patrón EEG más fre-
cuente en la actividad basal fue la len-
tifi cación del trazado. Los patrones pe-
riódicos o rítmicos correspondían a un 
26% del total de los registros, siendo 
lo más frecuente las descargas perió-
dicas lateralizadas (10% de los regis-
tros). En el seguimiento de la muestra 
se observó exitus en un 34% de los 
pacientes. Conclusión. La nomenclatu-
ra propuesta por la ACNS ha supuesto 
una mejora en el manejo diagnóstico 
del paciente crítico. Esto se debe a 
que disminuye la subjetividad en la 
descripción de los hallazgos, siendo in-
teligible y reproducible, aunque den-
tro de sus limitaciones destaca la dis-
minución de matices y sutilezas que 
cada electroencefalografi sta presenta 
de manera individual. Por otro lado, el 
análisis de la reactividad permite ser 
más precisos en el pronóstico, siem-
pre que se realice adecuadamente.

19.

Epilepsia con alucinaciones 
auditivas secundarias a inicio de 
fl uorquinolonas: un reto clínico

Fra Mosquera V, Fernández Gil S, 
Diéguez Varela C, Lagoa Labrador I, 
Padrón Vázquez M, Currás Filgueira A, 
Soria Soriano B 

Hospital Álvaro Cunqueiro. Vigo.

Introducción. La epilepsia del lóbulo 
parietal es una entidad poco frecuen-
te y difícil de diagnosticar. Durante 
las crisis, los pacientes pueden expe-
rimentar síntomas somatosensoria-
les, alucinaciones visuales o auditivas 
complejas, confusión, cefalea o sen-
sación de inmovilidad de una extre-
midad. Su inicio suele estar en rela-
ción a encefalomalacia postraumáti-
ca, ictus, lesiones ocupantes de espa-
cio o malformaciones vasculares. La 
realización de un EEG cuando se sos-
pecha este tipo de crisis puede evitar 
un enfoque inadecuado del diagnós-

tico y tratamiento del paciente. Caso 
clínico. Mujer de 56 años, con ante-
cedentes de craneoplastia parietal 
derecha (hematoma frontal derecho) 
en 1985 e infecciones del tracto uri-
nario de repetición, entre otros, con 
exploración neurológica anormal por 
secuelas residuales, que desde hace 
unos meses presenta episodios de ce-
falea, confusión, visión de luces y alu-
cinosis musicales en el oído izquierdo, 
por los que acude en varias ocasiones 
a urgencias. La paciente relaciona es-
tos síntomas con la toma de antibió-
ticos (fl uorquinolonas) por infeccio-
nes del tracto urinario. Como prue-
bas complementarias se solicita una 
TAC cerebral, que evidencia cambios 
posquirúrgicos en relación a craneo-
plastia y encefalomalacia, y un EEG. En 
el EEG convencional se registran cin-
co crisis epilépticas focales en la re-
gión parietal derecha. La paciente es 
valorada por el Servicio de Neurolo-
gía, que pauta levetiracetam (250 mg/ 
12 h), y se realiza interconsulta al Ser-
vicio de Psiquiatría, que descarta psi-
copatología aguda. Al persistir la clí-
nica se decide aumentar la dosis de 
levetiracetam hasta 1.000 mg/12 h, y 
la paciente no presenta nuevos epi-
sodios. Un nuevo EEG de control de-
tecta un enlentecimiento focal fron-
totemporal derecho, con ausencia de 
actividad epileptiforme. Se establece 
una sospecha clínica de probables cri-
sis sintomáticas agudas en el contex-
to de tratamiento con fl uorquinolo-
nas. Conclusión. El EEG es una herra-
mienta clave en el diagnóstico dife-
rencial de crisis epilépticas del lóbulo 
parietal.

20.

Hallazgos neurofi siológicos 
en un paciente con défi cit 
del transportador de creatina 
cerebral (gen SLC6A8) y síndrome 
X frágil gris

Melchor Román I, Ruiz García J, 
Iznaola Muñoz C, Ruiz Navarrete P 

Complejo Hospitalario Universitario Virgen 
de las Nieves. Granada.

Introducción. La defi ciencia del trans-
portador de creatina asociado al gen 
SLC6A8 ligado al X es un síndrome 

muy infrecuente que se engloba en el 
grupo de errores congénitos del me-
tabolismo. Se caracteriza por retraso 
psicomotor, del lenguaje y défi cit cog-
nitivo, que puede asociar rasgo autis-
ta, epilepsia, hipotonía muscular y sín-
tomas extrapiramidales. Objetivo. Va-
lorar los hallazgos encontrados en el 
electroencefalograma (EEG) y correla-
cionarlos con esta enfermedad con fi -
nes diagnósticos, terapéuticos y pro-
nósticos. Caso clínico. Niño de 5 años, 
que presenta el citado trastorno aso-
ciado a síndrome X frágil en zona gris, 
epilepsia, rasgos dismórfi cos, leve hi-
potonía muscular, retraso psicomotor 
y del lenguaje, y défi cit cognitivo sin 
rasgos aparentes de espectro autista. 
Desde los 3 años presenta actividad 
epiléptica consistente en episodios 
breves de desconexión en vigilia y cri-
sis en sueño de semiología motora 
mioclónica con sobresalto y desper-
tar. Los EEG seriados (basales, en pri-
vación de sueño y video-EEG) han 
mostrado una llamativa actividad epi-
leptiforme. Los primeros EEG realiza-
dos presentan frecuente actividad epi-
leptiforme intercrítica focal, aislada o 
en salvas de grafoelementos punta y 
punta-onda de morfología rolándica 
sobre el área temporal derecha (ha-
llazgo frecuente en el síndrome X frá-
gil). En el intento de control de los 
episodios críticos han sido necesarias 
diversas modifi caciones del tratamien-
to farmacológico que se han correla-
cionado puntualmente con empeora-
miento de los registros EEG, que en su 
mayoría coinciden con una abundan-
te actividad intercrítica bihemisférica 
independiente de predominio dere-
cho, junto a puntas de predominio bi-
frontal y ritmos reclutantes durante el 
sueño coincidentes con las crisis híp-
nicas de semiología mioclónica. Con-
clusión. El EEG puede aportar un apo-
yo para el diagnóstico y pronóstico, 
así como para describir un patrón EEG 
característico que sirva para aportar da-
tos a una patología tan desconocida.

21.

Enfermedad de Creutzfeldt-Jakob 
familiar: hallazgos en el EEG 
seriado

Pérez-Chirinos Rodríguez M, Velázquez 
Gómez M, Prieto Montalvo J, Gómez 
Roldos A 

Hospital General Universitario Gregorio 
Marañón. Madrid.

Introducción. La enfermedad de Creutz-
feldt-Jakob (ECJ) es la entidad más 
frecuente dentro del conjunto de en-
cefalopatías espongiformes transmi-
sibles en seres humanos y el electro-
encefalograma (EEG) constituye la pri-
mera herramienta in vivo empleada 
en su estudio. Incluido en los criterios 
diagnósticos de la ECJ esporádica, la 
Organización Mundial de la Salud 
(OMS) defi ne en 1998 y revalida en 
2006 un patrón EEG altamente espe-
cífi co: complejos bi-trifásicos de 100-
600 ms de duración, con distribución 
generalizada o lateralizada, no focal, 
repetidos de forma periódica estricta 
(variabilidad entre intervalos inferior 
a 500 ms) durante al menos 10 s. Ca-
so clínico. Varón de 48 años, ingresa-
do por un cuadro rápidamente progre-
sivo de alteración del lenguaje y ataxia. 
Aunque no se reportaron anteceden-
tes familiares, el diagnóstico se con-
fi rmó con una genética positiva para 
la mutación E-2000K del gen PRNP. 
Se obtuvieron un total de seis regis-
tros EEG de scalp (sistema 10-20) a lo 
largo de 12 días. El paciente falleció 17 
días después del primer estudio. Des-
de el inicio, con hallazgos inespecífi -
cos como lentifi cación difusa, destaca 
la asimetría del trazado con mayor 
afectación hemisférica izquierda y ano-
malías epileptiformes focales en la re-
gión temporal. Durante los controles 
posteriores se objetiva un empeora-
miento del trazado con aparición de 
complejos bi-trifásicos de 200-600 ms 
de duración, repetidos de forma pseu-
doperiódica a una frecuencia variable 
(1-3 Hz) que, aunque generalizados, 
mantienen un predominio izquierdo. 
Conclusión. La ausencia de hallazgos 
EEG que cumplan estrictamente los 
criterios de la OMS no excluye el diag-
nóstico de ECJ, en especial cuando se 
trata de la nueva variante o el subtipo 
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familiar. La evolución del trazado ha-
cia un patrón periódico, junto a un 
cuadro de demencia rápidamente pro-
gresiva, debe alertar al clínico de esta 
posibilidad, orientando la realización 
precoz de otras técnicas diagnósticas 
que fundamenten su sospecha.

22.

Análisis descriptivo de una serie 
de EEG solicitados por el servicio 
de urgencias durante un año

García Verdú A, Toledo Samper I, Teresí 
Copoví I, Buigues Lafuente A, Aller Álvarez J, 
Rubio Sánchez P, Gómez Siurana E 

Hospital La Fe. Valencia.

Introducción. Las principales indicacio-
nes del electroencefalograma (EEG) 
urgente son la sospecha de estado 
epiléptico no convulsivo, el coma de 
origen desconocido y la verifi cación 
de muerte cefálica. Tras una posible 
crisis epiléptica, la sensibilidad es ma-
yor para detectar descargas epilepti-
formes intercríticas en las primeras 
48 horas. Pacientes y métodos. Estu-
dio observacional descriptivo retros-
pectivo que incluye los pacientes a los 
que se les solicitó un EEG urgente pro-
cedentes del Servicio de Urgencias del 
Hospital La Fe en un año (2018). Se 
realizaron 46 estudios en 46 pacien-
tes (suponen el 2,8% de todos los EEG 
realizados en el Servicio de Neurofi sio-
logía). Se revisan antecedentes, motivo 
de consulta, resultado del EEG, diag-
nóstico fi nal y utilidad del EEG. Resul-
tados. El motivo de consulta fue crisis 
epiléptica (n = 45; 97,8%), excepto 
uno, por sospecha de estado epilépti-
co no convulsivo. Un total de 29 (63%) 
tuvieron un EEG normal, 11 (24%) 
mostraron descargas epileptiformes 
intercríticas sin correlación clínica y 6 
(13%) hallazgos inespecífi cos. En los 
11 pacientes con EEG patológicos, solo 
cinco tenían antecedentes de crisis 
epilépticas, de los cuales tres mostra-
ban un EEG normal previo. En el resto 
de pacientes con EEG normal o no 
concluyente hubieron nueve casos con 
sospecha de crisis epiléptica (19,5%) y 
26 (56,52%) de naturaleza no epilép-
tica: ocho síncopes, ocho encefalopa-
tías por alteraciones sistémicas, tres 
pseudocrisis, tres alteraciones conduc-

tuales, tres vértigos y una alteración 
del movimiento. Cuando la sintoma-
tología asociaba pérdida de conscien-
cia y focalidad (n = 12), se encontra-
ron descargas epileptiformes intercrí-
ticas en siete (58,3%); si únicamente 
presentaban focalidad (n = 8), se re-
gistraron descargas epileptiformes in-
tercríticas en dos (25%). En pacientes 
con alteración del nivel de conciencia 
aislado (n = 23), se detectaron des-
cargas epileptiformes intercríticas en 
dos (8%). Conclusión. El EEG urgente 
es útil como método de ayuda diag-
nóstica en crisis epilépticas y como 
herramienta para orientar el diagnós-
tico diferencial en otros episodios. Su 
rendimiento es mayor cuando los sín-
tomas clínicos de los episodios consis-
ten en alteración de conciencia junto 
con focalidad.

23.

Valor localizador del signum 
crucis como automatismo ictal

Velázquez Gómez MA, Pérez-Chirinos 
Rodríguez M, Guede Guillén Y, 
Prieto Montalvo J, Massot Tarrús A, 
Fernández Carballal C 

Hospital General Universitario Gregorio 
Marañón. Madrid.

Introducción. Las características de los 
automatismos ictales, así como la pre-
sencia de emociones asociadas a ellos, 
pueden orientar en la localización de 
la zona epileptógena. La señal de la 
cruz o signum crucis es un movimien-
to mecánico de la mano derecha que 
constituye un ritual cristiano. En algu-
nos pacientes epilépticos puede verse 
este movimiento como semiología ic-
tal, acompañado o no de sentimiento 
religioso. Históricamente, este tipo de 
automatismo bastante infrecuente ha 
contribuido a asociar la epilepsia con 
lo divino o lo demoníaco. Caso clíni-
co. Mujer de 63 años, diestra, con epi-
lepsia focal farmacorresistente en es-
tudio prequirúrgico. Tras haber reali-
zado un video-EEG prolongado con 
electrodos de superfi cie que mostró 
actividad intercrítica bitemporal y nue-
ve crisis de inicio eléctrico temporal 
derecho con demora de 10 s respecto 
al inicio clínico, se efectúa un estudio 
video-EEG prolongado con electrodos 

profundos cubriendo regiones tempo-
rales, insulares y parietales derechas. 
Se registra abundante actividad epi-
leptiforme intercrítica en los contac-
tos temporales mesiales y parietal y 11 
episodios críticos, con inicio en la amíg-
dala y el hipocampo. En cinco de es-
tos episodios, la paciente realiza la se-
ñal de la cruz. Conclusión. El signum 
crucis es un automatismo manual com-
plejo descrito en crisis de distinto ori-
gen, pero se observa con mayor fre-
cuencia en crisis temporales del he-
misferio no dominante. La presencia 
de este automatismo, independiente-
mente de otros hallazgos, aconseja la 
implantación de electrodos profundos 
en estructuras temporales mesiales en 
aquellos casos potencialmente quirúr-
gicos.

24.

Enlentecimiento electroencefa-
lográfi co como manifestación 
crítica: a propósito de un caso

Soria Soriano B, Fernández Gil S, 
Lagoa Labrador I, Diéguez Varela C, 
Padrón Vázquez M, Currás Filgueira A, 
Fra Mosquera V 

Hospital Álvaro Cunqueiro. Vigo.

Introducción. Las crisis epilépticas pue-
den ser, en el 20-40% de los pacien-
tes, la primera o única expresión de 
un tumor intracraneal. Son más fre-
cuentes en pacientes con tumores de 
bajo grado frente a los de alto grado. 
En más del 76% de niños con tumores 
oligodendrocíticos constituyen el sín-
toma inicial. Caso clínico. Lactante de 
17 meses que ingresa en urgencias 
por un episodio de atragantamiento 
con cianosis perioral y facial mientras 
comía. Durante su ingreso en pedia-
tría presenta un episodio de fi jación 
de la mirada, cianosis perioral e hiper-
tonía mandibular de 20 s de duración, 
seguido de somnolencia posterior. An-
te la sospecha de crisis epiléptica se 
solicita video-EEG y RM cerebral. Tras 
dos registros EEG dentro de la norma-
lidad, se realiza un video-EEG prolon-
gado en el que se registran tres crisis 
clínicas de 2-3 minutos de duración, 
con correlato electroencefalográfi co 
asociado consistente en un enlenteci-
miento temporoparietal derecho, que 

en ocasiones proyecta al hemisferio 
contralateral. Clínicamente se objeti-
va disminución del tono axial con caí-
da y desviación cefálica a la derecha, 
seguido de parpadeo y movimientos 
periorales de chupeteo, con recupera-
ción posterior. En la RM cerebral se 
objetiva una tumoración en el lóbulo 
temporal derecho que infi ltra quiasma 
y nervios ópticos, sugestivo de glioma 
de vías ópticas. Tras estos hallazgos 
se inicia tratamiento antiepiléptico y se 
interviene quirúrgicamente la lesión. 
Se realizan EEG de control cada seis 
meses, en los cuales se objetiva la 
presencia de actividad paroxística fo-
cal temporal derecha sin correlato clí-
nico aparente. Conclusión. Habitual-
mente, los hallazgos electroencefalo-
gráfi cos de enlentecimiento intermi-
tente con correlato clínico asociado 
son muy sugestivos de la presencia de 
una lesión intracraneal subyacente, 
por lo que ante la sospecha de crisis 
epilépticas de etiología desconocida 
en un lactante previamente sano, se 
considera altamente rentable la reali-
zación de un video-EEG prolongado 
asociado a una prueba de imagen.

25.

Comparación de dos métodos 
de medida del índice punta-onda 
en la encefalopatía con estado 
eléctrico durante el sueño

Revilla Aparicio A, Vázquez Rodríguez R, 
Palomar Simón FJ, Gómez del Estal AL, 
Pujol Congregado M, Nieto Jiménez E 

Hospital Universitario Virgen del Rocío. 
Sevilla.

Introducción. La encefalopatía con es-
tado eléctrico durante el sueño (ESES) 
o síndrome de punta-onda continua 
en sueño lento (POCS) es una entidad 
que afecta a la infancia, presentando 
crisis y alteración cognitiva o conduc-
tual. Para su diagnóstico y tratamien-
to es fundamental la detección del 
patrón típico de punta-onda continua 
en el electroencefalograma (EEG) que 
aparece en el sueño lento. El porcen-
taje de sueño ocupado por los grafo-
elementos descritos que se considera 
patológico ha ido variando en los últi-
mos años, desde el 85% inicial hasta 
el 30% en estudios recientes, y recae 
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sobre el clínico la decisión de qué por-
centaje resulta signifi cativo para el diag-
nóstico y tratamiento según el con-
texto clínico. La variación de este por-
centaje durante la evolución de la en-
fermedad es útil para valorar la efecti-
vidad terapéutica porque se ha visto 
que la persistencia de este patrón du-
rante más de dos años empeora sig-
nifi cativamente el pronóstico neurop-
sicológico. Neurofi siológicamente, los 
métodos descritos para obtener el ín-
dice punta-onda (SWI) son múltiples 
y no existe consenso al respecto. Pa-
cientes y métodos. Revisión bibliográ-
fi ca sobre los métodos para medir el 
SWI y valoración de 20 EEG de 11 pa-
cientes con diagnóstico de POCS reali-
zados a lo largo de 2018; se obtiene 
el SWI en los primeros 100 s y 5 minu-
tos de inicio del sueño lento. Resulta-
dos. De los 20 EEG revisados se obser-
va concordancia entre el SWI medido 
a los 100 s y 5 minutos. En algunos de 
los estudios resulta difícil detectar los 
grafoelementos propios del sueño por 
la abundancia de anomalías epilepti-
formes, por lo que se empleó como 
inicio de sueño lento a partir de los 5 
minutos tras primera fase N1. Conclu-
sión. Los cambios en el SWI resultan 
de gran utilidad en el seguimiento del 
paciente con POCS para valorar la 
efectividad de los tratamientos y el 
pronóstico cognitivo. Creemos útil la 
medición objetiva del SWI en el POCS 
consensuando el método utilizado pa-
ra facilitar el control evolutivo de es-
tos pacientes.

26.

Hallazgos electroencefalográfi cos 
en la encefalitis anti-LGI-1

Estrella León B, Gómez Domínguez A, 
Díaz Cid A, Pedrera Mazarro AJ, 
Sáez Landete I, Martín Palomeque G 

Hospital Universitario Ramón y Cajal. Madrid.

Introducción. La encefalitis anti-LGI-1 
es una enfermedad autoinmune ca-
racterizada por movimientos anorma-
les, siendo los más característico los 
movimientos distónicos faciobraquia-
les, que se acompañán de otros sín-
tomas neurológicos (alteraciones de 
memoria y comportamiento, desorien-
tación y alteraciones del sueño). Para 

el diagnóstico se utilizan pruebas de 
imagen, anticuerpos en líquido cefa-
lorraquídeo (LCR) y electroencefalogra-
ma (EEG). Caso clínico. Mujer de 72 
años con diagnóstico de encefalitis anti-
LGI-1. Presenta un cuadro de meses 
de duración, consistente en alteracio-
nes inespecífi cas del lenguaje y episo-
dios de desconexión, que requirió tra-
tamiento antiepiléptico. Previo al in-
greso, presenta episodios breves y fre-
cuentes de contracción brusca simul-
tánea de la musculatura facial y braquial 
izquierda, junto con alteración mani-
fi esta de las funciones cognitivas. Pos-
teriormente desarrolla alteraciones 
en el sueño con despertares frecuen-
tes, somniloquia y conductas automá-
ticas, asociando aumento de los epi-
sodios. Una RM objetiva un aumento 
difuso de señal en ambos hipocam-
pos. Además, en el EEG se observan 
descargas subclínicas frontotempora-
les izquierdas y, de manera indepen-
diente, descargas temporales anterio-
res derechas. También se registran epi-
sodios de espasmos faciobraquiales 
izquierdos, poco expresivos desde el 
punto de vista eléctrico, que en oca-
siones se acompañan de actividades 
ultralentas en la región frontocentral 
derecha, coincidiendo con el espas-
mo, y de una lentifi cación frontocen-
tral izquierda posterior de varios se-
gundos de duración. Se realiza estudio 
de LCR, positivo a anticuerpos anti-LGI-1. 
Conclusión. Existe una clara relación 
entre las encefalitis, especialmente las 
inmunomediadas, y el EEG, observán-
dose hallazgos característicos sugesti-
vos que en algunos casos son patog-
nomónicos, como en el caso de las 
encefalitis anti-NMDA. El video-EEG 
proporciona una valiosa información 
a la hora de apoyar el diagnóstico.

27.

Síncope cardiógeno 
y crisis epilépticas

Carmona Ruiz E, Dinca Avarvarei L, 
Jiménez Jurado GM, Menéndez de León C 

Hospital Universitario Virgen Macarena. 
Sevilla. 

Introducción. La asistolia es la ausen-
cia total de actividad electromecánica 
cardíaca; por la hipoperfusión cerebral, 

puede inducir pérdida de conciencia 
y. en ocasiones. movimientos tonico-
clónicos o epilepsia. Objetivo. Estudiar 
el diagnóstico diferencial entre sínco-
pe cardiógeno, que puede imitar las 
convulsiones epilépticas, y asistolia 
cardíaca como un síntoma ictal. Ca-
sos clínicos. Caso 1: varón de 68 años, 
con crisis epiléptica focal motora se-
cundaria a ictus isquémico diez años 
antes. Ingresó por estado epiléptico 
focal. En EEG, aparición de descargas 
epileptiformes lateralizadas y periódi-
cas izquierdas. En EEG de control un 
año más tarde se visualizaron dos epi-
sodios críticos en relación con pausas 
en ECG de unos 15 s de duración, que 
producían enlentecimiento generali-
zado y progresivo de la actividad bio-
eléctrica de base, en relación con área 
de porencefalia frontal izquierda. Blo-
queo auriculoventricular completo pa-
roxístico, marcapasos defi nitivo. Sigue 
presentando episodios críticos. Caso 2: 
varón de 23 años con episodio de cri-
sis epiléptica generalizada. En EEG se 
detectó actividad paroxística fronto-
rrolándica. En un EEG posterior se de-
tectó asistolia de unos 15 s de dura-
ción, por lo que se procedió a implan-
tación de marcapasos defi nitivo DDDR. 
En EEG posteriores, aislada actividad 
paroxística de gran amplitud, de pro-
yección difusa, mejor defi nida en cua-
drantes anteriores. Posteriormente a 
la implantación del marcapasos, pre-
sentó crisis epiléptica, por lo que se 
reiniciaron fármacos antiepilépticos. 
Caso 3: varón de 39 años en segui-
miento por una única crisis epiléptica 
generalizada 11 años antes. En EEG de 
control se observó bradicardia sinusal 
y episodio de asistolia de 8 s de dura-
ción, con lentifi cación progresiva y ge-
neralizada de la actividad bioeléctrica 
de base en rango theta-delta. Bradi-
cardia sinusal, probable enfermedad 
del seno sintomático. Marcapasos de-
fi nitivo DDD. No se produjeron nue-
vas crisis. Conclusión. En los tres pa-
cientes se evidenció asistolia en EEG 
de control, precisando marcapasos. Los 
dos primeros presentaron episodios 
epilépticos, requiriendo fármacos an-
tiepilépticos. En el último caso, el úni-
co evento parecía ajustarse más a su 
patología cardiaca.

28.

Trastornos de movimientos 
ocasionados por vigabatrina: 
a propósito de cuatro casos

Gómez del Estal AL, Vázquez Rodríguez R, 
Revilla Aparicio A, Porcacchia P, Nieto 
Jiménez E 

Hospital Universitario Virgen del Rocío. 
Sevilla. 

Introducción. La vigabatrina es un an-
tiepiléptico usado en el tratamiento 
de espasmos infantiles. En dosis altas 
se han descrito casos de toxicidad ba-
sados en trastornos del movimiento, 
así como alteraciones estructurales 
en la resonancia magnética (RM). A 
veces resulta complejo diferenciar clí-
nicamente las crisis epilépticas de 
otros trastornos del movimiento no 
epilépticos de origen no cortical, sien-
do esencial en estos casos el registro 
EEG para el diagnóstico diferencial. 
Casos clínicos. Cuatro niños menores 
de 12 meses con síndrome de West 
(tres con alguna cromosomopatía y 
uno criptogénico), todos con espas-
mos infantiles, trazado de hipsarrit-
mia en el EEG y tratados con vigaba-
trina y corticoides, que a lo largo de 
su evolución presentaron algún tras-
torno del movimiento (tipo coreico, 
temblor, distonía...). Dichos trastor-
nos del movimiento se observaron en 
los distintos registros EEG sin tener 
una traducción eléctrica, por lo que se 
descartó su origen cortical. En la RM, 
todos presentaban alteraciones de la 
intensidad de señal en globo pálido, 
tálamo y tronco del encéfalo. Al dis-
minuir/retirar la dosis de vigabatrina, 
los pacientes presentaron mejoría clí-
nica, llegando a desaparecer los cita-
dos movimientos, y radiológica. Con-
clusiones. En estos pacientes existe 
una clara concomitancia temporal en-
tre el inicio de tratamiento con viga-
batrina en dosis altas y el desarrollo 
de síntomas extrapiramidales y cam-
bios en la RM. Asimismo, parecen 
existir ciertos factores de riesgo para 
la toxicidad por vigabatrina, tales co-
mo trisomía 21 (y otros trastornos ge-
néticos), edad menor de 2 años y tra-
tamiento concomitante con corticoi-
des. El registro EEG es de gran utilidad 
para el diagnóstico diferencial de tras-
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tornos paroxísticos no epilépticos. Los 
trastornos motores y las alteraciones 
en la RM parecen ser reversibles, pues-
to que desaparecen al disminuir/reti-
rar el fármaco.

29.

Estado epiléptico no convulsivo 
y embolismo graso cerebral: 
una aproximación clínica y 
neurofi siológica

Pérez Brandariz L, Soto Cruz W, Domínguez 
Lorenzo JM, Volkmer García CM, Pardellas 
Santiago E, Relova Quinteiro JL 

Hospital Clínico Universitario de Santiago 
de Compostela.

Introducción. El síndrome del embo-
lismo graso es una entidad nosológi-
ca que surge de la presencia de ém-
bolos grasos que llegan a la microcircu-
lación. Esto promueve una respuesta 
infl amatoria con afectación multisis-
témica, que origina síntomas pulmo-
nares, cutáneos, neurológicos y retinia-
nos. Si bien es poco frecuente, puede 
generar secuelas graves e incluso la 
muerte (en el 10%). Su diagnóstico se 
complica cuando dichas manifestacio-
nes aparecen de manera aislada, co-
mo en el caso de la embolia grasa ce-
rebral, con afectación encefálica ex-
clusiva. En este caso, las manifestacio-
nes son variadas (cefalea, confusión, 
alteración del estado de consciencia y 
convulsiones), aunque no está claro si 
existe un mecanismo fi siopatológico 
común. Caso clínico. Mujer de 20 años 
que, tras 24 horas de ser intervenida 
por fractura de fémur con colocación 
de un clavo endomedular, sufre un 
brusco descenso del nivel de conscien-
cia, sin otra sintomatología asociada. 
Se realiza un EEG que pone de mani-
fi esto un estado epiléptico no convul-
sivo. Posteriormente, la RM objetiva 
el patrón de lesiones típico del embo-
lismo graso, únicamente en el cere-
bro. Conclusión. En los últimos años, 
se han publicado más casos de estado 
epiléptico no convulsivo que son diag-
nosticados como aparente complica-
ción de la embolia grasa cerebral. Ca-
be entonces preguntarse en qué gra-
do la actividad epiléptica es responsa-
ble de la sintomatología de la embo-
lia grasa cerebral, con la intención de 

llegar a un nuevo enfoque diagnósti-
co y terapéutico de esta entidad.

30.

Crisis epilépticas en infección 
congénita por citomegalovirus: 
a propósito de un caso

Mendoza Parra VB, López Sánchez IE, 
Rodríguez Jiménez M, Picornell Darder M 

Hospital Universitario de Móstoles.

Introducción. La infección congénita 
por citomegalovirus (CMV) puede dar 
lugar a alteraciones del neurodesa-
rrollo, entre ellas la agenesia del cuer-
po calloso, siendo conocida su varia-
bilidad en la expresión clínica. La le-
sión o disrupción de la señalización 
genética que marca la pauta en la 
embriogénesis precoz puede acompa-
ñarse de alteraciones en otras estruc-
turas, con alteraciones de la migra-
ción celular (heterotopías, polimicro-
giria, etc.) que derivan en microcefalia, 
cociente intelectual bajo, hemipare-
sia/plejías o epilepsia. Objetivo. Co-
rrelacionar los hallazgos en video-EEG 
con los episodios críticos que presen-
ta la paciente. Caso clínico. Niña de 8 
años con malformaciones congénitas 
(agenesia parcial del cuerpo calloso, 
polimicrogiria, tetralogía de Fallot), 
rasgos dismórfi cos, retraso psicomotor 
y microcefalia, diagnosticada al naci-
miento de infección congénita por CMV. 
A los 4 años presenta una primera cri-
sis epiléptica durante el sueño, con di-
fícil control posterior con fármacos 
antiepilépticos. Estudios video-EEG de 
vigilia y sueño muestran la existencia 
de anomalías multifocales epileptifor-
mes intercríticas. Durante la vigilia se 
registran paroxismos punta-onda en 
áreas F-Cs/F-C-Ts del hemisferio dere-
cho que tienden a transmitirse a es-
tructuras homólogas del hemisferio 
contralateral. Durante el sueño se acti-
van brotes paroxísticos de punta-onda/
polipunta-onda en áreas F-Cs/F-C-Ts y, 
de forma independiente, paroxismos 
punta-onda en áreas F-Cs del hemis-
ferio izquierdo. Conclusión. Diversas 
alteraciones estructurales secundarias 
a infección congénita por CMV pue-
den manifestar crisis epilépticas du-
rante el desarrollo madurativo y de 
crecimiento, siendo posible objetivar 

alteraciones en los registros video-EEG. 
Resalta la importancia de realizar un 
seguimiento de estos pacientes que 
presentan crisis epilépticas no contro-
ladas con estudios video-EEG seriados.

31.

Espasmos infantiles 
en el primer año de vida

Balaguer Roselló E, Giner Bayarri P, 
Hoyo Rodrigo B, Gil Galindo N, 
Mazzillo Ricaurte A, Vázquez Rosa M, 
Luján Bonete M 

Hospital Universitario Doctor Peset. Valencia.

Introducción. El síndrome de West se 
caracteriza por la asociación de espas-
mos axiales en salvas y un patrón de 
EEG interictal hipsarrítmico en lactan-
tes de 3-7 meses. Su incidencia se es-
tima entre 1 y 1,6 por 100.000 naci-
dos vivos, y es más frecuente en varo-
nes. Los espasmos consisten en fl exión 
axial repentina o extensión de extre-
midades, que puede asociarse a des-
viación ocular y con frecuencia van se-
guidos de llanto. Las causas pueden 
deberse a esclerosis, secuelas de isque-
mia o meningoencefalitis, anomalías 
genéticas o metabólicas. El diagnósti-
co diferencial incluye el síndrome de 
Sandifer, mioclonías benignas, hiperec-
plexia, refl ujo gastroesofágico y es-
pasmos del sollozo. El tratamiento es 
farmacológico con vigabatrina o corti-
coides. Caso clínico. Lactante de sexo 
femenino, de 5 meses de edad, con 
episodios de fl exión cervical con ex-
tensión de ambos miembros superio-
res, de segundos de duración, llanto 
asociado, fi jación de la mirada y cier-
ta somnolencia posterior, sin cambios 
de coloración ni otra clínica asociada. 
Adecuado desarrollo psicomotor para 
la edad. Se realiza un EEG urgente don-
de se aprecia, sobre un registro de ba-
se desorganizado, descargas paroxís-
ticas generalizadas interictales con on-
das lentas de alto voltaje, compatible 
con hipsarritmia. El trazado hipsarrít-
mico, junto con los espasmos en fl e-
xión, confi rman el diagnóstico de sín-
drome de West. RM de cabeza: túbe-
res corticales-subcorticales bilaterales 
y nódulos subependimarios, hallazgos 
sugestivos de esclerosis tuberosa. Ana-
lítica normal. Pendiente estudio ge-

nético. Conclusión. Ante la clínica de 
espasmos en fl exión axial repentina 
asociado a crisis de llanto en un lactan-
te es necesario realizar pruebas com-
plementarias para valorar si se trata 
de un síndrome de West y si presenta 
lesiones corticosubcorticales. El trata-
miento debe comenzar tan pronto co-
mo sea posible para limitar el défi cit 
cognitivo causado por la epilepsia.

32.

Reto diagnóstico del estado 
epiléptico no convulsivo 
discognitivo

Miró Andreu A a, López Bernabé R b, 
Gómez Cárdenas CP c, Rubio Lucas M c, 
Rodríguez Llopis ML c, Ros Lorenzo M c, 
Cárcel Melgar MD c 
a Hospital Vega Baja. Orihuela. b Hospital 
Universitario Morales Meseguer. Murcia. 
c Hospital Universitario Reina Sofía. Murcia.

Introducción. El estado epiléptico fue 
redefi nido por la Liga Internacional 
contra la Epilepsia en 2010 como la 
condición resultante del fallo de los 
mecanismos responsables de la ter-
minación de la crisis, o del inicio de la 
misma, que generan un episodio de 
convulsiones anormalmente prolon-
gado (después del punto de tiempo 
t1), pudiendo tener consecuencias a 
largo plazo (después del punto de 
tiempo t2), como muerte neuronal, 
lesión neuronal o alteración de las re-
des neuronales, que dependerá del ti-
po y duración de los episodios. Caso 
clínico. Mujer de 58 años, epiléptica 
tras una única crisis tonicoclónica ge-
neralizada en 2012, actualmente en 
tratamiento antiepiléptico, con bue-
na adhesión. Ingresó en Neurología 
por un episodio de alteración de la 
consciencia, disminución de la me-
moria y episodios de repetición de ac-
tividades motoras laborales. En la ex-
ploración mostraba alteración de la 
consciencia, apraxia ideomotora, bra-
dipsiquia, lenguaje coherente junto 
con respuestas imprecisas y estereoti-
padas, y disminución de la memoria. 
El video-EEG mostró descargas gene-
ralizadas de complejos punta-onda 
lenta hipervoltada. Fue diagnosticada 
de estado epiléptico no convulsivo de 
tipo discognitivo, por lo que se decidió 
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administrar diacepam intravenoso du-
rante el registro EEG y se monitoriza-
ron la frecuencia cardíaca y la satura-
ción de oxígeno. Se observó una mar-
cada y progresiva disminución de las 
descargas. A las 48 horas, presentaba 
un estado de consciencia normal y es-
taba orientada en las tres esferas. Se 
registró únicamente, durante la pos-
thiperventilación, una descarga gene-
ralizada con las mismas característi-
cas que las previas. A los 26 días del 
ingreso, se realizó un video-EEG de 
larga duración donde se registraron 
cinco descargas: dos durante la hiper-
ventilación y tres durante la fase N1 
de sueño no REM. Conclusión. Se pre-
senta un caso de estado epiléptico no 
convulsivo de tipo discognitivo; debi-
do a su baja incidencia y diversidad 
clínico-electroencefalográfi ca, supone 
un reto diagnóstico importante de es-
ta patología tratable.

33.

Trastornos paroxísticos 
no epilépticos: a propósito 
de un caso

Rey Pérez E, Santoveña González L, Blanco 
Lago R, Málaga Diéguez I, González 
Rato J, Martín Escuer B, Ferrer Piquer S 

Hospital Universitario Central de Asturias. 
Oviedo.

Introducción. Los trastornos paroxísti-
cos no epilépticos engloban varias pa-
tologías consistentes en movimientos 
repetitivos y recurrentes y síntomas 
somáticos, de inicio y resolución súbi-
tos y espontáneos, y curso benigno 
que remedan a trastornos epilépticos. 
Debido a las similitudes clínicas, el 
diagnóstico diferencial con patología 
epiléptica puede ser complejo, espe-
cialmente en la infancia. La ausencia 
de alteraciones en el video-EEG con-
comitante será la clave para estable-
cer el diagnóstico de trastornos pa-
roxísticos no epilépticos. Caso clínico. 
Niña de 11 meses que consulta por 
aparición de movimientos cefálicos 
repetitivos, breves y autolimitados de 
fl exión de cuello y elevación de hom-
bros, sin pérdida de conciencia. Los 
movimientos aparecen sin un patrón 
ni desencadenante claros ni otra clíni-
ca acompañante. Como antecedentes, 

hipertensión arterial materna en el 
último trimestre, parto y período neo-
natal y desarrollo psicomotor norma-
les. Teniendo en cuenta la clínica y la 
edad de aparición, el diagnóstico di-
ferencial incluiría epilepsia mioclónica 
de la infancia, epilepsia con crisis mio-
clónicas astáticas y síndrome de West. 
Todas estas entidades cursan con al-
teraciones en el video-EEG tanto inte-
rictal como durante las crisis, y suelen 
asociar otra sintomatología. Además, 
en los tres casos será necesario trata-
miento antiepiléptico, siendo muy im-
portante su instauración precoz. Aun 
así, en el síndrome de West solo el 5-
12% de pacientes alcanzarán un desa-
rrollo psicomotor normal, mientras que 
en la epilepsia con crisis mioclónicas as-
táticas y la epilepsia mioclónica de la 
infancia serán un 50% y un 80-90%, 
respectivamente. En el caso de esta 
paciente, el video-EEG resultó ser no 
patológico durante los eventos referi-
dos, objetivándose únicamente el ar-
tefacto producido por la caída brusca 
de la cabeza, que es importante dife-
renciar de actividad crítica. Conclusión. 
Esto fue defi nitivo, junto con los ante-
cedentes y la clínica, para descartar el 
origen epiléptico de la patología, con 
los cambios en la actitud terapéutica 
y en el pronóstico que ello conlleva.

34.

Anomalías EEG intercríticas en 
una paciente con epilepsia refl eja

Mendoza Parra VB, López Sánchez IE, 
Rodríguez Jiménez M, Picornell Darder M 

Hospital Universitario de Móstoles. 

Introducción. Las crisis epilépticas re-
fl ejas son eventos que pueden desen-
cadenarse por estímulos sensoriales 
simples o cognitivos complejos (como 
leer, escribir o aprender). El mecanis-
mo es multifactorial. La epilepsia por 
sobresalto es una variedad en la que 
cualquier estímulo sensorial o sensiti-
vo inesperado desencadena la crisis, y 
suele ocurrir en niños portadores de 
lesiones corticales con hemiparesia o 
tetraparesia y afectando al hemicuer-
po parético. Objetivo. Estudiar las ano-
malías epileptiformes intercríticas me-
diante estudios EEG poligráfi cos de vi-
gilia y sueño evolutivos. Caso clínico. 

Mujer de 46 años, diagnosticada de 
parálisis cerebral infantil secundaria a 
anoxia cerebral y hemorragia intrapa-
renquimatosa periparto, con clínica 
de hemiparesia derecha leve y crisis 
focales motoras. Se han realizado re-
gistros EEG de vigilia y sueño desde 
2011 por presentar accesos de mioclo-
nías con caídas frecuentes, en res-
puesta a estímulos sonoros o sorpre-
sa, de difícil control con fármacos an-
tiepilépticos en politerapia. La pacien-
te presenta evolución fl uctuante, con 
periodos de mayor frecuencia de crisis 
por sobresalto (caídas frecuentes), sin 
afectación de la conciencia. Hallazgos 
EEG: durante la vigilia están aparente-
mente desprovistos de anomalías espe-
cífi cas. En sueño se registran paroxis-
mos punta-onda en áreas Cs/F-Cs/F-Ts 
independientes en ambos hemisfe-
rios, de predominio en el izquierdo. 
Una RM cerebral realizada en 2016 
muestra secuelas de lesiones hipóxico-
isquémicas antiguas, en atrios ventri-
culares y sustancia blanca supratento-
rial, asociadas a retracción cortical, 
sin cambios respecto a la previa de 
2011. Conclusión. Son importantes los 
estudios EEG de vigilia y sueño evolu-
tivos para el seguimiento de pacien-
tes con epilepsia por sobresalto. El em-
peoramiento clínico (mayor número de 
crisis) puede deberse a diversos me-
canismos que condicionan mayor reac-
tividad a un mismo estimulo ya cono-
cido, y no necesariamente relacionar-
se con un aumento de las anomalías 
epileptiformes intercríticas en los re-
gistros EEG ni con cambios en la RM.

35.

Plasticidad cerebral y epilepsia: 
métodos neurofi siológicos en 
prehabilitación del lenguaje. 
A propósito de un caso 

Fernandez V, Postigo MJ, Serrano P, 
Ros B, Ibañez G, Unidad Multidisciplinaria 
de Epilepsia Refractaria de Málaga 

Hospital Regional Universitario de Málaga.

Introducción. La plasticidad cerebral 
se refi ere a la capacidad del sistema 
nervioso para cambiar su estructura y 
su funcionamiento. Esta capacidad pue-
de utilizarse de manera terapéutica, 
activando la plasticidad neuronal me-

diante estimulación eléctrica directa 
inhibitoria, y desarrollar áreas cortica-
les, con un programa intensivo de es-
timulación de esas áreas (prehabilita-
ción). De esta manera, se podrían rea-
lizar resecciones en zonas previamen-
te elocuentes y remodelar las redes 
potencialmente epileptógenas. Caso 
clínico. Paciente de 17 años, con un tu-
mor disembrioplásico neuroepitelial 
en la región temporoparietal izquier-
da, con epilepsia refractaria en trata-
miento médico. RM funcional del área 
del lenguaje de Wernicke coincidente 
con la lesión. En un primer tiempo, se 
realizó mapeo cortical despierto para 
localizar el área del lenguaje motor y 
sensitivo, que coincidía en parte con el 
tumor que debía extirparse. Se colocó 
una manta de electrodos subdurales 
y se registró electrocorticografía. Esta 
manta se dejó implantada para reali-
zar la estimulación eléctrica crónica de 
las zonas de lenguaje previamente 
identifi cadas, produciendo inhibición 
de esas zonas y realizando simultánea-
mente periodos de entrenamiento del 
lenguaje intensivo durante una sema-
na. En un segundo tiempo quirúrgico, 
se retiró la manta y se realizó un nue-
vo mapeo cortical del lenguaje con el 
paciente despierto. En el segundo tiem-
po quirúrgico, se objetivó la disminu-
ción de actividad epileptógena, se 
comprobó que no se producían crisis 
con la estimulación, que el lenguaje 
no aparecía en las zonas previamente 
identifi cadas, y se procedió a la extir-
pación del tumor. El paciente perma-
nece sin crisis y sin défi cits del lengua-
je al año de la cirugía. Conclusiones. 
La estimulación eléctrica crónica inhi-
bitoria combinada con un programa 
de rehabilitación del lenguaje intensi-
vo es una técnica útil en la cirugía de 
epilepsia. 
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36.

Hallazgos electroclínicos y 
evolutivos en pacientes con 
alteración en el gen KCNQ2: 
serie de seis casos

Navas Sánchez P a, Rodríguez Santos L a, 
Fernández Sánchez VE a, Barbancho 
Fernández MA b 
a Hospital Regional Universitario de Málaga. 
b Centro de Investigaciones Médico 
Sanitarias (CIMES). Universidad de Málaga. 

Introducción. Los trastornos relacio-
nados con las alteraciones en el gen 
KCNQ2 incluyen un amplio rango de 
fenotipos epilépticos de inicio en la 
edad neonatal, desde epilepsia neo-
natal familiar benigna hasta casos de 
encefalopatía epiléptica neonatal, que 
en algunas ocasiones presentan ca-
racterísticas similares al síndrome de 
Ohtahara, con un trazado de tipo pa-
roxismo-supresión, aunque con mejor 
control de crisis e infrecuente evolución 
a síndrome de West. Objetivo. Revi-
sar las características electroclínicas y 
evolutivas de pacientes con crisis neo-
natales y alteración en el gen KCNQ2. 
Pacientes y métodos. Estudio descrip-
tivo y retrospectivo de una serie de 
seis casos con crisis de inicio en la eta-
pa neonatal y presencia de mutación 
en el gen KCNQ2. Resultados. Las cri-
sis se iniciaron en todos los pacientes 
en la primera semana de vida, siendo 
las más frecuentes las crisis tónicas, 
seguidas de las crisis sutiles y las crisis 
hemiclónicas. Un caso asoció además 
mioclonías y trastornos del movimien-
to. En el EEG del período neonatal 
destaca la presencia de actividad pa-
roxística focal en cuatro pacientes y 
trazado de brote-supresión en dos ca-
sos. En las pruebas de neuroimagen, 
en cinco de los pacientes se encontra-
ron anomalías de diverso tipo (atrofi a 
cortical, asimetría en astas tempora-
les, alteración de la sustancia blanca 
periventricular y polimicrogiria). En la 
evolución posterior, cinco casos pre-
sentaron retraso psicomotor en ma-
yor o menor grado, de los cuales tres 
desarrollaron epilepsia focal sintomá-
tica; uno, síndrome de West, y otro, 
encefalopatía epiléptica. Por último, 
un paciente fue diagnosticado de epi-
lepsia neonatal familiar benigna, con 

buena evolución clínica y electroence-
falográfi ca. Conclusión. Existe un am-
plio espectro en el tipo de epilepsia 
asociada a las alteraciones del gen 
KCNQ2, con características electroclí-
nicas y evolutivas muy diversas. Des-
tacan en esta serie los casos con epi-
lepsia focal sintomática y encefalopa-
tía epiléptica (uno de ellos con síndro-
me de West). Sólo un paciente tuvo 
una forma benigna de epilepsia.

37.

Importancia diagnóstica de 
la monitorización prolongada 
con vídeo-EEG en la epilepsia 
refractaria

Revilla Aparicio A a, Caballero Martínez M a, 
Martínez Agredano PM b 
a Hospital Universitario Virgen del Rocío. 
Sevilla. b Hospital Reina Sofía. Córdoba. 

Introducción. La diferenciación entre 
epilepsias de origen focal o generali-
zadas es crucial para la elección de 
fármacos antiepilépticos. En ocasiones, 
la semiología, los electroencefalogra-
mas (EEG) basales y las pruebas de 
imagen pueden orientar hacia un ori-
gen focal de las crisis, por lo que se 
opta por el uso de fármacos indicados 
para ellas. Cuando la epilepsia se ha-
ce refractaria y tras probar varias com-
binaciones terapéuticas, conviene re-
plantearse si el diagnóstico era co-
rrecto. Caso clínico. Varón de 32 años, 
con crisis convulsivas desde los 15 
años. Factores de riesgo de epilepsia 
incluyen prematuridad y traumatismo 
craneoencefálico leve. La semiología 
de las crisis se describe como un aura 
de visión binocular de escotoma cen-
tral ascendente durante la sedesta-
ción, que se acompaña de giro verti-
cal ascendente cefálico, seguido de 
generalización secundaria con movi-
mientos tonicoclónicos de 1-2 minu-
tos de duración y estado poscrítico 
prolongado, de horas, consistente en 
amnesia parcial y desorientación en 
espacio y persona. También describe 
clonías en la hemicara derecha junto 
con desconexión del medio, sin auto-
matismos, duración de un minuto y 
recuperación total sin poscrisis. Trata-
do con levetiracetam, fenitoína, car-
bamacepina, zonisamida, oxcarbace-

pina, vigabatrina, ácido valproico, la-
motrigina y topiramato. Durante la mo-
nitorización video-EEG, se registraron 
frecuentes descargas generalizadas 
de punta y polipunta-onda, crisis mio-
clónicas y crisis generalizadas tonico-
clónicas que se redujeron tras la ad-
ministración de ácido valproico. No 
ha vuelto a tener crisis con el trata-
miento actual, que incluye ácido val-
proico y lamotrigina. Conclusión. La 
monitorización video-EEG es una he-
rramienta crucial para la clasifi cación 
de las crisis y el tratamiento de los pa-
cientes epilépticos, evitando errores 
diagnósticos y los consecuentes fraca-
sos terapéuticos.

38.

Afasia fl uctuante como 
presentación infrecuente de 
estado parcial no convulsivo 
secundario a hipomagnesemia

Ortega León MT a, Ruiz Navarrete PA a, 
Millares Martín E b, García S b, Sáez 
Moreno JA b 
a Hospital Universitario Virgen de las Nieves. 
b Hospital San Cecilio. Granada. 

Introducción. El estado epiléptico no 
convulsivo (EENC) agrupa varios sín-
dromes electroclínicos multicausales. 
Aunque infradiagnosticado, represen-
ta el 20-30% de los casos de estado 
epiléptico. Se presenta un caso de 
EENC con afasia como manifestación 
infrecuente, secundaria a hipomag-
nesemia como causa inusual. Caso 
clínico. Varón de 63 años, con antece-
dentes de hipertensión arterial y artri-
tis reumatoide, en tratamiento con 
omeprazol, hidroclorotiacida, trazodo-
na y tramadol. Tras ingreso en Cirugía 
General por fi stulectomía complica-
da, el día de alta acude a urgencias 
por varios episodios de unos 10 minu-
tos de trastorno del lenguaje. Valo-
rado por Neurología, objetiva lengua-
je incoherente, ecolalia y saturación a 
las órdenes. Tras analítica básica y an-
gio-TAC cerebral anodinas, se realiza 
electroencefalograma (EEG) basal, en 
el que destaca un leve aumento de 
frecuencias theta temporales izquier-
das. Tras diagnosticarse ataque isqué-
mico transitorio en el hemisferio iz-
quierdo, es dado de alta. A los tres 

días reconsulta por aumento de la dis-
fasia fl uctuante, por lo que es ingre-
sado. Se realiza analítica, en la cual 
destaca potasio de 2,8 mEq/L (normal 
> 3,5 mEq/L) y magnesio 0,32 mg/dL 
(normal > 1,9 mg/dL). RM craneal sin 
lesiones agudas y EEG en el que se ob-
jetiva actividad theta pseudorrítmica 
a 2,5-3 Hz continua temporal izquier-
da. Tras la administración de 5 mL de 
diacepam intravenoso, esta actividad 
disminuye en expresividad y mejora 
levemente la clínica. Sospechando 
EENC, se instaura tratamiento con le-
vetiracetam y magnesio intravenoso, 
con mejoría progresiva. El paciente 
queda asintomático a las 36 horas, 
coincidiendo también con la normali-
zación del EEG basal. Es diagnosticado 
de EENC parcial temporal izquierdo, 
secundario a hipomagnesemia grave 
por uso de tiacidas e inhibidores de la 
bomba de protones. Conclusión. La 
afasia como presentación de un EENC 
es rara y, secundaria a hipomagnese-
mia, resulta excepcional en el adulto, 
por lo que hay que tener en cuenta la 
realización de EEG en casos atípicos.

39.

Estimulación cortical 
en epilepsia refractaria: 
estudio de un caso

Andrada Brazo C a, Valentín Huete A b, 
Teijeira Azcona A a, Torres Vera L a, 
Meneses Ramos A a 
a Complejo Hospitalario Universitario de 
Toledo. b King’s College Hospital. Londres, 
Reino Unido. 

Introducción. Existe una tasa aproxi-
mada de refractariedad a fármacos 
antiepilépticos de un 35%. En estos 
pacientes, la resección quirúrgica es 
una alternativa, pero si esta opción 
no fuera posible, la estimulación cor-
tical podría ser otra opción considera-
ble. Objetivo. Analizar la utilidad de la 
estimulación cortical subaguda (ECS), 
que consigue una mejoría electroclí-
nica franca, y también como poten-
cial herramienta de neuromodulación 
en aquellos casos de epilepsia refrac-
taria, basado en la experiencia del 
Hospital King’s College en Londres. 
Caso clínico. Niña de 10 años que co-
menzó unos seis años atrás con crisis 
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focales motoras frecuentes en la pier-
na izquierda, que imposibilitaban una 
buena calidad de vida. Neuroimagen 
compatible con displasia cortical focal 
en el giro izquierdo precentral, cercano 
anatómicamente al área de la pierna 
implicada en las crisis. Tras un em-
peoramiento de las crisis nocturnas, 
se intentó un periodo con estimula-
ción magnética transcraneal repetiti-
va, sin resultados aparentes. La pa-
ciente se encuentra en lista de espera 
para la implantación crónica de un 
dispositivo de estimulación cortical. 
Conclusión. Potenciales herramientas 
diagnósticas (ECS, termocoagulación, 
estimulación magnética transcraneal 
repetitiva) y terapéuticas (estimula-
ción crónica cortical) pueden ser una 
alternativa útil especialmente en edad 
pediátrica, cuando la opción resectiva 
tiene un alto riesgo futuro de deterio-
ro funcional.

40.

Aplicación de estimulación 
cortical en epilepsia parcial 
continua: estudio de un caso

Andrada Brazo C a, Valentín Huete A b, 
Teijeira Azcona A a, Torres Vera L a, 
Meneses Ramos A a 
a Complejo Hospitalario Universitario de 
Toledo. b King’s College Hospital. Londres, 
Reino Unido. 

Objetivo. Analizar la utilidad terapéu-
tica de la estimulación crónica cortical 
(CCS) como potencial herramienta de 
neuromodulación en casos de epilep-
sia refractaria, basado en la experien-
cia del Hospital King’s College en Lon-
dres. Caso clínico. Paciente de 20 años 
que comenzó en la infancia con una 
epilepsia parcial continua en forma 
de crisis motoras consistentes en clo-
nías en el hemicuerpo izquierdo, con 
mayor predominio en la mano iz-
quierda, incluyendo la hemicara. Evo-
lución posterior con crisis de predomi-
nio en la pierna izquierda, muy fre-
cuentes a lo largo de los años, que 
imposibilitaban caminar con normali-
dad. La neuroimagen no evidenciaba 
lesión. Ante la sospecha por semiolo-
gía de la presencia de un foco epilep-
tógeno en la región frontal mesial de-
recha (región perirrolándica), que se 

corresponde anatómicamente con la 
pierna implicada, se realizó implanta-
ción de electrodos profundos y se des-
cubrió un área epileptógena ubicada 
en la zona primaria motora de la pier-
na. Finalmente, se decidió la coloca-
ción de un dispositivo de CCS. La apli-
cación de CCS sobre la zona epileptó-
gena se asoció con mejoría clínica en 
las crisis, tanto en intensidad como 
en frecuencia, durante cinco años de 
la evolución. Tras un empeoramiento 
clínico, en que volvía a presentar las 
mismas crisis que implicaban la pier-
na izquierda, se ajustaron los pará-
metros de CCS, con mejoría transito-
ria. Conclusión. La epilepsia refracta-
ria es una condición muy prevalente, 
por lo que potenciales herramientas 
terapéuticas (CCS) pueden ser útiles 
cuando la cirugía implica un alto ries-
go de secuelas funcionales.

41.

Actualización en el protocolo 
de atención temprana para 
pacientes con una primera 
crisis epiléptica en el Complejo 
Hospitalario Universitario de 
Toledo

Torres Vera LV, Meneses Ramos A, 
Teijeira Azcona A, Ayuga Loro F, 
Andrada Brazo C, De la Rosa 
Fernandez MA, Cabeza Álvarez MA 

Complejo Hospitalario Universitario 
de Toledo.

Introducción. Hasta un 10% de los adul-
tos sanos pueden presentar un primer 
episodio de crisis epiléptica no provo-
cada a lo largo de su vida. Es impor-
tante identifi car aquellos que se en-
cuentran en riesgo de volver a tener 
crisis. El electroencefalograma (EEG) 
realizado de manera temprana (en 
las primeras 24-48 horas tras la crisis) 
ha demostrado su efi cacia como he-
rramienta de apoyo diagnóstico pre-
coz para identifi car al paciente epilép-
tico. Pacientes y métodos. Los servicios 
de Neurofi siología y Neurología, en 
colaboración con el servicio de urgen-
cias del Complejo Hospitalario Univer-
sitario de Toledo, hemos puesto en 
marcha el siguiente protocolo de es-
tudio de primera crisis: detección de 
primera crisis no provocada en el ser-

vicio de urgencias, realizándose la pri-
mera valoración del paciente median-
te un formulario y comunicando el ca-
so al neurólogo de guardia para revi-
sarlo y registrarlo. Valoración de los 
casos, cada mañana, por el equipo de 
epilepsia y comunicación a los neuro-
fi siólogos clínicos para realizar un EEG 
basal en el plazo de 24-48 horas. Se-
gún resultados, se continúa de mane-
ra preferente realizando otras activa-
ciones tales como privación de sueño 
o sueño nocturno. Consulta precoz 
(una semana) con el equipo de epi-
lepsia. Resultados. En los resultados 
preliminares se ha observado que, en 
más del 60% de los casos, el EEG se 
realizó en las primeras 48 horas, en-
contrando en más del 50% anomalías 
epileptiformes, con un primera con-
sulta por parte del equipo de epilep-
sia de neurología en menos de diez 
días. Conclusión. Consideramos que 
es fundamental, ante una primera cri-
sis, realizar un EEG precoz (en las pri-
meras 48 horas) antes de iniciar tra-
tamiento para su correcto diagnósti-
co y clasifi cación. De esta manera se 
evitarán medidas terapéuticas inne-
cesarias o incorrectas y sus consecuen-
tes efectos adversos.

42.

Trastornos rítmicos durante 
el sueño en pediatría: utilidad 
del video-EEG en el diagnóstico 
de head/body-rolling

Ortega León MT, Serrano García I, 
Iznaola Muñoz C, Galdón Castillo A 

Hospital Universitario Virgen de las Nieves. 
Granada. 

Introducción. Dentro de la clasifi cación 
de los trastornos del sueño (ICSD-2) 
se encuentran las parasomnias y, den-
tro de ellas, los trastornos de la tran-
sición sueño-vigilia: head-rolling, head-
banging, body-rolling y body-rocking. 
Son trastornos del inicio del sueño o 
del sueño superfi cial de 15 minutos 
de duración de media. Ocurren antes 
del año de edad y desaparecen hacia 
los 4 años, con una prevalencia del 4%. 
Head-rolling se refi ere a movimientos 
rítmicos de fl exoextensión o laterali-
zación de la cabeza, y body-rolling, a 
movimientos rítmicos corporales de 

lateralización o balanceo. Objetivo. 
Valorar la utilidad del video-EEG en el 
diagnóstico de estos trastornos rítmi-
cos en la infancia. Caso clínico. Niña 
de 6 años, sin antecedentes persona-
les de interés, que es derivada a la 
consulta de sueño infantil por pre-
sentar, desde el año de vida, movi-
mientos rítmicos cefálicos de fl exoex-
tensión y lateralización en la transi-
ción sueño-vigilia (tanto en sueño 
diurno como nocturno), de escasa du-
ración, pero repetidos en el mismo 
día. Además, episodios en vigilia de 
balanceo corporal, menos frecuentes 
y ante situaciones de frustración. Se 
realizó EEG basal y en privación sin al-
teraciones y un video-EEG de 12 horas 
que permitió valorar los movimien-
tos de balanceo de la cabeza y del 
tronco en la transición vigilia-sueño y 
sueño superfi cial, diagnóstico de head-
rolling y body-rolling, que no precisan 
en este caso tratamiento farmacoló-
gico. Conclusión. Las parasomnias con 
componente motor a veces pueden 
confundirse con otros trastornos del 
movimiento de diferente etiología (epi-
lepsia, trastornos psicógenos), sien-
do necesaria la realización de un poli-
somnograma con video o un video-EEG 
para llegar al diagnóstico defi nitivo. 
Ello es benefi cioso para la tranquili-
dad de los padres y del clínico, y aun-
que no es necesario su tratamiento 
en los niños, se pueden benefi ciar de 
psicoterapia en los casos que se aso-
cie con trastorno mental o conductual.

43.

Epilepsias generalizadas: 
correlación electroclínica y 
tratamiento antiepiléptico

Díaz Román M, Montoya Gutiérrez FJ, 
Cerveró Albert D 

Hospital Lluís Alcanyís. Xàtiva. 

Introducción. Los registros electroen-
cefalográfi cos (EEG) no solo ayudan en 
el diagnóstico y la clasifi cación de los 
síndromes epilépticos, sino que tam-
bién pueden proporcionar una medi-
da objetiva útil de la efi cacia de los 
fármacos antiepilépticos mediante el 
análisis de la actividad epileptiforme. 
Pacientes y métodos. Estudio retros-
pectivo, observacional, descriptivo y 
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no intervencionista en el que se anali-
za la efi cacia clínica, seguridad y tole-
rabilidad del perampanel como tera-
pia adyuvante y la actividad epilepti-
forme en el EEG de 44 pacientes con 
epilepsia generalizada. Se estudia 
una posible correlación electroclínica 
al inicio y a los 3, 6 y 12 meses. Con 
carácter ciego en el momento del re-
gistro EEG, dos neurofi siólogos anali-
zaron los trazados. Se cuantifi có el nú-
mero total, la duración máxima y la 
media de las descargas epileptifor-
mes. Clínicamente se analizó el nú-
mero de crisis, seguridad y tolerabili-
dad al perampanel. Resultados. El nú-
mero, la duración total, máxima y 
media de las descargas epileptifor-
mes se redujo signifi cativamente du-
rante el periodo de observación. A los 
12 meses, disminuyó el número de 
descargas en un 48,4% (p < 0,001), 
la duración total en un 79,9% (p < 
0,001) y la duración máxima y media 
en un 73% (p < 0,001) y en un 79,7% 
(p < 0,001), respectivamente. Hubo 
una disminución signifi cativa en to-
dos los tipos de crisis. La frecuencia de 
crisis por mes se redujo en un 92,9%. 
Al comparar el número de crisis por 
mes en la última visita con el valor ini-
cial, el número de crisis de ausencia, 
mioclónicas y generalizadas tonico-
clónicas se redujo en un 76.8%, 99.5% 
y 97.1%, respectivamente. Conclusión. 
En nuestro estudio, la reducción de la 
actividad epileptiforme del EEG se co-
rrelaciona con la efi cacia clínica del 
perampanel en pacientes con epilep-
sia generalizada. La correlación entre 
la efi cacia del fármaco antiepiléptico 
y los registros EEG podrían ser útiles 
en la práctica clínica para optimizar la 
elección del fármaco y valorar la res-
puesta electroclínica y la adhesión al 
tratamiento.

44.

Clasifi cación semiológica 
de las crisis psicógenas 
no epilépticas

Ruiz Navarrete PA, Ortega León MT, 
Khoury Martín EF, Melchor Román I, 
Galdón Castillo A 

Hospital Universitario Virgen de las Nieves. 
Granada. 

Introducción. Las crisis psicógenas no 
epilépticas (CPNE) son episodios con 
manifestaciones clínicas similares a 
las crisis epilépticas, pero sin correlato 
en el EEG. Dado que representan un 
importante reto en el diagnóstico y 
abordaje, se propone valorar la utili-
dad de una clasifi cación semiológica 
basada en el estudio a través del vi-
deo-EEG. Objetivo. Identifi car varia-
bles demográfi cas y clínicas que infl u-
yan en la semiología de las CPNE. Su-
jetos y métodos. Estudio observacio-
nal descriptivo en la unidad de video-
EEG de Neurofi siología del Hospital 
Universitario Virgen de las Nieves, de 
pacientes recibidos entre 2007 y 2019. 
Se monitorizó mediante video-EEG a 
259 pacientes que cumplían el crite-
rio de haber sido derivados a la uni-
dad por sospecha de CPNE. Se diag-
nosticó a 186 pacientes, que se clasifi -
caron en cuatro grupos: pacientes 
con convulsiones motoras generaliza-
das (MG), motoras focales (MF), aci-
néticas (A) y síntomas subjetivos (S). 
Se obtuvieron 24 variables demográ-
fi cas y clínicas a través de la historia 
clínica y el video-EEG, entre las que se 
analizó el número de fármacos antie-
pilépticos. Para el análisis estadístico 
se compararon las variables con dos 
grupos: pacientes con semiología mo-
tora (convulsiones generalizadas y fo-
cales) y pacientes con semiología no 
motora (acinéticas y síntomas subjeti-
vos). Se realizó mediante la t de Stu-
dent o U de Mann-Whitney para las 
variables cuantitativas, según norma-
lidad, y chi cuadrado de Pearson o Fis-
her para las variables cualitativas. Re-
sultados. Se observa que 99 pacien-
tes (53,2%) tienen semiología moto-
ra y 52 (28%), no motora. La única 
variable con diferencias signifi cativas 
entre los grupos es el número de FAE, 
donde el 68% tomaba uno (33%), 
dos (16%), tres (14%) o cuatro (3%), 
siendo mayor en el grupo de semiolo-
gía motora (p ≤ 0,010) que en el de 
no motora. Conclusión. El número de 
fármacos antiepilépticos tiene una re-
lación estadísticamente signifi cativa 
con una semiología motora en los pa-
cientes con CPNE. A través de este es-
tudio se pretende sentar las bases pa-
ra estandarizar esta clasifi cación se-
miológica y facilitar el abordaje de di-
chos pacientes.

45.

Hallazgos neurofi siológicos 
en un paciente con mioclonías 
posthipóxicas tras una parada 
cardiorrespiratoria

Ruiz Navarrete PA, Ortega León MT, 
Melchor Román I, Khoury Martín EF, 
Galdón Castillo A 

Hospital Universitario Virgen de las Nieves. 
Granada. 

Introducción. Las mioclonías posthipó-
xicas son una grave complicación neu-
rológica tras una parada cardiorrespi-
ratoria. Se dividen en dos subtipos: 
agudo o estado epiléptico mioclóni-
co, que ocurre en las primeras 12 ho-
ras, con muy mal pronóstico, y el cró-
nico o síndrome de Lance-Adams, que 
sucede después. Para diferenciarse, 
es útil realizar electroencefalograma 
(EEG) y potenciales evocados somato-
sensoriales (PESS). El EEG del estado 
epiléptico mioclónico puede presentar 
brote-supresión, coma alfa, etc., mien-
tras que en el síndrome de Lance-
Adams suele ser normal o aparecer 
actividad crítica central. Con respecto 
a los PESS, existe una morfología gi-
gante enel  síndrome de Lance-Adams 
y son normales o ausentes en el esta-
do epiléptico mioclónico. Objetivo. 
Valorar los hallazgos de las pruebas 
neurofi siológicas en un paciente en 
coma con mioclonías posthipóxicas 
tras parada cardiorrespiratoria. Caso 
clínico. Paciente de 56 años, con an-
tecedente de hipertensión, que sufre 
una parada cardiorrespiratoria. Explo-
ración compatible con coma de etio-
logía no fi liada y espasmos. Se solicita 
la realización de EEG, PESS y potencia-
les evocados auditivos del troncoen-
céfalo (PEATC). Se realiza EEG a las 
seis horas de la parada cardiorrespira-
toria, estando sedado con midazolam 
y fentanilo. Se registra un trazado ba-
sal isoeléctrico, con periodos de activi-
dad cortical lentifi cada en decremen-
to. Presenta de manera espontánea, 
a la estimulación táctil y sonora, res-
puesta mioclónica axial con espas-
mos de miembros superiores, sin co-
rrelato epileptiforme. A las 24 horas 
se hace un EEG que muestra un traza-
do compatible con coma alfa y sin 
mioclonías por bloqueo muscular. Los 

PESS del nervio mediano bilateral re-
gistran actividad cervical y periférica 
de baja amplitud, sin respuesta cortical 
(N20). PEATC de ambos nervios acús-
ticos: sin alteraciones patológicas. Al 
cuarto día se repiten PESS, con los mis-
mos resultados, y EEG, que muestra 
un trazado de base muy hipovoltado 
y sin diferenciación cortical. Tras los 
hallazgos se limitan las medidas de 
soporte vital, lo que ocasiona la muer-
te del paciente. Conclusión. Las prue-
bas neurofi siológicas pueden aportar 
información pronóstica en pacientes en 
coma con mioclonías posthipóxicas.

46.

Estudio retrospectivo en una 
serie de pacientes con estado 
epiléptico no convulsivo: 
análisis de tres casos clínicos 
refractarios (NORSE)

Buigues Lafuente A, Gómez Siurana E, 
García Verdú A, Rubio Sánchez P 

Hospital Universitari i Politècnic La Fe. 
Valencia. 

Introducción. NORSE hace referencia 
a una entidad clínica, descrita por pri-
mera vez en 2005, de pacientes con 
estado epiléptico superrrefractario a 
tratamiento (persistencia tras utilizar 
dos líneas de fármacos antiepilépti-
cos), sin historia previa de epilepsia y 
sin causa clara identifi cable. Los casos 
descritos en la bibliografía son muy 
escasos y el tratamiento y la causa si-
guen sin estar claros, aunque se sos-
pecha etiología autoinmune o para-
neoplásica. Pacientes y métodos. Es-
tudio retrospectivo descriptivo entre 
2014 y 2019 de 21 pacientes diagnos-
ticados de estado epiléptico no con-
vulsivo, tres de los cuales se conside-
raron como NORSE (14,28%). Resul-
tados. De la serie de pacientes con es-
tado epiléptico no convulsivo conside-
rado como NORSE, el 100% fueron 
mujeres, con una edad media de 57 
años. El diagnóstico fue de estados 
epiléptico desde el ingreso, que requi-
rió uso de anestésicos y monitoriza-
ción EEG continua en los tres casos. En 
dos pacientes se diagnosticó carcino-
ma de ovario: una de ellas se recupe-
ró y la otra falleció tras aplicarse me-
didas paliativas por deseo de la fami-
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lia. En la tercera paciente no se identi-
fi có causa, recuperándose también. 
La duración media del estado epilépti-
co fue de 56 días. Conclusión. NORSE 
es una patología rara y con un pro-
nóstico sombrío que debe tenerse en 
cuenta en todos los pacientes con un 
primer estado epiléptico refractario 
sin patología inicial asociada. Se ne-
cesitan más estudios para intentar 
aclarar tanto la causa como los mejo-
res tratamientos para esta entidad.

47.

Confi rmación neurofi siológica 
del estado epiléptico no 
convulsivo utilizando los 
criterios de Salzburgo frente 
a los criterios clásicos

Gómez Domínguez A, Mateo Montero RC, 
Díaz Cid A, Pedrera Mazarro AJ, Sáez 
Landete IM, Martín Palomeque G 

Hospital Universitario Ramón y Cajal. Madrid. 

Introducción. El estado epiléptico ha 
sido y es uno de los diagnósticos elec-
troencefalográfi cos (EEG) más com-
plejos. Se puede dividir en dos grandes 
grupos: convulsivo y no convulsivo 
(EENC), diferentes en función de la clí-
nica, la actividad EEG y el pronóstico, 
por lo que se hace necesario, debido 
a la complejidad diagnóstica, la pre-
sencia de unos criterios estandarizados 
y validados clínicamente, como son los 
de Salzburgo. Estos, como novedad, 
introducen el ensayo con fármacos 
antiepilépticos en aquellos patrones 
EEG dudosos (descargas continuas de 
actividad rítmica theta-delta > 0,5 Hz 
y descargas epileptiformes < 2,5 Hz), 
de manera que establecen un diag-
nóstico defi nitivo, probable o nulo de 
EENC. Pacientes y métodos. Estudio 
descriptivo retrospectivo de 71 casos 
recibidos por sospecha de EENC en 
nuestro servicio desde el año 2016. 
Estos casos se agruparon en dos gru-
pos: sospecha de estado epiléptico pre-
vio al uso de los criterios de Salzburgo 
(n = 41) y tras la aplicación de estos 
(n = 30). Resultados. Se ha valorado 
la confi rmación neurofi siológica de la 
sospecha de EENC utilizando los crite-
rios de Salzburgo en comparación con 
los clásicos, empleando para ello la 

muestra de 41 pacientes del primer 
grupo. Se observó una incidencia del 
27% con los criterios clásicos (n = 11) 
en contraposición con un 73% con los 
de Salzburgo (n = 30). Esto se debe 
en parte a que los criterios de Salzbur-
go permiten hablar de un diagnóstico 
defi nitivo (n = 10) y probable (n = 20). 
Por otro lado, en aquellos pacientes 
en los que se llevó a cabo el ensayo 
terapéutico se analizó cuáles eran los 
fármacos antiepilépticos a los que me-
jor habían respondido, así como el ti-
po (EEG o clínica) y el tiempo medio 
de respuesta. Conclusión. Los criterios 
de Salzburgo suponen una mejora en 
el manejo de los pacientes con EENC 
al introducir el ensayo terapéutico con 
fármacos antiepilépticos ante deter-
minados patrones EEG dudosos.

48.

Patrón evolutivo del EEG 
en un caso de encefalitis 
de origen incierto

Castañeda Cabrero C, Medrano 
Sánchez O, Martínez Medina O 

Complejo Asistencial Universitario Río Carrión. 
Palencia.

Introducción. Los estudios EEG son esen-
ciales en la caracterización y evolu-
ción de los distintos tipos de encefali-
tis. Algunos patrones EEG son orienta-
tivos de ciertas etiologías, por lo que 
pueden ayudar a un diagnóstico pre-
coz. No obstante, persisten ciertos ca-
sos en los que no se llega a obtener 
un diagnóstico de certeza. Caso clíni-
co. Varón de 59 años, sin antecedes 
neuropsiquiátricos de interés, que in-
gresa por un cuadro subagudo de tras-
torno conductual y del lenguaje, sin 
fi ebre, focalidad neurológica o consu-
mo de tóxicos. Las pruebas comple-
mentarias no muestran anomalías o 
tan sólo cambios inespecífi cos. Sin me-
joría con aciclovir, antibioterapia de 
amplio espectro ni antipsicóticos. An-
te la sospecha de encefalitis autoin-
mune se inicia inmunoterapia de pri-
mera línea, sin resultado positivo. Da-
do el empeoramiento progresivo (de-
terioro del lenguaje, bajo nivel de 
conciencia, rigidez, estereotipias...), 
precisa ingreso en la unidad de cuida-
dos intensivos, donde fallece tras va-

rias semanas en situación de coma 
arreactivo y tras repetido fracaso tera-
péutico. Durante su ingreso, el pa-
ciente es estudiado mediante EEG se-
riados, los cuales evidencian un pa-
trón evolutivo que discurre paralelo a 
la propia evolución clínica. Inicialmen-
te, los cambios son inespecífi cos y le-
ves (lentifi cación focal), y con poste-
rioridad la lentifi cación es más difusa 
y disminuye la reactividad hasta desa-
parecer, con paulatina atenuación del 
voltaje. No se identifi can elementos 
irritativos añadidos. El último EEG evi-
dencia un patrón compatible con ex-
treme delta brush. Este hallazgo EEG 
es altamente sugestivo de encefalitis 
antirreceptor de NMDA; asimismo, la 
presentación clínica es compatible con 
esta entidad. Sin embargo, los anti-
cuerpos antirreceptor de NMDA en 
suero y en LCR resultan negativos, por 
lo que el diagnóstico defi nitivo fi nal-
mente es incierto. Conclusión. Consi-
derando estos datos, sugerimos la 
posibilidad de que el patrón extreme 
delta brush pueda relacionarse con 
patologías diferentes a la encefalitis 
antirreceptor de NMDA, o bien que 
otro tipo de receptores puedan even-
tualmente estar implicados en este ti-
po de encefalitis.

49.

Estimulación magnética 
transcraneal repetitiva 
como tratamiento de estado 
epiléptico focal en pediatría

Guerrero Solano JL, Pardal Fernández JM, 
Godes Medrano B, Segura Martín T, 
Sánchez Honrubia RM, Grande Martín A, 
Moreno Martínez Y

Hospital General Universitario de Albacete.

Introducción. El estado epiléptico fo-
cal de la corteza prefrontal es una 
emergencia neurológica que tiene un 
gran riesgo de défi cit cognitivo como 
secuela. El tratamiento de elección 
actual es el uso de fármacos antiepi-
lépticos (FAE), pero cuando no logran 
ser efectivos es necesario otro tipo de 
fármacos, como los corticoides, o me-
didas invasivas, como cirugías resecti-
vas o el uso de estimuladores (esti-
muladores cerebrales profundos o va-
gales). En los últimos años se ha ex-

plorado el uso de la estimulación mag-
nética transcraneal repetitiva (EMTr) 
como tratamiento coadyuvante cuan-
do los FAE no han sido efectivos, tan-
to en adultos como en población pe-
diátrica, ya que es capaz de inducir 
una disminución de la excitabilidad 
cortical y de reducir el número de cri-
sis y de anomalías electroencefalográ-
fi cas (EEG) en pacientes con epilepsia 
con foco neocortical; sin embargo, su 
uso en estados epilépticos focales en 
población pediátrica no cuenta con 
evidencia sufi ciente. Caso clínico. Ni-
ña de 6 años, con epilepsia frontal iz-
quierda secundaria a una displasia 
frontotemporal izquierda, con crisis cog-
nitivas, autonómicas con cambios neu-
roendocrinos, y uncinadas, que ingre-
sa en la unidad de cuidados intensi-
vos pediátricos. Se emplean distintos 
FAE, con persistencia del estado epi-
léptico, por lo que decide agregar 
prednisolona, sin obtener una mejo-
ría. Tres días después se decide añadir 
EMTr al tratamiento farmacológico 
(lacosamida, clobazam, fenobarbital 
y prednisolona). Se aplican nueve se-
siones de EMTr a 1 Hz sobre el foco 
epiléptico, localizado en F3 por el sis-
tema internacional 10-20. Se eviden-
cia una clara mejoría del trazado EEG 
en vigilia, abortando el estado epilép-
tico focal. Conclusión. La EMTr es una 
buena opción como tratamiento abor-
tivo del estado epiléptico focal.

ELECTROMIOGRAFÍA 

50.

Evaluación neurofi siológica 
de pacientes con disfonía: 
experiencia en nuestro centro

Díaz Cano G, Corredera Rodríguez JM, 
Cuéllar N, Garnés Estruch O, Moreno 
Galera M 

Hospital Universitario Fundación Jiménez 
Díaz. Madrid. 

Introducción. Las neuropatías de ner-
vios laríngeos son, junto con otras pa-
tologías neuromusculares, una posi-
ble causa de disfonía. La exploración 
clínica y la laringoscopia son las herra-
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mientas más utilizadas para su diag-
nóstico. Sin embargo, recientemente 
se ha recuperado interés en la evalua-
ción neurofi siológica de estos pacien-
tes, y en la información adicional que 
pueden aportar. Pacientes y méto-
dos. Estudio retrospectivo de los pa-
cientes derivados a neurofi siología por 
disfonía como síntoma principal, con 
sospecha de lesión de nervios larín-
geos recurrentes o laríngeos superio-
res. En cada caso, se evaluaron con-
ducciones motoras de nervios larín-
geos superiores sobre músculos crico-
tiroideos (con registro con electrodos 
de superfi cie o de aguja concéntrica), 
conducciones motoras de nervios la-
ríngeos recurrentes sobre músculos ti-
roaritenoideos (registro con electro-
dos de aguja concéntrica) y electro-
miograma de los músculos anteriores 
(análisis de actividad espontánea, 
cuantitativo de potenciales de unidad 
motora, y patrones de esfuerzo). Re-
sultados. Diez pacientes con disfonía 
fueron derivados a nuestra consulta 
para evaluación, con sospecha de le-
sión de nervios laríngeos. En siete ca-
sos se observó paresia de cuerda vo-
cal mediante laringoscopia, sospe-
chándose lesión de un nervio laríngeo 
recurrente. En todos ellos, el electro-
miograma mostró alteraciones, con-
fi rmándose la localización en seis; en 
el paciente restante se identifi có la le-
sión en el nervio vago. En dos casos 
no se observaron alteraciones en la 
movilidad de las cuerdas vocales y el 
electromiograma demostró neuropa-
tía de nervio laríngeo superior. En el 
caso restante, no se demostró una 
causa neuromuscular de la disfonía. 
Conclusión. Los estudios neurofi sioló-
gicos para evaluación de disfonía son 
técnicas seguras y reproducibles, con 
una alta sensibilidad para el diagnós-
tico de neuropatía de nervios laríngeos. 
Aportan, además, una evaluación de 
la localización, fi siopatología y grave-
dad de la lesión y orientan hacia un 
tratamiento conservador o quirúrgico, 
según el caso.

51.

Síndrome miasténico congénito 
en un paciente con mutaciones 
en el gen de la agrina

Fernández Rodríguez JM, 
Mederer Hengstl S, Diéguez Varela C 

Centro Médico MAPFRE. Hospital 
Universitario Álvaro Cunqueiro. Vigo.

Introducción. La agrina es un proteo-
glicano esencial en la formación y en 
la fi siología de la placa motora. Obje-
tivo. Describir los hallazgos clínicos, 
electrofi siológicos y genéticos y la evo-
lución de un paciente (el segundo en 
la bibliografía) con un síndrome mias-
ténico congénito causado por muta-
ciones heteroalélicas del gen codifi -
cante de la agrina (G1709R). Caso clí-
nico. Varón de 42 años, nacido de pa-
dres sanos sin consanguinidad, que 
presentó hipotonía generalizada al 
nacer. Un hermano mayor murió a 
los 15 años por insufi ciencia respirato-
ria. Anduvo a los 12 meses, pero poco 
después se le apreció ptosis y debili-
dad muscular lentamente progresiva. 
Arrefl exia generalizada con plantares 
en fl exión. Sin síntomas sensitivos. 
Aparte de hematimetría y bioquímica 
sanguínea, se le practicaron estudios 
electromiográfi cos, incluidos los de fi -
bra simple en múltiples ocasiones, y 
biopsia de punto motor y estudio ge-
nético. La estimulación repetitiva a 3 Hz 
mostraba un decremento del 25-30% 
en la eminencia tenar y del 35-40% 
en el tibial anterior. El decremento 
mejoró tras el esfuerzo o la adminis-
tración de neostigmina. Los anticuer-
pos anti-AChR, MuSK y P/Q activados 
por el voltaje fueron negativos, como 
también la hematimetría y la bioquí-
mica sanguínea, incluida la creatinci-
nasa. El estudio genético mostró una 
mutación heteroalélica del gen de la 
agrina (AGRN). Conclusiones. Las mu-
taciones en AGRN causan una marca-
da alteración de la arquitectura de la 
placa motora que dan lugar a un sín-
drome miasténico congénito grave. 
La facilitación postactivación de la es-
timulación repetitiva es muy sugeren-
te de un componente presináptico de 
este síndrome. 

52.

Exploraciones electroneuro-
miográfi cas en población infantil: 
revisión de 109 casos

Khoury Martín EF, Ruiz García J, 
Ruiz Navarrete PA, Melchor Roldán I, 
Pascual Campos I, Ruiz Serrano L, 
Iznaola Muñoz MC 

Complejo Hospitalario Virgen de las Nieves. 
Granada.

Introducción. En la población infantil, 
los estudios electroneurográfi cos (ENG) 
y electromiográfi cos (EMG) suponen 
habitualmente un pequeño porcenta-
je del total de las exploraciones neu-
rofi siológicas de sistema nervioso pe-
riférico realizadas en la población ge-
neral. Presentan peculiaridades debi-
do a indicaciones distintas a las del 
adulto, diferentes valores de normali-
dad, difi cultad de realización por fre-
cuente falta de colaboración, etc. Su-
jetos y métodos. Revisión de 109 es-
tudios ENG/EMG realizados en niños 
de 0-15 años en la Unidad de Electro-
miografía Infantil de nuestro hospital 
entre enero de 2014 y mayo de 2019. 
Se analizan distintas variables: edad, 
sexo, motivo de consulta, especiali-
dad peticionaria, procedencia (ambu-
latorio/hospitalizado) y resultado de 
la exploración en dos grupos de edad: 
< 1 año y 1-15 años. Resultados. Se re-
visan 109 exploraciones ENG/EMG en 
niños (56 varones y 53 mujeres). Re-
sultado patológico del estudio en 45 
casos, y sin hallazgos anormales en 
64 (58,71%). Distribución de estudios 
realizados por grupos de edad: < 1 año, 
8,26%, y 1-15 años, 91,74%, que a su 
vez se dividen en dos grupos, 1-7 años 
(38,53%) y 8-15 años (53,21%). Con-
clusión. Las indicaciones de explora-
ción ENG/EMG en niños en la muestra 
estudiada dependen de la edad: estu-
dio de hipotonía en la mayoría de los 
casos solicitados en menores de 1 año, 
y en el grupo de mayor edad predo-
minan las indicaciones por sospecha 
de polineuropatía hereditaria, miopa-
tía, síndrome de Guillain-Barré, paráli-
sis facial y neuropatías postraumáticas.

53.

Estudio neurofi siológico 
en las amiloidosis sistémicas: 
serie de casos

Benito Calvo M, Rodríguez Rodríguez N, 
Martín Albarrán S, Ameyugo Fernández 
del Campo E, González Garés M, 
Iglesias Alonso L, González Hidalgo M 

Hospital Clínico San Carlos. Madrid.

Introducción. Las amiloidosis sistémi-
cas son un grupo de trastornos que 
pueden llevar a un fallo multiorgáni-
co por el depósito anómalo de fi bras 
de amiloide. Lo más frecuente es la 
afectación cardiaca, renal, hepática y 
la neuropatía periférica. Las mutacio-
nes en el gen TTR llevan a las formas 
más frecuentes de amiloidosis heredi-
tarias. Se presentan los hallazgos neu-
rofi siológicos en tres casos de ami-
loidosis sistémica. Casos clínicos. Ca-
so 1: mujer de 68 años, con importan-
te clínica de disautonomía e hipoeste-
sia en miembros inferiores con ataxia 
sensitiva y síndrome del túnel del car-
po (STC) bilateral. Polineuropatía sen-
sitivomotora axonal difusa grave con 
afectación de extremidades inferiores 
y superiores, disautonomía grave del 
sistema nervioso simpático y parasim-
pático, con mutación Al60THR en el 
gen TTR. Caso 2: varón de 72 años, 
con un hermano gemelo diagnostica-
do de amiloidosis por TTR (mutación 
Val50Met). Antecedentes personales 
de arritmia y parestesias en los dedos de 
los pies. Polineuropatía sensitivomoto-
ra axonal exclusivamente en las extre-
midades inferiores, STC bilateral y di-
sautonomía del sistema nervioso pa-
rasimpático, con mutación Val30Met 
en el gen TTR. Caso 3: varón de 75 
años, con hipertensión arterial, STC 
bilateral de años de evolución, infarto 
agudo de miocardio y fi brilación auri-
cular persistente, y antecedentes fa-
miliares cardiológicos. El estudio neu-
rofi siológico y genético muestra ami-
loidosis por TTR no mutada (amiloido-
sis senil), polineuropatía sensitiva axo-
nal grave con afectación exclusiva de 
las extremidades inferiores, STC bila-
teral y disautonomía del sistema ner-
vioso simpático. Conclusiones. La neu-
ropatía periférica es frecuente en al-
gunos tipos de amiloidosis, siendo la 
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forma de presentación más habitual 
una polineuropatía axonal sensitivo-
motora dependiente de la longitud, 
asociada o no a disautonomía, o bien 
como una neuropatía por compre-
sión, siendo lo más común el STC. 
Destacar la importancia del diagnósti-
co y tratamiento precoz de las ami-
loidosis, y la relevancia de la sospecha 
clínica y la información aportada por 
el estudio neurofi siológico.

54.

Promediación retrógrada: 
mioclonías subcorticales

Jiménez Jurado GM, Álvarez López M, 
García Belloso L 

Hospital Universitario Virgen Macarena. 
Sevilla.

Introducción. Las mioclonías son con-
tracciones involuntarias bruscas, súbi-
tas y breves de uno o varios grupos 
musculares. Existen numerosas clasi-
fi caciones, según su localización (cor-
ticales, subcorticales o radiculares, es-
pinales). Dentro de las subcorticales 
existen varios tipos cuya característica 
común es la ausencia de origen corti-
cal o espinal. Las más frecuentes son 
las mioclonías benignas familiares 
(distonía mioclonica DYT15), las mio-
clonías presentes en la enfermedad 
de Parkinson, en la distonía de tor-
sión o las oscilatorias. Objetivo. Anali-
zar las características demográfi cas, 
presentación y pruebas diagnósticas 
para intentar determinar el origen de 
la mioclonía. Sujetos y métodos. Es-
tudio descriptivo retrospectivo realiza-
do en la Unidad de Neurofi siología 
Clínica del Hospital Virgen Macarena. 
Los criterios de búsqueda fueron: es-
tudio de mioclonía, promediación re-
trógrada o mioclonía desde 2015. Las 
variables a estudio fueron: clínica, 
pruebas complementarias (potencia-
les evocados somatosensoriales y pro-
mediación retrógrada), diagnóstico de-
fi nitivo, tratamiento y evolución. Re-
sultados. Seis pacientes (cuatro muje-
res), con una rango de edad de 7-56 
años y una edad media de 30,66 años. 
Los estudios de promediación retró-
grada no evidenciaron punta cortical. 
En dos pacientes se realizaron poten-
ciales evocados somatosensoriales de 

amplitud normal, con aumento de la-
tencia en uno de ellos. EEG con activi-
dad paroxística intercrítica en un pa-
ciente que no coincide con las mioclo-
nías. La RM no muestra hallazgos re-
levantes, salvo en un caso, en que se 
evidencia leucoencefalopatía. Tres pa-
cientes toman benzodiacepinas. Tres 
presentan una evolución favorable; 
dos, relativa, y en uno se perdió el se-
guimiento. Conclusión. A pesar de que 
las mioclonías corticales son más fre-
cuentes, todos estos casos se clasifi -
can como subcorticales, constituyen-
do así un grupo heterogéneo de dis-
tinta fi siopatología y formas de pre-
sentación. Los potenciales evocados 
somatosensoriales fueron de caracte-
rísticas normales y en la promediación 
retrógrada no se evidenció punta cor-
tical, lo que permitió orientar el trata-
miento hacia este tipo de mioclonía, 
siendo el más frecuentemente emplea-
do el clonacepam.

55.

Síndrome de Isaacs: 
a propósito de un caso

Torres Vera LV, Meneses Ramos A, 
Urbina Duralde L, Vadillo Bermejo A, 
Andrada Brazo C, De la Rosa 
Fernández MA, Ayuga Loro F

Complejo Hospitalario Universitario 
de Toledo. 

Introducción. El síndrome de Isaacs es 
una neuromiotonía, un trastorno neu-
romuscular poco frecuente. Su etiolo-
gía es incierta, aunque generalmente 
se acepta que se trata de un proceso 
inmunomediado de hiperexcitabilidad 
del nervio periférico con activación 
continua de fi bras musculares. Se ca-
racteriza por rigidez muscular progre-
siva, calambres, fasciculaciones, mio-
quimia y pseudomiotonía de predo-
minio distal en las extremidades que 
persiste durante el sueño. El diagnós-
tico se basa en el cuadro clínico, ex-
ploración neurofi siológica y detección 
de anticuerpos, siendo importante el 
diagnóstico precoz por su posible aso-
ciación con procesos neoplásicos, otros 
procesos inmunomediados y la dife-
renciación con otras enfermedades 
de motoneurona. Caso clínico. Varón 
de 40 años, que comienza con pares-

tesias en las falanges distales del miem-
bro superior derecho y fasciculaciones 
gemelares tanto espontáneas como 
con la percusión. Las fasciculaciones 
progresan durante unos siete meses 
hasta generalizarse, y presenta mial-
gias gemelares que difi cultan la mar-
cha. En la exploración, la percusión 
muscular exacerba los movimientos 
vermiculares, sin miotonía ni hiper/hi-
potrofi a muscular. En el EMG se ob-
servan datos sugerentes de la presen-
cia de una hiperexcitabilidad de mem-
brana, con fasciculaciones, dobletes, 
tripletes, multipletes y mioquimias de 
predominio en la musculatura distal, 
y ocasionales calambres. En el líquido 
cefalorraquídeo se registra una leve 
hiperproteinorraquia, con anticuerpos 
LGI-1 dudosos. Los estudios de imagen 
y de extensión no presentan otros ha-
llazgos clínicamente relevantes, y no 
hay datos sugerentes de la existencia 
de neoplasias. El paciente inicia trata-
miento con carbamacepina, con ex-
celente respuesta clínica. Conclusión. 
Los hallazgos encontrados en el EMG 
han sido fundamentales para el diag-
nóstico diferencial y para el apoyo del 
diagnóstico de la sospecha clínica de 
neuromiotonía.

56.

Síndrome de Guillain-Barré 
en una paciente gestante 
con primoinfección de 
citomegalovirus

Jiménez Clopés C, Sánchez Melián S, 
Mesa Pérez M, González de Bringas MJ 

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

Introducción. El síndrome de Guillain-
Barré (SGB) es una patología neuroló-
gica grave en la que es importante un 
correcto y pronto diagnóstico y trata-
miento para la evolución favorable 
del paciente. Es una entidad poco fre-
cuente en pacientes embarazadas y 
no se asocia a un mal pronóstico para 
el feto. Caso clínico. Descripción de 
un caso de SGB tras una primoinfección 
por citomegalovirus en una gestante 
de tres semanas. La paciente acudió a 
urgencias por malestar general. En la 
exploración física destacaron pareste-
sias en palmas y plantas de 24 horas 

de evolución, sin trastorno motor, por 
lo que se decidió solicitar ENG-EMG pa-
ra descartar polineuropatía aguda. En 
los resultados, destacaba una caída 
leve de las velocidades de conducción 
de potenciales motores de miembros 
inferiores, aumento de sus latencias 
distales y disminución de persistencia 
y amplitud de la onda F, compatibles 
con una polineuropatía sensitivomo-
tora, desmielinizante, generalizada. En 
estudios posteriores se observaron blo-
queos de conducción, hasta llegar a 
una ausencia de respuestas tanto mo-
toras como sensitivas, coincidiendo 
con un empeoramiento clínico a pe-
sar de la administración de inmuno-
globulinas endovenosas, hasta llegar 
a la tetraplejía materna y precisar in-
tubación traqueal, y el aborto espon-
táneo del feto a las ocho semanas de 
gestación. Conclusión. Sólo hay dos 
casos publicados hasta la actualidad 
que describan la relación entre SGB e 
infección por citomegalovirus en el 
embarazo, asociado a un mal pronós-
tico para el feto. El SGB es un trastor-
no neurológico grave en el que es im-
portante un diagnóstico y tratamien-
to temprano. La incidencia de SGB es 
similar en pacientes embarazadas que 
en la población general. Muchos estu-
dios concluyen que el curso de SGB en 
una gestante es favorable tanto para 
ella como para el feto. Sin embargo, 
el subtipo de SGB y el trimestre de 
embarazo podrían explicar resultados 
distintos. 

57.

Lesión del nervio torácico largo 
en relación con actividades 
deportivas: serie de tres casos

Moreno Galera MM, Díaz Cano G, 
Villadóniga Zambrano M, Cabañes 
Martínez L 

Hospital Universitario Fundación Jiménez 
Díaz. Hospital Universitario Ramón y Cajal. 
Madrid.

Introducción. La escápula alada es un 
fenómeno inusual cuya causa más 
frecuente es un daño en los nervios 
torácico largo o espinal. Las causas de 
una parálisis del nervio torácico largo 
son diversas (traumáticas o no trau-
máticas), incluyendo la práctica de al-
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gunos deportes (como baloncesto, te-
nis o tiro con arco), pero hay pocos 
casos descritos en la bibliografía. Ca-
sos clínicos. Se describe una serie de 
tres pacientes derivados a la Unidad 
de Neurofi siología Clínica durante un 
año (octubre de 2017 a octubre de 
2018) con clínica de escápula alada 
(con desviación medial) en relación 
con la práctica de sendas actividades 
deportivas: body combat, levantamien-
to de pesas y fl exiones. La exploración 
de estos pacientes se llevó a cabo uti-
lizando el mismo protocolo de ENG y 
EMG, y fueron diagnosticados de le-
sión aislada del nervio torácico largo. 
El resto de pruebas complementarias 
no reveló ningún hallazgo patológico. 
Conclusión. Aunque la incidencia de 
la lesión aislada del nervio torácico 
largo es baja, resulta esencial tener 
en cuenta esta entidad en el diagnós-
tico diferencial de la escápula alada, 
especialmente si hay un antecedente 
de práctica deportiva.

58.

Neuropatía tomacular: 
a propósito de un caso

Rodríguez Rodríguez N, Benito Calvo M, 
Iglesias Alonso L, Ameyugo Fernández 
del Campo E, González Garés M, Martín 
Albarrán S, González Hidalgo M 

Hospital Clínico San Carlos. Madrid.

Introducción. La neuropatía tomacu-
lar es un trastorno de herencia auto-
sómica dominante cuyo diagnóstico 
se basa en la presencia de neuropa-
tías focales recurrentes, en relación 
con traumatismos leves o compresio-
nes, y en la historia familiar. Con las 
pruebas electrofi siológicas se demues-
tran las latencias dislates prolongadas 
en estos nervios, como expresión de 
una polineuropatía sensitivomotora 
desmielinizante, y la confi rmación diag-
nóstica la da la presencia de la muta-
ción PMP22. Caso clínico. Mujer de 46 
años, que consulta por pérdida de 
fuerza en ambos meñiques, con dolor 
en la cara cubital de antebrazos y ma-
nos, tras cargar peso durante una mu-
danza. Asocia acúfeno pulsátil bilate-
ral y episodios de mareo de instantes 
de duración. En el estudio neurofi sio-
lógico se objetivan datos de ENG com-

patibles con polineuropatía sensitivo-
motora de tipo desmielinizante de 
miembros superiores, más marcada 
en puntos de presión de los nervios, y 
en el momento actual presenta sig-
nos de síndrome del túnel del carpo 
bilateral motor y sensitivo y signos de 
atrapamiento del nervio cubital dere-
cho en canal de Guyón y de ambos 
nervios cubitales en el canal epitro-
clear, de predominio motor. Se am-
plía el estudio a los miembros inferio-
res y se objetivan datos de ENG com-
patibles con afectación de tipo axo-
nal/desmielinizante del segmento dis-
tal de ambos nervios ciáticos poplíteos 
externos y peroneos superfi ciales en 
su trayecto por el retináculo de los ex-
tensores, con amiotrofi a del músculo 
pedio del miembro inferior izquierdo. 
Conclusión. Debe sospecharse una 
neuropatía tomacular en pacientes 
con neuropatías focales recurrentes, 
que se resuelven espontáneamente 
en la mayoría de casos y son causa-
das por traumatismos leves o com-
presiones. Conviene ampliar el estu-
dio a otras regiones, pues son pacien-
tes que conviven durante años con 
síntomas a los que dejan de dar im-
portancia por familiarizarse con ellos, 
y pensar en dichas regiones para rea-
lizar un buen diagnóstico diferencial y 
así evitar intervenciones quirúrgicas 
innecesarias. El carácter hereditario ha-
ce conveniente ampliar el estudio a los 
familiares.

59.

Neuropatía axonal motora aguda: 
a propósito de dos casos

Rodríguez Rodríguez N, Benito Calvo M, 
Iglesias Alonso L, Ameyugo Fernández 
del Campo E, González Garés M, Martín 
Albarrán S, González Hidalgo M 

Hospital Clínico San Carlos. Madrid.

Introducción. La neuropatía axonal 
motora aguda (AMAN) es una forma 
axonal motora pura del síndrome de 
Guillain-Barré (SGB). La clínica de ini-
cio suele ser la aparición aguda de de-
bilidad muscular y arrefl exia y la evo-
lución clínica tiende a ser más grave 
que en la polirradiculoneuropatía des-
mielinizante infl amatoria aguda (for-
ma más frecuente de SGB). Casos clí-

nicos. Caso 1: varón de 50 años que, 
tras un cuadro febril con diarrea hace 
10 días, es remitido por un cuadro de 
debilidad rápidamente progresiva de 
las cuatro extremidades, sin afecta-
ción facial, deglutoria ni esfi nteriana, 
y sin clínica sensitiva relevante. El es-
tudio neurofi siológico objetiva datos 
de ENG demostrativos de polineuro-
patía exclusivamente motora de tipo 
mixto y claro predominio axonal, gra-
ve en los miembros superiores y muy 
grave en los inferiores. En EMG se ob-
jetivan abundantes signos de dener-
vación aguda en la actualidad en va-
rios grupos musculares como expre-
sión de una lesión axonal aguda en 
evolución, compatibles todos ellos con 
una AMAN. Caso 2: mujer de 54 años, 
ingresada desde hace dos meses por 
neumonía adquirida, asociando insu-
fi ciencia cardíaca congestiva y fi brila-
ción auricular. Súbitamente, comien-
za con un cuadro de debilidad rápida-
mente progresiva de miembros infe-
riores y superiores y arrefl exia univer-
sal, sin afectación facial, deglutoria ni 
esfi nteriana. El estudio neurofi sioló-
gico objetiva datos de ENG/EMG de-
mostrativos de una polineuropatía ex-
clusivamente motora de tipo axonal, 
muy grave en miembros superiores e 
inferiores, sin signos de denervación 
en la actualidad como expresión de 
lesión axonal aguda en evolución, da-
do que la evolución clínica es de cinco 
días, compatible con una AMAN. Con-
clusión. Aunque en el momento agu-
do, la clínica y semiología siguen siendo 
las herramientas diagnósticas primor-
diales para iniciar el tratamiento pre-
cozmente, los estudios neurofi siológi-
cos son el instrumento principal para 
diferenciar entre SGB axonal y des-
mielinizante y para el control evoluti-
vo de estos pacientes.

60.

Análisis electrofi siológico 
de un grupo de pacientes con 
esclerosis lateral amiotrófi ca 

López García R, Parra Escorihuela S, 
Orenga Orenga JV, Ghinea AD, 
Leal Galicia DE, Badenes Lengua M, 
Grande González R

Hospital General de Castellón.

Introducción. La esclerosis lateral amio-
trófi ca (ELA) es una enfermedad neu-
rodegenerativa que afecta predomi-
nantemente a la neurona motora. El 
diagnóstico es clínico y el estudio elec-
tromiográfi co (EMG) es útil para des-
cartar otras enfermedades y confi r-
mar la sospecha clínica. Los hallazgos 
más frecuentes son la afectación de 
las conducciones motoras y la dener-
vación activa, siendo los criterios más 
aceptados los del Escorial y Awaji. Pa-
cientes y métodos. Estudio retrospec-
tivo de todos los pacientes incluidos 
en la unidad de ELA de nuestro hospi-
tal (2011-2018). Se recogieron los da-
tos clínicos, parámetros EMG y núme-
ro de estudios necesarios para cum-
plir criterios del Escorial/Awaji. Resul-
tados. Fueron incluidos 69 pacientes, 
36 hombres y 33 mujeres, con una 
edad media de 62,6 años (rango: 27-
87 años). El tipo más frecuente fue 
ELA clásica (78,3%) y los fenotipos de 
inicio más frecuentes fueron bulbar 
(36,2%), en miembros superiores (29%) 
y en miembros inferiores (18,8%). De 
los 57 pacientes con EMG disponible 
en un hospital público de la comuni-
dad, 15 necesitaron más de un estudio 
para llegar al diagnóstico. Un 19,3% 
presentaron alteración en las conduc-
ciones sensitivas y un 26,3% en ondas F. 
El nervio motor más alterado fue el 
mediano y la región con denervación 
activa más frecuente fue la cervical. 
Se observaron fasciculaciones en el 
70,2% de los pacientes. Fueron diag-
nosticados cumpliendo criterios del 
Escorial 41 pacientes (34 en el primer 
estudio) y aplicando criterios de Awaji 
se llegó al diagnóstico en cuatro pa-
cientes más. Conclusión. La alteración 
en las conducciones sensitivas y on-
das F con clínica compatible no debe 
excluir el diagnóstico de ELA. Es con-
veniente controlar evolutivamente a 
los pacientes con sospecha clínica que 
no cumplan criterios diagnósticos, y 
la aplicación de los criterios de Awaji 
permite adelantar el diagnóstico en 
un porcentaje de pacientes.
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61.

Mielopatía y polirradiculoneuritis 
como efecto adverso de 
quimioterapia intratecal: 
presentación de un caso

Ghazizadeh-Monfared Croigny Z, 
Alfonso Puentes N, Aguilar Rosales CI, 
Monge Márquez E, Agudo Herrera R, 
Barbero Bordallo N, López Gutiérrez I

Hospital Universitario Rey Juan Carlos. 
Móstoles, Madrid.

Introducción. La mielopatía y polirra-
diculoneuritis son complicaciones gra-
ves, e infrecuentes, del tratamiento con 
quimioterapia intratecal (metotrexa-
to y citarabina) en pacientes con tu-
mores de origen hematológico (del 
sistema nervioso central). Caso clíni-
co. Varón de 67 años, con linfoma ce-
rebral primario, resecado y tratado 
con quimioterapia esquema Matrix 
(cuatro ciclos) y autotransplante de 
médula ósea, con remisión completa 
y seguimiento por Hematología. Reci-
be quimioterapia intratecal previa al 
autotransplante y un mes después co-
mienza de forma progresiva con debi-
lidad en miembros inferiores. Se obje-
tiva ataxia sensitiva, nivel sensitivo 
D9 y necesidad de sonda vesical. Se 
realizan EMG y potenciales evocados 
somatosensitivos. Empeoramiento pro-
gresivo hasta presentar paraparesia, 
ascenso del nivel sensitivo a D3 y apa-
rición de sintomatología en miembros 
superiores, con necesidad de nuevo 
estudio neurofi siológico. Primera va-
loración: se descarta afectación estruc-
tural con RM de neuroeje. El primer 
estudio ENG, mes y medio después 
del inicio clínico, muestra algunas res-
puestas en límites inferiores de la nor-
malidad o levemente patológicas. Po-
tenciales evocados somatosensitivos 
ausentes desde tibiales posteriores. 
Alta como paraparesia subaguda y 
afectación cordonal posterior, suges-
tivos de mielotoxicidad por meto-
trexato. Segunda valoración: progre-
sión clínica a paraplejía y ataxia sensi-
tiva en miembros superiores. El estudio 
neurofi siológico, cuatro meses después 
del inicio clínico, muestra polineuro-
patía mixta, sensitivomotora, de pre-
dominio axonal, simétrica, dependien-
te de longitud, moderada, con abun-

dante denervación aguda en los miem-
bros inferiores. Se inicia corticoterapia, 
sin mejoría. Conclusión. Los estudios 
neurofi siológicos son útiles en la de-
tección precoz de neurotoxicidad en 
pacientes tratados con quimioterapia 
intratecal. Sería interesante valorar 
su indicación, antes y durante el trata-
miento con quimioterapia potencial-
mente neurotóxica.

62.

Manejo de pacientes con 
marcapasos o desfi briladores 
automáticos implantados 
en la realización de técnicas 
neurofi siológicas: protocolo 
en nuestro centro

Postigo Pozo MJ, Fernández Sánchez VE, 
Fernández Lozano JA, Muñoz Bono J, 
Olea Jiménez V, Quesada García G, 
Vergara Carrasco L

Hospital Regional Universitario de Málaga. 
Málaga. 

Introducción. Tradicionalmente ha cons-
tituido una contraindicación relativa o 
absoluta la realización de técnicas neu-
rofi siológicas en pacientes con dispo-
sitivos tipo marcapaso o desfi brilado-
res automáticos implantados (DAI). 
Objetivo. Protocolizar el modo de ac-
tuación para la realización de estu-
dios neurofi siológicos en pacientes 
con marcapasos o DAI. Pacientes y 
métodos. Estudio descriptivo y pros-
pectivo de diez pacientes con marca-
pasos o DAI, recibidos en nuestra uni-
dad entre enero y septiembre de 2019 
para estudios neurofi siológicos con 
estimulación eléctrica (electroneuro-
grafía, estimulación repetitiva, poten-
ciales evocados somatosensitivos) o 
magnética (potenciales evocados mo-
tores transcraneales). Durante los es-
tudios, los pacientes fueron monitori-
zados en la Unidad de Ictus con elec-
trocardiograma y vía intravenosa. Un 
intensivista controló los posibles cam-
bios que las técnicas neurofi siológicas 
generaron en los dispositivos implan-
tados en el paciente y actuó en caso 
necesario. Se establecieron los requi-
sitos técnicos en los dispositivos im-
plantados y en la realización de los es-
tudios neurofi siológicos (no promediar 
las respuestas sensitivas, no subir a 1 ms 

de duración, respuestas F y H con in-
tervalo interestímulo > 10 s) para que 
los pacientes no sufrieran ningún ries-
go. Resultados. Se registraron los cam-
bios que las estimulaciones produje-
ron en los dispositivos implantados 
durante la realización de las técnicas 
neurofi siológicas. No se registró nin-
gún cambio en los dispositivos. Con-
clusiones. La realización de estudios 
neurofi siológicos en pacientes con 
marcapasos o DAI es seguro si se cum-
plen los requisitos técnicos adecuados 
de intervalo interestímulo y duración 
de los estímulos. Este protocolo de ac-
tuación durante la realización de téc-
nicas neurofi siológicas en pacientes 
con marcapasos o DAI permite efec-
tuarlas con seguridad y fi abilidad.

63.

Síndrome de Arlequín: estudios 
neurofi siológicos en dos casos

Corral Pérez F, Luengo Solano S, 
García de la Rocha ML 

Hospital Nuestra Señora del Prado. 
Talavera de la Reina, Toledo.

Introducción. El síndrome de Arlequín 
es un raro trastorno disautonómico 
cuyo síntoma cardinal es la ausencia 
de enrojecimiento y sudoración facial 
unilateral ante determinados estímu-
los como el calor o el esfuerzo físico, 
debido a una disfunción ipsilateral de 
la vía simpática vasodilatadora y su-
domotora. Suele ser de carácter be-
nigno e idiopático, aunque está des-
crita su relación con patologías es-
tructurales cráneocervicales, incluso 
tumorales. En nuestros casos, la neu-
roimagen no mostraba hallazgos des-
tacables. Puede asociarse con síndro-
me de Horner, pupila tónica, anhidro-
sis segmentaria o arrefl exia. Casos clí-
nicos. Caso 1: mujer de 48 años que, 
cuando realiza ejercicio, especialmen-
te en los meses calurosos, se le enro-
jece y suda notablemente la hemica-
ra izquierda, además de sensación de 
‘frialdad’ constante de la mano dere-
cha. Destaca la presencia de un sín-
drome de Horner derecho que revier-
te con colirios de apaclonidina al 0,5% 
y denilefrina al 1%, y que orienta a 
una afectación posganglionar. Caso 2: 
varón de 44 años, con antecedentes 

de hepatitis alcohólica, remitido por 
sudor, quemazón y enrojecimiento de 
la hemicránea izquierda, especial-
mente si hace mucho calor o si toma 
algo caliente o picante. También re-
fi ere sensación de frialdad y ‘calam-
bres’ en las piernas. En ambos casos, 
la respuesta simpaticocutánea está 
alterada en la extremidad ipsilateral 
al lado que no suda; en el segundo 
caso, es un dato de valor porque al no 
presentar síndrome de Horner la dis-
función se localiza preganglionar. En 
ambos no se detecta hipotensión ortos-
tática. La variabilidad del intervalo R-R 
es normal, tanto en la respiración 
profunda como en la maniobra de 
Valsalva, y en los dos casos el refl ejo 
H está abolido. En el primer caso, los 
potenciales evocados somatosensiti-
vos desde miembros superiores fue-
ron normales. Conclusión. En el sín-
drome de Arlequín, la realización de 
estudios neurofi siológicos ayuda a to-
pografi ar el nivel de afectación en es-
ta entidad heterogénea y, de esta ma-
nera, seleccionar mejor los estudios 
de neuroimagen que descarten una 
causa estructural.

64.

Neuropatía motora con bloqueos 
de conducción en el contexto de 
infección por Rickettsia conorii

Luna Mateos M, Martín Muñoz L, 
González Arnau N, Puig Casadevall M, 
Márquez Daniel F, Álvarez Bravo G 

Hospital Universitari Josep Trueta. Girona.

Introducción. Las infecciones por Ric-
kettsia conorii son en su mayoría be-
nignas. En el 10% de los casos se pue-
den asociar síntomas neurológicos, 
especialmente en forma de encefali-
tis. La afectación del sistema nervioso 
periférico se considera extremada-
mente rara. Caso clínico. Paciente de 
46 años, con antecedente de posible 
picadura de artrópodo, que presentó 
celulitis en el pie derecho con lesión 
central necrótica y ulcerada, recibien-
do inicialmente tratamiento con amo-
xicilina-clavulánico y corticoides y, 
posteriormente, doxiciclina ante la 
sospecha de rickettsiosis. A los 20 días 
de evolución, inició un cuadro de te-
traparesia de predominio distal, con 
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arrefl exia. Se solicitó analítica com-
pleta con serologías y se remitió para 
valoración neurológica y electromio-
gráfi ca (EMG). Se detectaron valores 
positivos de IgM para R. conorii. La ex-
ploración neurológica mostró tetra-
paresia distal y arrefl exia global, sin 
alteraciones sensitivas. La electroneu-
rografía (ENG) al mes y medio de ini-
cio de la clínica neurológica mostró 
normalidad de los valores sensitivos 
en extremidades superiores e inferio-
res. La ENG motora de los nervios es-
tudiados (ciático poplíteo externo e 
interno, mediano y cubital bilatera-
les) mostró respuestas distales de am-
plitudes adecuadas, con presencia de 
bloqueos de conducción distales en 
todos ellos. No se observaron signos 
de denervación en la EMG. Los EMG 
posteriores presentaron mejoría. Con-
clusión. Se describen los hallazgos y 
evolución EMG en un paciente afecto 
de infección por R. conorii, con una 
neuropatía motora con bloqueos que, 
según nuestra revisión, no se encuen-
tra descrita en la bibliografía.

65.

Diagnóstico de distrofi a miotónica 
en un neonato pretérmino

Luna Mateos M, Martín Muñoz L, 
González Arnau N, Sánchez Fernández M, 
Casas Satre C, Jiménez Cañadas E 

Hospital Universitari Josep Trueta. Girona.

Introducción. La distrofi a miotónica 
congénita es un trastorno hereditario 
con afectación multisistémica, siendo 
la hipotonía el rasgo distintivo. Se ca-
racteriza por manifestación precoz y 
mal pronóstico. La presencia de asfi xia 
perinatal concomitante puede enmas-
carar el diagnóstico. Caso clínico. Neo-
nato pretérmino (33 + 6 semanas de 
gestación), nacido por cesárea por co-
rioamnionitis materna. APGAR 0/3/5 
y pH de cordón 7,1. Requiere ventila-
ción mecánica invasiva. Ante la sospe-
cha clínica de encefalopatía hipóxica 
perinatal, se inicia estudio. Se practi-
ca ecocardiograma, resonancia mag-
nética cerebral y electroencefalogra-
mas (EEG) seriados. Ante la persisten-
cia de hipotonía, se practica estudio 
electromiográfi co (EMG) a la paciente 
y a la madre. Al nacimiento, la pacien-

te presentaba signos clínicos de esta-
dio III de encefalopatía hipóxico-isqué-
mica. El ecocardiograma no mostró ha-
llazgos relevantes. La monitorización 
cerebral con EEG de amplitud integra-
da mostró un patrón de baja ampli-
tud alternando con patrón de brote-
supresión. Los EEG convencionales se-
riados mostraron inicialmente patro-
nes que no correspondían a la edad 
gestacional, que mejoraron progresi-
vamente. La resonancia magnética ce-
rebral no mostró signos de hipoxia gra-
ve. Ante la disociación clínica y los re-
sultados de las diferentes exploracio-
nes, se amplió estudio para descartar 
patología neuromuscular. El estudio 
electroneurográfi co resultó normal pa-
ra la edad. El estudio EMG mostró 
abundante actividad espontánea, de 
morfología errática en la musculatura 
explorada, de predominio distal. Ante 
la sospecha de patología neuromus-
cular congénita, se practicó estudio 
familiar. La EMG de la madre fue com-
patible con distrofi a miotónica. El es-
tudio genético confi rmó el diagnósti-
co de distrofi a miotónica de Steinert. 
La paciente fue exitus a los 34 días de 
vida. Conclusión. Los estudios neuro-
fi siológicos (EEG y EMG) han permiti-
do diagnosticar una enfermedad neu-
romuscular en un neonato prematuro 
con hipotonía y sospecha de encefalo-
patía hipóxico-isquémica perinatal.

66.

Neuropatía cubital 
asociada a herpes zóster: 
presentación de un caso

Díaz Pérez RA, Calvo Calleja P, 
Gutiérrez Trueba MA 

Hospital Universitario de Cabueñes. Gijón. 

Introducción. El herpes zóster es una 
enfermedad infecciosa debida a la 
reactivación del virus varicela zóster. 
Produce dolor y rash vesicular en la 
distribución de un dermatoma, gene-
ralmente torácico o lumbar. La com-
plicación neurológica más frecuente 
es la neuralgia postherpética. Se esti-
ma que el 0,5-5% de los casos se aso-
cian con una paresia segmentaria. Las 
mononeuropatías por herpes zóster 
fuera del territorio craneal son excep-
cionales. Caso clínico. Varón de 81 años, 

que presenta exantema con múltiples 
ampollas de inicio en la axila dere-
cha, extendiéndose posteriormente a 
la región pectoral y el lado interno del 
brazo, con otras vesículas/pústulas de 
menor tamaño en otras regiones cor-
porales, además de parestesias, do-
lor, rigidez de nuca y febrícula, sin otros 
síntomas neurológicos. Valorado en 
urgencias, es diagnosticado de her-
pes zóster diseminado con meningo-
encefalitis asociada. Se pauta trata-
miento antivírico con aciclovir duran-
te tres semanas, con mejoría inicial. 
En las semanas posteriores presenta 
debilidad progresiva en la mano dere-
cha e hipoestesia en cuarto y quinto 
dedos. Se realiza estudio neurofosio-
lógico del miembro superior derecho. 
Se observa alteración en los paráme-
tros de conducción motora y sensitiva 
limitada al nervio cubital derecho, con 
rasgos axonales. El estudio EMG mues-
tra signos de denervación aguda y 
pérdida de unidades motoras en la 
musculatura distal dependiente de di-
cho nervio. Conclusión. La neuropatía 
cubital es una complicación excepcio-
nal del herpes zóster que puede con-
fundirse con una neuropatía por atra-
pamiento o radiculopatía. El estudio 
neurofi siológico es una herramienta 
imprescindible para el diagnóstico di-
ferencial de otras causas de paresia. 
Es importante establecer un diagnós-
tico correcto para evitar cirugías inne-
cesarias y sus riesgos asociados.

67.

Potenciales de fi bra cercana: 
una nueva forma de evaluar la 
morfología y estabilidad de los 
potenciales de unidad motora

Garnes-Camarena Estruch O a, Stashuk DS b

a Fundación Jiménez Díaz. Madrid. 
b Waterloo University. Ontario, Canadá.

Introducción. La caracterización elec-
tromiográfi ca clásica de las unidades 
motoras se basa en aspectos morfoló-
gicos de los potenciales de unidad 
motora (PUM), mientras que las ca-
racterísticas intrínsecas de las unida-
des motoras sólo se pueden evaluar 
parcialmente mediante técnicas más 
complejas (p. ej., SF-EMG). Se propo-
nen nuevos conceptos que evalúan las 

propiedades intrínsecas de las unida-
des motoras en cuanto a morfología y 
estabilidad. Se defi ne un potencial de 
fi bra cercana (NF-MUP) como la suma 
de los potenciales de las fi bras muscu-
lares próximas al electrodo de regis-
tro. Los NF-MUP se obtienen aplican-
do un fi ltro similar al usado para el SF-
EMG. La duración-NF y dispersión-NF 
son medidas que evalúan la disper-
sión temporal de los potenciales de 
las fi bras musculares; el MUP segment 
jitter (MSJ)-NF es un marcador de la 
estabilidad de los potenciales de las 
fi bras musculares. El empleo de mo-
delos de simulación de EMG ofrece un 
escenario idóneo para la validación 
interna de los nuevos parámetros NF. 
Pacientes y métodos. Mediante un si-
mulador de EMG (Karlsson y Stalberg 
v. 3.6) se generaron 465 señales EMG, 
cada una compuesta por cuatro uni-
dades motoras. Se emplearon diferen-
tes tamaños de unidad motora (entre 
100 y 300 fi bras), diferentes valores 
de jitter (20-80 μs) y tres diferentes 
posiciones del electrodo de registro 
respecto a la placa terminal (5, 20 y 
55 mm). Las señales generadas se ana-
lizaron usando el programa DQEMG. 
Adicionalmente se generaron diez mo-
delos de unidades motoras alteradas 
para comparar la sensibilidad de los 
parámetros NF frente a la evaluación 
EMG estándar. Resultados. Los pará-
metros NF permiten clasifi car con exac-
titud las unidades motoras como nor-
males o patológicas. La duración-NF y 
dispersión-NF ofrecen información de-
tallada sobre la morfología de las uni-
dades motoras (p. ej., dispersión de la 
placa motora terminal, diámetro de las 
fi bras musculares y velocidad de con-
ducción), mientras que el MSJ-NF de-
termina la estabilidad de las unidades 
motoras. Conclusión. Los nuevos pa-
rámetros NF-MUP aportan información 
sobre aspectos morfológicos y neuro-
fi siológicos de sus correspondientes 
unidades motoras que pueden contri-
buir al diagnóstico de la patología neu-
romuscular.
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68.

Evaluación neurofi siológica 
en la parálisis periódica: 
¿es posible el diagnóstico fuera 
de los episodios de debilidad?

Grande Martín A, García García J, Díaz 
Maroto-Cicúendez I, Guerrero Solano JL, 
Moreno Martínez Y 

Hospital General Universitario de Albacete.

Introducción. Las parálisis periódicas 
suponen un reto diagnóstico por su 
rareza como trastorno neuromuscu-
lar, los episodios de debilidad que a 
menudo son focales y, sobre todo, la 
normalidad de las pruebas comple-
mentarias entre las crisis. No obstan-
te, un buen apoyo diagnóstico puede 
obtenerse a través de diversos tests 
provocativos, como la sobrecarga oral 
de glucosa o la administración de in-
sulina, no exentos de riesgos, o el test 
de ejercicio largo que, junto a la elec-
tromiografía, es sin duda de elección 
por su seguridad y alta especifi cidad. 
Casos clínicos. Se presentan dos casos 
con sospecha de parálisis periódica 
evaluados en nuestro laboratorio fue-
ra de los episodios de debilidad, asin-
tomáticos. Caso 1: paciente de 16 años, 
que sólo había tenido un episodio de 
debilidad, generalizada, la noche an-
terior tars haber ingerido gran canti-
dad de pizza y por el que fue valorado 
en urgencias; se evidenció una gran 
elevación de creatincinasa e hipopo-
tasemia y la clínica remitió en las si-
guientes horas, de forma gradual y 
paralela a la reposición de las cifras 
de potasio. Caso 2: paciente de 28 años 
que relataba haber presentado, en 
los últimos 7-8 años, unos diez episo-
dios de debilidad en regiones proxi-
males de miembros inferiores, con 
duración variable, algunos de ellos 
muy intensos hasta el punto de preci-
pitarle la caída; sin embargo, nunca 
acudió a urgencias y por ello descono-
cemos los valores de potasio sérico 
durante dichos episodios. En ambos, 
la realización del test de ejercicio lar-
go no sólo permitió apoyar el diag-
nóstico de sospecha, sino que tam-
bién orientó hacia la canalopatía mus-
cular concreta, en los dos con relación 
a mutaciones en el gen SCNA4¸ y en 
un segundo tiempo confi rmadas en el 

análisis genético dirigido. Conclusión. 
En las parálisis periódicas, la electro-
miografía y, sobre todo, el test de 
ejercicio largo, prueba diagnóstica pro-
vocativa sin riesgos asociados, tienen 
un papel fundamental en su reconoci-
miento fuera de los episodios de debi-
lidad. Además, permiten la diferen-
ciación de los distintos subtipos y la 
orientación del estudio genético.

69.

Variante faringocervicobraquial 
del síndrome de Guillain-Barré

Rodríguez Ulecia I, Martín Bujanda B, 
Ibiricu Yanguas A, García de Gurtubay 
Galligo I, Pérez Rodríguez D, Martín 
Bujanda M, Carrera Aramberri B 

Complejo Hospitalario de Navarra. Pamplona.

Introducción: El síndrome de Guillain-
Barré  (SGB) es una polirradiculopatía 
aguda inmunomediada caracterizada 
típicamente por una parálisis simétri-
ca ascendente rápidamente progresi-
va, que se acompaña de disestesias en 
las extremidades y arrefl exia. No obs-
tante, existen formas locorregionales 
poco frecuentes, como la variante fa-
ringocervicobraquial, cuya forma de 
presentación es una debilidad rápida-
mente progresiva de cuello, hombros, 
musculatura proximal de miembros 
superiores y orofaringe, con arrefl exia 
o hiporrefl exia, al menos de miem-
bros superiores, conservando la fuer-
za en los miembros inferiores. Caso 
clínico. Varón de 23 años, que acudió 
a urgencias por debilidad cervical y de 
extremidades superiores, con incapa-
cidad para deglutir, parálisis facial bi-
lateral e insufi ciencia respiratoria agu-
da rápidamente progresiva. Se le rea-
lizaron estudios de electroneurogra-
fía, onda F y electromiografía seria-
dos al inicio de los síntomas y tras 10 y 
20 días de evolución. El estudio inicial 
permitió el diagnostico de variante fa-
ringocervicobraquial del SGB, apoya-
do con antecedente de un cuadro 
gastrointestinal por Campylobacter je-
juni y la detección de IgG anti-GT1a y 
GQ1b. En los estudios neurofi siológi-
cos secuenciales se objetivó en las pri-
meras 24 horas tras el ingreso una 
disminución de la persistencia de la 
onda F del nervio cubital y ausencia 

de refl ejos trigeminofaciales, progre-
sando a los 10 días hacia un descenso 
de la amplitud de ambos cubitales y 
ausencia de ondas F en las extremida-
des superiores. A los 20 días se nor-
malizaron los parámetros de conduc-
ción y de la onda F en dichas extremi-
dades, persistiendo la ausencia de re-
fl ejos trigeminofaciales, ya ausentes 
desde el inicio del cuadro. Conclusión. 
Esta variante, aunque poco frecuente, 
presenta un patrón clínico y unos cri-
terios diagnósticos bien defi nidos, con 
hallazgos en los estudios neurofi sioló-
gicos cruciales para el diagnóstico, los 
cuales son importantes de reconocer 
para poder iniciar de forma precoz el 
tratamiento y mejorar el pronóstico.

70.

Coexistencia en el tiempo 
de neuropatía axonal 
motora aguda pediátrica: 
una extraña asociación

Rodríguez Ulecia I, Ibiricu Yanguas A, 
Martín Bujanda B, Pérez Rodríguez D, 
García de Gurtubay Galligo I, Pabón 
Meneses R 

Complejo Hospitalario de Navarra. Pamplona.

Introducción. El síndrome de Guillain-
Barré (SGB) es la causa más común 
de parálisis fl ácida aguda infantil. Se 
defi ne como una parálisis fl ácida arre-
fl éxica aguda y se clasifi ca principal-
mente en cuatro subgrupos: polirra-
diculopatía aguda infl amatoria des-
mielinizante, neuropatía axonal sen-
sitivomotora aguda, neuropatía axo-
nal motora aguda (AMAN) y síndrome 
de Miller Fisher. La AMAN, dentro del 
espectro del SGB, suele manifestarse 
con debilidad muscular progresiva y 
ausencia de refl ejos. Se han descrito 
casos de SGB con clínica atípica, con 
afectación de pares craneales. Casos 
clínicos. Se presentan los casos de dos 
pacientes pediátricos, de 4 y 5 años, 
ingresados la misma semana y com-
partiendo antecedentes de cuadro de 
mononucleosis las semanas previas, 
que comienza con un cuadro de tetra-
paresia fl ácida arrefl éxica de rápida 
evolución en las primeras 24-36 ho-
ras. El primero de ellos presenta sinto-
matología pseudobulbar. En ambos, 
ante la sospecha de SGB, se comple-

menta estudio con RM, que muestra 
signos de radiculitis inespecífi ca en la 
cola de caballo, y punción lumbar y 
analítica de sangre, que resultan ano-
dinos. Se realiza estudio neurofi sioló-
gico, que muestra afectación exclusi-
vamente motora y axonal compatible 
con polirradiculoneuritis aguda tipo 
AMAN. Los estudios serológicos obje-
tivan serología positiva para IgG VEB. 
Se complementa el estudio con anti-
cuerpos antigangliósidos, siendo posi-
tivo para IgG anti-GD1a. Conclusión. Epi-
demiológicamente, la variante AMAN 
del SGB es infrecuente en la población 
pediátrica y suele asociarse con un peor 
pronóstico. El mecanismo patógeno 
de reversibilidad con afectación del 
nodo de Ranvier explicaría una mejor 
recuperación con un tratamiento pre-
coz. Los estudios neurofi siológicos se-
riados adquieren mayor relevancia pa-
ra un primer enfoque diagnóstico, la 
consecuente clasifi cación fi siopatoló-
gica y una adecuada orientación pro-
nóstica.

71.

Diagnóstico diferencial 
de escápula alada: causas 
neurológicas y no neurológicas

Arranz Arranz B, Vaduva RC

Hospital General Universitario Gregorio 
Marañón. Madrid. 

Introducción. La escápula alada es una 
alteración poco frecuente de la cintu-
ra escapular por la cual la escápula se 
separa de la pared torácica y se obje-
tiva una protrusión hacia fuera de su 
borde medial. Entre las causas de es-
cápula alada se encuentran las de ori-
gen neurógeno, siendo las más frecuen-
tes la lesión de los nervios accesorio 
espinal y torácico largo, que llevan la 
inervación a los músculos trapecio y 
serrato anterior, respectivamente, y de 
forma más infrecuente, la lesión del 
nervio escapular dorsal, que inerva a 
los músculos elevador de la escápula, 
romboides mayor y menor. Otras cau-
sas que no se ven habitualmente en 
la consulta de electromiografía son la 
escápula alada congénita por falta de 
migración distal durante el periodo em-
briológico (deformidad de Sprengel), 
agenesia muscular congénita, de ori-
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gen traumático (fracturas y defectos 
de consolidación de fracturas escapu-
lares, bursitis e inestabilidades gleno-
humerales, lesiones degenerativas gle-
nohumerales), sobreesfuerzo deporti-
vo (movimientos reiterativos en acti-
vidades atléticas como levantamiento 
de peso o deportes que implican lan-
zar), de origen infeccioso, tumores es-
capulares, causas iatrogénicas (mas-
tectomías con disección del nodo axi-
lar y cirugía de neumotórax espontá-
neo, anestesia posgeneral por varios 
motivos clínicos y electroshock). Casos 
clínicos. Se presentan ejemplos de 
pacientes con diferentes lesiones ner-
viosas que dieron lugar a sintomato-
logía similar en forma de escápula 
alada (una mujer de 59 años con le-
sión del nervio espinal derecho y un 
varón de 19 años con afectación del 
nervio torácico largo derecho) y un 
paciente varón de 55 años con una le-
sión no neurológica (masa subesca-
pular que protruye parcialmente con 
el desplazamiento anterior del brazo). 
A todos ellos se les realizó estudio neu-
rofi siológico. El estudio neurofi sioló-
gico permitió identifi car lesiones de 
los nervios torácico largo y espinal en 
pacientes que presentaban signo clí-
nico similar de escápula alada, con 
normalidad de parámetros neurofi -
siológicos en el paciente portador de 
una masa subescapular móvil, que re-
sultó ser un elastofi broma dorsal. Con-
clusión. El estudio neurofi siológico, la 
anamnesis dirigida y la exploración 
clínica son esenciales en el diagnósti-
co diferencial entre causas neurológi-
cas (primarias) y no neurológicas (se-
cundarias) de escápula alada. Como 
neurofi siólogos, estamos entrenados 
para detectar lesiones neurógenas, 
pero hemos de tener en cuenta otras 
etiologías y explorar adecuadamente 
al paciente.

72.

Valor del electromiograma 
en un síndrome del piriforme 
de presentación atípica

Montilla Izquierdo S, Rodríguez Jiménez M, 
Blanco Martín AB, Peña Llamas E 

Hospital Universitario La Moraleja. Madrid. 

Introducción. Se caracteriza por sínto-

mas derivados de la afectación del ner-
vio ciático por el músculo piramidal, 
normalmente debido a su contractu-
ra. El paciente suele presentar dolor 
en la parte posterior del muslo que 
no se irradia distal a la rodilla. El diag-
nóstico es de exclusión tras no encon-
trarse afectación del nervio en otra re-
gión anatómica ni justifi cación del do-
lor por otro motivo. Frecuentemente 
mejora con rehabilitación. Caso clíni-
co. Varón de 62 años, que consulta 
en Neurología por paresia en la dorsi-
fl exión del pie derecho, dolor en la re-
gión posterior de dicho miembro infe-
rior y ligera amiotrofi a de la extremi-
dad. En la exploración se observa hi-
porrefl exia de dicho miembro. En la 
RM se aprecian pequeñas protrusio-
nes discales de L4 a S1, con escasa 
afectación foraminal. Se solicita elec-
tromiograma para diagnóstico dife-
rencial de radiculopatía frente a afec-
tación del nervio ciático. Para estudio 
comparativo, en ambas extremidades 
inferiores se exploran gemelo, pero-
neo lateral largo, tibial anterior, cuá-
driceps y bíceps femoral y conduccio-
nes de los nervios peroneal profundo 
y superfi cial, tibial posterior y sural bi-
laterales, y se obtienen signos de de-
nervación en la musculatura sural de-
recha y en tibial anterior izquierdo. Al 
no haber concordancia entre la grave-
dad de los resultados del electromio-
grama y la escasa importancia de la 
resonancia de columna se decide efec-
tuar una resonancia de pelvis al sos-
pechar afectación proximal del tronco 
del ciático, encontrándose hipertrofi a 
muscular del piramidal del lado dere-
cho que provoca estenosis del aguje-
ro sacro de las raíces S1 y S2 ipsilate-
rales, lo cual justifi caría el dolor, mien-
tras que la paresia podría relacionar-
se con los hallazgos lumbares. Con-
clusión. Aunque lo más frecuente es 
que el síndrome del piramidal se de-
ba a contracturas de dicho músculo, 
puede haber variantes anatómicas 
que compriman el nervio ciático a la 
altura de la pelvis, por lo que es fun-
damental la asociación de la explora-
ción física, las técnicas radiológicas y 
el electromiograma para establecer 
un diagnóstico apropiado.

73.

Desarrollo de un sistema 
de electromiografía de barrido 
con micromotor para la 
caracterización de la unidad 
motora

Mariscal Aguilar C, Navallas Irujo J, Gila 
Useros L, Malanda Trigueros A, Rodríguez 
Falces J, García de Gurtubay Galligo I 

Complejo Hospitalario de Navarra. Escuela 
Técnica Superior de Ingenieros Industriales 
y de Telecomunicaciones de la Universidad 
Pública de Navarra. Grupo de Investigación 
en Electromiografía y Fisiología Muscular. 
Navarrabiomed. Pamplona.

Introducción. Las estudios EMG clási-
cos de la unidad motora se realizan 
desde un solo punto de registro y ob-
tienen el potencial de acción de uni-
dad motora, que se parametriza y sir-
ve de referencia para el diagnóstico. 
Las propuestas de registrar este poten-
cial desde varios lugares con multielec-
trodos u otros sistemas no han pros-
perado. En el scanning-EMG (sEMG), 
Stalberg et al registran la actividad de 
una sola unidad motora a través de 
una serie de puntos situados lineal-
mente a lo largo del recorrido de un 
electrodo concéntrico de aguja micro-
motorizado, mientras que un segun-
do electrodo de fi bra aislada hace de 
trigger. Objetivo. Desarrollar y poner 
a punto un sistema de adquisición, de 
análisis automático y de representa-
ción de señales sEMG, caracterizar las 
unidades motoras y obtener paráme-
tros normales. Sujetos y métodos. El 
registro se hace con un aparato EMG 
convencional en sujetos sanos con re-
gistro en bíceps braquial, tibial ante-
rior, extensor común de los dedos y 
vasto lateral. Análisis y representación 
mediante Matlab. Se estudian pará-
metros de unidad motora como lon-
gitud de sección, fracciones, zonas si-
lentes, retardo temporal, duración, 
amplitud y complejidad de fracciones 
y correlación de los hallazgos entre 
los diferentes músculos. Resultados. 
Este motor permite gran defi nición 
por usar pasos de 50 a 5 μm. Se des-
cribe el sistema, la técnica motoriza-
da de sEMG y los hallazgos en el gru-
po estudiado, así como los sistemas 
de representación de la señal, 3D y 

topográfi ca. Conclusión. Este método 
de sEMG permite defi nir trayectorias 
que refl ejan la estructura del poten-
cial a gran escala (fracciones y zonas 
silentes) o en detalle (superposiciones). 
La morfología del perfi l permite iden-
tifi car fracciones, segmentos, exten-
sión, posición y distancia al electrodo 
de registro de las fi bras que contribu-
yen a cada unidad motora. Este siste-
ma permite variar la resolución espa-
cial y los puntos de registro mediante 
modifi caciones aplicadas al sistema 
motorizado y aporta información ex-
tra sobre parámetros anatómicos y fi -
siológicos.

74.

Infi ltración de toxina 
botulínica tipo A guiada 
por electromiografía en el 
tratamiento de la disfonía 
espasmódica

Martínez Puerto AM, Maeztu Sardiña MC, 
Díaz Manzano JA, Garnés Sánchez CM, 
Sampedro Andrada A, Vázquez Alarcón P 

Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca. 
Murcia.

Introducción. La disfonía espasmódi-
ca es un tipo de distonía que provoca 
una alteración de la voz, de causa 
neurológica central, que se manifi es-
ta con espasmos intermitentes e invo-
luntarios de las cuerdas vocales. El 
Hospital Universitario Virgen de la 
Arrixaca ha sido designado centro de 
referencia regional para el diagnósti-
co y tratamiento de este trastorno, 
habiéndose puesto en marcha una uni-
dad multidisciplinar. Casos clínicos. 
Se presentan dos casos que han sido 
vistos en dicha unidad Multidisciplinar 
y a los que se indica la infi ltración de 
toxina botulínica en las cuerdas voca-
les guiada por EMG, aportando mues-
tras de voz y videoestroboscopia. Ca-
so 1: mujer que refi ere voz con cortes 
y cambios de tono. En la exploración 
laringoscópica se encuentran espas-
mos en adducción de las cuerdas vo-
cales. Se realiza estudio EMG, con ha-
llazgo de espasmos involuntarios, y se 
procede a una primera inyección in-
tramuscular de 1,5 mU de toxina bo-
tulínica tipo A (abobotulinumtoxina) 
con guía EMG en ambos músculos ti-
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roaritenoideos. Pasados tres meses re-
gresa a la consulta y refi ere que a los 
tres días notó mejoría en la voz, pero 
le duró una semana. Se decide au-
mentar la dosis inyectando 5 mU en 
cada músculo tiroaritenoideo y la pa-
ciente informa mejoría a las dos se-
manas. Caso 2: mujer que refi ere en-
ganches en la voz con leve temblor. 
En la exploración laringoscópica se ob-
jetivan espasmos en adducción de las 
cuerdas vocales. Se procede a la prime-
ra inyección intramuscular de 5 mU 
de toxina botulínica tipo A (abobotuli-
numtoxina) con guía EMG en ambas 
cuerdas vocales, con mejoría de la voz 
en las semanas posteriores. Conclu-
sión. Las inyecciones de toxina botulí-
nica han demostrado ser el tratamien-
to más efectivo para la disfonía espas-
módica. En el Hospital Universitario Vir-
gen de la Arrixaca se realiza un abor-
daje multidisciplinar con participación 
de los servicios de otorrinolaringología, 
neurofi siología y neurología. El Servi-
cio de Neurofi siología Clínica contri-
buye guiando por EMG la infi ltración 
de la toxina, que de otro modo reque-
riría un control mediante fi brolarin-
goscopia, lo que evita la necesidad de 
anestesiar tópicamente por el impor-
tante refl ejo nauseoso que ocasiona.

75.

Síndrome de solapamiento: 
síndrome miasténico congénito 
de diagnóstico tardío en una 
paciente con miopatía congénita

Urdiales Sánchez S, Fernández Lozano G, 
Juárez Turégano A, Hoyo Santisteban V, 
Pava Bernat IC, Orizaola Balaguer PJ, 
Del Valle Quevedo ME 

Hospital Universitario Marqués de Valdecilla. 
Santander.

Introducción. Los síndromes miasté-
nicos congénitos (SMC) constituyen 
un grupo heterogéneo de enferme-
dades caracterizadas por transmisión 
anormal de la señal en la unión neu-
romuscular debido a defectos en cier-
tas proteínas. La mutación del gen 
CHRNE, que origina un défi cit o alte-
ración cinética del receptor de acetil-
colina (AChR), representa una de las 
formas más frecuentes. Se ha descrito 
la asociación de SMC y miopatía con-

génita, aunque su coexistencia es in-
frecuente. Caso clínico. Mujer de 39 
años, diagnosticada por biopsia mus-
cular en la infancia de miopatía con-
génita con atrofi a selectiva de fi bras 
tipo II, que inicia un cuadro progresi-
vo de dos años de evolución de debili-
dad muscular generalizada de predo-
minio proximal asociado a fatiga, dis-
nea, disfagia y diplopía binocular. En 
la exploración destaca facies miopáti-
cas, escoliosis, marcha anserina y amio-
trofi a de extremidades. Se solicita es-
tudio neurofi siológico con estimulación 
repetitiva y estudio genético. Creatin-
cinasa normal. Anticuerpos anti-AChR 
negativos. El estudio neurofi siológico 
muestra un patrón electromiográfi co 
de tipo miopático sin signos de activi-
dad espontánea ni descargas miotó-
nicas. La estimulación nerviosa repeti-
tiva evidencia anomalías en la trans-
misión neuromuscular con un patrón 
de afectación de tipo postsináptico. El 
estudio genético muestra dos varian-
tes p.Glu44Glyfs*3 y p.Asn452Glufs*4 
en el gen CHRNE con un patrón de he-
rencia autosómico recesiva asociado 
a miastenia congénita. La paciente fue 
tratada con piridostigmina, con bue-
na evolución. Conclusión. SMC y mio-
patía congénita son enfermedades 
caracterizadas por debilidad muscular 
cuyo diagnóstico diferencial es clínica-
mente difícil. La coexistencia de am-
bas entidades en un mismo paciente 
es infrecuente, pero pueden constituir 
la forma de presentación de un sín-
drome de solapamiento (overlap syn-
dromes). El fenotipo clínico y la esti-
mulación repetitiva permiten recono-
cer los síndromes miasténicos para, 
posteriormente, confi rmarse median-
te estudio genético.

76.

Hipertrofi a muscular focal 
como forma de presentación 
de un caso

Vaduva RC, Traba López A, 
Prieto Montalvo J 

Hospital General Universitario Gregorio 
Marañón. Madrid.

Introducción. La afectación radicular 
puede dar lugar a la aparición de va-
rios hallazgos en el electromiograma, 

siendo uno de ellos la denervación ac-
tiva o crónica. La denervación muscu-
lar tiene como consecuencia atrofi a 
muscular, pero las fi bras residuales 
que permanecen inervadas pueden 
presentar una hipertrofi a compensa-
dora. Caso clínico. Varón sin antece-
dentes de interés, salvo artrodesis L4-
L5, que es remitido para estudio por 
dolor lumbar irradiado por el territo-
rio radicular L5 y cierta debilidad en la 
extremidad inferior izquierda. En la 
exploración clínica se objetiva una hi-
pertrofi a muscular focal en el grupo 
anterior de la pierna izquierda, que 
presenta un perímetro en el punto má-
ximo de 41,5 cm en comparación con 
el lado derecho, donde es de 39,8 cm. 
El balance muscular en la extremidad 
inferior izquierda presenta 4/5 para 
la fl exión dorsal del pie y 5/5 para la 
fl exión plantar del pie, extensión de 
rodilla y fl exión de cadera, así como 
5/5 por los grupos musculares de la 
extremidad inferior derecha. El refl ejo 
osteotendinoso rotuliano izquierdo 
no se obtiene. Refl ejos osteotendino-
sos rotuliano derecho y aquíleos, pre-
sentes y simétricos. Refl ejo cutaneo-
plantar: fl exor bilateral. Se realiza el 
estudio electromiográfi co con aguja 
coaxial; en el músculo tibial anterior 
izquierdo se registran descargas repe-
titivas complejas continuas en reposo 
y, al activar el músculo, se entremez-
clan con los potenciales de unidad 
motora neurógenos, presentando un 
patrón de reclutamiento simple. Con-
clusión. La electromiografía ha de-
mostrado su gran utilidad en el diag-
nóstico de las enfermedades neuro-
musculares, siendo una herramienta 
imprescindible en el diagnóstico dife-
rencial y su correlación con la clínica, 
en este caso hipertrofi a muscular fo-
cal neurógena.

77.

Parálisis unilateral del 
nervio frénico secundaria a 
granulomatosis de Wegener

Fernández Lozano G, Juárez Turégano A, 
Urdiales Sánchez S, Pava Bernat IC, 
Hoyo Santisteban V, Orizaola Balaguer PJ 

Hospital Universitario Marqués de Valdecilla. 
Santander.

Introducción. La granulomatosis de 
Wegener es una vasculitis necrotizan-
te multisistémica que afecta a vasos 
de mediano y pequeño calibre. Afecta 
principalmente al tracto respiratorio 
superior, pulmones y riñones. La par-
ticipación del sistema nervioso perifé-
rico es frecuente, en forma de mono-
neuropatía múltiple o polineuropatía 
distal simétrica. Sin embargo, la afec-
tación exclusiva de nervio frénico rara 
vez se ha reportado en la bibliografía. 
Caso clínico. Mujer de 69 años, diag-
nosticada de granulomatosis con po-
liangeítis (granulomatosis de Wege-
ner), que ha requerido varios ingresos 
hospitalarios por reagudizaciones de 
tipo respiratorio. Consulta por un cua-
dro de disnea aguda de mínimos es-
fuerzos de un mes de evolución. En la 
exploración física, destaca hipofone-
sis en base pulmonar derecha. La ra-
diografía de tórax y la TC torácica evi-
dencian un granuloma calcifi cado en 
el lóbulo superior del pulmón derecho 
y elevación del hemidiafragma dere-
cho. Ante la sospecha de neuropatía 
frénica derecha se solicita estudio 
neurofi siológico. El estudio electrone-
urográfi co (ENG) evidencia ausencia 
de potencial motor en el hemidiafrag-
ma derecho al estímulo del nervio fré-
nico en el borde posterior del esterno-
cleidomastoideo. El potencial motor 
en el hemidiafragma izquierdo tiene 
latencia y amplitud normal. El estudio 
electromiográfi co del hemidiafragma 
derecho muestra reducción grave del 
reclutamiento de unidades motoras 
durante la respiración espontánea. ENG 
de miembros superiores e inferiores 
normal. Se descartan otras posibles 
causas de parálisis frénica. Conclusión. 
La afectación del nervio frénico secun-
daria a granulomatosis de Wegener 
es una entidad rara cuyo diagnóstico 
es de exclusión y requiere un alto ín-
dice de sospecha. El estudio neurofi -
siológico es un procedimiento valioso 
para demostrar la afectación del ner-
vio frénico y su gravedad.
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78.
Estudio electrodiagnóstico 
en la neuropatía de Baxter

Vázquez Alarcón P, Martínez Puerto AM, 
Sampedro Andrada A, Zamora Pérez D, 
De Mingo Casado P, Sáez Gallego V, 
Maeztu Sardiña C

Hospital Clínico Universitario Virgen 
de la Arrixaca. Murcia.

Introducción. El dolor en el pie puede 
plantear un amplio diagnóstico dife-
rencial (fascitis plantar, fractura por 
estrés, entesopatía, artropatía infl a-
matoria...). Una de las causas más co-
munes de dolor crónico es el atrapa-
miento de la primera rama del nervio 
plantar lateral (nervio de Baxter), sien-
do la causa de dolor en la región me-
dial del talón en el 20% de los casos. 
La resonancia magnética se puede uti-
lizar para detectar alteraciones mus-
culares asociadas con la denervación 
del nervio de Baxter, como atrofi a e 
infi ltración de grasa en el vientre de 
los músculos del pie afectados (ab-
ductor del quinto dedo, fl exor corto 
de los dedos de los pies y cuadrado 
plantar, según la variación anatómica 
del paciente). Caso clínico. Mujer de 
49 años, que sufría parestesias y do-
lor en un pie, asociado a una paresia 
del músculo abductor del quinto de-
do. La paciente había presentado una 
fascitis plantar, en ese mismo pie, tres 
meses antes. La neurografía y, en es-
pecial, la electromiografía (actividad 
espontánea durante el reposo en for-
ma de abundantes ondas agudas y fi -
brilaciones en el músculo abductor 
del quinto dedo) fueron compatibles 
con una neuropatía de Baxter. Con-
clusión. En el estudio electrodiagnós-
tico de la neuropatía de Baxter es de 
gran valor el registro de denervación 
activa en el músculo abductor del 
quinto dedo, lo que confi rma la utili-
dad de esta técnica de bajo coste en 
su diagnóstico.
 

79.

Estudio neurofi siológico 
del síndrome de Morvan: 
a propósito de un caso

Iglesias Tejedor M, Abete Rivas M, Ayuso 
Hernández MM, León Alonso-Cortés JM 

Hospital Clínico Universitario de Valladolid.

Introducción. El síndrome de Morvan 
es una canalopatía rara, caracteriza-
da por hiperexcitabilidad periférica, di-
sau tonomía y encefalopatía grave, con 
alucinaciones, amnesia e insomnio. 
Su etiología autoinmune se basa en 
la presencia de anticuerpos contra los 
canales de potasio dependientes de 
voltaje, con frecuencia asociados a 
CASPR2 y LGI1, la presencia de bandas 
oligoclonales en líquido cefalorraquí-
deo y la respuesta positiva a inmuno-
terapia. El correcto registro ENG y EMG, 
a diferencia de las pruebas de imagen 
y los primeros estudios inmunológicos, 
presentó hallazgos sutiles de irritación 
nerviosa periférica que permitieron 
dirigir los estudios clínicos. Este traba-
jo hace hincapié en la aportación ENG 
y EMG a la sospecha clínica de este ra-
ro síndrome. Caso clínico. Varón de 
60 años, sin antecedentes de interés, 
ingresado por un cuadro de dos me-
ses de evolución consistente en dolor 
generalizado de extremidades y sen-
sación de quemazón perineal, genital 
y anal. Asociaba insomnio grave y sa-
cudidas musculares faciales y de ex-
tremidades. Previamente al estudio 
neurofi siológico, se realizó estudio ana-
lítico, inmunológico, serológico y RM, 
sin evidenciarse alteraciones signifi ca-
tivas. ENG con conducciones normales, 
pero con cronodispersión en los po-
tenciales y en las respuestas F, y EMG 
en el que se evidenciaron signos sutiles 
de irritabilidad nerviosa (multipletes, 
algunas fasciculaciones y aumento de 
polifasia de algunos de los músculos), 
con el resto de parámetros normales. 
Ante los resultados neurofi siológicos 
de irritación nerviosa periférica y sos-
pecha clínica se realizó una punción 
lumbar para estudio de anticuerpos, 
resultando positivos para CASPR2. Se 
diagnosticó síndrome de Morvan y se 
pautaron inmunoglobulinas. El pacien-
te mejoró clínicamente, con estudio 
neurofi siológico de control normal. 

Conclusión. La correcta interpretación 
de los hallazgos sutiles en ENG y EMG 
es fundamental para evidenciar el ni-
vel y grado de afectación neuromus-
cular, lo que permite dirigir la sospe-
cha diagnóstica de algunas enferme-
dades neuromusculares de baja pre-
valencia.

80.
Ganglionopatía asociada 
a síndrome de Sjögren

Juárez Turégano A, Fernández Lozano G, 
Urdiales Sánchez S, Pava Bernat IC, 
Hoyo Santisteban V, Orizaola Balaguer PJ 

Hospital Universitario Marqués de Valdecilla. 
Santander.

Introducción. El síndrome de Sjögren 
primario es una enfermedad infl ama-
toria autoinmune caracterizada por un 
infi ltrado mononuclear linfocítico en 
las glándulas exocrinas que puede afec-
tar múltiples sistemas, entre ellos el sis-
tema nervioso periférico, en el 10-15% 
de los casos. La ganglionopatía es una 
neuropatía sensitiva pura producida 
por la destrucción de la neurona del 
ganglio posterior. Caso clínico. Varón 
de 76 años, que presenta un cuadro 
clínico de un mes de evolución de difi -
cultad progresiva en la coordinación 
de los movimientos en las extremida-
des y marcada inestabilidad para la 
marcha. En la exploración física pre-
senta hipopalestesia grave de las cua-
tro extremidades de predominio dis-
tal, ataxia con Romberg positivo y au-
mento de la base de sustentación y 
arrefl exia universal. En las pruebas 
complementarias realizadas destaca 
la presencia de anticuerpos anti-SSA/
Ro positivos, test de Schirmer positivo 
(0 mm) y biopsia de glándula salival 
compatible con un síndrome de Sjö-
gren. La electroneurografía sensitiva 
manifi esta ausencia de potenciales 
sensitivos periféricos y de respuestas 
evocadas somatosensoriales cortica-
les desde extremidades superiores e 
inferiores. La electroneurografía moto-
ra es normal. Se concluye así el diag-
nóstico de ganglionopatía sensitiva 
grave. Conclusión. La afectación neu-
rológica en el síndrome de Sjögren es 
rara e involucra al sistema nervioso 
central y periférico. Las manifestacio-
nes neurológicas más frecuentes son 

la neuropatía sensitiva axonal y la neu-
ropatía dolorosa de fi bra fi na. La gan-
glionopatía, causada por una infi ltra-
ción linfocitaria en el ganglio poste-
rior, es menos frecuente, pero origina 
generalmente mayor discapacidad. 
Su detección es importante, ya que pre-
cede al diagnóstico de la enfermedad 
subyacente (síndrome de Sjögren) en 
un porcentaje importante de los casos.

81.

Síndrome de canal lento

Velasco González R a, Martín Vigo A b, 
Pérez Brandariz L b 
a Hospital Universitario Lucus Augusti. Lugo. 
b Complejo Hospitalario Universitario de 
Santiago de Compostela.

Introducción. Los síndromes miasténi-
cos congénitos son un grupo hetero-
géneo de enfermedades de causa ge-
nética que tienen en común la altera-
ción en la transmisión neuromuscular. 
Se caracterizan por presentar fatiga 
en la musculatura esquelética, pre-
sente desde el nacimiento o, más fre-
cuentemente, de aparición en la in-
fancia temprana, de gravedad y evolu-
ción variables, con diagnóstico por lo 
general difícil. Caso clínico. Niña de 8 
años que consulta por presentar epi-
sodios de cansancio y debilidad en 
miembros inferiores, además de ador-
mecimiento de manos, sin otra clínica 
asociada. Inicialmente se sospecha mio-
patía, pero los niveles de creatincina-
sa muscular y el estudio electroneuro-
miográfi co fueron normales. En poco 
tiempo, la debilidad se extiende a los 
miembros superiores, con episodios 
de debilidad delimitados de unos 3-4 
días de duración y recuperación pos-
terior completa. Ante la sospecha de 
enfermedad neuromuscular con afec-
tación de cinturas (predominio en miem-
bros inferiores), se solicitan pruebas 
neurofi siológicas orientadas a la valo-
ración de la placa motora. Se realiza 
estudio de estimulación repetitiva con 
estímulo en nervio tibial posterior y 
registro en músculo abductor hallucis, 
con estimulación a 3,0 Hz en reposo, 
tras facilitación mediante actividad vo-
luntaria y a intervalos de tiempo siste-
máticos, obteniéndose valores post-
activación muscular alterados, suges-
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tivos de un trastorno de la unión neu-
romuscular postsináptico. En el estudio 
electroneurográfi co y en la estimula-
ción repetitiva destaca la obtención 
de un doble potencial ante estímulo 
único que permite delimitar el subti-
po de miastenia y la instauración de 
un tratamiento empírico. Finalmente, 
los resultados genéticos confi rman la 
existencia de una mutación en el do-
minio M2 de CHRNB1, correspondien-
te a un síndrome de canal lento. Con-
clusión. La estimulación repetitiva cons-
tituye una herramienta diagnóstica fun-
damental ante la sospecha de miaste-
nia congénita, permitiendo en algunos 
casos obtener un patrón diferencial 
entre los diferentes subtipos.

82.

Polineuropatía sensitivomotora 
asociada a lepra lepromatosa

Juárez Turégano A, Fernández Lozano G, 
Urdiales Sánchez S, Pava Bernat IC, 
Hoyo Santisteban V, Orizaola Balaguer PJ 

Hospital Universitario Marqués de Valdecilla. 
Santander.

Introducción. La lepra es una enferme-
dad granulomatosa causada por el 
agente Mycobacterium leprae que afec-
ta a piel, mucosas y nervios periféri-
cos. La neuropatía por lepra constitu-
ye la causa más frecuente de afecta-
ción del sistema nervioso periférico 
por un agente infeccioso en el mun-
do. Se manifi esta con más frecuencia 
en forma de mononeuritis múltiple y 
polineuropatía sensitivomotora. Caso 
clínico. Mujer de 46 años, natural de 
Brasil, residente en España desde ha-
ce 14 años, que presenta un cuadro 
progresivo de nueve meses de evolu-
ción de défi cit sensitivo y debilidad 
distal en extremidades superiores e 
inferiores, asociado a lesiones trófi cas 
de las manos. En la exploración física 
se aprecian máculas acrómicas en 
cuello, brazos y tronco, junto con 
amiotrofi a y deformidad en garra de 
manos y pies, evidenciándose paresia 
distal (2-3/5 según escala MRC) e hi-
porrefl exia universal. En el estudio elec-
troneurográfi co se constata una au-
sencia de potenciales de acción nervio-
sos sensitivos de los nervios mediano, 
cubital, radial, sural y peroneal super-

fi cial bilateral, junto con una marcada 
reducción de la amplitud de los po-
tenciales de acción motores compues-
tos de los nervios musculocutáneo, 
mediano, cubital, tibial posterior y pe-
roneo bilateral. Estos hallazgos son 
compatibles con una polineuropatía 
sensitivomotora de tipo axonal y gran 
intensidad. Se realiza biopsia cutánea, 
que objetiva infi ltrado linfohistiocita-
rio en la dermis y presencia de bacilos 
ácido-alcohol resistentes al realizar 
tinción de Ziehl-Neels, compatible con 
el diagnóstico de lepra lepromatosa. 
Conclusión. La polineuropatía leprosa 
es una enfermedad rara en nuestro 
medio cuyas manifestaciones neuro-
lógicas están restringidas al sistema 
nervioso periférico. Debería sospechar-
se en pacientes procedentes de países 
con alta incidencia de esta enferme-
dad. El estudio neurofi siológico pue-
de contribuir a un diagnóstico más 
precoz que evite el desarrollo de dis-
capacidad permanente, como se pro-
dujo en este caso.

83.

Electromiografía del blefaro-
espasmo: revisión de casos

Guede Guillén Y, Traba López A, 
Esteban García A, Prieto Montalvo J 

Hospital General Universitario Gregorio 
Marañón. Madrid.

Introducción. El blefaroespasmo es una 
distonía focal de amplio espectro clí-
nico: desde aumento en la frecuencia 
del parpadeo hasta contracciones man-
tenidas de los párpados que pueden 
llegar a producir ceguera funcional. El 
electromiograma (EMG) permite defi -
nir las alteraciones subyacentes al ble-
faroespasmo y realizar una mejor orien-
tación terapéutica y pronóstica. Sin 
embargo, la consolidación de la toxi-
na botulínica como primera línea te-
rapéutica hace que se tienda a pres-
cindir del EMG. Se realiza una revisión 
de pacientes derivados por blefaroes-
pasmo, con objetivo de determinar las 
características que componen el perfi l 
del paciente que llega por este moti-
vo. Pacientes y métodos. Selección de 
casos estudiados en nuestra consulta 
de EMG con diagnóstico de blefaroes-
pasmo. En todos ellos, el EMG incluye 

registro simultáneo en los músculos 
levator palpebrae y orbicularis oculi en 
la pars palpebralis y pars pretarsalis. 
Resultados. De 46 pacientes revisa-
dos, 24 tenían diagnóstico clínico pre-
vio de blefaroespasmo y los otros 22 
acudían para orientación diagnóstica. 
Diecinueve pacientes habían recibido 
infi ltraciones previas con toxina, to-
dos con evolución subóptima. En los 
hallazgos de EMG, se prestó especial 
atención a la inervación recíproca en-
tre los músculos levator palpebrae y 
orbicularis oculi, en busca de cocon-
tracción entre músculos antagonistas 
como dato fundamental para confi r-
mar el blefaroespasmo como fenóme-
no distónico focal. Conclusión. Un 41% 
de los casos son derivados por blefa-
roespasmo refractario a tratamiento 
con toxina. El registro EMG confi rmó 
un blefaroespasmo que afectaba en 
la mayoría de los casos a la pars pre-
tarsalis (blefaroespasmo pretarsal). 
En todos los casos se demostró cocon-
tracción entre músculos antagonistas, 
incluso los que cursaban sólo con au-
mento en la frecuencia de parpadeo. 
Consideramos imprescindible la rea-
lización simultánea de EMG en los 
músculos indicados para un diagnósti-
co de certeza de blefaroespasmo ante 
un cuadro de cierre ocular involuntario.

84.

Electrodiagnóstico en el 
diagnóstico de las miopatías 
lipídicas: caso clínico

Pérez Brandariz L a, Martín Vigo AI a, 
Velasco González R b, Vidal Lijó MP b, 
Relova Quinteiro JL b 
a Hospital Clínico Universitario de Santiago 
de Compostela. b Hospital Universitario 
Lucus Augusti. Lugo. 

Introducción. Las miopatías lipídicas 
son un grupo poco frecuente de en-
fermedades, mayoritariamente debi-
das a defectos genéticos del metabo-
lismo lipídico. La afectación puede 
ocurrir en distintos puntos de la cas-
cada enzimática, generando un acú-
mulo de metabolitos grasos que se 
depositan en microgotas entre las fi -
bras musculares. Pueden presentarse 
casi en cualquier rango de edad, mos-
trando un amplio espectro clínico con 

afectación multisistémica. La afecta-
ción muscular puede ser fl uctuante o 
estable y puede manifestar además 
fatiga, intolerancia al ejercicio y debi-
lidad. El diagnóstico se realiza exclusi-
vamente mediante la biopsia muscu-
lar, pero hemos de servirnos de herra-
mientas previas que permitan obte-
ner el mayor número de datos, antes 
de llegar a pruebas invasivas como la 
biopsia. Caso clínico. Mujer de 57 
años, que acude al Servicio de Neuro-
logía por alteraciones de memoria, 
debilidad y dolor generalizado. Había 
sido vista previamente por disfonía y 
temblor de manos, sin hallazgos en la 
exploración ni en pruebas complemen-
tarias. A su vez, realiza seguimiento 
por parte de la Unidad de Salud Men-
tal por un trastorno adaptativo con 
sintomatología ansioso-depresiva aso-
ciada a fatiga. Ante la ausencia de da-
tos de anormalidad en la exploración 
y pruebas de imagen, se decide reali-
zar ENMG y resonancia. En este tiem-
po, la paciente ingresa en la planta 
de Medicina Interna por deterioro del 
estado general y disfagia para sóli-
dos. Se realiza ENMG, obteniéndose 
datos de normalidad para la neuro-
grafía y la electromiografía. Se repite 
el estudio tras cuatro meses de evolu-
ción de la paciente y esta vez se com-
pleta con estimulación repetitiva. De 
nuevo, los resultados no aportan da-
tos de anormalidad. Tras completar el 
estudio con analíticas, estudios de in-
munidad, PET-TAC y biopsia de mús-
culo esquelético, se obtienen hallaz-
gos sugestivos de miopatía por depó-
sitos lipídicos. Conclusión. Ante una 
sospecha de miopatía en la que no 
encontremos patrones miopáticos en 
la EMG, debemos recordar este subgru-
po en particular, donde la ausencia 
de hallazgos aporta información. 

85.

Hallazgos electromiográfi cos 
en la miopatía de Laing: 
a propósito de un caso

López Sánchez IE, Rodríguez Jiménez M, 
Picornell Dader M 

Hospital Universitario de Móstoles.

Introducción. La miopatía distal de 
Laing, también conocida como mio-
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patía distal tipo 1, se caracteriza por 
debilidad temprana y selectiva del de-
do gordo del pie y de los músculos 
dorsifl exores del tobillo, y con evolu-
ción clínica progresiva muy lenta. Es 
una enfermedad rara con prevalencia 
desconocida, se transmite de forma 
autosómica dominante y es provoca-
da por mutaciones en el gen MYH7 
(14q11), que codifi ca para la cadena 
pesada de la miosina de las fi bras de 
tipo 1 del músculo esquelético y de los 
ventrículos cardíacos. El diagnóstico 
es clínico. La creatincinasa sérica es 
generalmente normal, pero podría 
estar aumentada hasta tres veces. Los 
resultados de la electromiografía 
(EMG) y de la biopsia son poco especí-
fi cos. Los tests diagnósticos están dis-
ponibles sólo para la investigación. El 
test prenatal podría realizarse en las 
familias en las que la mutación se ha-
ya identifi cado en algún miembro 
afectado de la familia. Caso clínico. 
Mujer de 47 años, sin antecedentes 
patológicos personales previos y con 
antecedentes familiares de miopatía 
de Laing diagnosticados por estudio 
genético. Acude por debilidad en am-
bos pies, en cintura pélvica y glúteos 
desde hace varios años y con empeo-
ramiento en los últimos seis meses. 
Se sospecha miopatía de Laing. La EMG 
realizada presenta un patrón miopáti-
co. Conclusión. La EMG confi rmará la 
sospecha de miopatía de Laing, ya 
que característicamente esta enfer-
medad muestra un patrón miopático 
con clínica de debilidad distal.

86.

Mononeuritis craneal 
múltiple como forma de 
presentación de neurosífi lis: 
a propósito de un caso

Díaz Pérez RA, Gutiérrez Trueba MA, 
Calvo Calleja P, Heres Bruck S, Gavela 
Ramón RM 

Hospital Universitario de Cabueñes. Gijón. 

Introducción. La sífi lis es una enfer-
medad de transmisión sexual produ-
cida por el Treponema pallidum. La 
afectación del sistema nervioso pue-
de aparecer en el curso de la enfer-
medad, pero resulta difícil su diagnós-
tico debido al tiempo variable de apa-

rición y a la presentación clínica ines-
pecífi ca. Aunque la neurosífi lis se con-
sidera una de las presentaciones de la 
sífi lis terciaria, puede aparecer como 
una meningitis aguda con afectación 
de nervios craneales en las fases ini-
ciales de la infección por T. pallidum. 
Caso clínico. Varón de 48 años, con 
antecedentes de infección por VIH de 
transmisión sexual, que presenta pa-
rálisis facial periférica derecha sin res-
puesta al tratamiento con corticoides. 
Semanas después se asocia debilidad 
en la hemicara izquierda, trastornos 
auditivos e inestabilidad. Se realiza ENG 
de nervios faciales, EMG de músculos 
faciales y maseteros, refl ejo palpebral, 
potenciales evocados somatosensiti-
vos de nervios trigéminos y potencia-
les evocados auditivos del troncoen-
céfalo (PEAT). Se observa afectación 
de nervios trigéminos y faciales con 
rasgos axonales y desmielinizantes, y 
afectación en los PEAT bilateralmente 
de predominio izquierdo. Los estudios de 
neuroimagen muestran un realce pa-
tológico de los pares III, V, VII y VIII de 
carácter inespecífi co. La serología en 
sangre y líquido cefalorraquídeo con-
fi rma el diagnóstico de neurosífi lis. Con-
clusión. El cribado de neurosífi lis ha 
de tenerse en cuenta en los pacientes 
positivos a VIH de transmisión sexual 
que presentan afectación de nervios 
craneales. Los estudios neurofi siológi-
cos constituyen una buena herramien-
ta en el diagnóstico y pronóstico de 
los nervios afectados. El diagnóstico y 
tratamiento precoz es esencial para 
prevenir las secuelas.

87.

Miopatía infl amatoria asociada 
a enfermedad autoinmune: 
a propósito de un caso

Sánchez Gutiérrez RE, Cano del Pozo M, 
Nieto Martín MA, García Gutiérrez PE, 
Valdivia Almazán AK, García Llorente VJ, 
Rodríguez Sánchez A 

Hospital Universitario Río Hortega. Valladolid.

Introducción. Las miopatías infl ama-
torias son un grupo de enfermedades 
que implican infl amación muscular cró-
nica acompañada de debilidad muscu-
lar. Puede estar causada por una reac-
ción alérgica, exposición a una sustan-

cia tóxica, afecciones reumatoides, cán-
cer o asociadas a trastornos autoinmu-
nes. Objetivo. Presentar un caso de 
miopatía infl amatoria en el contexto 
de una paciente con enfermedad au-
toinmune. Caso clínico. Mujer de 47 
años que consulta por presentar mial-
gias generalizadas que se intensifi can 
con la actividad física, acompañado 
de debilidad y astenia, síntomas que 
se iniciaron posteriormente al descen-
so de la dosis de corticoides que reci-
bía por un episodio de artritis. Antece-
dentes personales: anemia hemolíti-
ca, artritis, lupus eritematoso sistémico. 
Exploración física: ausencia de oftal-
moparesia, sin amiotrofi as ni anoma-
lías esqueléticas, fuerza conservada y 
resto de exploración anodina. Una 
analítica objetiva enzimas musculares 
reiteradamente normales y la electro-
miografía muestra denervación activa 
en la musculatura proximal distal y 
patrón miopático en la musculatura 
proximal. Se solicita valoración en el 
centro de referencia nacional CSUR 
Madrid Hospital 12 de Octubre. Una 
electromiografía objetiva hallazgos si-
milares a los evidenciados en estudios 
previos y se solicita biopsia muscular, 
que evidencia hallazgos compatibles 
con miopatía infl amatoria de patrón 
inespecífi co. Conclusión. La importan-
cia de este caso clínico es la utilidad de 
una buena exploración electromio-
gráfi ca en casos donde la clínica es su-
gestiva de miopatía pero los enzimas 
musculares son normales.

88.

Estudio de conducción nerviosa 
sensitiva del nervio peroneal 
profundo en sujetos sanos: 
estudio piloto

Martínez Aparicio C, Laaksonen SM, 
Reche Lorite F, Torné Poyatos P, Falck B 

Hospital Vithas Virgen del Mar, Almería. 
Universidad de Granada. Hospital 
Universitario de Turku, Finlandia. Universidad 
de Almería. Hospital Universitario San Cecilio, 
Granada. Hospital Universitario de Uppsala, 
Suecia.

Introducción. En la mayoría de las po-
lineuropatías axonales sensitivas y 
motoras, los nervios distales se ven 
más afectados que los proximales. Es 

imprescindible estudiar los nervios más 
distales y nosotros hemos estudiado 
el segmento sensorial distal del ner-
vio peroneo profundo en el pie. Suje-
tos y métodos. 235 sujetos sanos (92 
hombres y 143 mujeres; edad media: 
46 años; rango: 17-93 años). El estu-
dio se realizó con el equipo EMG Key-
point Classic con electrodos de super-
fi cie de forma ortodrómica y el pa-
ciente en posición supina. Electrodo 
de registro sobre nervio peroneo pro-
fundo en el tobillo (donde se estimula 
para obtener la respuesta motora del 
nervio peroneo profundo en el mús-
culo extensor digitorum brevis). El cá-
todo del electrodo de estímulo se co-
locó entre los huesos metatarsianos I 
y II, y el ánodo, sobre la falange proxi-
mal del dedo gordo. La temperatura 
se tomó en la mitad del primer hueso 
metatarsiano. Se midieron velocidad 
de conducción, amplitud y duración. 
Se construyeron modelos de regresión 
lineal para velocidad de conducción y 
amplitud y se analizaron las siguien-
tes variables independientes: edad, 
altura, sexo, longitud y temperatura 
del segmento. Resultados. La respues-
ta se obtuvo en todos los sujetos me-
nores de 41 años. La velocidad de con-
ducción depende de la edad, altura y 
temperatura del segmento. Modelo 
de regresión para velocidad de con-
ducción = 47,7 – 0,158 × edad (años) 
+ 1,018 × temperatura (°C) – 0,192 × 
altura (cm); desviación estándar = 
4,28. La amplitud depende de la edad, 
altura y longitud del segmento. Mo-
delo de regresión para amplitud = 
5,35 – 0,017 × edad (años) – 0,013 × 
longitud de segmento (cm) – 0,011 × 
altura (cm); desviación estándar = 
0,381. R2 = 0,411. Conclusión. La neu-
rografía sensitiva del nervio peroneo 
profundo puede realizarse fácilmente 
en sujetos sanos. Al ser uno de los 
nervios sensoriales más distales del 
pie debería verse afectado en las po-
lineuropatías axonales distales. Edad, 
altura y temperatura del segmento 
explican el 31% de la variabilidad de 
la velocidad de conducción, y edad, al-
tura y longitud del segmento, el 41% 
de la variabilidad de la amplitud.
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89.

Dermatomiositis 
en la edad pediátrica

Araque Colmenares LR, Escribano Muñoz M, 
González Rodríguez L, Villadóniga 
Zambrano M, Blázquez Cañamero MA, 
Pian Arias HG, Cabañes Martínez L 

Hospital Universitario Ramón y Cajal. Madrid.

Introducción. Las miopatías infl ama-
torias autoinmunes son un grupo de 
enfermedades raras en la edad pediá-
trica, caracterizadas por debilidad mus-
cular, lesiones cutáneas, artritis y sín-
drome constitucional. Analíticamente 
se evidencia elevación de los enzimas 
musculares y de marcadores infl ama-
torios. Para el diagnóstico es necesa-
rio cumplir con criterios clínicos y ana-
líticos, siendo opcionales el EMG y la 
biopsia muscular dentro de estos cri-
terios. Objetivo. Presentar el caso clí-
nico de un adolescente con dermato-
miositis juvenil sin lesiones en piel ca-
racterísticas. Caso clínico. Varón de 15 
años, remitido por su pediatra por un 
cuadro de dos meses de evolución de 
dolor y debilidad progresiva de mus-
culatura de cinturas, tumefacción no 
dolorosa de ambos tobillos, disfagia 
para sólidos y líquidos, y episodios de 
coloración violácea de manos con la 
exposición al frío. En la analítica des-
tacan creatinfosfocinasa (9.477) y al-
dolasa (84,70). En el examen físico se 
observa debilidad de cinturas escapu-
lar y pélvica, contracturas de fl exión y 
marcha miopática, que según su ma-
dre presenta desde la infancia. Se rea-
liza EMG, que muestra un patrón mio-
pático con actividad espontánea de 
denervación en todos los músculos 
explorados, compatible con una mio-
patía infl amatoria o una distrofi a mus-
cular. Es tratado con corticoterapia y 
metotrexato, con mala evolución clí-
nica. La biopsia muscular de músculo 
estriado muestra alteraciones com-
patibles con la sospecha clínica de der-
matomiositis; se inicia un ciclo de in-
munoglobulinas, con buena respues-
ta clínica y analítica. Conclusión. A pe-
sar de que los criterios actuales de der-
matomiositis juvenil no incluyen la 
biopsia muscular ni el EMG, en casos 
donde existan dudas diagnósticas se 
hace indispensable la realización es-

tas pruebas para realizar un correcto 
diagnóstico diferencial.

90.

Trastornos del movimiento 
de origen periférico

Escribano Muñoz M, Cabañes Martínez L, 
González Rodríguez L, Villadóniga 
Zambrano M, Regidor I

Hospital Universitario Ramón y Cajal. Madrid.

Introducción. Los trastornos del mo-
vimiento son síndromes clínicos que 
cursan con aumento o disminución 
del movimiento voluntario o involun-
tario. Aunque la mayoría de estos sín-
dromes tienen su origen en el sistema 
nervioso central, existe un pequeño 
porcentaje que presentan un origen 
periférico. Mientras que la electromio-
grafía de superfi cie se ha utilizado 
clásicamente en el estudio de los 
trastornos del movimiento para defi -
nir las características de las contrac-
ciones musculares, es poco útil para 
diferenciar un origen central de uno 
periférico. Sin embargo, la electromio-
grafía con aguja concéntrica aporta 
información sobre la etiología y habi-
tualmente es sufi ciente para el diag-
nóstico de estos síndromes. Pacien-
tes y métodos. Hemos revisado los 
casos derivados a nuestro servicio pa-
ra realizar electromiografía de super-
fi cie por trastornos del movimiento 
entre los años 2015 y 2018. En este 
periodo fueron estudiados 63 pacien-
tes, tres de los cuales fueron fi nal-
mente diagnosticados de un trastorno 
del movimiento de origen periférico. 
Resultados. Los tres pacientes fueron 
derivados con una sospecha de un 
trastorno del movimiento de origen 
central. Tras realizar la anamnesis y 
la exploración física, se sospechó una 
etiología periférica, por lo que se rea-
lizó electromiografía de aguja con-
vencional. Los hallazgos electromio-
gráfi cos (fasciculaciones, fi brilaciones 
y potenciales de unidad motora de 
activación involuntaria) llevaron al 
diagnóstico de un síndrome de activi-
dad muscular continua. Conclusión. 
Los trastornos del movimiento de ori-
gen periférico son entidades muy po-
co frecuentes y, por tanto, difíciles de 
sospechar. La electromiografía de agu-

ja convencional resulta decisiva para 
el diagnóstico de estos síndromes. Si 
bien no tiene por qué establecerse 
como protocolo dentro del diagnósti-
co de trastornos del movimiento, es 
esencial en aquellos casos en los que 
aparezcan dudas sobre el origen cen-
tral o periférico, dado que las mani-
festaciones clínicas se solapan en mu-
chas ocasiones.

91.

Miopatía necrotizante 
asociada a estatinas

González Rodríguez L, Escribano Muñoz M, 
Cabañes Martínez L, Martín Palomeque G, 
Calleja López JL, Pian Arias HG, Regidor I 

Hospital Universitario Ramón y Cajal. Madrid.

Introducción. Las estatinas son un gru-
po de medicamentos reductores de 
los niveles sanguíneos de colesterol y 
triglicéridos mediante la inhibición de 
la enzima HMG-CoA reductasa. Alre-
dedor del 2-20% de los pacientes en 
tratamiento con estatinas desarrollan 
una miopatía tóxica que suele remitir 
con la retirada del fármaco. Mucho me-
nos frecuente es la aparición de una 
miopatía necrotizante inmunomedia-
da, caracterizada por la ausencia de 
infl amación primaria del músculo y la 
asociación a autoanticuerpos específi -
cos de miositis (anti-HMG-CoA reduc-
tasa). Casos clínicos. Dos pacientes en 
tratamiento prolongado con estati-
nas y cuadro clínico consistente en de-
bilidad de musculatura proximal, si-
métrica y de predominio en miembros 
inferiores, asociado a niveles sanguí-
neos muy elevados de creatincinasa. 
La suspensión del tratamiento con es-
tatinas no mejoró el cuadro clínico. Se 
realizó un estudio diagnóstico consis-
tente en estudio neurofi siológico, 
biopsia muscular y determinación de 
autoanticuerpos. Ambos pacientes pre-
sentaron hallazgos compatibles con 
miopatía necrotizante en el electro-
miograma (patrón miopático con ac-
tividad espontánea de denervación), 
así como ausencia de infl amación en 
el estudio histológico. Se inició trata-
miento con inmunosupresores, con 
mejoría progresiva del cuadro. La de-
terminación de anticuerpos anti-HMG-
CoA reductasa fue positiva. Conclusión. 

La miopatía necrotizante asociada a 
estatinas se asocia con niveles muy 
elevados de creatincinasa y hallazgos 
muy llamativos en el electromiogra-
ma. A diferencia de la miopatía tóxi-
ca, no se observa mejoría con el aban-
dono del uso de estatinas y es necesa-
rio el tratamiento con inmunosupre-
sores, por lo que su diagnóstico precoz 
resulta esencial para el buen pronós-
tico de estos pacientes.

92.

Neuropatía asociada al 
tratamiento con terifl unomida 
en pacientes con esclerosis 
múltiple

López Pájaro LF, Pérez de Vargas 
Martínez AI, Ebrat Mancilla EE, 
Sabin Muñoz J, Ochoa López C, 
Blasco Quílez R, García Merino JA

Hospital Universitario Puerta de Hierro. 
Majadahonda, Madrid.

Introducción. La terifl unomida es un 
inhibidor de la dihidroorato deshidro-
genasa. Los efectos adversos más fre-
cuentes son cefalea, transaminasemia, 
Graves neutro y linfopenia, hiperten-
sión arterial y neuropatía periférica (1-
2%). La neuropatía asociada a lefl u-
nomida, molécula precursora, es un 
efecto adverso documentado de ma-
nera signifi cativa, por lo que proba-
blemente este problema esté infra-
diagnosticado. Objetivo. Analizar la 
incidencia de diferentes tipos de neu-
ropatía en relación al tratamiento con 
terifl unomida en pacientes con escle-
rosis múltiple. Pacientes y métodos. 
Pacientes con esclerosis múltiple re-
mitente recurrente en tratamiento 
con terifl unomida durante al menos 
seis meses. Datos clínicos recogidos 
de forma retrospectiva de la base de 
datos del hospital. Estudio neurofi sio-
lógico realizado por el Servicio de 
Neurofi siología del hospital, incluyen-
do electroneuromiografía. Resultados. 
Un total de 99 pacientes han recibido 
tratamiento con terifl unomida desde 
enero de 2013 hasta junio de 2018. El 
52,5% sigue en tratamiento, un 11,1% 
han suspendido el tratamiento por in-
efi cacia y el 33,3% por efectos adver-
sos, siendo el más frecuente la apari-
ción de hipertensión no controlada. 



57.ª Reunión Anual de la Sociedad Española de Neurofi siología Clínica

www.neurologia.com Rev Neurol 2020; 70 (Congr 1): C1-C38 C27

Dieciocho pacientes (17,1%) presentan 
síntomas compatibles con algún tipo 
de neuropatía, realizándose estudio 
neurofi siológico en 13. Se confi rma la 
presencia de neuropatía en ocho pa-
cientes, en los que se suspende el tra-
tamiento. El patrón de afectación más 
frecuente es la polineuropatía sensiti-
vomotora axonal (40%), seguido de 
polineuropatía sensitiva axonal (20%). 
Tras la suspensión del fármaco, en la 
mayoría de pacientes mejoraron los 
síntomas, sin desaparecer por com-
pleto. Conclusión. La aparición de neu-
ropatía asociada a terifl unomida es 
un efecto adverso infradiagnosticado, 
enmascarado probablemente por los 
síntomas derivados de la esclerosis 
múltiple. En la mayoría de los casos, 
los síntomas mejoran tras la suspen-
sión del fármaco, aunque sin llegar a 
desaparecer, y guardan relación con 
la duración del tratamiento. Una anam-
nesis detallada en pacientes con este 
tratamiento es fundamental para un 
diagnóstico y suspensión terapéutica 
precoz.

93.

Análisis del protocolo 
de la maniobra de Valsalva 
en sedestación: efecto de 
sucesivas repeticiones

Saldaña García J, Torremocha López A, 
De Rojas Leal C, Dawid Milner MS 

Centro de Investigaciones Médico Sanitarias 
(CIMES). Málaga.

Introducción. La maniobra de Valsal-
va permite evaluar la actividad cardio-
vagal en estudios de neurofi siología 
autonómica. Para su correcta evalua-
ción es necesario que esté bien reali-
zada, lo que conlleva repeticiones de 
aprendizaje. Objetivo. Analizar las po-
sibles repercusiones en el patrón de 
una maniobra de Valsalva normal cuan-
do se efectúa en varias repeticiones 
como parte de una evaluación auto-
nómica. Sujetos y métodos. Se selec-
cionaron 14 voluntarios sanos (siete 
hombres y siete mujeres), de 19-23 
años, que realizaron un protocolo de 
seis maniobras de Valsalva consecuti-
vas en sedestación, con tres minutos 
de descanso entre ellas. Se analizaron 
los cambios producidos en la presión 

arterial latido a latido, la frecuencia 
cardíaca y los índices de sensibilidad 
barorreceptora, así como el patrón de 
respuesta adrenérgica. Resultados. Las 
repeticiones produjeron un descenso 
progresivo en los valores de presión 
arterial en fases II y III, un menor au-
mento de la presión arterial media en 
fase II tardía y un descenso signifi cati-
vo de la frecuencia cardíaca en fases 
IIE y IV. Destacó un aumento signifi ca-
tivo del Valsalva ratio en las últimas 
maniobras. El resto de índices de sen-
sibilidad barorreceptora no sufrieron 
cambios signifi cativos. Los sujetos con 
patrones de respuesta adrenérgica 
equilibrada mostraron un tiempo de 
recuperación más prolongado y me-
nores niveles de presión arterial que 
aquellos con patrones de respuesta 
aumentada o suprimida. Conclusión. 
Se producen cambios destacados en 
los niveles de presión arterial y fre-
cuencia cardíaca con la repetición de 
las maniobras de Valsalva en sujetos 
jóvenes. El índice autonómico más 
afectado es el Valsalva ratio, perma-
neciendo sin modifi caciones los de-
más índices. Los patrones de respues-
ta adrenérgica muestran diferencias 
que deberán considerarse para evitar 
falsos positivos. Aconsejamos no re-
petir la maniobra de Valsalva más de 
cuatro veces y revisar la utilidad y fi a-
bilidad del Valsalva ratio.

94.

Respuestas neurovegetativas 
a la interpretación al piano de 
música culta: un divertimento 
neurofi siológico

Dawid Milner MS, Moreno Gutiérrez JA

Centro de Investigaciones Médico Sanitarias 
(CIMES). Málaga.

Introducción. El 90% de los músicos 
sufren ansiedad y estrés durante la in-
terpretación musical. Existe una clasi-
fi cación diagnóstica, la Music Perfor-
mance Anxiety (MPA), que defi ne este 
cuadro y que se caracteriza por au-
mento excesivo del tono muscular o 
aumento de actividad autonómica 
que empeora la calidad de la ejecu-
ción musical. La MPA puede tratarse 
con terapia multimodal mediante bio-
feedback. Este estudio busca profun-

dizar en las respuestas autonómicas a 
la interpretación musical con una pie-
za escrita para piano. Sujetos y méto-
dos. La obra a interpretar fue Preludio 
op. 9 n.º 1 en Do# Mayor y compás de 
3/4, de A. Scriabin, para mano izquier-
da. Para correlacionar los cambios ge-
nerados en el registro con las partes 
que componen la pieza se interpreta 
con tempo defi nido a ʆ 50. En nueve 
pianistas profesionales se han regis-
trado antes, durante el calentamien-
to y durante y después del concierto, 
la presión arterial incruenta continua 
latido a latido (Nexfi n Bmeye), ECG en 
DII y actividad simpática cutánea me-
diante registro de actividad electro-
dérmica (Biopac MP160). Se ha eva-
luado la actividad autonómica cardia-
ca a partir del ECG con tres métodos 
distintos: dos en el dominio de la fre-
cuencia (transformada rápida de Fou-
rier y análisis de regresión, y uno en el 
dominio del tiempo/frecuencia (aná-
lisis de Wigner-Ville). Resultados. Du-
rante el concierto se observa un au-
mento signifi cativo de frecuencia car-
diaca (p < 0,001) y presión arterial 
sistólica (p < 0,01), media (p < 0,001) 
y diastólica (p < 0,01); no se encon-
traron cambios en la actividad elec-
trodérmica. El análisis de variabilidad 
cardiaca en el dominio de la frecuen-
cia con transformada rápida de Fou-
rier y análisis de regresión tampoco 
muestra cambios signifi cativos. El aná-
lisis de Wigner-Ville demuestra que, 
durante el concierto, se produce un 
aumento de actividad simpática (p < 
0,01) y una disminución de actividad 
parasimpática (p < 0,05). Conclusio-
nes. Creemos que el estudio de varia-
bilidad cardiaca mediante la aplica-
ción del análisis de Wigner-Ville po-
dría ser un método neurofi siológico 
idóneo para trabajar la MPA desde el 
biofeedback en la terapia multimodal. 

MONITORIZACIÓN 
INTRAOPERATORIA

95.

Valor del refl ejo H en la 
monitorización neurofi siológica 
intraoperatoria de los 
aneurismas toracoabdominales

Mateo Montero RC, Cabañes Martínez L, 
Reyes Valdivia A, Sáez Landete I, 
Pedrera Mazarro A, Regidor I, 
Martín Palomeque G 

Hospital Universitario Ramón y Cajal. Madrid.

Introducción. Las cirugías de aorta 
descendente tienen un elevado ries-
go de isquemia medular, temporal o 
permanente. A pesar de los avances en 
las técnicas quirúrgicas, el riesgo va-
ría según la técnica quirúrgica (abier-
ta o endovascular) entre el 2-28%, 
con una gran repercusión clínica que 
es necesario prevenir. La monitoriza-
ción intraoperatoria (MIO) podría re-
ducir este riesgo dando alarmas que 
conduzcan a medidas destinadas a 
restaurar la perfusión medular. Obje-
tivo. Evaluar la utilidad del refl ejo H 
como un posible marcador neurofi -
siológico de daño vascular medular. 
Pacientes y métodos. Serie de 12 pa-
cientes sometidos a cirugía por aneu-
risma de aorta toracoabdominal con 
MIO. El protocolo utilizado fue: EEG, 
potenciales evocados con motor eléc-
trico transcraneal (TcMEP) con regis-
tro en mano, cuádriceps, tibial ante-
rior, gemelo, pie y esfínter anal exter-
no bilaterales, potenciales evocados 
somatosensitivos (PESS) de miem-
bros inferiores con registro periférico 
en hueco poplíteo y refl ejo H bilate-
ral. Resultados. La edad media fue de 
67 años. Cuatro casos presentaron al-
guna alerta neurofi siológica: tres pa-
cientes presentaron cambios en los 
TcMEP y en el refl ejo H. Se alertó al ci-
rujano y se realizó alguna maniobra de 
corrección, recuperándose los TcMEP 
y el refl ejo H. En el caso restante, se 
registró un cambio en los PESS del 
miembro izquierdo y en el refl ejo H iz-
quierdo; el cirujano identifi có y corri-
gió la causa y ambos cambios se recu-
peraron. En ninguno de los pacientes 
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se registraron défi cits postoperatorios. 
Conclusión. Las técnicas clásicas de 
MIO tienen una alta sensibilidad y es-
pecifi cidad en la detección de daño is-
quémico en la médula, sobre todo los 
TcMEP, por la especial sensibilidad de 
la arteria espinal anterior a la isque-
mia. En esta serie, el refl ejo H detectó 
los cambios intraoperatorios con una 
sensibilidad igual que los TcMEP, sin 
el inconveniente del movimiento del 
paciente. A pesar del pequeño núme-
ro de casos en esta serie, el refl ejo H 
parece ser una técnica sensible en la 
detección de isquemia en la medular 
y ser una alternativa más a utilizar en 
la MIO de estos pacientes.

96.

Monitorización intraoperatoria 
neurofi siológica de radiaciones 
ópticas: caso clínico

Coves Piqueres MD a, González López P a, 
Palomar Ródenas I a, Fernández Jover E b, 
Soto Sánchez C b, Ferrandis Ballester F a, 
Moreno López P a

a Hospital General Universitario de Alicante. 
b Universidad Miguel Hernández. Elche.

Introducción. La preservación del cam-
po visual en cirugía de gliomas cere-
brales resulta fundamental en la cali-
dad de vida de los pacientes, especial-
mente para la conducción de vehícu-
los. La monitorización intraoperatoria 
neurofi siológica se ha aplicado en es-
te tipo de cirugías con el objetivo de 
disminuir el riesgo de hemianopsia 
secundaria al procedimiento quirúrgi-
co, aunque los estudios publicados al 
respecto son escasos. Caso clínico. 
Varón de 31 años, sin antecedentes 
de interés, con sintomatología de ma-
reo, sensación de desvanecimiento y 
cefalea frontoparietal, que fue deriva-
do a nuestro centro con diagnóstico 
de lesión ocupante de espacio supra-
tentorial para exéresis tumoral. Debi-
do a la localización del tumor y tras 
evaluación prequirúrgica se planifi có 
la cirugía despierto para realizar ma-
peo y monitorización de áreas elo-
cuentes en riesgo: lenguaje y radia-
ciones ópticas. La monitorización in-
traoperatoria neurofi siológica incluyó 
el mapeo cortical de áreas elocuentes 
para el lenguaje (castellano, inglés, 

alemán). Se llevó a cabo la estimula-
ción subcortical del campo quirúrgico 
para la identifi cación de los tractos 
del lenguaje y radiaciones ópticas. 
Delimitados los bordes de resección 
por mapeo positivo subcortical se fi -
nalizó la exéresis tumoral con pronós-
tico neurofuncional favorable. No se 
registraron crisis electroclínicas du-
rante el procedimiento quirúrgico. El 
paciente no presentó défi cits visuales 
ni relacionados con el lenguaje en el 
postoperatorio. Conclusión. La moni-
torización neurofi siológica de lesiones 
supratentoriales que afecten a las vías 
visuales puede ayudar a disminuir el 
riesgo de lesión intraoperatoria. En el 
caso presentado, la estimulación eléc-
trica subcortical directa de las radia-
ciones ópticas resultó ser efectiva y de 
gran utilidad para delimitar y maximi-
zar la resección tumoral sin ocasionar 
défi cits neurológicos en el paciente.

97.

Paresia del nervio hipogloso 
secundaria a cirugía de 
columna cervical caudal: 
infrecuente pero posible

Montilla Izquierdo S, Fernández García C, 
Fernández Perea GJ, Rodríguez Jiménez M, 
Blanco Martín AB 

Hospital Universitario La Moraleja. Madrid.

Introducción. Las lesiones de los pa-
res craneales que emergen por el bul-
bo raquídeo están descritas en cirugía 
de columna cervical alta. Sin embar-
go, su afectación por debajo de C4 es 
rara aunque se pueda producir su in-
fl amación o tracción. En el nervio hi-
pogloso, estiramientos habituales de 
la lengua durante la intubación se han 
asociado a paresia, si bien no se ha 
demostrado claramente su relación. 
Caso clínico. Varón de 61 años, con 
cervicobraquialgia y lumbociática bi-
lateral. Parestesias y paresia. Inesta-
bilidad en la marcha. Dolor cervical a 
la movilización, Lhermitte positivo, 
Hoff man positivo. Hipoestesia global 
leve e hiperrefl exia en extremidades 
inferiores. RM: cervicoartrosis C4-C7 
con foco de mielopatía. EMG con sig-
nos de denervación crónica en los te-
rritorios de C3-C6 derechos y C5-C6 iz-
quierdos. Potenciales evocados soma-

tosensoriales de miembros superiores 
e inferiores con signos de alteración 
de los cordones posteriores del lado 
derecho. Se realiza descompresión y 
artrodesis cervical C3-C6. A las dos se-
manas de la intervención es remitido 
a Neurología por presentar, desde 
que empezó a comer, cambios en la 
voz y difi cultad en la deglución tanto 
para sólidos como para líquidos. En la 
exploración neurológica se aprecia 
desviación de la lengua hacia la iz-
quierda con atrofi a de la hemilengua 
izquierda, compatible con afectación 
del nervio hipogloso izquierdo. RM 
con cambios posquirúrgicos de artro-
desis cervical C3-C6, con abordaje an-
terolateral izquierdo. Signos de dener-
vación de la hemilengua izquierda. 
Leve edema en la musculatura prela-
ríngea izquierda. Compatible con le-
sión periférica del hipogloso izquierdo 
o asa del hipogloso. Conclusión. Aun-
que la lesión de los pares craneales 
bulbares es infrecuente en cirugías de 
la región cervical baja, dependiendo 
de las características anatómicas de 
los pacientes, debe valorarse la moni-
torización neurofi siológica intraopera-
toria ante el riesgo de su afectación.

98.

Mapeo dinámico 
corticosubcortical en cirugía 
funcional de epilepsia

Teresí Copoví I, Toledo Samper I, 
Buigues Lafuente A, García Verdú A, 
Gutiérrez Martín A, Cortés Doñate V, 
Rubio Sánchez P 

Hospital Universitari i Politècnic La Fe. 
Valencia.

Introducción. El mapeo intraoperato-
rio del tracto corticoespinal cortical y 
subcortical mediante estimulación eléc-
trica monopolar tren de cuatro es una 
técnica ampliamente utilizada en mo-
nitorización intraoperatoria; sin em-
bargo, una nueva técnica mediante 
sonda de succión-estimulación direc-
ta (SSED) permite el mapeo intraope-
ratorio dinámico corticosubcortical. 
Este trabajo describe nuestra expe-
riencia de uso de SSED en cirugía de 
epilepsia. Pacientes y métodos. Estu-
dio retrospectivo de 10 pacientes (seis 
hombres y cuatro mujeres), de 2-46 

años, diagnosticados de epilepsia re-
fractaria. A todos se les estudió con 
neuroimagen, observándose lesión 
resecable (displasia en siete pacien-
tes y tumor disembrioplásico neuroe-
pitelial en tres), y video-EEG. Se reali-
zó monitorización intraoperatoria con 
potenciales evocados somatosenso-
riales (PESS), potenciales evocados 
motores (PEM) y electrocorticografía 
(ECoG) sólo con electrodos profundos, 
electrodos profundos combinado con 
manta o sólo manta. A todos se les 
realizó mapeo intraoperatorio del 
tracto corticoespinal con SSED (1 mA 
= 1 mm). También se valoró la anato-
mía patológica y la evolución. Resul-
tados. Durante la monitorización in-
traoperatoria se utilizó SSED para 
mapeo intraoperatorio del tracto cor-
ticoespinal cortical (anódica, máximo 
de 25 mA) y subcortical (catódica, 
máximo de 10 mA). En cinco pacien-
tes se obtuvo respuesta en los dife-
rentes músculos monitorizados a di-
ferentes intensidades (mínima inten-
sidad con respuesta a 3 mA). Los 
PESS y PEM se mantuvieron estables 
y la ECoG prerresección mostró des-
cargas ictales epileptiformes en ocho 
pacientes, se realizó posresección en 
cinco y en uno se amplió la resección. 
Tras la cirugía, un paciente presentó 
paresia facial supranuclear derecha 
(HB grado II), y otro, hemiparesia iz-
quierda por hematoma parietal dere-
cho; el resto no presentaron défi cits 
motores. En relación a la patología y 
evolución de la lesión, las displasias 
tipo IIa son las más frecuentes y cinco 
pacientes mantienen un Engel I. Con-
clusión. Emplear SSED para mapeo 
intraoperatorio del tracto corticoespi-
nal tiene su utilidad en lesiones corti-
cales y subcorticales cercanas a trac-
tos corticoespinales para un mapeo 
motor continuo, dinámico y en tiem-
po real, y así ayudar a delimitar los 
márgenes de resección del área elo-
cuente motora.
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99.

Importancia del estudio 
neurofi siológico preoperatorio: 
a propósito de un caso

Arranz Arranz B, Vaduva RC 

Hospital General Universitario Gregorio 
Marañón. Madrid.

Introducción. En nuestro centro se rea-
liza estudio preoperatorio a pacientes 
que van a someterse a cirugía progra-
mada que precise monitorización neu-
rofi siológica intraoperatoria para eva-
luar de manera objetiva posibles cam-
bios posquirúrgicos. Caso clínico. Va-
rón de 66 años con antecedentes de 
posible síndrome sensitivomotor lacu-
nar izquierdo, progresión de la hemi-
paresia y pérdida de peso. Tras hallaz-
go en neuroimagen de signo de es-
calpelo dorsal con compresión medu-
lar, ingresa en Neurocirugía para su 
intervención. Durante el estudio neu-
rofi siológico preoperatorio se objeti-
va disartria, disnea de mínimos es-
fuerzos, atragantamientos ocasiona-
les, tetraparesia importante de pre-
dominio en miembros inferiores y ex-
tremidad superior izquierda, pie equi-
no bilateral, amiotrofi a de interóseos 
dorsales, fasciculaciones y piramida-
lismo. Se realiza estudio neurofi sioló-
gico de estimulación magnética trans-
craneal y potenciales evocados soma-
tosensoriales, ampliado con electrone-
urografía y electromiografía ante la 
clínica no coherente con el nivel de la 
lesión. Electroneurograma: potencial 
de acción muscular compuesto de ba-
ja amplitud, sin bloqueos de conduc-
ción nerviosa, en miembros inferiores. 
Electromiograma: afectación de la se-
gunda motoneurona (denervación ac-
tiva y crónica) en territorios cervical y 
lumbosacro bilaterales y torácico de-
recho. Estimulación magnética trans-
craneal: ausencia de potenciales evo-
cados motores de tibial anterior iz-
quierdo y alargamiento del tiempo de 
conducción motora central a tibial an-
terior derecho. Se remitió al paciente 
a la Unidad de ELA/Neuromuscular 
del hospital, siendo diagnosticado de 
esclerosis lateral amiotrófi ca (síndro-
me de Mills) y falleciendo en 1,5 me-
ses. Conclusión. La valoración clínica y 
neurofi siológica previa a la cirugía no 

sólo permite evaluar objetivamente 
mejoría o empeoramiento postope-
ratorio, sino que confi rma la adecua-
da indicación del procedimiento qui-
rúrgico, evitando sufrimiento innece-
sario al paciente y ahorrando recursos 
al sistema sanitario.

100.

Sistemas de mapeo para 
la monitorización de pares 
craneales en cirugía tumoral 
del ángulo pontocerebeloso

Coves Piqueres MD, García Milán V, 
González López P, Palomar Ródenas I, 
Toral Toral U, Ferrandis Ballester F, 
Moreno López P

Hospital General Universitario de Alicante.

Introducción. La monitorización neu-
rofi siológica intraoperatoria en ciru-
gía del ángulo pontocerebeloso es 
una indicación estándar con un sólido 
respaldo bibliográfi co. La razón fun-
damental es conseguir la mayor exé-
resis con preservación anatómica y 
funcional del nervio facial, estimada 
en un 95% y 70%, respectivamente, 
durante la cirugía de schwannoma 
vestibular. La estimulación del aspira-
dor ultrasónico en cirugía supratento-
rial se ha evaluado como segura y efi -
caz. Objetivo. Validar la estimulación 
del aspirador ultrasónico en cirugía 
tumoral del ángulo pontocerebeloso. 
Pacientes y métodos. Se emplearon 
dos sistemas de estimulación para 
realizar el mapeo neural (sonda de 
mano y aspirador ultrasónico) en una 
serie de pacientes sometidos a cirugía 
tumoral del ángulo pontocerebeloso. 
Las estimulaciones se realizaron en 
tres fases: prerresección, resección y 
posresección. La intensidad necesaria 
para evocar respuesta motora en 
musculatura craneal fue el parámetro 
considerado para evaluar la correla-
ción entre sistemas. Se siguió el pro-
tocolo anestésico, quirúrgico y moni-
torización habitual. Resultados. Se ob-
tuvieron un total de 58 estimulaciones, 
con el aspirador ultrasónico y contro-
lado con la sonda de mano conven-
cional, alcanzándose una concordan-
cia de 0,986 (IC 95%: 0,971-0,993). 
Se realizó un análisis de concordancia 
subdividido por fases y por nervios, 

obteniéndose una concordancia próxi-
ma a 1 para todos los casos, lo que in-
dica que ambos sistemas presentan 
muy buena correlación con indepen-
dencia del nervio/fase. Conclusión. Los 
resultados de la estimulación del as-
pirador ultrasónico presentaron una 
muy buena correlación con los obte-
nidos de la sonda de mano conven-
cional. Este sistema permite advertir 
de proximidad neural previamente a 
la identifi cación visual o manipulación 
inadvertida, así como mapear el tra-
yecto del nervio facial durante la exé-
resis, sin causar interrupciones duran-
te el procedimiento quirúrgico (deri-
vados del cambio de instrumental). 
Su aplicación puede permitir ampliar 
la resección tumoral y optimizar la 
preservación funcional.

101.

Monitorización neurofi siológica 
intraoperatoria multimodal en 
la reparación abierta de aneurisma 
aórtico toracoabdominal: 
a propósito de un caso

Paramio Paz A a, Miró Lladó J a, 
Pedro Pérez J a, Fernández Lozano G b, 
Potocnik M a, Toral Sepúlveda D a, 
Fernández Conejero I a

a Hospital Universitari de Bellvitge. 
L’Hospitalet de Llobregat, Barcelona. 
b Hospital Universitario Marqués de Valdecilla. 
Santander.

Introducción. La incidencia de paraple-
jía en pacientes sometidos a repara-
ción abierta de aneurisma aórtico to-
racoabdominal asciende al 25%. Al 
ser una técnica menos frecuente, la 
experiencia en monitorización neuro-
fi siológica intraoperatoria (MNIO) es 
escasa. Caso clínico. Mujer de 64 años, 
con un aneurisma aórtico toracoab-
dominal tipo I sometido a reparación 
abierta sin condiciones de hipotermia, 
con circulación extracorpórea y anes-
tesia total intravenosa con propofol. 
Se realiza MNIO multimodal con re-
gistro de potenciales evocados soma-
tosensoriales, electroencefalografía, 
electromiografía de barrido libre y po-
tenciales evocados motores de la 
musculatura vulnerable a la isquemia 
en territorio distal al clamplaje aórti-
co, para control de la integridad de la 

médula espinal. Durante el procedi-
miento, y coincidiendo con las bajas 
tensiones distales al clampaje caudal 
aórtico (17 mmHg), se objetiva una 
caída de los potenciales evocados mo-
tores en ambos miembros inferiores, 
sugestiva de isquemia medular, por 
lo que se decide aumentar progresi-
vamente la tensión distal hasta con-
seguir la recuperación ad integrum de 
los potenciales (55 mmHg). Conclu-
sión. La MNIO tiene un papel crucial 
en la reparación abierta de los aneu-
rismas aórticos toracoabdominales pa-
ra mantener la integridad medular, 
con información a tiempo real, y per-
mite cambios en la toma de decisio-
nes que mejoran el pronóstico funcio-
nal en este tipo de cirugías.

102.

Utilidad del estudio neuro-
fi siológico en los síndromes 
del estrecho torácico: resultados 
pre, intra y posquirúrgicos

Fernández Sánchez V a, Postigo Pozo MJ a, 
Domínguez Páez M a, Segura M a, 
Díaz E a, Cuadros M b 
a Hospital Regional Universitario de Málaga. 
b Hospital Vithas Parque San Antonio. Málaga. 

Introducción. El síndrome del estrecho 
torácico neurógeno verdadero descri-
be a un grupo de trastornos que suce-
den cuando se comprime, irrita o da-
ña el plexo braquial en la zona baja 
del cuello y torácica alta. Los hallazgos 
neurofi siológicos al diagnóstico son 
controvertidos, así como los resultados 
posquirúrgicos, ya que parece que 
tras la cirugía se alivia el dolor, pero 
la mejoría motora y de los resultados 
de los estudios neurofi siológicos sería 
mínima. Objetivo. Describir los hallaz-
gos neurofi siológicos al diagnóstico, 
durante la cirugía descompresiva y 
posquirúrgicos. Pacientes y métodos. 
Estudio descriptivo prospectivo de una 
serie de 16 pacientes con síndrome 
del estrecho torácico neurógeno ver-
dadero tratados quirúrgicamente por 
nuestro grupo durante el periodo 
2016-2019. Resultados. Los hallazgos 
neurofi siológicos prequirúrgicos fue-
ron consistentes con la bibliografía, 
según el grado de estrecho torácico: 
amplitud reducida de las conduccio-
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nes motoras del nervio mediano, am-
plitud normal de las conducciones 
sensitivas del nervio mediano y reduc-
ción de las mismas del nervio cubital, 
ausencia o reducción de la amplitud 
del nervio cutáneo antebraquial me-
dial, radiculopatía crónica C8-D1. La 
monitorización neurofi siológica intra-
operatoria sirvió de guía al cirujano 
durante la intervención, ayudando a 
identifi car las estructuras y previnien-
do ulterior estiramiento/daño del ple-
xo braquial. Después de un año de 
media de seguimiento, el dolor había 
mejorado en la mayoría de los pa-
cientes y los resultados en los estu-
dios neurofi siológicos habían mejora-
do en un 60% de ellos. Conclusión. 
Los estudios neurofi siológicos pueden 
ayudar no sólo en el diagnóstico del 
síndrome del estrecho torácico neuró-
geno verdadero, sino que son de gran 
ayuda intraoperatoriamente para ob-
tener mejores resultados postopera-
torios clínicos y neurofi siológicos.

103.

Plasticidad cerebral y epilepsia: 
métodos neurofi siológicos en 
prehabilitación del lenguaje. 
A propósito de un caso

Fernández Sánchez V, Postigo Pozo MJ, 
Serrano P, Ros B, Ibáñez G; Unidad 
Multidisciplinaria de Epilepsia Refractaria 
de Málaga

Hospital Regional Universitario de Málaga. 

Introducción. La plasticidad cerebral 
se refi ere a la capacidad del sistema 
nervioso para cambiar su estructura y 
su funcionamiento. Esta capacidad pue-
de utilizarse de manera terapéutica, 
favoreciendo la plasticidad neuronal 
mediante estimulación eléctrica direc-
ta inhibitoria y desarrollando áreas 
corticales con un programa intensivo 
de estimulación de esas áreas (preha-
bilitación). De esta manera, se podrían 
realizar resecciones en zonas previa-
mente elocuentes y remodelar las re-
des potencialmente epileptógenas. 
Caso clínico. Paciente de 17 años con 
tumor disembrioplásico neuroepitelial 
en la región temporoparietal izquier-
da, con epilepsia refractaria en tra-
tamiento médico. RM funcional del 
área del lenguaje de Wernicke coinci-

dente con la lesión. En un primer 
tiempo, se realizó mapeo cortical des-
pierto para localizar el área del len-
guaje motor y sensitivo, que coincidía 
en parte con el tumor que debía extir-
parse. Se colocó una manta de elec-
trodos subdurales, se registró electro-
corticografía y se dejó implantada pa-
ra realizar la estimulación eléctrica 
crónica durante una semana con pe-
riodos de entrenamiento del lenguaje 
intensivo. En un segundo tiempo qui-
rúrgico, se objetivó la disminución de 
actividad epileptógena, se retiró la 
manta y se realizó mapeo despierto, 
comprobándose que no se producían 
crisis con la estimulación y que el len-
guaje no aparecía en las zonas previa-
mente identifi cadas, por lo que se 
procedió a la extirpación del tumor. El 
paciente permanece sin crisis y sin dé-
fi cits del lenguaje al año de la cirugía. 
Conclusión. La estimulación eléctrica 
crónica inhibitoria combinada con un 
programa de rehabilitación del len-
guaje intensivo es una técnica útil en 
la cirugía de epilepsia.

104.

Disrafi smo espinal infantil: 
monitorización intraoperatoria 
neurofi siológica en un hospital 
pediátrico

Carrasco Méndez CA, López Esteban P, 
Rivero Martín B, Hinojosa-Mena Bernal J 

Hospital General Universitario Reina Sofía; 
Murcia. Hospital Infantil Universitario Niño 
Jesús; Madrid.

Introducción. El término ‘disrafi smo 
espinal’ comprende un grupo hetero-
géneo de malformaciones congénitas 
de la médula espinal caracterizado 
por una alteración en la fusión de las 
estructuras neurales, óseas y mesen-
quimatosas de la línea media. Se reco-
mienda que el tratamiento quirúrgico 
se realice con monitorización neurofi -
siológica intraoperatoria para evitar 
la tracción y compresión del cono me-
dular y las raíces sacras. Pacientes y 
métodos. Estudio descriptivo retros-
pectivo de los pacientes intervenidos 
con diagnóstico de disrafi smo espinal 
por el Servicio de Neurocirugía con el 
Servicio de Neurofi siología en el Hos-
pital Universitario Niño Jesús de Ma-

drid entre los años 2007 y 2018. Re-
sultados. Del total de las monitoriza-
ciones neurofi siológicas intraoperato-
rias realizadas con el Servicio de Neu-
rocirugía, el 51,19% fueron cirugías de 
disrafi smo espinal (44,18% niñas y 
55,82% niños). Edad media: 6,58 años. 
Tipo de malformación más frecuente: 
lipomielomeningocele con médula 
anclada. Desde 2007 se ha producido 
un incremento progresivo del número 
de cirugías monitorizadas, dependien-
do de la demanda del Servicio de Neu-
rocirugía. En el 93,03% de las cirugías 
no se registraron cambios neurofi sio-
lógicos intraoperatorios y en el 6,97% 
se registraron cambios neurofi siológi-
cos leves, sin cumplir criterios de alar-
ma. Conclusión. Destaca la importan-
cia de la monitorización neurofi sioló-
gica intraoperatoria en cirugías de 
disrafi smo espinal, que permite mo-
nitorizar en tiempo real la función 
nerviosa durante la intervención, mo-
difi car ciertas actitudes y evitar posi-
bles lesiones neurológicas, disminu-
yendo la morbilidad, mejorando las 
estrategias y permitiendo cirugías más 
agresivas. La demanda de este tipo 
de técnicas es progresivamente ma-
yor a lo largo de los años. Es impor-
tante un equipo con personal entre-
nado experto en este tipo de técnicas, 
unos protocolos establecidos y una es-
trecha colaboración multidisciplinar.

105.

Importancia de la monitorización 
intraoperatoria neurofi siológica 
en la endarterectomía carotídea: 
estudio retrospectivo

Miró Andreu A a, López Bernabé R b, 
López J c, Shah A c, Cho S c, Nguyen V c, Lee L c

a Hospital Vega Baja. Orihuela, Alicante. 
b Hospital Morales Meseguer. Murcia. 
c Stanford University Medical Center and 
Health Care. Palo Alto, California, Estados 
Unidos.

Introducción. La monitorización intra-
operatoria neurofi siológica (MION) es-
tá constituida por un conjunto de téc-
nicas neurofi siológicas intraquirúrgi-
cas dirigidas a evitar el riesgo de défi -
cit neurológico postoperatorio. Per-
miten alertar al cirujano del riesgo de 
daño irreversible del sistema nervio-

so, obligándolo a realizar una inter-
vención rápida que la revierta. La en-
darterectomía carotídea es un proce-
dimiento quirúrgico dirigido a extirpar 
las placas ateromatosas de la luz de la 
arteria carótida (común, interna o ex-
terna), restableciendo el fl ujo sanguí-
neo. Objetivo. Conocer la modalidad 
más sensible para la monitorización, 
el procedimiento intraquirúrgico con 
más riesgo lesivo, la maniobra com-
pensadora más utilizada y la presen-
cia o no de secuelas neurológicas al 
alta y después de varios meses. Pa-
cientes y métodos. Estudio observa-
cional y retrospectivo de 84 pacientes 
sometidos a endarterectomía carotí-
dea desde febrero de 2016 a 2018. 
Todos los pacientes fueron monitori-
zados con al menos tres modalidades 
de estudios neurofi siológicos. Resul-
tados. De los 84 pacientes, 13 presen-
taron cambios durante la MION. Los 
estudios más sensibles a la isquemia 
fueron los potenciales evocados soma-
tosensitivos (76,9%), el EEG (46,15%), 
los potenciales evocados motores 
(30,7%) y el EMG de barrido libre 
(15,38%), siendo el clampaje arterial 
el procedimiento más peligroso de la 
intervención (76,9%). Sólo un pacien-
te mantuvo los cambios al cierre qui-
rúrgico. La parálisis facial ipsilateral 
transitoria fue el défi cit neurológico 
postoperatorio más observado. Con-
clusión. La MION es útil y fundamen-
tal para la prevención de défi cit neu-
rológico postoperatorio en la endar-
terectomía carotídea. Es básico una 
comunicación fl uida entre cirujano, 
anestesista y neurofi siólogo. Los poten-
ciales evocados somatosensitivos son 
primordiales; sin embargo, la MION 
debe aportar la máxima información 
posible, propósito que se alcanza con 
el uso de técnicas multimodales. De 
forma casual se observó una marcada 
incidencia de parálisis facial ipsilateral 
reversible, de probable origen com-
presivo, por la tracción con los sepa-
radores en el campo quirúrgico sobre 
el nervio facial.
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POTENCIALES EVOCADOS

106.

Análisis de los componentes 
ERG en condiciones fotópicas 
bajo sedación y estimulación 
cromática en población pediátrica

Jiménez Jurado GM, Ramos Jiménez M, 
Menéndez de León C 

Hospital Universitario Virgen Macarena. 
Sevilla.

Introducción. El estudio oftalmológi-
co en la edad pediátrica es fundamen-
tal para valorar la agudeza visual y 
diagnosticar procesos como distrofi as 
retinianas, malformaciones y tumo-
res como el retinoblastoma. Objetivo. 
Valorar los parámetros ERG (esencial-
mente latencia y amplitud) en condi-
ciones fotópicas con fl ashes de distin-
ta longitud de onda en ojos sanos en 
un intento de establecer valores de 
referencia y comparar con ojos con 
patología. Pacientes y métodos. Estu-
dio descriptivo retrospectivo de una 
muestra de sujetos pediátricos meno-
res de 4 años y con sospecha diagnós-
tica de baja visión, distrofi a o retino-
blastoma, atendidos por la Unidad de 
Neurofi siología Clínica y Oftalmología 
en quirófano desde junio de 2017. El 
ERG se realizó tras la exploración of-
talmológica, bajo efecto anestésico 
con sevofl uorano y estímulo con fl ash 
blanco, rojo, azul y verde en condicio-
nes fotópicas. Para la comparación de 
valores de referencia se han seleccio-
nado aquellos ojos sin evidencia de 
afectación oftalmológica. Resultados. 
Muestra de 17 pacientes, con una 
edad media de 9 meses, clasifi cados 
por ojo sano (n = 14) y ojo patológico 
(n = 19) y asociados por grupo de 
edad (≤ 6 meses y > 6 meses). Los re-
sultados obtenidos para ojos sanos 
fueron: color blanco, latencia A 16,68, 
latencia B 37,82, amplitud A 24,37, 
amplitud B 98,61; rojo, latencia A 
16,75, latencia B 38,32, amplitud A 
21,82, amplitud B 99,45; azul, laten-
cia A 19,10, latencia B 41,17, amplitud 
A 45,17, amplitud B 113,22; verde, la-
tencia A 18,07, latencia B 39,5, ampli-
tud A 28,94, amplitud B 103,25. A ma-

yor edad, la latencia disminuye y la 
amplitud aumenta. Conclusión. Se ob-
serva un aumento de latencia en los 
estímulos azul y verde respecto al 
blanco, siendo similar con el estímulo 
rojo. Esta diferencia es más marcada 
en ojos patológicos. Ha de tenerse en 
cuenta que la muestra es pequeña, 
por lo que resulta necesario realizar 
estas estimulaciones en otros centros 
que dispongan del material para ob-
tener un mayor número de resultados 
y llegar a consenso colectivo sin olvi-
dar la necesidad de adaptación de es-
tos resultados a cada población.

107.

Potenciales evocados miógenos 
vestibulares en el tratamiento 
con gentamicina intratimpánica 
en la enfermedad de Ménière

Rocío Martín E, Wix Ramos R, Luque 
Cárdenas C, Delis Gómez S, Pastor Gómez J

Hospital Universitario La Princesa. Madrid.

Introducción. La enfermedad de Mé-
nière se caracteriza por hipoacusia 
fl uctuante, acúfenos y vértigo. Estos 
pacientes pueden presentar crisis de 
vértigo incapacitante refractario a tra-
tamiento médico. La gentamicina in-
tratimpánica (GI) tiene como fi nali-
dad producir una laberintectomía quí-
mica, siendo una alternativa efi caz a 
la cirugía. Objetivo. Evaluar la utilidad 
de los potenciales evocados mióge-
nos vestibulares (PEMV) para el con-
trol del tratamiento con gentamicina 
intratimpánica. Caso clínico. Varón de 
56 años con enfermedad de Ménière 
del oído izquierdo, de diez años de 
evolución, con crisis de vértigo incapa-
citante refractarias a tratamiento mé-
dico y a corticoides intratimpánicos, 
por lo que se administra gentamicina 
intratimpánica en 2017. Se realizan 
PEMV seriados al inicio de la enferme-
dad, antes y después de la adminis-
tración de la gentamicina. Se registran 
oPEMV en el párpado inferior contra-
lateral y cPEMV en el músculo ester-
nocleoidomastoideo ipsilateral con elec-
trodos de superfi cie. Se estimula mo-
noauralmente con bursts de 500 Hz 
(105 dB nHL) a 5 Hz, enmascarando el 
lado contralateral con ruido blanco 
(–40 dB nHL). Filtros: 20 Hz-1,5 kHz, 

promedio 200. Se obtuvieron los si-
guientes hallazgos en el oído sano (s) y 
en el oído afecto (a). PEMV (14.12.2012): 
cPEMV-P13 s-a (14,2/15,8 ms); cPEMV-
N23 s-a (19,6/20,2 ms); cPEMV-am-
plitud s-a (80/80 μV); valores norma-
les. PEMV (15.02.2016): oPEMV-N s-a 
(9,1/10,7 ms); oPEMV-P s-a (13,4/14,4 
ms); oPEMV-amplitud s-a (2,1/1,1 μV); 
cPEMV-P13 s-a (14,6/15,8 ms); cPEMV-
N23 s-a (22,3/21,9 ms); cPEMV-am-
plitud s-a (230/100 μV); descenso de 
amplitud de las respuestas izquierdas. 
PEMV (25.06.2018): oPEMV-N s-a (9,6/ 
0 ms); oPEMV-P s-a (13,9/0 ms); oPEMV-
amplitud s-a (4,1/0 μV); cPEMV-P13 s-a 
(15,5/0 ms); cPEMV-N23 s-a (24,1/0 ms); 
PEMV-amplitud s-a (298/0 μV); au-
sencia de respuestas izquierdas que 
demuestran la efi cacia de la ablación 
con gentamicina intratimpánica. Con-
clusión. Los PEMV son útiles en la va-
loración de la enfermedad de Ménière 
tanto en fases tempranas como para 
determinar la efi cacia del tratamiento 
con gentamicina intratimpánica, ya que 
permite evaluar si se ha conseguido 
la ablación total.

108.

Valor diagnóstico del aumento 
de amplitud de los potenciales 
evocados miógenos vestibulares

Rocío Martín E, Wix Ramos R, Luque 
Cárdenas C, Delis Gómez S, Pastor Gómez J

Hospital Universitario La Princesa. Madrid.

Introducción. Los potenciales evocados 
miógenos vestibulares (PEMV) evalúan 
la integridad del arco refl ejo vestibulo-
ocular (oPEMV) y del refl ejo vestibulo-
cólico (cPEMV). El objetivo es estudiar 
el signifi cado del aumento de ampli-
tud de los PEMV. Pacientes y méto-
dos. Se analizaron los PEMV realizados 
entre 2016 y 2019 que presentaron 
un aumento de amplitud signifi cativo. 
Se registró oPEMV en el párpado infe-
rior contralateral y cPEMV en el múscu-
lo esternocleoidomastoideo ipsilateral 
con electrodos de superfi cie. Se esti-
muló monoauralmente con bursts de 
500 Hz (105 dB nHL) a 5 Hz, enmasca-
rando el lado contralateral con ruido 
blanco (–40 dB nHL). Filtros: 20 Hz-
1,5 kHz, promedio 200. Se realizó aná-
lisis estadístico para muestras parea-

das con el programa SPSS. Se compa-
ró la amplitud de los oPEMV y cPEMV 
del lado afectado con los del lado sa-
no. Se incluyeron ocho pacientes, cua-
tro hombres y cuatro mujeres, con 
una edad media de 54 ± 5,8 años, 
que se clasifi caron en dos grupos. 
Grupo A: 75% de pacientes, con sín-
drome de dehiscencia del canal semi-
circular superior (SDCSS) confi rmado 
con TAC. Grupo B: 25% de pacientes, 
sin alteraciones signifi cativas en RM, 
sin TAC. Resultados. Grupo A (lado 
afecto/lado sano): oPEMV amplitud 
(39,9 ± 8,3 / 7,2 ± 1,7 μV; p = 0,009); 
cPEMV amplitud (145,4 ± 37,3 / 111,4 
± 26,8 μV; p = 0,511); en el 100% de 
los pacientes con SDCSS, la amplitud 
de oVEMP fue signifi cativamente ma-
yor en el lado afecto que en el lado 
sano (p = 0,009; U de Mann-Whitney), 
y el resto de los parámetros no mos-
traron diferencias estadísticamente sig-
nifi cativas. Grupo B (lado afecto/lado 
sano): oPEMV amplitud (22,7 ± 5,4 / 
6,3 ± 2,7 μV; p = 0,33); cPEMV ampli-
tud (384 ± 77 / 265 ± 35,3 μV; p = 0,33); 
en este grupo no se observaron dife-
rencias estadísticamente signifi cativas 
de la amplitud de los PEMV. Conclu-
sión. En pacientes con SDCSS se ob-
servó un aumento signifi cativo de la 
amplitud de los oPEMV del lado afec-
tado. Los PEMV han demostrado ser 
una técnica útil para el diagnóstico del 
SDCSS.

109.

Retinopatía asociada a mutación 
del gen RET: a propósito de un 
caso

Guinovart Julián A, De Francisco Moure J, 
Ulloa Melo L, Almárcegui Lafi ta C, 
Navarrete Navarro S, Romero Puertas F 

Hospital Universitario Miguel Servet. 
Zaragoza.

Introducción. El síndrome MEN 2B es 
una rara entidad clínica caracterizada 
por la asociación de carcinoma medu-
lar de tiroides, feocromocitoma y gan-
glioneuromatosis gastrointestinal. Pue-
de ser esporádico en un 50% de los 
casos o familiar, con un patrón de he-
rencia autosómica dominante, con al-
to grado de penetrancia y expresión 
variable. Caso clínico. Varón de 40 
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años, con antecedentes de miopía, vi-
tíligo, asma bronquial y diagnostica-
do en 2001 de un síndrome MEN 2B 
con una mutación RET germinal a raíz 
del diagnóstico de esta enfermedad 
en un hermano gemelo monocigoto. 
Comenzó con un carcinoma medular 
de tiroides en 2001, que precisó una 
tiroidectomía total y una suprarrena-
lectomía bilateral. En 2009 sufrió una 
progresión pulmonar tratada median-
te recesión en cuña y, en 2017, una 
progresión ganglionar y ósea tratada 
inicialmente con vandetanib 300 mg/
día y ácido zoledrónico, con respuesta 
parcial, por lo que se sustituyó por ca-
bozantinib en septiembre de 2018. 
Desde entonces, refería disminución 
de la agudeza visual bilateral. El her-
mano afecto falleció con una impor-
tante disminución de la agudeza vi-
sual sin un diagnóstico preciso. Tras 
ser valorado por Oftalmología se soli-
citó un estudio electrofi siológico de la 
visión. Se realizaron potenciales evo-
cados visuales, ERG con damero (pat-
tern ERG) y de campo completo. Se 
realizó un estudio etiológico que in-
cluyó TC craneal y un análisis de san-
gre con estudio de anticuerpos anti-
neuronales. En los potenciales evoca-
dos visuales se observó una disminu-
ción de la onda P100 (4-5 μV) y un 
retraso de ésta (> 130 ms). No se ob-
tuvieron respuestas en el pattern ERG 
en ambos ojos, así como tampoco en 
el ERG de campo completo. La TC cra-
neal y el análisis de sangre fueron ne-
gativos. Conclusión. En este pacien-
te, una vez descartadas otras posibles 
etiologías, la mutación en el gen RET 
causante del síndrome MEN 2B po-
dría estar implicada en la retinopatía 
desarrollada. Esto también se apoya-
ría en el hecho de que el hermano, 
con su misma mutación, sufrió una 
importante disminución de la agude-
za visual sin una causa aparente.

110.

Enfermedad de segunda 
motoneurona de origen 
paraneoplásico: a propósito 
de un caso

Ferrer Piquer S, Rey Pérez E, 
Martín Escuer B, Lozano Aragoneses B 

Hospital Universitario Central de Asturias. 
Oviedo. 

Introducción. La enfermedad de se-
gunda motoneurona de origen para-
neoplásico es una entidad rara de ca-
racterísticas clínicas y electrofi siológi-
cas todavía no bien defi nidas. Sus ras-
gos principales incluyen: evolución sub-
aguda, progresión rápida, afectación 
o no de primera motoneurona, distri-
bución asimétrica en miembros supe-
riores, clínica neurológica no motora 
añadida, infl amación del líquido cefa-
lorraquídeo y respuesta a inmunote-
rapia. Caso clínico. Mujer de 67 años, 
en estudio por debilidad muscular de 
predominio en miembros superiores. 
Valorada previamente en otro hospi-
tal sin hallazgos relevantes, es remiti-
da un mes más tarde a nuestro centro 
por progresión clínica. Se evidencian 
signos de segunda motoneurona (fas-
ciculaciones y atrofi a), con estudios 
neurofi siológicos compatibles con di-
cha sospecha. Pruebas de laboratorio 
orientan a un origen paraneoplásico, 
por lo que se inicia inmunoterapia y 
recibe el alta tras una leve mejoría. 
Un nuevo empeoramiento (con afec-
tación respiratoria) motiva el reingre-
so, que termina en su fallecimiento 
(cinco meses tras el inicio de la enfer-
medad). La electroneurografía mues-
tra caídas de amplitud en los troncos 
motores de miembros superiores, con 
predominio derecho, sin bloqueos de 
conducción. La electromiografía obje-
tiva un patrón neurógeno subagudo-
crónico con denervación en muscula-
tura dependiente de raíces C4-D1 bila-
terales. Potenciales evocados motores 
y somatosensoriales fueron normales. 
Se realizó un rastreo tumoral comple-
to, que resultó infructuoso. Únicamen-
te la resonancia magnética evidenció 
una alteración de señal en cordones 
anteriores, compatible con mielitis. La 
autopsia confi rmó la enfermedad de 
motoneurona inferior en el contexto 

de una mielitis infl amatoria de posi-
ble origen paraneoplásico. Conclusión. 
La enfermedad de segunda motoneu-
rona paraneoplásica es una patología 
infrecuente, de rápida evolución y 
posible desenlace fatal. Los estudios 
neurofi siológicos resultan esenciales 
en la adecuada fi liación del cuadro, 
permitiendo un inicio precoz del tra-
tamiento y mejorando el pronóstico.

111.

Potenciales evocados motores 
en estimulación magnética 
transcraneal repetitiva para 
pacientes con ictus motor

Guerrero Solano JL a, Ballesta García M a, 
Ayo Martín O a, Pardal Fernández JM a, 
Segura Martín T a, Godes Medrano B a, 
Pastor Espuig C b 
a Hospital General Universitario de Albacete. 
b Hospital Universitario de la Ribera. Alzira, 
Valencia.

Introducción. La estimulación magné-
tica transcraneal repetitiva (EMTr) a 
bajas frecuencias como tratamiento 
rehabilitador del défi cit motor de la 
extremidad superior tras un ictus en 
su fase crónica es una herramienta 
ampliamente aceptada. La efectividad 
de esta herramienta para recuperar 
la funcionalidad motora se cuantifi ca 
con herramientas clínicas. La estima-
ción de parámetros neurofi siológicos 
para evaluar la respuesta, o bien co-
mo método predictivo de ésta, no se 
ha establecido porque no cuenta con 
sufi ciente evidencia. Pacientes y mé-
todos. Se describe la evolución clínica 
y neurofi siológica de una serie de 11 
pacientes en fase crónica de un ictus y 
défi cit motor de la extremidad supe-
rior, todos ellos en fase de meseta en 
su curva de recuperación, antes y des-
pués de haberse realizado 10 sesiones 
en tres pacientes (grupo G10), 20 se-
siones en dos (grupo G20) y 30 sesio-
nes en seis (grupo G30), diarias (de 
lunes a viernes), de EMTr a 1 Hz sobre 
el hemisferio no afectado, aplicando 
1.200 pulsos por sesión en un solo 
tren de 20 minutos de duración. Se 
estimaron el umbral motor en reposo 
en ambas manos, así como la ampli-
tud y latencia del potencial evocado 
motor en la mano afectada. Resulta-

dos. No se reportó efecto adverso al-
guno en ninguno de los pacientes. En 
nueve pacientes se obtuvo una clara 
mejoría clínica tras fi nalizar su ciclo de 
sesiones, la mejoría fue claramente 
superior en el grupo G30 con respec-
to a los grupos G10 y G20. Un pacien-
te del grupo G10 y uno del grupo G20 
obtuvieron una mejoría no signifi cati-
va. En todos se encontró una disminu-
ción de la diferencia interhemisférica 
del umbral motor en reposo; en nue-
ve pacientes, un aumento de la am-
plitud del potencial evocado motor, y 
en 10, una disminución de su latencia. 
Conclusión. Aunque se trata de un 
grupo reducido y heterogéneo de pa-
cientes, los resultados concuerdan con 
los reportados y apoyan el uso de los 
potenciales evocados motores como 
un método de evaluación de respues-
ta al tratamiento rehabilitador con 
EMTr en pacientes con défi cit motor 
de extremidad superior tras un ictus 
en fase crónica.

112.

Caracterización de un sistema 
de estimulación transcutánea 
de nervio vago mediante 
potenciales evocados

García de Gurtubay Galligo I a, 
Larraya JI b, López MA b, Cortina I b 
 a Complejo Hospitalario de Navarra. 
Pamplona. b Walden Medical Neuro Digital 
Therapies. Gijón.

Introducción. La estimulación del ner-
vio vago es efectiva es la prevención y 
tratamiento de diversos trastornos. La 
estimulación no invasiva del vago es-
tá limitada por su pobre accesibilidad 
y en la práctica se reduce a hacerlo en 
el cuello, donde precisa intensidades 
elevadas, o sobre el pabellón auricu-
lar. Objetivo. Diseñar un sistema de 
estimulación no invasiva del nervio 
vago en territorio auricular y objetivar 
mediante potenciales evocados la efec-
tividad de los parámetros (umbrales, 
intensidad, duración, frecuencia, for-
ma de onda), topografía, geometría y 
tipo de electrodo de estimulación, pa-
ra posteriormente integrarlos en un 
dispositivo portátil e inalámbrico. Su-
jetos y métodos. Se diseñan y prue-
ban 13 tipos de estimuladores, de di-
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versos materiales, en voluntarios sa-
nos. Los electrodos, de Cl/Ag o titanio, 
y diferentes superfi cies (12-78 mm2) 
combinan geometrías de estimula-
ción sobre uno o mas de estos territo-
rios: cymba conchae, cavum, zonas 
del conducto auditivo externo (CAE), 
lóbulo y trago. Se realizan potenciales 
evocados con rangos de intensidad 
de 0-11 mA, frecuencia de 1-30 Hz, du-
ración de 100-200 μs, con registro en 
scalp. Resultados. Estimulando el CAE 
(anterior, superior o posterior), cymba 
+ cavum y CAE + cymba, se obtienen 
potenciales evocados replicables y es-
tables en derivaciones C-F homolate-
rales, con latencias medias de 2,4 ms 
y amplitudes máximas. Los paráme-
tros óptimos del estímulo eléctrico 
para evocar un potencial evocado son: 
intensidad umbral × 2; frecuencia: 3 Hz; 
duración: 100 μs. Se obtienen poten-
ciales evocados con frecuencias inclu-
so de 30 Hz, aunque precisa prome-
diación mediante grand average. No 
se obtienen potenciales evocados es-
timulando el lóbulo o con distancia 
entre electrodos inferior a 3 mm, dis-
positivos rígidos no personalizados y 
otras. Los electrodos de titanio sí ge-
neran potenciales evocados. Conclu-
sión. Se da por buena la topografía y 
geometría de aquellos estimuladores 
que evocan potenciales evocados. Da-
do que éstos se atribuyen a potencia-
les postsinápticos del ganglión supe-
rior o yugular y núcleo del tracto soli-
tario, donde confl uyen, entre otras, fi -
bras de la rama auricular del vago, se 
objetiva que son efectivos y pueden 
implementarse en el dispositivo.

113.

Manejo del dolor radicular 
refractario con estimulación 
magnética transcraneal: 
caso clínico

Guede Guillén Y, Prieto Montalvo J, 
Ruiz Juretschke F 

Hospital General Universitario Gregorio 
Marañón. Madrid.

Introducción. La estimulación magné-
tica transcraneal repetitiva (EMTr) es 
una técnica no invasiva de estimula-
ción cerebral en auge como alternati-
va no farmacológica para el tratamien-

to del dolor crónico. Se presenta un 
caso con dolor radicular refractario, 
tratado con EMTr tras varios fracasos 
terapéuticos previos. Caso clínico. 
Mujer de 59 años cuyas pruebas de 
imagen, en su primera consulta, reve-
laron un neurinoma en la raíz S1 iz-
quierda como causa de dolor radicu-
lar. Se intervino quirúrgicamente en 
dos ocasiones, sin mejoría clínica. El 
tratamiento farmacológico en dosis 
máximas manejado en la Unidad del 
Dolor tampoco fue efectivo. Posterior-
mente, se trató con un estimulador 
medular epidural, que se retiró por 
falta de resultados. En este punto, se 
valoró tratamiento con EMTr para 
manejo del dolor. Tras localizar me-
diante neuronavegación el área corti-
cal primaria correspondiente a la pier-
na izquierda, se realizó un primer ci-
clo de tratamiento con protocolo acti-
vador sobre dicha área. Se obtuvo 
mejoría clínica y control del dolor, no 
sólo en reposo, sino también funcio-
nalmente durante la marcha. Un mes 
tras terminar el primer ciclo, se pro-
dujo un retorno progresivo al estado 
clínico previo, por lo que se decidió 
probar un segundo ciclo de tratamien-
to, con nueva mejoría del dolor y de 
la capacidad funcional. Tras estos re-
sultados, se decidió la implantación de 
un estimulador cortical subdural loca-
lizado en el área motora primaria de-
recha de la pierna, con lo que la pa-
ciente permanece actualmente pauci-
sintomática y plenamente funcional. 
Conclusión. Si bien existe múltiple bi-
bliografía que sustenta los benefi cios 
de la EMTr en el tratamiento del dolor 
neuropático, la búsqueda específi ca 
del dolor radicular, y en particular en 
miembros inferiores, arroja pocos re-
sultados. La buena evolución de la pa-
ciente hace necesaria una mayor mues-
tra de casos con este perfi l para con-
trastar resultados y ampliar las posibi-
lidades terapéuticas en este tipo de 
casos.

114.

Nuevos métodos de análisis 
de potenciales evocados 
visuales multifocales

Boquete Vázquez L, 
Miguel Jiménez JM, Amo Usanos C

Universidad de Alcalá. Alcalá de Henares, 
Madrid.

Introducción. Es conveniente investi-
gar nuevos métodos de análisis de los 
registros multifocales: electrorretinogra-
ma multifocal (ERGmf) y potenciales 
evocados visuales multifocales (PEVmf). 
Objetivos. Evaluar la capacidad diag-
nóstica de ERGmf y PEVmf utilizando 
técnicas avanzadas de tratamiento di-
gital de señales, en las enfermedades 
de glaucoma y esclerosis múltiple, y 
desarrollar herramientas informáticas 
que faciliten la toma de decisiones en 
el ámbito clínico e investigador. Pa-
cientes y métodos. Se han aplicado 
nuevos algoritmos para el fi ltrado de 
señales de ERGmf (sistema de adqui-
sición Roland Retiscan) y PEVmf (sis-
tema de adquisición VERIS software 
5.9, Electro-Diagnostic Imaging), ba-
sados en la transformada wavelet y 
descomposición en modo empírico. 
Se ha estudiado la capacidad de nue-
vas características de los registros pa-
ra aumentar la capacidad de discrimi-
nación entre pacientes y controles y 
se han ensayado métodos de clasifi -
cación automáticos basados en redes 
neuronales para la realización del diag-
nóstico. Resultados. En el diagnóstico 
de glaucoma, a partir de registros de 
PEVmf con la utilización de la trans-
formada wavelet se consiguen valo-
res de área bajo la curva de 0,83. El 
análisis de registros de PEVmf, fi ltra-
dos con el método de descomposi-
ción en modo empírico y un clasifi ca-
dor neuronal, permite distinguir pa-
cientes con diferente riesgo de escle-
rosis múltiple (sindrome radiológico 
aislado, síndrome clínico aislado). En 
el diagnóstico de glaucoma a partir 
de ERGmf, la utilización de la transfor-
mada wavelet permite obtener valo-
res de sensibilidad de 0,86 y especifi -
cidad de 0,93. Procesando registros 
de ERGmf mediante la descomposi-
ción en modo empírico y realizando la 
correlación de las señales fi ltradas con 

una base de datos de referencia, se 
consiguen valores de área bajo la cur-
va de 0,90 en el diagnóstico de escle-
rosis múltiple. Conclusión. Aunque en 
general las bases de datos utilizadas 
son reducidas, la aplicación de nue-
vas técnicas de procesado digital de 
señal en el análisis de registros multi-
focales permite aumentar la capaci-
dad discriminante en el diagnóstico 
de glaucoma y esclerosis múltiple.

SUEÑO

115.

Trastorno de conducta del 
sueño REM en la demencia 
por cuerpos de Lewy

Ávila Lesmes AJ, Jiménez Jurado GM, 
Aguilar Andújar M, Menéndez de León C 

Hospital Universitario Virgen Macarena. 
Sevilla. 

Introducción. El trastorno de conduc-
ta del sueño REM (TCSR) es una para-
somnia con ausencia de atonía mus-
cular, que se acompaña de movimien-
tos bruscos y violentos de las extremi-
dades en relación con sueños agresivos. 
Su etiología es variable. La demencia 
por cuerpos de Lewy (DLB) es la terce-
ra causa más frecuente de demencia, 
cuya clínica típica es deterioro cogniti-
vo rápidamente progresivo y la pre-
sencia de TCSR, que puede manifes-
tarse previo o simultáneamente con 
la demencia. Objetivo. Analizar y des-
cribir los pacientes que desarrollan DLB 
tras diagnóstico previo de TCSR y va-
lorar la relación temporal entre ellas, 
su evolución y las características del 
polisomnograma, analizando efi cien-
cia y estructura. Pacientes y métodos. 
Estudio descriptivo retrospectivo de 
una muestra obtenida en la consulta 
de sueño desde 2012. Se selecciona-
ron pacientes que cumplían criterios 
diagnósticos de TCSR y que posterior-
mente desarrollaron DLB. Las variables 
estudiadas fueron edad, sexo, inicio 
de la sintomatología neurológica, fe-
cha de diagnóstico tanto de DLB co-
mo de TCSR, polisomnograma y SPECT. 
Resultados. Siete pacientes de 57 con 
diagnóstico previo de TCSR desarro-
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llaron DLB. La edad media de inicio de 
sintomatología de sueño fue de 66,14 
años, y la media para el diagnóstico 
de DLB, de 74,14 años. La media del 
tiempo hasta el diagnóstico de pato-
logía concomitante fue de 10,42 años. 
En relación al polisomnograma, la efi -
ciencia de sueño media fue del 66,79%, 
con una macro y microestructura alte-
rada en el 57,15% y 42,85%, respec-
tivamente. El porcentaje relativo de 
fases de sueño fue: N1, 13,41%; N2, 
36,78%; N3, 37,74%, y REM, 12,07%. 
En relación a la SPECT, el 80% de los 
que realizaron la prueba presentaban 
alteración en la captación. Conclusio-
nes. El sueño REM sin atonía da la op-
ción de identifi car la DLB en pacientes 
con trastornos de los síntomas somá-
ticos, incluso antes de que cumplan 
los criterios clínicos de DLB, de ahí la 
importancia del PSG. Se necesitará un 
seguimiento continuo para determi-
nar si estos pacientes se encuentran 
en la etapa prodrómica de la DLB.

116.

Análisis descriptivo de las 
mioclonías aisladas de cabeza 
y cuello en sueño REM

Jiménez Jurado GM, Gutiérrez Muñoz C, 
Aguilar Andújar M, Moreno Castro G, 
Menéndez de León C 

Hospital Universitario Virgen Macarena. 
Sevilla.

Introducción. Las mioclonías aisladas 
de cabeza y cuello son movimientos 
bruscos de corta duración que apare-
cen en sueño REM. Aunque se consi-
deran fi siológicas, se desconoce su pre-
valencia, incidencia y posible implica-
ción pronóstica. Objetivo. Describir y 
cuantifi car las mioclonías cervicales 
durante el sueño REM en una mues-
tra formada por sujetos sanos y pa-
cientes con las principales patologías 
de sueño. Sujetos y métodos. Estudio 
descriptivo retrospectivo en 500 suje-
tos de dos unidades de sueño de Sevi-
lla. Criterio de inclusión: tener ≥ 34 min 
de sueño REM. Se estudiaron varia-
bles demográfi cas (edad, sexo, ante-
cedentes y fármacos) y variables poli-
somnográfi cas (efi ciencia, tiempo to-
tal REM, tiempo relativo REM, núme-
ro total de mioclonías e índice de mio-

clonías). Se clasifi caron las mioclonías 
en función de la traducción en el re-
gistro (sólo se observa artefacto EEG o 
se acompaña de movimiento, dura-
ción medida en el artefacto del men-
tón), tipo de movimiento (fl exión, ex-
tensión, lateralización) e intensidad 
(sólo movimiento, arousal, cambio de 
fase, despertar). Resultados. 363 su-
jetos con un tiempo en REM ≥ 34 min, 
62,25% tenían mioclonías. En pacien-
tes con benzodiacepinas eran menos 
frecuentes que en pacientes sin ellas 
(p = 0,001). Las mioclonías implica-
ban en su mayoría sólo movimientos 
de cabeza o cuello (55%), lateraliza-
ción (44,2%) y sin afectación en la ar-
quitectura del sueño (59,8% sólo mo-
vimiento). No se hallaron diferencias 
signifi cativas entre sexo, pero sí en la 
edad, siendo más frecuentes en suje-
tos menores de 50 años (p = 0,002). 
Conclusión. Las mioclonías cervicales 
en sueño REM son más frecuentes en 
menores de 50 años y se objetivan en 
sujetos sanos y en pacientes con pato-
logía de sueño. El índice medio en su-
jetos sanos es de 2,84, representados 
por movimiento de lateralización sin 
afectar a la estructura de sueño y con 
una duración media de 0,67 s. Cree-
mos que se trata de una entidad con 
sufi ciente relevancia como para plan-
tear en un futuro su introducción en 
la Clasifi cación Internacional de Tras-
tornos del Sueño, como entidad pro-
pia o como variante de la normalidad.

117.

Enfermedad de Parkinson 
y trastornos del sueño.

Delis Gómez S, Rocío Martín E, Wix Ramos R 

Hospital Universitario La Princesa. Madrid. 

Introducción. Los trastornos del sue-
ño son un problema frecuente en la 
enfermedad de Parkinson (EP) idiopá-
tica. La causa subyacente se relaciona 
con la propia degeneración de estruc-
turas dopaminérgicas y no dopaminér-
gicas, así como al efecto del propio 
tratamiento antiparkinsoniano y otras 
posibles comorbilidades asociadas. Ob-
jetivo. Determinar la patología de sue-
ño asociada y sus características en 
pacientes con EP idiopática. Pacientes 
y métodos. Estudio retrospectivo de 21 

pacientes con EP idiopática derivados 
a nuestra Unidad de Sueño entre los 
años 2012-2019. Todos fueron some-
tidos a un estudio de polisomnografía 
nocturna y seguimiento clínico (histo-
ria clínica electrónica). El diagnóstico 
de los trastornos del sueño descritos 
se realizó de acuerdo con los criterios 
de la ICSD-III. Resultados. Se encon-
traron 21 pacientes (14 hombres y 7 
mujeres) con una edad media de 
68,3 años (rango: 54-82 años). En 15 
pacientes (71,4%) se diagnosticó un 
síndrome de apnea/hipopnea del sue-
ño (SAHS) moderado o grave, inicián-
dose tratamiento con CPAP en todos 
ellos, pero la respuesta y buena adhe-
sión al tratamiento fue posible en só-
lo 10 (66,7%) de los casos. El segundo 
trastorno del sueño más frecuente 
fue el trastorno de la conducta duran-
te el sueño REM (n = 11; 52,3%), con 
una buena respuesta y adhesión al 
tratamiento con clonacepam o mela-
tonina en seis casos (54,5%). En 11 pa-
cientes (52,3%) se observó una exce-
siva somnolencia diurna (escala de 
somnolencia de Epworth media: 14,2). 
En la escala de gravedad del insom-
nio, nueve pacientes (42,9%) presen-
taban insomnio crónico moderado-
grave. Tres pacientes (14,3%) cum-
plían criterios de síndrome de piernas 
inquietas). Conclusión. La EP idiopáti-
ca puede asociarse a diferentes sínto-
mas y trastornos del sueño. En esta 
serie, la patología más frecuente fue 
el SAHS moderado-grave, seguido del 
trastorno de la conducta durante el 
sueño REM. El insomnio crónico, el 
síndrome de piernas inquietas y sínto-
mas como la excesiva somnolencia diur-
na también fueron muy frecuentes.

118.

Parámetros madurativos en 
neonatos sanos: análisis de 
los arousal durante el sueño

Merino Andreu M, Naranjo Castresana M, 
Aguilar Amat-Prior MJ, Escobar 
Montalvo JM, Herráez Sánchez E, 
Pastor Romero B, Guzmán Méndez M 

Hospital Universitario La Paz. Hospital 
Universitario Central de la Defensa Gómez 
Ulla. Madrid.

Introducción. La capacidad de alerta 

durante el sueño, refl ejada en los arou-
sal, es una parte fundamental del mis-
mo y puede tener consecuencias clíni-
cas (apneas, muerte súbita, etc.). Pa-
ra analizar el arousal en las primeras 
etapas de la vida, se han comparado 
estos eventos en recién nacidos con 
diferentes grados de maduración. Su-
jetos y métodos. Se han estudiado 62 
lactantes sanos, 30 neonatos a térmi-
no y 32 neonatos prematuros, a quie-
nes se ha realizado una polisomno-
grafía diurna después de la toma en 
todos los casos, cuya validez exige la 
presencia de un ciclo completo REM-
no REM. Se ha analizado la frecuencia 
de arousal corticales (EEG) en diferen-
tes fases del sueño y en relación con 
la edad gestacional y la edad cronoló-
gica. Resultados. No se aprecian dife-
rencias en la cantidad de arousal en 
función de la prematuridad, pero se 
ha objetivado que los neonatos a tér-
mino tienden a presentar más arousal 
espontáneos (p = 0,08), no provoca-
dos por apneas/hipopneas. Además, 
las alertas en sueño REM tienen una 
relación directa con la maduración ce-
rebral, refl ejada en la edad cronológi-
ca y en la edad posmenstrual (coefi -
ciente de correlación, r = 0,262; p = 
0,04). Conclusión. La capacidad de 
alerta espontánea durante el sueño 
tiene una relación directa con el gra-
do de maduración cerebral en recién 
nacidos, muy evidente en el transcur-
so del sueño REM. La menor capaci-
dad de alerta durante el sueño en los 
neonatos más inmaduros, con dife-
rente patogénesis según la fase del 
sueño y su origen, podría explicar al-
gunos mecanismos que favorecen el 
síndrome de muerte súbita del lactan-
te e identifi car posibles víctimas.

119.

Medición comparativa de 
parámetros de sueño con 
diferentes herramientas: 
estudio preliminar

Revilla Aparicio A, Porcacchia P, Pujol 
Congregado M, Palomar Simón FJ, 
Gómez del Estal AL, Vázquez Rodríguez R 

Hospital Universitario Virgen del Rocío. 
Sevilla.

Introducción. En el abordaje de los tras-
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tornos del sueño, gran parte de la in-
formación se obtiene de la anamnesis 
tras la cual se elabora una sospecha 
diagnóstica, pero en la mayoría de las 
ocasiones van a necesitarse herramien-
tas que confi rmen o descarten dicha 
sospecha aportando datos más obje-
tivos y comparables. La polisomnogra-
fía es la prueba de referencia para la 
valoración del sueño nocturno, pero 
tiene un mayor coste y normalmente 
menor disponibilidad que otras como 
la actigrafía, el diario de sueño o los 
cuestionarios, que aportan la ventaja 
de permitir una valoración más pro-
longada en el tiempo de algunas ca-
racterísticas del sueño. Objetivo. Com-
parar la medición de distintos pará-
metros de sueño obtenidos mediante 
actigrafía, diario de sueño y escala de 
Pittsburgh para contribuir a su óptima 
utilización en la consulta. Sujetos y 
métodos. Se recogen variables demo-
gráfi cas (edad, sexo, índice de masa 
corporal) y los parámetros de latencia 
de sueño, tiempo en vigilia tras inicio 
del sueño (WASO), tiempo total de 
sueño y efi ciencia de sueño en 24 su-
jetos sanos, mediante el uso de acti-
grafía y diario durante tres días, diario 
de sueño durante 15 días y cuestiona-
rio de Pittsburgh. Posteriormente se 
realiza un análisis estadístico compa-
rando las medias de las distintas va-
riables mediante la prueba t de Stu-
dent para valorar la signifi cación de 
las diferencias. Resultados. Se observa 
una diferencia estadísticamente signi-
fi cativa (p < 0,05) del WASO recogido 
con actigrafía frente al diario de sue-
ño tanto de tres como de 15 días, del 
tiempo total de sueño recogido con 
actigrafía frente al diario de sueño de 
15 días, y de la efi ciencia recogida con 
actigrafía frente al diario de sueño de 
tres y 15 días y la escala de Pittsburgh. 
Conclusión. Las herramientas subjeti-
vas (diario de sueño de tres y 15 días y 
escala de Pittsburgh) tienden a sobre-
valorar la calidad del sueño en térmi-
nos de tiempo total de sueño, WASO 
y efi ciencia del sueño. Los valores más 
bajos de latencia de sueño se obtie-
nen con la actigrafía.

120.

Desempeño cognitivo en 
pacientes con síndrome de 
apnea/hipopnea del sueño

Ng Guzmán DK, González García JA, 
Pérez Gómez J, De Francisco Moure J, 
Romero Puertas MF, Almárzegui Lafi ta C, 
Sánchez Garrigós E 

Hospital Universitario Miguel Servet. 
Zaragoza.

Introducción. Existen publicaciones que 
relacionan diversos trastornos del sue-
ño con un peor desempeño cognitivo. 
Entre los factores que podrían expli-
car desde un punto de vista fi siopato-
lógico dicha asociación están las alte-
raciones sintomáticas derivadas de un 
sueño inadecuado, cambios en la ar-
quitectura del sueño y la hipoxia in-
termitente. Estos tres factores están 
presentes en los pacientes con síndro-
me de apnea/hipopnea del sueño 
(SAHS). Objetivo. Evaluar el desem-
peño cognitivo en los pacientes con 
SAHS. Sujetos y métodos. Muestreo 
por conglomerados de pacientes adul-
tos que se sometieron a una polisom-
nografía en el Servicio de Neurofi sio-
logía Clínica del Hospital Universitario 
Miguel Servet entre mayo de 2018 y 
mayo de 2019. Muestra de 96 suje-
tos, en dos grupos, con o sin SAHS. El 
desempeño cognitivo se midió me-
diante la puntuación total del proto-
colo de evaluación cognitiva de Mon-
treal (MoCA). Se estudió el impacto 
que diversas variables demográfi cas, 
la gravedad del SAOS y la alteración 
oximétrica tuvieron en el desempeño 
cognitivo. Resultados. Se observa una 
mayor proporción de sujetos con alte-
ración del desempeño cognitivo en el 
grupo de pacientes que presentaron 
SAHS. La proporción de pacientes con 
desempeño cognitivo alterado aumen-
taba con la edad. A partir de los 65 
años, el impacto de la edad fue ma-
yor en la proporción de pacientes con 
SAHS que presentaron alteración cog-
nitiva en comparación con los pacien-
tes que presentaron otros diagnósti-
cos. El sexo femenino y la gravedad 
del SAHS fueron otros factores asocia-
dos a una mayor proporción de suje-
tos con alteración del desempeño cog-
nitivo con SAHS. Conclusión. Los pa-

cientes con SAHS presentan una ma-
yor probabilidad de alteración cogni-
tiva que los sujetos que no presentan 
esta patología.

121.

Arquitectura del sueño y 
desempeño cognitivo de 
pacientes con síndrome de 
apnea/hipopnea obstructiva 
del sueño

González García JA, Ng Guzmán DK, 
Pérez Gómez J, De Francisco Moure J, 
Romero Puertas MF, Almarzegui 
Lafi ta C, Sánchez Garrigós E 

Hospital Universitario Miguel Servet. 
Zaragoza.

Introducción. Existen publicaciones que 
relacionan diversos trastornos del sue-
ño con un peor desempeño cognitivo. 
Entre los factores que podrían expli-
car desde un punto de vista fi siopato-
lógico dicha asociación están las alte-
raciones sintomáticas derivadas de un 
sueño inadecuado, cambios en la ar-
quitectura del sueño e hipoxia inter-
mitente. Estos tres factores están pre-
sentes en los pacientes con síndrome 
de apnea/hipopnea obstructiva del sue-
ño (SAHS). Objetivo. Evaluar el im-
pacto de la arquitectura del sueño en 
el desempeño cognitivo en los pacien-
tes con SAHS. Sujetos y métodos. Mues-
treo por conglomerados de pacientes 
adultos que se sometieron a una poli-
somnografía en el Servicio de Neuro-
fi siología Clínica del Hospital Universi-
tario Miguel Servet entre mayo de 
2018 y mayo de 2019. Muestra de 96 
sujetos, divididos en dos grupos, se-
gún si la polisomnografía era o no in-
dicativa de SAHS. Desempeño cogniti-
vo medido mediante la puntuación 
total del protocolo de evaluación cog-
nitiva de Montreal (MoCA), conside-
rándose como alteración cognitiva una 
puntuación ≤ 25. Se estudió la posi-
ble asociación entre la densidad de 
las distintas fases del sueño y la pro-
porción de sujetos con deterioro cog-
nitivo en la muestra total y en los gru-
pos con o sin diagnóstico de SAHS. 
Resultados. Disminución en la densi-
dad del sueño de ondas lentas, au-
mento en sueño superfi cial y mayor 
vigilia intrasueño se asociaron con un 

aumento del riesgo de presentar una 
alteración en el desempeño cognitivo 
en pacientes con SAHS. Así mismo, 
una mayor edad y el sexo femenino 
aumentan el riesgo de que la arqui-
tectura del sueño se asocie a un des-
empeño cognitivo alterado. Conclu-
sión. Arquitectura del sueño con den-
sidad de ondas lentas más bajo, ma-
yor densidad de sueño superfi cial y 
aumento de la vigilia intrasueño se 
asocian a un mayor riesgo de un des-
empeño cognitivo alterado en los pa-
cientes con SAHS.

122.

Efi cacia de la terapia 
cognitiva conductual 
grupal en el insomnio crónico

Gonzales Zenteno SE, Martín Requena CA, 
Mendoza Ortiz MJ, Pía Martínez CA, 
Zubia Martín MA, Cordero Guevara JA, 
Ruiz de Larrinaga AI 

Hospital Universitario de Araba. Vitoria.

Introducción. El insomnio crónico es 
una patología prevalente, defi nida co-
mo la difi cultad para conciliar y man-
tener el sueño, o escasa calidad del 
mismo, de al menos tres meses de du-
ración, que ocasiona disfunción diur-
na y alteración en la calidad de vida. 
Como primer abordaje terapéutico, el 
modelo neurocognitivo del insomnio 
contempla estrategias de modifi cación 
de conducta y cambios en el estilo de 
vida: terapia cognitiva conductual (TCC). 
Objetivo. Evaluar la efi cacia de la TCC 
grupal basada en el índice de grave-
dad de sueño (ISI) y la efi ciencia de 
sueño en pacientes con insomnio cró-
nico que acuden al Hospital Universi-
tario Araba entre marzo de 2018 y ma-
yo de 2019. Pacientes y métodos. Es-
tudio de cohorte prospectivo de 42 pa-
cientes con diagnóstico de insomnio 
crónico que participaron en la TCC gru-
pal. Se recogieron datos previos y pos-
teriores a la terapia (seis sesiones) y se 
analizaron los valores del ISI y la efi -
ciencia de sueño. Análisis estadístico 
descriptivo mediante distribuciones de 
frecuencias para variables cualitativas, 
y media ± desviación estándar, para 
cuantitativas. La relación entre variables 
se analizó mediante pruebas de chi 
cuadrado, y la correlación, mediante 
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el coefi ciente de Spearman, por me-
dio del programa SPSS. Resultados. El 
64,3% eran mujeres y el 35,7% eran 
varones, con una edad media de 53,1 
± 10,8 años. Se observó una disminu-
ción signifi cativa del ISI de 3,1 puntos 
(p < 0,001), pasando la media de 17,3 
± 4,2 a 14,1 ± 4,7 al fi nal de la TCC. Al 
comparar el ISI pre y posterapia de ca-
da paciente, se observó que el 40,5% 
redujeron el grado de intensidad del 
insomnio. Además, el 35% de insom-
nes mejoraron signifi cativamente la 
efi ciencia de sueño (p < 0,001), lo que 
se correlaciona de forma moderada y 
signifi cativa con la disminución del ISI. 
Conclusión. En nuestra experiencia, al 
igual que en la bibliografía, los resul-
tados de la TCC grupal tienen un claro 
impacto positivo en la sintomatología 
del insomnio crónico. Ante estos hallaz-
gos se sugiere la necesidad de realizar 
un ensayo clínico con un grupo control.

123.

Índice de desaturación de 
oxígeno como marcador 
de la hipoxia intermitente 
y su relación con los factores 
de riesgo cardiovascular

Mateo Montero RC, Gómez Domínguez A, 
Díaz Cid A, Sáez Landete I, Pedrera 
Mazarro A, Martín Palomeque G 

Hospital Universitario Ramón y Cajal. Madrid. 

Introducción. El síndrome de apnea/
hipopnea del sueño (SAHS) es muy 
prevalente y se ha descrito una rela-
ción con varias enfermedades, entre 
ellas las patologías cardiovasculares, 
que son un grave problema de salud 
pública. El mecanismo fi siopatológico 
de esta asociación se debe en gran 
parte a la hipoxia intermitente, por lo 
que es necesario su clasifi cación y ca-
tegorización. En el momento actual, 
en el diagnostico neurofi siológico del 
SAHS se utiliza el índice de apnea/hi-
popnea (IAH), que es un buen indica-
dor y medidor de la gravedad, pero 
¿es un medidor adecuado de toda la 
fi siopatología del SAHS? ¿Mide de ma-
nera directa la hipoxia intermitente? 
¿Discrimina de manera adecuada el 
grado de desaturación? Objetivo. Eva-
luar el índice de desaturación de oxí-
geno (IDO) como un marcador más 

objetivo de hipoxia intermitente. Pa-
cientes y métodos. Estudio retrospec-
tivo observacional con una muestra 
de 101 pacientes adultos con SAHS de 
nuestro hospital, a los cuales se les 
realizó una polisomnografía nocturna 
entre los años 2017-2018, y en los que 
se analizó la correlación del T90, el 
IDO y el IAH, y la relación con factores 
de riesgo cardiovascular. También se 
valoraron otros factores como la obe-
sidad y la sintomatología de los pa-
cientes. Resultados. Se dividió a los 
pacientes en tres grupos según la gra-
vedad del SAHS: leve (n = 45), mode-
rado (n = 22) y grave (n = 33); 86 pre-
sentaron un IDO elevado y el 68% es-
taban asintomáticos en vigilia. Hay 
una correlación lineal positiva ente el 
IDO y el IAH (r = 0,92) y entre el IAH y 
T90 (r = 0,73), aunque de menor in-
tensidad. De los pacientes, 66 presen-
taron factores de riesgo cardiovascu-
lar, de los cuales 22 tenían SAHS gra-
ve, 19 moderado y 25 leve, pero 64 
con un IDO elevado. Conclusión. En 
conclusión, el SAHS presenta una ele-
vada asociación con factores de ries-
go cardiovascular, pero la mayoría de 
los pacientes se encuentran asinto-
máticos en vigilia, lo cual difi culta la 
decisión de tratamiento. El IDO es un 
buen medidor de la hipoxia intermi-
tente. Por tanto, se sugiere que el IDO 
es tan valioso como el IAH y podría 
ayudar a explicar mejor la fi siopatolo-
gía de la enfermedad y su clasifi ca-
ción para mejorar el diagnóstico.

124.

Valor pronóstico de la escala 
de gravedad basada en pruebas 
neurofi siológicas en el 
insomnio familiar fatal

Gonzales Zenteno SE, Pía Martínez CA, 
Álvarez Ruiz de Larrinaga AI, 
Toña Zuazua IR, Guerra Martín LO, 
Maisterra HE, Fernández Bedoya AN

Hospital Universitario de Araba; Vitoria. 
Hospital Universitario de Cruces; Bilbao.

Introducción. El insomnio familiar fa-
tal es una enfermedad priónica, de 
herencia autosómica dominante, cau-
sada por la mutación D178N-129M, 
que afecta principalmente al tálamo. 
Clínicamente es heterogénea en su 

edad de inicio, duración y síntomas pre-
dominantes. Objetivo. Describir el va-
lor pronóstico de las pruebas neurofi -
siológicas, resonancia magnética (RM) 
y presencia de clínica neurológica do-
minante en pacientes con diagnóstico 
de insomnio familiar fatal valorados 
en Euskadi entre 1993 y 2018. Pacien-
tes y métodos. Se revisaron de mane-
ra retrospectiva 31 pacientes con mu-
tación D178N-129M. Se incluyeron aque-
llos confi rmados mediante anatomía 
patológica de insomnio familiar fatal 
con al menos una videopolisomnogra-
fía (video-PSG), electroencefalograma 
(EEG) y RM; en total, 12 pacientes. Se 
elaboró una escala de gravedad en la 
que se analizaron ítems de video-PSG 
(spindles, sueño profundo, sueño REM, 
atonía en REM, mioclonías, sueño hi-
permotor e insomnio), EEG (encefalo-
patía y grado, descargas periódicas, 
mioclonías y registro de sueño), RM 
(afectación talámica) y clínica (afecta-
ción neurológica acompañada o no 
de otra sintomatología). A cada pará-
metro alterado se le otorgó un valor 
numérico (desde 0,5 a 3 puntos) en 
función de la gravedad. La máxima 
puntuación obtenida fue de 9,5 pun-
tos, y la mínima, de 4. Resultados. El 
66,6% fueron varones, y el 33,3%, mu-
jeres. De ellos, el 66,7% presentaron 
síntomas neurológicos y el 77,8% refi -
rieron alteraciones de sueño. El 75% 
de los pacientes alcanzaron una pun-
tuación mayor a siete en nuestra es-
cala. De ellos, el 66,7% fallecieron en 
los seis primeros meses tras la realiza-
ción de la video-PSG. Conclusión. En 
nuestra cohorte, la escala de grave-
dad realizada tiene valor pronóstico 
en el insomnio familiar fatal, ya que 
existe una tendencia estadística entre 
la alta puntuación y el fallecimiento 
en un tiempo inferior a seis meses.

125.

Narcolepsia y otras hipersomnias 
de origen central: a propósito 
de un caso

Lagoa Labrador I, Vicente Alba P, 
Fra Mosquera V, Fernández Gil S, 
Diéguez Varela C, Padrón Vázquez M 

Hospital Álvaro Cunqueiro. Vigo.

Introducción. La narcolepsia es una en-

fermedad consistente en una altera-
ción en la generación y organización del 
sueño. Los principales síntomas son la 
excesiva somnolencia diurna y la ca-
taplejía, así como alucinaciones hip-
nagógicas, parálisis del sueño y frag-
mentación del sueño nocturno. La 
prevalencia de la narcolepsia típica 
oscila entre 25 y 50 casos por 100.000 
habitantes y suele aparecer en la se-
gunda década de la vida. La causa de 
la narcolepsia se desconoce. Sus sín-
tomas son secundarios a una altera-
ción del sistema hipocretina/orexina, 
encargado de regular el ciclo sueño-
vigilia. Es importante realizar diagnós-
tico diferencial con otras causas de hi-
persomnia diurna, como puede ser la 
hipersomnia de origen central. Caso 
clínico. Mujer de 35 años, remitida a 
consulta de neurología por insomnio 
de mantenimiento y somnolencia diur-
na (escala de Epworth: 19). La somno-
lencia no varía el fi n de semana ni 
tampoco si está de vacaciones. Sin 
datos de cataplejía. Alucinaciones au-
ditivas y visuales tanto hipnagógicas 
como hipnopómpicas. Asimismo, des-
cribe parálisis del despertar. Durante el 
día refi ere cefalea, cansancio y som-
nolencia. Se realiza una resonancia 
magnética cerebral, en la que se ob-
jetiva un aumento del tamaño de los 
ventrículos laterales y del tercer ven-
trículo y una disminución de calibre 
del acueducto de Silvio, y polisomno-
grafía seguida de test de latencias 
múltiples, con resultados compatibles 
con narcolepsia. HLA-DQ1 negativo. 
Conclusión. La polisomnografía segui-
da de test de latencias múltiples se ha 
convertido en el método diagnóstico 
por excelencia. Toma en cuenta dos 
observaciones: la latencia promedio del 
sueño, inferior a los ocho minutos, y 
la presencia de etapas REM por lo me-
nos en dos de las cinco siestas. Si am-
bos resultados son positivos, el diag-
nóstico más probable es la narcolep-
sia. Esta prueba tiene varias limitacio-
nes, como la ausencia de datos nor-
malizados y el hecho de que no hay 
estudios que especifi quen la sensibili-
dad y especifi cidad del test. En este sen-
tido, estudios realizados en sujetos sa-
nos han encontrado resultados patoló-
gicos en el test de latencias múltiples.
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126.

Síndrome de hipoventilación 
central de inicio tardío: 
estudio polisomnográfi co

Sánchez Hernández JC, Canet Sanz T, 
Soto Manzano L

Hospital General Universitario. Alicante.

Introducción. El síndrome de hipoven-
tilación central congénita es una pa-
tología genética muy rara del sistema 
nervioso autónomo, caracterizada por 
la pérdida del control automático de 
la respiración, que se manifi esta típi-
camente durante el sueño no REM o, 
en casos más graves, en todo el sue-
ño, incluso en vigilia. Caso clínico. Pa-
ciente de 4 años, con hipoventilación 
central de inicio tardío, que inició tras 
una neumonía atípica. Se realizó una 
polisomnografía de patologías respi-
ratorias durante el sueño y titulación 
de terapia ventilatoria (noche parti-
da) con parámetros estándares, dado 
que se le había prescrito el sistema de 
bipresión positiva en días previos con 
presiones empíricas y se encontraba 
correctamente adaptado. La polisom-
nografía mostró niveles de CO

2
 supe-

riores al 50% en todo el tiempo de 
sueño, mientras que en vigilia la satu-
ración media de O

2
 fue del 97%, y la 

media de PCO
2
, de 44 mmH

2
O. La ti-

tulación con binivel 12/4 y frecuencia 
respiratoria de 22 consiguió una SO

2
 

media de 94,2% y PCO
2
 < 50 mmH

2
O. 

El estudio genético determinó una 
duplicación de siete aminoácidos en 
el tracto de las polialaninas en el axón 
3 del gen PHOX2B. Conclusión. La po-
lisomnografía apoya el diagnóstico 
de síndrome de hipoventilación cen-
tral al demostrar hipercapnia e hipo-
xemia durante el sueño y la genética 
muestra una alteración no completa, 
siendo portador de una variable pro-
bablemente patógena de novo.

127.

Correlación entre la gravedad 
del insomnio y variables 
objetivas obtenidas mediante 
polisomnografía y actigrafía

Cocho Archiles B, Manzanilla Zapata O, 
Alegre Esteban M, Horrillo A, Urrestarazu 
Bolumburu E 

Clínica Universidad de Navarra. Pamplona. 

Introducción. A pesar de que el diag-
nóstico del insomnio es clínico, la 
gravedad se mide mediante escalas, 
siendo la principal el índice de grave-
dad del insomnio –Insomnia Severity 
Index (ISI)–. En ocasiones, se realizan 
pruebas complementarias para eva-
luar otras patologías (polisomnogra-
fía o para estimar varios días de for-
ma objetiva (actigrafía). Objetivo. Es-
tudiar la correlación entre la grave-
dad subjetiva del insomnio y los pará-
metros objetivos de sueño medidos 
mediante polisomnografía y actigra-
fía de 15 días. Pacientes y métodos. 
Se revisaron los últimos 200 pacien-
tes diagnosticados de insomnio en la 
Unidad de Sueño de nuestro centro y 
se seleccionaron aquellos de los que 
se disponía ISI, polisomnografía y ac-
tigrafía. Las variables analizadas fue-
ron: puntuación del ISI, tiempo de 
sueño y efi ciencia de sueño (medidas 
tanto con polisomnografía como con 
actigrafía) y tiempo en vigilia tras ini-
cio del sueño (WASO) medido con ac-
tigrafía. Se utilizó estadística descrip-
tiva y analítica (test de normalidad y 
correlación). Resultados. Se identifi -
caron 36 pacientes (21 varones y 15 
mujeres). La media del ISI fue de 21. 
La media de sueño total mediante 
actigrafía fue de 379,6 minutos, y 
mediante polisomnografía, de 420,6 
minutos. La efi ciencia de sueño me-
dia con actigrafía fue del 86%, y me-
diante polisomnografía, del 73%. La 
media del WASO mediante actigrafía 
fue de 40 minutos. Se ha encontrado 
correlación inversa signifi cativa entre 
la puntuación del ISI y las variables 
de efi ciencia de sueño (r = –0,26) y 
tiempo total de sueño (r = –0,11) me-
diante actigrafía. Se ha observado 
correlación positiva signifi cativa en-
tre el WASO (r = 0,19) mediante acti-
grafía y la puntuación del ISI. No se 

ha encontrado correlación signifi cati-
va entre la puntuación del ISI y las va-
riables en polisomnografía. Conclu-
sión. El tiempo de sueño y la efi cien-
cia de sueño medidas por actigrafía 
se correlacionan con la calidad subje-
tiva del sueño medida con el ISI. Los 
resultados sugieren que las caracte-
rísticas del sueño estimadas median-
te actigrafía podrían ser útiles para 
establecer de manera objetiva la gra-
vedad del insomnio.

128.

Precisión diagnóstica y 
diagnóstico diferencial en 
el trastorno de conducta en 
sueño REM en una consulta 
monográfi ca de sueño

Hidalgo Gómez M, López Gutiérrez I, 
Agudo Herrera R, Ordas Bandera C 

Hospital Universitario Rey Juan Carlos. 
Hospital Gregorio Marañón. Madrid. 

Introducción. El trastorno de conduc-
ta en sueño REM (TCSR) es una para-
somnia consistente en la pérdida anor-
mal de la inhibición del tono muscu-
lar durante la fase REM. Objetivo. Va-
lorar la variabilidad diagnóstica entre 
los diferentes especialistas y los facul-
tativos expertos en sueño, de una mues-
tra de pacientes derivados a consulta 
de sueño de neurofi siología clínica del 
Hospital Universitario Rey Juan Carlos 
en los años 2016-2017 por sospecha 
de TCSR. Sujetos y métodos. Estudio 
descriptivo en el que se examinó la 
población atendida en los años 2016-
2017, seleccionando sólo los pacientes 
derivados por sospecha de TCSR. Se 
analizó la concordancia entre la sos-
pecha clínica inicial del médico que 
realizó la derivación y el especialista 
en sueño. En los pacientes con confi r-
mación diagnóstica, se describió etio-
logía, tratamiento, si padecían o no si-
nucleinopatía y calidad de sueño (índi-
ce de calidad de sueño de Pittsburgh). 
Resultados. Se realizaron un total de 
1.022 consultas, tras las cuales 47 pa-
cientes fueron derivados por sospe-
cha de TCSR a consulta de sueño. De 
ellos, en 24 (51,1%) se sospechó tam-
bién esta patología por parte de los 
facultativos de neurofi siología clínica, 
cumpliéndose criterios clínicos y de 

polisomnografía en siete de ellos. Los 
17 restantes fueron: sospecha clínica 
elevada de TCSR sin confi rmación po-
lisomnográfi ca (n = 7), pacientes con 
estudio no fi nalizado (n = 4), síndrome 
de apnea/hipopnea del sueño (n = 3), 
pesadillas (n = 1), parasomnias no REM 
(n = 1) y movimientos periódicos de 
las piernas (n = 1). En los otros 23 pa-
cientes no se sospechó TCSR, siendo 
sus diagnósticos defi nitivos: pesadi-
llas (n = 7), síndrome de apnea/hipop-
nea del sueño (n = 5), parasomnias 
no REM (n = 3), pacientes con estudio 
no fi nalizado (n = 3), movimientos pe-
riódicos de las piernas (n = 2) y otros 
(n = 3). En cuanto a etiología, cuatro 
fueron primarios y tres fueron secun-
darios. Cinco de ellos recibieron trata-
miento sintomático y dos tuvieron que 
abandonarlo. El índice de calidad de 
sueño de Pittsburgh fue compatible 
con mala calidad de sueño en seis pa-
cientes. Conclusión. Ante la sospecha 
de TCSR, la consulta monográfi ca de 
sueño muestra una mayor precisión 
diagnóstica desde la anamnesis, lo 
que puede contribuir al diagnóstico pre-
coz de una posible enfermedad neu-
rodegenerativa.

129.

Actigrafía en una unidad de 
sueño: nuestra experiencia 
2010-2019

Gil Galindo N, Giner Bayarri P, Balaguer 
Roselló E, Vázquez Rosa M, Hoyo 
Rodrigo B, Chilet Chilet R, Zalve Plaza G 

Hospital Universitario Doctor Peset. Valencia.

Introducción. Los trastornos del sue-
ño muestran una elevada prevalen-
cia: un alto porcentaje de la pobla-
ción presentará en cualquier momen-
to de su vida una alteración del sue-
ño. El insomnio es la queja principal 
en nuestra población, que puede lle-
gar a afectar a un 30-50% según las 
muestras consultadas. La actigrafía 
representa una técnica objetiva y sa-
tisfactoria para registrar la calidad del 
sueño en pacientes que refi eren alte-
raciones del sueño. Pacientes y méto-
dos. Estudio retrospectivo, longitudi-
nal y descriptivo, conformado por una 
muestra de 232 pacientes referidos a 
la Unidad de Sueño del Hospital Uni-
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versitario Doctor Peset por presentar 
patología del sueño. Las variables 
principales estudiadas fueron: edad, 
sexo, sospecha clínica, días de uso del 
actígrafo, resultados del actígrafo (tiem-
po total de sueño, siestas, interpreta-
ción de los periodos de reposo/activi-
dad y sueño/vigilia), uso de sedantes. 
Se revisó la realización de polisomno-
grafía posterior y el resultado de ésta. 
Resultados. La mayoría de los pacien-
tes estudiados presentaban clínica de 
insomnio, siendo la mayor parte mu-
jeres, con un rango de edad de 11-79 
años. En gran parte de los pacientes 
se evidenció una mala percepción y 
una mala higiene de sueño. El uso de 
sedantes/hipnóticos por parte de los 
pacientes fue superior al 50%. Conclu-
sión. La actigrafía es una prueba sen-
cilla, ambulatoria y de fácil valoración 
que permite dar una idea indirecta de 
la estructura del sueño a través de la 
actividad física y los movimientos del 
paciente. En nuestra experiencia, el 
uso de la actigrafía permite distinguir 
entre distintos tipos de insomnio/hi-
persomnia y resulta de gran utilidad a 
la hora de orientar el diagnóstico.

130.

Asociación entre mioclonía 
cervical en fase REM y trastornos 
del sueño: nuestra experiencia 
en siete pacientes

Ameyugo Fernández del Campo E, 
González Garés M, Villalibre Valderrey I, 
Martínez Orozco FJ, Ramírez Nicolás B, 
Rodríguez Rodríguez N, Benito Calvo M 

Hospital Clínico San Carlos. Madrid.

Introducción. La mioclonía cervical es 
un fenómeno motor del sueño consis-
tente en un movimiento brusco, rápi-
do y breve del cuello y sacudida de la 
cabeza sin un desencadenante/causa 
que lo justifi que y cuya fi siopatología 
se desconoce. Se reconoce en el EEG 
de la polisomnografía como artefac-
to de movimiento short stripe-shaped, 
que ocurre preferentemente durante 
la fase REM. Objetivo. Valorar la posi-
ble relación con otros fenómenos mo-
tores (sueño de movimientos oculares 
rápidos, desinhibición en REM) y la 
asociación de la frecuencia/repercusión 
de la mioclonía cervical con la clínica. 
Pacientes y métodos. Estudio descrip-
tivo retrospectivo de una serie de siete 
pacientes remitidos a consulta de sue-
ño por sintomatología sugerente de 
trastorno de sueño, en cuyo estudio 
videopolisomnográfi co presentan stri-
pe-shaped durante el mismo, con revi-
sión simultánea del video para identi-
fi car y describir el movimiento, mi-
diendo su repercusión (arousal/des-
pertar) y relación con otros eventos 
motores. Resultados. Los siete pacien-
tes (cinco hombres y dos mujeres, con 
una edad media de 27 años) presen-
tan ocho o más mioclonías cervicales 
en REM. En todos los casos, entre la 
sintomatología que motiva la consul-
ta se encuentra la excesiva somnolen-
cia diurna, y cinco presentan una du-
ración total de REM disminuida. Cua-
tro pacientes tienen desinhibición mo-
tora en REM, aunque dos se hallan en 
tratamiento con inhibidores selectivos 
de la recaptación de serotonina. No se 
observa asociación con movimientos 
periódicos de las piernas durante el 
sueño. Destacar que el paciente con 

más número de mioclonías cervicales 
(30) y sin tratamiento tiene mayor 
fragmentación del sueño por alertas y 
despertares asociados a la mioclonía 
cervical durante el sueño REM, así co-
mo desinhibiciones musculares, y ha-
bía presentado episodios previos de 
sonambulismo y somniloquios. Con-
clusión. La mioclonía cervical perma-
nece como un hallazgo incidental de 
signifi cado inespecífi co; sin embargo, 
el carácter benigno y fi siológico de es-
te fenómeno motor resulta discutible 
dada su asociación con fragmentación 
excesiva del sueño y excesiva somno-
lencia diurna, postulando la existencia 
del llamado ‘insomnio REM’. La pre-
sencia de desinhibición motora en REM 
ha llevado a algunos autores a consi-
derarlo una parasomnia del sueño 
REM prodrómica del trastorno de con-
ducta del sueño REM.

131.

Evolución clínica y 
polisomnografía en un paciente 
con enfermedad de IgLON5 
de cinco años de evolución

Echeverría Guibert T, Miñón Fernández B, 
Martínez Zuluaga A, Fernández Bedoya 
A, Yurrebaso Santamaría I 

Hospital Universitario de Cruces. Bilbao.

Introducción. La enfermedad de IgLON5 
es una patología rara recientemente 
descrita que se caracteriza por tras-
torno del sueño (parasomnias no REM 
y REM, síndrome de apnea/hipopnea 
obstructiva del sueño, estridor y sue-
ño fragmentado), con disfunción bul-
bar y alteración en la marcha, entre 

otros síntomas. Caso clínico. Pacien-
te de 68 años, con inicio de clínica hi-
percinética, tics faciales e insomnio 
en mayo de 2014, diagnosticado de 
IgLON5 en noviembre de 2017 con an-
ticuerpos en el líquido cefalorraquí-
deo. Durante su evolución se le han 
realizado dos estudios video-PSG, el 
primero en abril de 2015 y el último 
en abril de 2019. En el primer registro 
video-PSG, durante los periodos de vi-
gilia, el paciente presentaba un movi-
miento coreico continuo, con un rit-
mo alfa parietoocipital de 9 Hz. Du-
rante el sueño, la mayor parte del re-
gistro se componía de un sueño mal 
diferenciado muy fragmentado, sin 
claros grafoelementos de sueño y con 
ausencia de movimientos rápidos en 
los ojos. Se observaba estridor, acom-
pañado de continuas apneas obstruc-
tivas y mixtas con marcadas desatura-
ciones. Clínicamente, durante este es-
tado, persistía una inquietud motora 
constante, sin movimientos intencio-
nales o violentos. No se identifi có sue-
ño REM. El paciente durmió un total 
de 230 minutos (efi ciencia de sueño 
del 62%), con un índice apnea/hipop-
nea de 57. En el segundo registro vi-
deo-PSG, el paciente no concilió el 
sueño durante toda la noche, con una 
clínica de agitación extrema continua, 
sin llegar a ceder ni una época en to-
do el registro. La familia del paciente 
refería que, en su domicilio, dormía 
una hora por noche. Conclusión. La 
enfermedad de IgLON5 pone de ma-
nifi esto la importancia de estudiar el 
sueño en pacientes con enfermeda-
des neurodegenerativas, tanto para 
el diagnóstico como para su segui-
miento evolutivo. 


