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Signo de la cruz en epilepsia del
I6bulo temporal: a propésito
de un caso

Ruiz Navarrete PA, Khoury Martin EF,
Melchor Roman |, Galdén Castillo A

Hospital Universitario Virgen de las Nieves.
Granada.

Introduccion. Los automatismos reli-
giosos que aparecen en crisis epilépti-
cas tienen una escasa prevalencia en
el mundo y se relacionan estrecha-
mente con el I6bulo temporal no do-
minante. En las crisis epilépticas, los
automatismos pueden ser variables
en su presentacion y en ocasiones ser
indicadores de la lateralizacién de la
lesién. Se presenta el caso de un pa-
ciente que en periodo ictal mostraba
automatismos religiosos (signo de la
cruz) de la mano derecha durante cri-
sis del [6bulo temporal y se correlacio-
nan los hallazgos del video-electroen-
cefalograma (v-EEG). Caso clinico. Tras
un analisis retrospectivo de 1.923 ca-
sos de pacientes monitorizados entre
12-72 horas en la unidad de v-EEG de
Neurofisiologia del Hospital Universi-
tario Virgen de las Nieves desde ene-
ro de 2007 hasta marzo de 2019, se
identificd un Unico varén de 31 afios,
de religiéon cristiana ortodoxa, con
epilepsia focal probable de insula/I6-
bulo temporal de etiologia criptogéni-
ca, que presentaba automatismo reli-
gioso. El v-EEG mostraba una actividad
intercritica temporal derecha y crisis
focal automotora del I6bulo temporal
no dominante. RM de 3 T: normal.
PET-TAC: area de perfusion disminuida
en la regién temporal derecha. Con-

clusion. Hasta el momento, en la hi-
bliografia revisada, existen Unicamen-
te 18 casos de automatismos religio-
sos de connotacién cristiana con la ma-
no derecha, lateralizados al hemisfe-
rio derecho. Por medio de este caso
se pretende incrementar la bibliogra-
fia para reforzar la relacién entre el
automatismo religioso y las crisis en
el lébulo temporal no dominante.

2.

Crisis epilépticas neonatales:
a propdsito de un caso

Mesa Pérez M, Sanchez Melian S,
Jiménez Clopés C, Gonzalez de Bringas M

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

Introduccion. Las crisis epilépticas son
la patologia neurolégica mas frecuen-
te en recién nacidos a término que re-
quiere el ingreso en la unidad de cui-
dados intensivos neonatales. Las cau-
sas mas frecuentes de crisis neonata-
les son todas las patologias neurolé-
gicas agudas, en las que se incluyen
la encefalopatia hipéxico-isquémica,
el ictus isquémico y la hemorragia in-
tracraneal. Caso clinico. Descripcién
de un caso de crisis epilépticas en un
recién nacido a término en el Hospital
Nuestra Sefiora de Candelaria en el
afio 2019. Las crisis epilépticas apare-
cieron a las 21 horas del nacimiento y
consistieron en movimientos tonico-
clénicos del hemicuerpo derecho, con
desviacién de la mirada y facil resolu-
cién tras administracion de tratamien-
to. Tanto en las pruebas de neuroima-
gen como en el EEG, se confirmd una
lesién hemisférica izquierda, que co-
rrespondid a un ictus isquémico. El re-
cién nacido evoluciond favorablemen-
te, sin secuelas neuroldgicas hasta el
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momento. Conclusién. Las crisis epi-
|épticas 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, asi como tam-
bién la probabilidad de presentar da-
fios neurolégicos, paralisis cerebral, re-
traso en el desarrollo y epilepsia pos-
natal. Es necesario establecer un buen
diagnéstico diferencial por la diversi-
dad de etiologias, para realizar un
buen abordaje terapéutico y estimar
un prondstico. El ictus isquémico es la
segunda causa mas frecuente de cri-
sis epilépticas neonatales. El EEG es
una herramienta basica en el diag-
nostico precoz de las crisis epilépticas
neonatales y, ademas, el EEG intercri-
tico puede ayudar a predecir un pro-
nostico a largo plazo.

3.

Epilepsia de ausencias con
mioclonias periorales en un caso
estudiado mediante video-EEG
de larga duracién

Avila Lesmes AJ, Menendez de Le6n C,
Dinca Avarvarei L, Carmona Ruiz E

Hospital Universitario Virgen Macarena.
Sevilla.

Introduccion. La epilepsia de ausen-
cias con mioclonfas periorales se ca-
racteriza por crisis de corta duracién,
de inicio y final brusco, leve afectacion
del nivel de conciencia, mioclonias pe-
riorales y, esporadicamente, de miem-
bros superiores y de la cabeza. La pre-
sencia de asimetrias de las descargas
epilépticas es compatible con este ti-
po de sindrome epiléptico, lo que difi-
culta el diagnéstico diferencial entre
epilepsia generalizada y crisis de ini-
cio focal. Se describe el caso de un pa-

ciente que acude para realizacién de
video-EEG, con duda diagndstica de
epilepsia generalizada frente a epi-
lepsia focal. Caso clinico. Paciente con
epilepsia farmacorresistente que in-
gresa por crisis frecuentes de desco-
nexion de siete afios de evolucién. Ha
presentado dos crisis tonicocldnicas
generalizadas en relacién con el incum-
plimiento terapéutico. Con un afo,
sufrié una caida con fractura tempo-
ral izquierda. Antecedente familiar de
una tia abuela con epilepsia generali-
zada. Monitorizacién video-EEG con
actividad de base en vigilia y suefio
dentro de la normalidad. Actividad
epileptiforme interictal en escasa pro-
porcién en vigilia y moderada duran-
te el suefio, con descargas generaliza-
das de 1s de duracidn, a expensas de
complejos punta-onda a 3-4 Hz. Du-
rante la retirada de farmacos antiepi-
|épticos se recoge un gran nimero de
crisis de 2-13 s de duracién, de inicio y
final brusco, a expensas de complejos
punta y polipunta-onda generalizada
a 3,5-4 Hz. las crisis se caracterizan
por reaccién de parada, desconexién
del medio variable y movimientos bu-
cales compatibles con crisis de ausen-
cias con mioclonias periorales. RM ce-
rebral normal. En la SPECT ictal se ob-
servan tres focos de hiperperfusion en
el hemisferio derecho, localizados en
la corteza frontal anterior y occipital.
Conclusién. En este caso, a pesar del
aparente inicio focal de las crisis, apo-
yado por los hallazgos de la SPECT ic-
tal, la monitorizacién video-EEG de
larga duracién ha llevado a un diag-
nostico de epilepsia de ausencia con
mioclonias periorales. Este dato reve-
la la importancia de la monitorizacién
video-EEG de larga duracién para la
correcta clasificacién y caracterizacion
de crisis y sindrome epiléptico.
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4,

Influencia del nivel de
iluminacién ambiental en la
respuesta a la fotoestimulacion
intermitente

Guzman Méndez M @, Escobar
Montalvo J®, Ochoa Delgado de la Flor U®,
Herrdez Sanchez E®, Aguilera M2,
Merino Andreu M

@Hospital Central de la Defensa Gémez Ulla.
®Hospital Universitario La Paz. Madrid.

Introduccion. La fotoestimulacién in-
termitente es un método de activa-
cién rutinario durante la electroence-
falografia (EEG), que debe realizarse
en condiciones de minima iluminacién
o iluminancia ambiental. Esta manio-
bra puede provocar una respuesta fi-
sioldgica occipital, ritmica, a la frecuen-
cia de destello o multiplos (armadni-
o), que constituye un signo de inte-
gridad estructural y funcional del sis-
tema visual. El objetivo del estudio es
describir la influencia de la luminan-
cia ambiental en |a respuesta cerebral
a la fotoestimulacién intermitente.
Pacientes y métodos. Se ha analizado
la respuesta cerebral provocada por la
fotoestimulacion intermitente (1-20 Hz)
en 8 nifias y 11 nifios, expuestos a di-
ferentes niveles de luminancia, medi-
da con un luxémetro digital (Dr.Meter
LX1330B), en quienes se ha excluido
una patologia neuroldgica grave. Pa-
ra estudiar la correlacién entre el ni-
vel de luminancia (lux) y los ritmos ar-
monicos provocados por la fotoesti-
mulacién intermitente (frecuencia, co-
rrelacién con la frecuencia del ritmo
alfa, nimero de triarménicos/subar-
ménicos) se ha utilizado la rho de
Spearman y el test de Wilcoxon y se
ha construido un modelo de regre-
sién lineal ajustado por edad, sexo y
valor medio del ritmo alfa (significa-
cién estadistica: 0,05). El andlisis de
los datos se ha realizado mediante el
programa estadistico STATA v. 14.0.
Resultados. La edad, el nivel de lumi-
nancia y la frecuencia del ritmo alfa
han presentado una distribucién acep-
tablemente homogénea. No se ha
observado correlacion entre el nivel
de luminancia y el nimero de armoé-
nicos (p = 0,939) o la presencia de rit-
mos triarmdnicos/subarmonicos (p =

2

0,27/0,89). Sin embargo, coincidien-
do con otros autores, se han registra-
do respuestas armonicas maximas a
frecuencias cercanas al pico del ritmo
alfa con menores niveles de luminan-
cia (p < 0,05), es decir, en las mejores
condiciones ambientales segun la Li-
ga Internacional contra la Epilepsia.
Conclusion. En la poblacién pedidtrica
estudiada, aunque no se ha observa-
do asociacion significativa entre lumi-
nancia y nimero o tipo de ritmos ar-
ménicos, la respuesta a la fotoesti-
mulacién intermitente es mas ptima
en ambientes con menor iluminacion,
con aparicién de ritmos arménicos a
frecuencias similares al ritmo alfa.

5.

Epilepsia musicégena:
a proposito de un caso
Jiménez Jurado GM, Dinca Avarvarei L,

Carmona Ruiz E, Aguilar Anddjar M,
Menendez de Ledn C

Hospital Universitario Virgen Macarena.
Sevilla.

Introduccion. La epilepsia refractaria
esta desencadenada por un estimulo
especifico que puede ser sensorial o
una actividad, y ambas a su vez pue-
den estar desencadenadas por un es-
timulo elemental o un acto mas com-
plejo, como es el caso de escuchar
musica. La incidencia es variable, en-
tre 1/700-1/3.000. Caso clinico. Mu-
jer de 53 afios, diestra, diagnosticada
de epilepsia del I6bulo temporal con
33 afios, sin antecedentes familiares
de epilepsia ni otras enfermedades
neuroldgicas. Durante todo el perio-
do de estudio, la paciente presenta
cambios en la clinica que van desde
movimientos tonicoclénicos genera-
lizados sin periodo poscritico a auto-
matismos bucolinguales, discurso in-
coherente, desconexién parcial y am-
nesia desencadenadas al escuchar a
Andy y Lucas. En la exploracién Unica-
mente se evidencia un nistagmo que
se agota rapido, con mirada hacia la
derecha. Se realizan varios EEG en vi-
gilia con y sin induccién, privaciones
de suefio, RM, PET-TAC y una monito-
rizacion video-EEG de larga duracién
donde se recogen varias crisis electro-
clinicas con inicio en la regién tempo-

ral bilateral (ritmo theta), mas evi-
dente en el lado izquierdo, continua-
do por puntas y complejos punta-on-
da temporales con posterior generali-
zacion, sin evidenciarse en ocasiones
un claro periodo poscritico. Se llegé al
diagndstico de epilepsia temporal con
crisis espontaneas y crisis reflejas mu-
sicogenas. Conclusion. La epilepsia
musicédgena presenta una prevalen-
cia de 1/10.000.000 y se desencade-
na por un fragmento musical, un tipo
de musica, un instrumento concreta...
Es de predominio femenino y con una
edad de inicio en torno a los 30 afios.
Se afecta predominantemente el 16-
bulo temporal derecho, aunque en
este caso era bilateral con predominio
izquierdo. Actualmente se relaciona
con la presencia de anticuerpos anti-
GADab.

6.

Andlisis de la semiologia
critica en 75 casos de epilepsia
farmacorresistente del I6bulo
temporal

Cazorla Cabrera C?, Galddn Castillo A®

Hospital Universitario Reina Soffa. Cérdoba.
®Hospital Universitario Virgen de las Nieves.
Granada.

Introduccion. La epilepsia del I6bulo
temporal constituye el 30-35% de to-
das las epilepsias, siendo la mas fre-
cuente y representando dos tercios de
los casos farmacorresistentes. Asi mis-
mo, es la regién donde mas frecuen-
temente se registran anomalias epi-
leptiformes en el EEG. Existen dos tipos:
la lateral o neocortical y la mesial,
mas frecuente y asociada a esclerosis
mesial. Puede presentar semiologia
variada, desde auras a crisis parciales
complejas, llegando a generalizar de
forma secundaria. El estudio de la se-
miologia de las crisis y el registro EEG
son herramientas fundamentales pa-
ra la localizacién y clasificacion. Pa-
cientes y métodos. Se analizé la se-
miologia critica de 75 pacientes con
epilepsia del I6bulo temporal resis-
tente a farmacos antiepilépticos den-
tro de la evaluacion para cirugia de la
epilepsia. Se registraron distintas va-
riables localizadoras y lateralizadoras
y se comparé su concordancia con dife-

rentes pruebas complementarias (RM,
PET, examen neuropsicoldgico) y con
los datos obtenidos tras una revisién
bibliografica. Resultados. Tras el ana-
lisis estadistico se observé que postu-
ra disténica, clonias y automatismos
manuales mostraron valor lateraliza-
dor. En alrededor de un 60% de los
pacientes que presentaron version ce-
félica, esta fue contralateral a la loca-
lizacion de la actividad del EEG. EI 60%
de los pacientes con afectaciéon del
habla presentaban anomalias EEG en
el hemisferio izquierdo. Pacientes con
aura epigastrica se relacionaban con
lesién mesial en el 60%; unida a fe-
némenos de miedo o deja vu, la co-
rrelacién era del 100%. Conclusion.
Existen manifestaciones clinicas que
tienen un claro valor lateralizador y
algunas se relacionan mas con algin
tipo de lesién. Por ello es fundamen-
tal, para la localizacién del foco epi-
leptédgeno, una buena correlacion elec-
troclinica y pruebas de imagen.

7.

Epilepsia y comorbilidad
psiquiatrica

Iglesias Tejedor M, Abete Rivas M,
Ledn Alonso-Cortés JM, Campos Blanco D,

Cea Cafias BB, Chavarria Miranda A,
Ayuso Herndndez MM

Hospital Clinico Universitario de Valladolid.

Objetivo. Destacar la prevalencia de
enfermedad psiquidtrica en pacientes
epilépticos en control video-EEG y re-
flejar los cuadros psiquidtricos mas fre-
cuentes y su relacién 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-
grafica de epilepsia durante al menos
un afno. Muestra de 51 mujeres y 39
hombres. Dieciséis pacientes meno-
res de 18 afios y 74 tenian entre 18 y
84, con una media de 45,10 afios. Re-
sultados. De los 90 pacientes epilépti-
cos, 50 habian presentado crisis gene-
ralizadas, estando el 42% diagnosti-
cado de enfermedad psiquiatrica (57,1%
sindrome ansioso, 14,3% depresién ma-
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yor y 28,6% otros trastornos psiquid-
tricos), y 35 presentaron exclusiva-
mente crisis parciales, de los cuales el
43% tenia enfermedad psiquidtrica
(1/3 sindrome ansioso, 1/3 depresion
mayor y 1/3 otros trastornos psiquia-
tricos). Cinco pacientes no obtuvieron
un diagndstico epiléptico concluyente.
Combinando los resultados, el 70,6%
de los pacientes con sindrome ansio-
so habia presentado crisis generaliza-
das, y el 29,4%, crisis parciales. El
50% de los pacientes con diagndstico
de depresion mayor habian presenta-
do crisis parciales; el 30%, crisis gene-
ralizadas, y un 20% no tenian diag-
ndstico concluyente. El grupo de pa-
cientes con otros tipos de diagndsti-
cos psiquidtricos tenfa el mismo nime-
ro de crisis generalizadas y parciales.
Conclusién. Los trastornos psiquidtri-
cos no son infrecuentes en pacientes
con epilepsia, reduciendo atn mas su
calidad de vida. El cribado de estos
pacientes y un buen control de las cri-
sis podria reducir la incidencia de la
comorbilidad de enfermedad psiquia-
trica y epilepsia. La asociacién de los
cuadros psiquiatricos mds prevalentes
en epilépticos a crisis parciales o ge-
neralizadas podria facilitar su estudio
y tratamiento.

8.

Estado epiléptico de novo
superrefractario por infeccion
de virus influenza A HIN1 en
un adulto

Pastor Romero B, Herrdez Sanchez E,

Escobar Montalvo J, Aguilar-Amat
Prior M, Oliva Navarro J

Hospital Universitario La Paz. Madrid.

Introduccion. El estado epiléptico re-
fractario de novo es una entidad de
mal prondstico, sobre todo en ancia-
nos. El virus influenza A HIN1 se ha re-
lacionado con la presentacion de cri-
sis epilépticas y encefalopatia en ni-
fios; sin embargo, existen muy pocos
casos documentados de estas compli-
caciones en adultos. Caso clinico. Mu-
jer de 70 afos, sin antecedentes de
epilepsia, traida a urgencias por un
episodio de pérdida de consciencia no
presenciada, con afasia fluctuante pos-
terior, sequida de somnolencia y agi-

tacién psicomotriz. Tras descartar in-
farto cerebral como causa, se realizé
monitorizacién EEG urgente, con diag-
nostico de estado epiléptico. El EEG
urgente fue compatible con un esta-
do epiléptico focal con expresién en
la regién temporal izquierda. Los re-
sultados de la tomografia computari-
zada, la tomografia computarizada de
arterias cerebrales y la resonancia mag-
nética fueron normales. En anamne-
sis dirigida, los familiares refirieron
sintomas gripales en el entorno fami-
liar los dias previos. Ante la sospecha
de infeccidn del sistema nervioso cen-
tral, se realizaron multiples estudios
microbioldgicos, con resultado positi-
vo en la PCR de virus influenza A. A pe-
sar del tratamiento con farmacos an-
tiepilépticos de primera linea, 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 dias, se consi-
guio la resolucién completa del cua-
dro. En revision al alta tras un mes, y
manteniendo el tratamiento epilépti-
co indicado (lacosamida y levetirace-
tam), la paciente se encontraba asin-
tomatica. Conclusion. La infeccién por
virus HIN1 puede iniciarse como un
estado epiléptico y esta infeccidn de-
beria considerarse en el estudio etio-
I6gico del estado epiléptico refracta-
rio, independientemente de la edad
del paciente.

9.

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

Herrdez Sanchez E, Pastor Romero B,

Escobar Montalvo JM, Aguilar-Amat
Prior MJ, Alonso Singer P, Oliva Navarro J

Hospital Universitario La Paz. Madrid.

Introduccion. El estado epiléptico su-
perrefractario consiste en la recurren-
cia de actividad critica durante 24 ho-
ras o mas tras inicio del tratamiento
anestésico. Tras el fracaso del trata-
miento farmacoldgico intensivo, no
existe suficiente evidencia de cudl de-
be ser el siguiente paso. Entre las op-
ciones no farmacoldgicas —dieta ceté-
gena, estimulacién magnética, esti-
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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 cli-
nico. Mujer de 17 afios, con sindrome
de Rett, retraso psicomotor modera-
do, aceptable interaccién social y epi-
lepsia refractaria tratada con cinco
farmacos antiepilépticos. Ingresa en
urgencias por aumento de crisis en
las ultimas 24 horas, sin recuperacién
de conciencia. En el EEG urgente se
observa un patrén delta ritmico bi-
lateral de predominio bifrontal, com-
patible con estado epiléptico. Ante el
fracaso de antiepilépticos de primera
linea, ingresa en cuidados intensivos,
donde es intubada y se inicia seda-
cién con propofol y midazolam. Ante
la persistencia del estado epiléptico,
permanece monitorizada a fin de al-
canzar un patrén de brote-supresion,
que se consigue en un principio al
afiadir ketamina, pero persisten crisis
eléctricas y patrén de estado epilépti-
co. Tras el fracaso del tratamiento far-
macolégico, se inician medidas no far-
macoldgicas. Primero se instaura die-
ta cetdgena; al no obtener resultados,
se implanta un estimulador del nervio
vago. La paciente permanece varios
dias en patrén de inactividad electro-
encefalografica, pero posteriormente
recidiva, por lo que se propone iniciar
TEC. Se realizan 12 sesiones, con nor-
malizacidn clinica 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.
Conclusién. La TEC se postula como
un tratamiento eficaz y potencialmen-
te seguro en el estado epiléptico re-
fractario, como se ha descrito recien-
temente, y es necesaria mas eviden-
cia para definir pacientes candidatos
y posibles efectos adversos.

10.

¢Es posible la coexistencia

de dos sindromes epilépticos?
A propadsito de un caso

Moreno Martinez YA, Grande Martin A,
Ortega Rodriguez M, Pardal Fernandez JM,

Guerrero Solano JL, Sdnchez Honrubia R,
Godes Medrano B

Hospital Universitario de Albacete.

Introduccidn. Es bien sabido desde ha-
ce algunas décadas el origen genético
de las epilepsias idiopaticas generali-
zadas y focales que, ademas de pre-
sentar rasgos electroclinicos tipicos
caracteristicos, desde el punto de vis-
ta etiolégico pueden compartir un ori-
gen genético comdn. 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 asociacion entre ambos
sindromes. Aunque muy infrecuente,
es probable que esté actualmente in-
fradiagnosticada. Caso clinico. Nifio
de 4 afios, sin antecedentes de inte-
rés, valorado por presentar probables
crisis de ausencia. El video-EEG confir-
mo crisis de detencidn de actividad
asociadas simultaneamente a descar-
gas de punta-onda regular a 3 Hz, y
un hallazgo llamativo en el registro
intercritico que destacé la presencia
de anomalias epileptiformes focales,
persistentes y de gran amplitud sobre
areas centrotemporales derechas. Se
realizé RM cerebral, que resulté nor-
mal. Se instauré tratamiento con aci-
do valproico, con buena respuesta cli-
nica y eléctrica. Conclusion. Cabe dis-
cutir si se trata exclusivamente de una
epilepsia generalizada con crisis de
ausencia infantil y datos eléctricos ati-
picos, si podria tratarse de una epilep-
sia focal (epilepsia infantil con puntas
centrotemporales) y explicarse las cri-
sis de ausencia desde la base de un
fenémeno de sincronia bilateral se-
cundaria, o si podrian coexistir en es-
te paciente dos sindromes epilépticos
diferentes. En cualquier caso, consi-
deramos que es necesaria la realiza-
cién de nuevos estudios que permitan
dilucidar mejor los rasgos electroclini-
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cos de esta dualidad, con el objetivo
fundamental de contribuir a un trata-
miento farmacoldgico adecuado y, de
esta forma, poder establecer un pro-
néstico certero.

1.

Sincope por asistolia frente

a crisis epilépticas: EEG

como apoyo en el diagnéstico
diferencial. A propésito de un
caso

Rodriguez Morel PM, Rodriguez Mena D,

Guzman Carreras B, Pafiar Novella C,
Motos Garcia JA, Romero Esteban J

Hospital Clinico Universitario Lozano Blesa.
Zaragoza.

Introduccion. El sincope es la pérdida
transitoria de conciencia con inicio
brusco y recuperacién espontanea de-
bido a una hipoperfusion cerebral ge-
neral. La mayorfa se deben a un me-
canismo reflejo. El 6-30% de los pa-
cientes presentan sincope debido a
una causa cardiaca, pudiendo ser de
mal prondstico. Debido a la similitud
clinica con las crisis epilépticas, a una
proporcién de pacientes se les catalo-
ga inicialmente de epilepsia, lo que
retrasa el diagndstico de una causa
grave y eventualmente tratable del
sincope. Dado que el EEG proporciona
una evaluacién en tiempo real de la
funcién cortical, ayuda al diagnéstico
diferencial. Caso clinico. Mujer de 23
afos, con antecedentes de mareos de
repeticiéon en la infancia, sin causa
aparente. Estudiada en 2016 por cua-
dros sincopales de repeticion de perfil
vasovagal, con pruebas cardiacas nor-
males. Derivada a nuestro servicio por
persistencia y aumento del cuadro cli-
nico, para la realizacion de EEG en
busca de descartar epilepsia. Se reali-
za EEG convencional en reposo, pro-
duciéndose un cuadro clinico sincopal
de 20 s de duracidn. Se objetiva la co-
incidencia con asistolia de 9 s de du-
racién 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. Semioldgicamente se produce
desviacién oculocefdlica a la derecha
y dudosa clonia de las cuatro extremi-
dades, sin estupor poscritico y con ra-
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pida recuperacion. Este cuadro elec-
troclinico hace recomendable una re-
evaluacion cardiolégica. Ante la semio-
logia critica y los hallazgos inespecifi-
cos del EEG, se recomienda video-EEG
prolongado con privacién de suefio.
Conclusién. El EEG puede servir como
una herramienta Util para el estudio
de la neurofisiologia del sincope de
mecanismos carcinégenos y para iden-
tificar otros trastornos neuroldgicos
causados por defectos de la perfusién
cerebral.

12.

Utilidad de los estudios de
video-EEG de privacion de suefio
en el Hospital de Manises

Arciniegas Villanueva AV,
Gonzalez Garcia E, Ortiz Mufioz MJ

Hospital de Manises.

Introduccion. Existen procedimientos
de activacién en el EEG para disminuir
el umbral epiléptico en virtud de favo-
recer el registro de grafoelementos pa-
toldgicos en pacientes con alta sospe-
cha de crisis, entre ellos se encuentra
la privacién de suefio previa. Mlti-
ples series describen que los estudios
con privacién 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 privacién con registro de
suefio. Pacientes y métodos. Estudio
observacional, longitudinal y retros-
pectivo, en pacientes en los que se ha
realizado estudio video-EEG tras priva-
cién en el Hospital de Manises de ene-
ro a diciembre del 2018. Se valoré
edad, sospecha clinica, unidad de re-
mision, resultado del estudio (normal
0 patoldgico) y hallazgos electrofisio-
I6gicos. Se revisaron las historias clini-
cas y los registros de todos los pacien-
tes. Andlisis estadistico 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 remisién, a 70 pacientes
se les amplié 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 patoldgicos,

72, de los cuales un 20% cursan con
actividad epiléptica Unicamente du-
rante el suefio, todos ellos en edad
pediatrica. Especificidad: 69%,; sensi-
bilidad: 27%; valor predictivo positivo:
40%; valor predictivo negativo: 56%.
Conclusién. En nuestra muestra, aun-
que la sensibilidad de la prueba es si-
milar a otras series, la especificidad es
baja debido a que se precisa una es-
tandarizacion de los criterios de la so-
licitud de las pruebas de una forma
mas estricta. Se detectaron registros
patolégicos en un 28% y, de éstos, un
20% cursaron con actividad epiléptica
durante el suefio. Por tanto, la prue-
ba es Gtil como estudio de extensién
al EEG convencional en pacientes con
alta sospecha de epilepsia.

13.

Migralepsia: una entidad
entre la migraia y la epilepsia
Rodriguez Ulecia I, Martin Bujanda B,
Alonso Barrasa MT, Pabdn Meneses RM,

Yoldi Petri ME, Garcia de Gurtubay
Galligo I, Mariscal Aguilar C

Complejo Hospitalario de Navarra. Pamplona.

Introduccion. Se define como migra-
lepsia la aparicién de una crisis epi-
|éptica desencadenada por un episo-
dio de migrafa. 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-
grafa con aura y sufren un episodio
de epilepsia durante o en la hora si-
guiente al inicio del cuadro migrafio-
so, siempre y cuando no exista otra
causa que explique el fenémeno. Ca-
so clinico. Nifio de 5 afios, con ante-
cedentes familiares de migrafa, 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 evolucién. Se reali-
za neuroimagen, analitica, tdxicos en
orina, test de gripe, estudios inmuno-
|6gicos y puncién lumbar, sin anoma-
lias, con el fin de descartar otras cau-
sas que justificaran el cuadro. Tras
realizarse EEG seriados, tanto criticos
como intercriticos, se objetiva activi-
dad epileptiforme en Ia regién tempo-

ral derecha durante la crisis, que se
normaliza en estudios posteriores,
cumpliendo los criterios diagndsticos
actuales de la ICHD-II para migralep-
sia. Conclusién. La relacién entre epi-
lepsia y migraia no estd del todo cla-
ra, siendo una entidad controvertida
y en continuo debate. Es muy frecuen-
te la asociacién de cefalea pericritica
en pacientes con epilepsia y, de estos
casos, hasta un tercio podria padecer
migralepsia clinicamente definida. La
importancia de un diagnéstico preci-
so radica en que los pacientes pueden
beneficiarse de dosis bajas de antiepi-
|épticos duales, con lo que se obtiene
un control de los episodios de migra-
fia y epilepsia con un Unico farmaco.

14.

Sindrome epiléptico por infeccion
febril: a propdsito de un caso
Montero Pérez B, Lagunas Corredor S,

Dolz Zaera |, Haddad Garay M, Romero F,
Navarrete Navarro S

Hospital Universitario Miguel Servet.
Zaragoza.

Introduccion. El sindrome epiléptico
por infeccion febril (FIRES) describe
una encefalopatia epiléptica aguda
potencialmente fatal. Se trata de una
entidad poco frecuente, con una pre-
valencia en Europa de 1 caso por cada
100.000 nifios y una incidencia anual
de un caso por millén de personas.
Afecta a nifios previamente sanos y el
desencadenante suele ser una infec-
cién virica/bacteriana, aunque se pos-
tula una posible predisposicién gené-
tica e inmunolégica de base. La pro-
gresion clinica es térpida, con una ra-
pida evolucién, hasta llegar a un esta-
do epiléptico multifocal refractario.
Caso clinico. Nifa de 3 afios de edad,
con alta sospecha de FIRES. Se trata de
una paciente previamente sana, hija
de padres no consanguineos portado-
res de una mutacion en heterocigosis
del gen EXOSC3, con dos hermanos
fallecidos portadores de mutaciones
en homocigosis y afectos de hipopla-
sia pontocerebelosa tipo 1y distrofia
muscular. Comenz6 con convulsiones
febriles, posteriores a una amigdalitis
bacteriana cinco dias antes, que remi-
tieron al momento del ingreso con ad-
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ministracién de benzodiacepinas. Pos-
teriormente al ingreso, aumento de
las crisis convulsivas, con picos febri-
les dificiles de controlar farmacoldgi-
camente tras inicio de varios antiepi-
Iépticos, por lo que se decide el trasla-
do ala unidad de cuidados intensivos.
Al persistir la actividad epileptiforme
en EEG seriados se decide sedacién
con farmacos 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 prondstico es devastador, con
evolucién a una encefalopatia grave.
Conclusion. La aparicion de crisis epi-
|épticas refractarias a tratamiento sin
una causa aparente en un paciente
previamente sano y con antecedente
de infeccién febril debe llevar a plan-
tearse la existencia de este sindrome.

15.

Utilidad del EEG en el diagnéstico
de tumores cerebrales:

a propdsito de un caso

Garcia Llorente VJ, Sdnchez Gutiérrez RE,
Cano del Pozo M, Rodriguez Sanchez A,
Nieto Martin MA, Garcia Gutiérrez PE,
Valdivia AlImazan AK

Hospital Universitario Rio Hortega.
Valladolid.

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

motiva la consulta, la exploracién fisi-
ca es normal y se realiza una TAC que
se informa como normal. Ante estos
hallazgos y la sospecha de simulacién
por parte de la paciente, es dada de
alta domiciliaria. Dos dias después,
regresa a urgencias en esta ocasion
por una clinica de cefalea y debilidad
en extremidades izquierdas que difi-
cultaba la marcha, asi como movi-
mientos incontrolados en dichas ex-
tremidades. En la exploracidn 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 paroxistica de ondas agudas,
ondas lentas y puntas de localizacién
rolandica parietotemporal hemisféri-
ca derecha y de presentacién conti-
nua durante todo el estudio. Posterior-
mente se realiza una RM de manera
preferente y se observa una lesion
ocupante de espacio parietal parasa-
gital derecha, con extensa drea de
edema en regiones temporal, parie-
tal, occipital y taldmica derecha, que
desplaza la linea media hacia lado iz-
quierdo. Se realiza biopsia cerebral,
informada como astrocitoma difuso
grado II. Conclusion. El EEG es una he-
rramienta de gran utilidad en el diag-
néstico diferencial en casos de tumo-
res cerebrales.

16.

Evolucidn del trazado
electroencefalografico en

una mutacién no descrita
Garcia Bu LM?, Santovefia Gonzalez LU®,
Aparicio Fernandez IS?, Soto Garcia JE?,
Pérez Alvarez ES?, Urdiales Urdiales JA®

2Centro Asistencial Universitario de Ledn.
®Hospital Universitario Central de Asturias.
Oviedo.

Introduccion. El gen SMCTA se ha rela-
cionado con el sindrome de Cornelia
de Lange tipo 2, con clinica de sinofri-
dia, bajo peso, microcefalia, epilepsia,
malformacién en extremidades y epi-
lepsia. Caso clinico. Nifia de 3 afios,
con diagndstico de encefalopatia epi-
|éptica y una mutacion del gen SMCTA,
con un patrén electroencefalogréfico
de seguimiento variable sin cumplir
los criterios de inclusién del sindrome
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de Cornelia de Lange. Los estudios
electroencefalograficos realizados evi-
denciaron la presencia de una activi-
dad epileptiforme en la regién rolan-
dotemporal, intercalado con trazados
con ausencia de la misma, mante-
niendo el estudio de imagen sin pato-
logia focal subyacente (atrofia glo-
bal). Conclusién. Se plantea la necesi-
dad de una nueva revisién de los cri-
terios y variantes del sindrome de Cor-
nelia de Lange tipo 2 atendiendo al
caso descrito.

17.

Hallazgos electroencefalo-
graficos en el sindrome de Dalla
Bernardina

Sampedro Andrada A, Martinez

Puerto AM, Garnés Sanchez CM, Alarcén

Martinez H, De San Nicolas Fuertes D,
Vazquez Alarcén P

Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca.
Murcia.

Introduccion. El estado miocldnico en
las encefalopatias no progresivas es
caracteristico de nifios con un trastor-
no del neurodesarrollo, mioclonias cor-
ticales y subcorticales muy frecuentes
y crisis de otro tipo, principalmente
ausencias atipicas y ausencias mioclé-
nicas. Se distinguen tres tipos etiol6-
gicos con caracteristicas semioldgicas,
electroencefalograficas y terapéuticas
diferenciadas: genético, estructural o
adquirido. La causa mas frecuente es
la genética, destacando el sindrome de
Angelman, responsable de casi la mi-
tad de los casos. Otras causas son el
sindrome de Prader-Willi, el sindrome
de Rett y el sindrome de Wolf-Hirsch-
horn. El EEG intercritico de estos pa-
cientes muestra una serie de particu-
laridades comunes; se caracteriza, de
forma general, por una actividad rit-
mica discontinua a 3,0-6,0 Hz sobre
la linea media y regién sagital, que
tiende a adquirir morfologia de des-
cargas epilépticas, junto con una acti-
vidad delta sobre regiones parietooc-
cipitales y linea 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 caracteristicas clinicas y
eléctricas de este sindrome. Pacien-
tes y métodos. Se presentan 13 casos
con diagndstico genético: ocho con
diagnéstico de sindrome de Angelman,
dos con diagnéstico de sindrome de
Rett, uno con sindrome de Wolf-Hirsch-
horn y dos con etiologias atipicas (de-
leciones en los brazos cortos de los
cromosomas 4 y 18, respectivamen-
te), en sequimiento por encefalopatia
no involutiva y epilepsia miocldnica.
Resultados. El registro video-EEG de-
mostrd la presencia de crisis muy fre-
cuentes, todas motoras, principalmen-
te miocldnicas positivas y negativas,
con presencia también de crisis toni-
cas. El trazado cumplia las caracteris-
ticas descritas en la bibliografia. Con-
clusion. En algunos casos, el video-
EEG puede orientar hacia una sospe-
cha etiolégica y facilitar el diagndstico
genético.

18.

Correlacion entre la
nomenclatura de la ACNS y

la nomenclatura tradicional
en el EEG de pacientes criticos
Diaz Cid A, Gbmez Dominguez A,

Mateo Montero RC, Pedrera Mazarro JA,
Saez Landete I, Martin Palomeque G

Hospital Universitario Ramén y Cajal. Madrid.

Introduccion. La interpretacién del
electroencefalograma (EEG) en la va-
loracién de la funcién cerebral en los
pacientes criticos supone un gran reto
en la practica clinica habitual por su
implicacion vital y por la presencia fre-
cuente de patrones con significado in-
cierto. La Sociedad Americana de Neu-
rofisiologia Clinica (ACNS) propuso una
guia de terminologia estandarizada
para el EEG en pacientes criticos con
el propésito de unificar nomenclatu-
ras. La precision en la descripcién dis-
minuye la variabilidad interobserva-
dor, lo que permitiria esclarecer aso-
ciaciones fisiopatoldgicas 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 criticos en nuestro hospi-
tal. En este estudio, cada registro se
usé como su propio control: se realizé
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un informe usando la nomenclatura
tradicional y, simultdneamente, un
observador independiente aplicd la
nomenclatura propuesta por la ACNS
mediante un cuestionario con escalas
numéricas. También se analizaron pa-
rametros demograficos y la reactivi-
dad como variable independiente.
Resultados. El patrén EEG mds fre-
cuente en la actividad basal fue la len-
tificacién del trazado. Los patrones pe-
riddicos o ritmicos correspondian a un
26% del total de los registros, siendo
lo mas frecuente las descargas perié-
dicas lateralizadas (10% de los regis-
tros). En el sequimiento de la muestra
se observé exitus en un 34% de los
pacientes. Conclusién. La nomenclatu-
ra propuesta por la ACNS ha supuesto
una mejora en el manejo diagndstico
del paciente critico. Esto se debe a
que disminuye la subjetividad en la
descripcién de los hallazgos, siendo in-
teligible y reproducible, aunque den-
tro de sus limitaciones destaca la dis-
minucién de matices y sutilezas que
cada electroencefalografista presenta
de manera individual. Por otro lado, el
analisis de la reactividad permite ser
mas precisos en el prondstico, siem-
pre que se realice adecuadamente.

19.

Epilepsia con alucinaciones
auditivas secundarias a inicio de
fluorquinolonas: un reto clinico
Fra Mosquera V, Fernandez Gil S,
Diéguez Varela C, Lagoa Labrador |,

Padrén Vazquez M, Curras Filgueira A,
Soria Soriano B

Hospital Alvaro Cungueiro. Vigo.

Introduccién. La epilepsia del I6bulo
parietal es una entidad poco frecuen-
te y dificil de diagnosticar. Durante
las crisis, los pacientes pueden expe-
rimentar sintomas somatosensoria-
les, alucinaciones visuales o auditivas
complejas, confusién, cefalea o sen-
sacion de inmovilidad de una extre-
midad. Su inicio suele estar en rela-
cién a encefalomalacia postraumati-
ca, ictus, lesiones ocupantes de espa-
cio o malformaciones vasculares. La
realizacién de un EEG cuando se sos-
pecha este tipo de crisis puede evitar
un enfoque inadecuado del diagnds-
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tico y tratamiento del paciente. Caso
clinico. Mujer de 56 afios, con ante-
cedentes de craneoplastia parietal
derecha (hematoma frontal derecho)
en 1985 e infecciones del tracto uri-
nario de repeticién, entre otros, con
exploracién neurolégica anormal por
secuelas residuales, que desde hace
unos meses presenta episodios de ce-
falea, confusidn, vision de luces y alu-
cinosis musicales en el oido izquierdo,
por los que acude en varias ocasiones
a urgencias. La paciente relaciona es-
tos sintomas con la toma de antibid-
ticos (fluorquinolonas) por infeccio-
nes del tracto urinario. Como prue-
bas complementarias se solicita una
TAC cerebral, que evidencia cambios
posquirdrgicos en relacién a craneo-
plastia y encefalomalacia, y un EEG. En
el EEG convencional se registran cin-
co crisis epilépticas focales en la re-
gion parietal derecha. La paciente es
valorada por el Servicio de Neurolo-
gia, que pauta levetiracetam (250 mg/
12 h), y se realiza interconsulta al Ser-
vicio de Psiquiatria, que descarta psi-
copatologia aguda. Al persistir la cli-
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 clinica de probables cri-
sis sintomaticas agudas en el contex-
to de tratamiento con fluorquinolo-
nas. Conclusién. El EEG es una herra-
mienta clave en el diagndstico dife-
rencial de crisis epilépticas del I6bulo
parietal.

20.

Hallazgos neurofisiol4gicos

en un paciente con déficit

del transportador de creatina
cerebral (gen SLC6A8) y sindrome
X fragil gris

Melchor Roman I, Ruiz Garcia J,
Iznaola Mufioz C, Ruiz Navarrete P

Complejo Hospitalario Universitario Virgen
de las Nieves. Granada.

Introduccion. La deficiencia del trans-
portador de creatina asociado al gen
SLC6A8 ligado al X es un sindrome

muy infrecuente que se engloba en el
grupo de errores congénitos del me-
tabolismo. Se caracteriza por retraso
psicomotor, del lenguaje y déficit cog-
nitivo, que puede asociar rasgo autis-
ta, epilepsia, hipotonia muscular y sin-
tomas extrapiramidales. Objetivo. Va-
lorar los hallazgos encontrados en el
electroencefalograma (EEG) y correla-
cionarlos con esta enfermedad con fi-
nes diagndsticos, terapéuticos y pro-
nésticos. Caso clinico. Nifio de 5 afos,
que presenta el citado trastorno aso-
ciado a sindrome X fragil en zona gris,
epilepsia, rasgos dismdrficos, leve hi-
potonia muscular, retraso psicomotor
y del lenguaje, y déficit cognitivo sin
rasgos aparentes de espectro autista.
Desde los 3 afios presenta actividad
epiléptica consistente en episodios
breves de desconexién en vigilia y cri-
sis en suefio de semiologia motora
mioclénica con sobresalto y desper-
tar. Los EEG seriados (basales, en pri-
vaciéon de suefio y video-EEG) han
mostrado una llamativa actividad epi-
leptiforme. Los primeros EEG realiza-
dos presentan frecuente actividad epi-
leptiforme intercritica focal, aislada o
en salvas de grafoelementos punta y
punta-onda de morfologia roldndica
sobre el drea temporal derecha (ha-
llazgo frecuente en el sindrome X fra-
gil). En el intento de control de los
episodios criticos han sido necesarias
diversas modificaciones del tratamien-
to farmacolégico que se han correla-
cionado puntualmente con empeora-
miento de los registros EEG, que en su
mayoria coinciden con una abundan-
te actividad intercritica bihemisférica
independiente de predominio dere-
cho, junto a puntas de predominio bi-
frontal y ritmos reclutantes durante el
suefio coincidentes con las crisis hip-
nicas de semiologia mioclénica. Con-
clusién. El EEG puede aportar un apo-
yo para el diagndstico y prondstico,
asi como para describir un patrén EEG
caracteristico que sirva para aportar da-
tos a una patologia tan desconocida.

21.

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

Pérez-Chirinos Rodriguez M, Veldzquez

Gomez M, Prieto Montalvo J, Gdmez
Roldos A

Hospital General Universitario Gregorio
Marafién. Madrid.

Introduccion. La enfermedad de Creutz-
feldt-Jakob (ECJ) es la entidad mas
frecuente dentro del conjunto de en-
cefalopatias 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
diagnosticos de la ECJ esporddica, la
Organizacién Mundial de la Salud
(OMS) define en 1998 y revalida en
2006 un patrén EEG altamente espe-
cifico: complejos bi-trifasicos de 100-
600 ms de duracion, con distribucion
generalizada o lateralizada, no focal,
repetidos de forma periddica estricta
(variabilidad entre intervalos inferior
a 500 ms) durante al menos 10 s. Ca-
so clinico. Vardn de 48 afios, ingresa-
do por un cuadro rapidamente progre-
sivo de alteracién del lenguaje y ataxia.
Aungue no se reportaron anteceden-
tes familiares, el diagnéstico se con-
firmé con una genética positiva para
la mutacién E-2000K del gen PRNP.
Se obtuvieron un total de seis regis-
tros EEG de scalp (sistema 10-20) a lo
largo de 12 dias. El paciente falleci6 17
dias después del primer estudio. Des-
de el inicio, con hallazgos inespecifi-
cos como lentificacion difusa, destaca
la asimetria del trazado con mayor
afectacién hemisférica izquierda y ano-
malias epileptiformes focales en la re-
gién temporal. Durante los controles
posteriores se objetiva un empeora-
miento del trazado con aparicién de
complejos bi-trifasicos de 200-600 ms
de duracién, repetidos de forma pseu-
doperiddica a una frecuencia variable
(1-3 Hz) que, aunque generalizados,
mantienen un predominio izquierdo.
Conclusién. La ausencia de hallazgos
EEG que cumplan estrictamente los
criterios de la OMS no excluye el diag-
néstico de ECJ, en especial cuando se
trata de la nueva variante o el subtipo
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familiar. La evolucién del trazado ha-
cia un patrén periddico, junto a un
cuadro de demencia rdpidamente pro-
gresiva, debe alertar al clinico de esta
posibilidad, orientando la realizacién
precoz de otras técnicas diagndsticas
que fundamenten su sospecha.

22,

Andlisis descriptivo de una serie
de EEG solicitados por el servicio
de urgencias durante un aiio

Garcia Verdu A, Toledo Samper |, Teresi

Copovil, Buigues Lafuente A, Aller Alvarez J,
Rubio Sénchez P, Gdmez Siurana E

Hospital La Fe. Valencia.

Introduccién. Las principales indicacio-
nes del electroencefalograma (EEG)
urgente son la sospecha de estado
epiléptico no convulsivo, el coma de
origen desconocido y la verificaciéon
de muerte cefdlica. Tras una posible
crisis epiléptica, la sensibilidad es ma-
yor para detectar descargas epilepti-
formes intercriticas en las primeras
48 horas. Pacientes y métodos. Estu-
dio observacional descriptivo retros-
pectivo que incluye los pacientes a los
que se les solicité un EEG urgente pro-
cedentes del Servicio de Urgencias del
Hospital La Fe en un afio (2018). Se
realizaron 46 estudios en 46 pacien-
tes (suponen el 2,8% de todos los EEG
realizados en el Servicio de Neurofisio-
logia). Se revisan antecedentes, motivo
de consulta, resultado del EEG, diag-
nostico final y utilidad del EEG. Resul-
tados. EI 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
intercriticas sin correlacién clinicay 6
(13%) hallazgos inespecificos. En los
11 pacientes con EEG patoldgicos, solo
cinco tenian 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 sincopes, ocho encefalopa-
tias por alteraciones sistémicas, tres
pseudocrisis, tres alteraciones conduc-

tuales, tres vértigos y una alteracién
del movimiento. Cuando la sintoma-
tologia asociaba pérdida de conscien-
cia y focalidad (n = 12), se encontra-
ron descargas epileptiformes intercri-
ticas en siete (58,3%); si Unicamente
presentaban focalidad (n = 8), se re-
gistraron descargas epileptiformes in-
tercriticas en dos (25%). En pacientes
con alteracién del nivel de conciencia
aislado (n = 23), se detectaron des-
cargas epileptiformes intercriticas en
dos (8%). Conclusion. El EEG urgente
es (til como método de ayuda diag-
nostica en crisis epilépticas y como
herramienta para orientar el diagnés-
tico diferencial en otros episodios. Su
rendimiento es mayor cuando los sin-
tomas clinicos de los episodios consis-
ten en alteracién de conciencia junto
con focalidad.

23.

Valor localizador del signum
crucis como automatismo ictal

Veldzquez Gdmez MA, Pérez-Chirinos
Rodriguez M, Guede GuillénY,

Prieto Montalvo J, Massot Tarrus A,
Fernandez Carballal C

Hospital General Universitario Gregorio
Marafién. Madrid.

Introduccion. Las caracteristicas de los
automatismos ictales, asi como la pre-
sencia de emociones asociadas a ellos,
pueden orientar en la localizacién de
la zona epileptégena. La sefial de la
cruz o signum crucis es un movimien-
to mecanico de la mano derecha que
constituye un ritual cristiano. En algu-
nos pacientes epilépticos puede verse
este movimiento como semiologia ic-
tal, acompafiado o no de sentimiento
religioso. Histéricamente, este tipo de
automatismo bastante infrecuente ha
contribuido a asociar la epilepsia con
lo divino o lo demoniaco. Caso clini-
co. Mujer de 63 afios, diestra, con epi-
lepsia focal farmacorresistente en es-
tudio prequirdrgico. Tras haber reali-
zado un video-EEG prolongado con
electrodos de superficie que mostré
actividad intercritica bitemporal y nue-
ve crisis de inicio eléctrico temporal
derecho con demora de 10 s respecto
al inicio clinico, se efectda un estudio
video-EEG prolongado con electrodos
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profundos cubriendo regiones tempo-
rales, insulares y parietales derechas.
Se registra abundante actividad epi-
leptiforme intercritica en los contac-
tos temporales mesiales y parietal y 11
episodios criticos, con inicio en la amig-
dala y el hipocampo. En cinco de es-
tos episodios, la paciente realiza la se-
fial de la cruz. Conclusién. 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
implantacion de electrodos profundos
en estructuras temporales mesiales en
aquellos casos potencialmente quirdr-
gicos.

24,

Enlentecimiento electroencefa-
lografico como manifestacion
critica: a propésito de un caso
Soria Soriano B, Fernandez Gil S,
Lagoa Labrador I, Diéguez Varela C,

Padrén Vazquez M, Curras Filgueira A,
Fra Mosquera V

Hospital Alvaro Cunqueiro. Vigo.

Introduccion. Las crisis epilépticas pue-
den ser, en el 20-40% de los pacien-
tes, la primera o Unica expresién de
un tumor intracraneal. Son mas fre-
cuentes en pacientes con tumores de
bajo grado frente a los de alto grado.
En mas del 76% de nifios con tumores
oligodendrociticos constituyen el sin-
toma inicial. Caso clinico. Lactante de
17 meses que ingresa en urgencias
por un episodio de atragantamiento
con cianosis perioral y facial mientras
comia. Durante su ingreso en pedia-
tria presenta un episodio de fijacidn
de la mirada, cianosis perioral e hiper-
tonia mandibular de 20 s de duracién,
sequido 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
clinicas de 2-3 minutos de duracion,
con correlato electroencefalogréfico
asociado consistente en un enlenteci-
miento temporoparietal derecho, que

en ocasiones proyecta al hemisferio
contralateral. Clinicamente se objeti-
va disminucién del tono axial con cai-
da y desviacion cefalica a la derecha,
sequido de parpadeo y movimientos
periorales de chupeteo, con recupera-
cién posterior. En la RM cerebral se
objetiva una tumoracion en el Iébulo
temporal derecho que infiltra quiasma
y nervios dpticos, sugestivo de glioma
de vias dpticas. Tras estos hallazgos
se inicia tratamiento antiepiléptico y se
interviene quirdrgicamente la lesién.
Se realizan EEG de control cada seis
meses, en los cuales se objetiva la
presencia de actividad paroxistica fo-
cal temporal derecha sin correlato cli-
nico aparente. Conclusion. Habitual-
mente, los hallazgos electroencefalo-
graficos de enlentecimiento intermi-
tente con correlato clinico asociado
son muy sugestivos de la presencia de
una lesién intracraneal subyacente,
por lo que ante la sospecha de crisis
epilépticas de etiologia desconocida
en un lactante previamente sano, se
considera altamente rentable la reali-
zacién de un video-EEG prolongado
asociado a una prueba de imagen.

25,

Comparacion de dos métodos
de medida del indice punta-onda
en la encefalopatia con estado
eléctrico durante el suefio
Revilla Aparicio A, Vazquez Rodriguez R,

Palomar Simdn FJ, Gémez del Estal AL,
Pujol Congregado M, Nieto Jiménez E

Hospital Universitario Virgen del Rocio.
Sevilla.

Introduccion. La encefalopatia con es-
tado eléctrico durante el suefio (ESES)
o sindrome de punta-onda continua
en suefio lento (POCS) es una entidad
que afecta a la infancia, presentando
crisis y alteracién cognitiva o conduc-
tual. Para su diagndstico y tratamien-
to es fundamental la deteccién del
patrdn tipico de punta-onda continua
en el electroencefalograma (EEG) que
aparece en el suefio lento. El porcen-
taje de suefio ocupado por los grafo-
elementos descritos que se considera
patoldgico ha ido variando en los Ulti-
mos afios, desde el 85% inicial hasta
el 30% en estudios recientes, y recae
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sobre el clinico la decisién de qué por-
centaje resulta significativo para el diag-
néstico y tratamiento segin el con-
texto clinico. La variacién de este por-
centaje durante la evolucién de la en-
fermedad es Util para valorar la efecti-
vidad terapéutica porque se ha visto
que la persistencia de este patrén du-
rante mas de dos afios empeora sig-
nificativamente el pronéstico neurop-
sicolégico. Neurofisioldgicamente, los
métodos descritos para obtener el in-
dice punta-onda (SWI) son mdltiples
y no existe consenso al respecto. Pa-
cientes y métodos. Revision bibliogra-
fica sobre los métodos para medir el
SWI 'y valoracién de 20 EEG de 11 pa-
cientes con diagnéstico de POCS reali-
zados a lo largo de 2018; se obtiene
el SWI en los primeros 100 sy 5 minu-
tos de inicio del suefio lento. Resulta-
dos. De los 20 EEG revisados se obser-
va concordancia entre el SWI medido
alos 100 sy 5 minutos. En algunos de
los estudios resulta dificil detectar los
grafoelementos propios del suefio por
la abundancia de anomalias epilepti-
formes, por lo que se empled como
inicio de suefio lento a partir de los 5
minutos tras primera fase N1. Conclu-
sién. Los cambios en el SWI resultan
de gran utilidad en el sequimiento del
paciente con POCS para valorar la
efectividad de los tratamientos y el
prondstico cognitivo. Creemos Util la
medicién objetiva del SWI en el POCS
consensuando el método utilizado pa-
ra facilitar el control evolutivo de es-
tos pacientes.

26.

Hallazgos electroencefalograficos
en la encefalitis anti-LGI-1
Estrella Leén B, Gémez Dominguez A,

Diaz Cid A, Pedrera Mazarro AJ,
Saez Landete I, Martin Palomeque G

Hospital Universitario Ramén y Cajal. Madrid.

Introduccion. La encefalitis anti-LGI-1
es una enfermedad autoinmune ca-
racterizada por movimientos anorma-
les, siendo los mas caracteristico los
movimientos disténicos faciobraquia-
les, que se acompafian de otros sin-
tomas neuroldgicos (alteraciones de
memoria y comportamiento, desorien-
tacion y alteraciones del suefio). Para

8

el diagndstico se utilizan pruebas de
imagen, anticuerpos en liquido cefa-
lorraquideo (LCR) y electroencefalogra-
ma (EEG). Caso clinico. Mujer de 72
afios con diagndstico de encefalitis anti-
LGI-1. Presenta un cuadro de meses
de duracién, consistente en alteracio-
nes inespecificas del lenguaje y episo-
dios de desconexion, que requirid tra-
tamiento antiepiléptico. Previo al in-
greso, presenta episodios breves y fre-
cuentes de contraccion brusca simul-
tanea de la musculaturafacial y braquial
izquierda, junto con alteracién mani-
fiesta de las funciones cognitivas. Pos-
teriormente desarrolla alteraciones
en el suefio con despertares frecuen-
tes, somniloquia y conductas automa-
ticas, asociando aumento de los epi-
sodios. Una RM objetiva un aumento
difuso de sefial en ambos hipocam-
pos. Ademds, en el EEG se observan
descargas subclinicas 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 acompafan de actividades
ultralentas en la regién frontocentral
derecha, coincidiendo con el espas-
mo, y de una lentificacién frontocen-
tral izquierda posterior de varios se-
gundos de duracién. Se realiza estudio
de LCR, positivo a anticuerpos anti-LGI-1.
Conclusion. Existe una clara relacién
entre las encefalitis, especialmente las
inmunomediadas, y el EEG, observan-
dose hallazgos caracteristicos sugesti-
vos que en algunos casos son patog-
nomanicos, como en el caso de las
encefalitis anti-NMDA. El video-EEG
proporciona una valiosa informacién
a la hora de apoyar el diagndstico.

27.

Sincope cardiégeno

y crisis epilépticas

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

Hospital Universitario Virgen Macarena.
Sevilla.

Introduccion. La asistolia es la ausen-
cia total de actividad electromecanica
cardiaca; por la hipoperfusién cerebral,

puede inducir pérdida de conciencia
y. en ocasiones. movimientos tonico-
clénicos o epilepsia. Objetivo. Estudiar
el diagnéstico diferencial entre sinco-
pe cardiégeno, que puede imitar las
convulsiones epilépticas, y asistolia
cardiaca como un sintoma ictal. Ca-
s0s clinicos. Caso 1: varén de 68 afos,
con crisis epiléptica focal motora se-
cundaria a ictus isquémico diez afios
antes. Ingresé por estado epiléptico
focal. En EEG, aparicién de descargas
epileptiformes lateralizadas y periédi-
cas izquierdas. En EEG de control un
afio mas tarde se visualizaron dos epi-
sodios criticos en relacién con pausas
en ECG de unos 15 s de duracién, que
producian enlentecimiento generali-
zado y progresivo de la actividad bio-
eléctrica de base, en relacién con area
de porencefalia frontal izquierda. Blo-
queo auriculoventricular completo pa-
roxistico, marcapasos definitivo. Sigue
presentando episodios criticos. Caso 2:
varén de 23 afios con episodio de cri-
sis epiléptica generalizada. En EEG se
detecté actividad paroxistica fronto-
rrolandica. En un EEG posterior se de-
tectd asistolia de unos 15 s de dura-
cién, por lo que se procedié a implan-
tacion de marcapasos definitivo DDDR.
En EEG posteriores, aislada actividad
paroxistica de gran amplitud, de pro-
yeccion difusa, mejor definida en cua-
drantes anteriores. Posteriormente a
la implantacién del marcapasos, pre-
sentd crisis epiléptica, por lo que se
reiniciaron farmacos antiepilépticos.
Caso 3: varén de 39 afios en sequi-
miento por una Unica crisis epiléptica
generalizada 11 afios antes. En EEG de
control se observé bradicardia sinusal
y episodio de asistolia de 8 s de dura-
cién, con lentificacién progresiva y ge-
neralizada de la actividad bioeléctrica
de base en rango theta-delta. Bradi-
cardia sinusal, probable enfermedad
del seno sintomatico. Marcapasos de-
finitivo DDD. No se produjeron nue-
vas crisis. Conclusion. En los tres pa-
cientes se evidencid asistolia en EEG
de control, precisando marcapasos. Los
dos primeros presentaron episodios
epilépticos, requiriendo farmacos an-
tiepilépticos. En el dltimo caso, el dni-
co evento parecia ajustarse mas a su
patologia cardiaca.

28.

Trastornos de movimientos
ocasionados por vigabatrina:
a proposito de cuatro casos
Goémez del Estal AL, Vazquez Rodriguez R,

Revilla Aparicio A, Porcacchia P, Nieto
Jiménez E

Hospital Universitario Virgen del Rocio.
Sevilla.

Introduccion. 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,
asi como alteraciones estructurales
en la resonancia magnética (RM). A
veces resulta complejo diferenciar cli-
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 diagndstico diferencial.
Casos clinicos. Cuatro nifios menores
de 12 meses con sindrome de West
(tres con alguna cromosomopatia 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 evolucién presentaron algun tras-
torno del movimiento (tipo coreico,
temblor, distonia...). Dichos trastor-
nos del movimiento se observaron en
los distintos registros EEG sin tener
una traduccion eléctrica, por lo que se
descart6 su origen cortical. En la RM,
todos presentaban alteraciones de la
intensidad de sefial en globo palido,
talamo y tronco del encéfalo. Al dis-
minuir/retirar la dosis de vigabatrina,
los pacientes presentaron mejoria cli-
nica, llegando a desaparecer los cita-
dos movimientos, y radioldgica. 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 sintomas extrapiramidales y cam-
bios en la RM. Asimismo, parecen
existir ciertos factores de riesgo para
la toxicidad por vigabatrina, tales co-
mo trisomia 21 (y otros trastornos ge-
néticos), edad menor de 2 afios y tra-
tamiento concomitante con corticoi-
des. El registro EEG es de gran utilidad
para el diagndstico diferencial de tras-
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tornos paroxisticos no epilépticos. Los
trastornos motores y las alteraciones
en la RM parecen ser reversibles, pues-
to que desaparecen al disminuir/reti-
rar el farmaco.

29.

Estado epiléptico no convulsivo
y embolismo graso cerebral:
una aproximacion clinicay
neurofisioldgica

Pérez Brandariz L, Soto Cruz W, Dominguez

Lorenzo JM, Volkmer Garcia CM, Pardellas
Santiago E, Relova Quinteiro JL

Hospital Clinico Universitario de Santiago
de Compostela.

Introduccion. El sindrome del embo-
lismo graso es una entidad nosoldgi-
ca que surge de la presencia de ém-
bolos grasos que llegan a la microcircu-
lacién. Esto promueve una respuesta
inflamatoria con afectacién multisis-
témica, que origina sintomas pulmo-
nares, cutaneos, neuroldgicos y retinia-
nos. Si bien es poco frecuente, puede
generar secuelas graves e incluso la
muerte (en el 10%). Su diagndstico se
complica cuando dichas manifestacio-
nes aparecen de manera aislada, co-
mo en el caso de la embolia grasa ce-
rebral, con afectacion encefdlica ex-
clusiva. En este caso, las manifestacio-
nes son variadas (cefalea, confusion,
alteracién del estado de consciencia y
convulsiones), aunque no esta claro si
existe un mecanismo fisiopatolégico
comun. Caso clinico. Mujer de 20 afios
que, tras 24 horas de ser intervenida
por fractura de fémur con colocacion
de un clavo endomedular, sufre un
brusco descenso del nivel de conscien-
cia, sin otra sintomatologia asociada.
Se realiza un EEG que pone de mani-
fiesto un estado epiléptico no convul-
sivo. Posteriormente, la RM objetiva
el patrén de lesiones tipico del embo-
lismo graso, Unicamente en el cere-
bro. Conclusion. En los Gltimos afios,
se han publicado mas casos de estado
epiléptico no convulsivo que son diag-
nosticados como aparente complica-
cién de la embolia grasa cerebral. Ca-
be entonces preguntarse en qué gra-
do la actividad epiléptica es responsa-
ble de la sintomatologia de la embo-
lia grasa cerebral, con la intencién de

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

30.

Crisis epilépticas en infeccion
congénita por citomegalovirus:
a propdsito de un caso

Mendoza Parra VB, Lépez Sanchez IE,
Rodriguez Jiménez M, Picornell Darder M

Hospital Universitario de Mdéstoles.

Introduccion. La infeccién 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 expresién clinica. La le-
sién o disrupcién de la sefalizacién
genética que marca la pauta en la
embriogénesis precoz puede acompa-
fiarse de alteraciones en otras estruc-
turas, con alteraciones de la migra-
cién celular (heterotopias, polimicro-
giria, etc.) que derivan en microcefalia,
cociente intelectual bajo, hemipare-
sia/plejias o epilepsia. Objetivo. Co-
rrelacionar los hallazgos en video-EEG
con los episodios criticos que presen-
ta la paciente. Caso clinico. Nifia de 8
afnos con malformaciones congénitas
(agenesia parcial del cuerpo calloso,
polimicrogiria, tetralogia de Fallot),
rasgos dismorficos, retraso psicomotor
y microcefalia, diagnosticada al naci-
miento de infeccién congénita por CMV.
Alos 4 afios presenta una primera cri-
sis epiléptica durante el suefio, con di-
ficil control posterior con farmacos
antiepilépticos. Estudios video-EEG de
vigilia y suefio muestran la existencia
de anomalias multifocales epileptifor-
mes intercriticas. Durante la vigilia se
registran paroxismos punta-onda en
areas F-Cs/F-C-Ts del hemisferio dere-
cho que tienden a transmitirse a es-
tructuras homdlogas del hemisferio
contralateral. Durante el suefio se acti-
van brotes paroxisticos de punta-onda/
polipunta-onda en areas F-Cs/F-C-Ts y,
de forma independiente, paroxismos
punta-onda en areas F-Cs del hemis-
ferio izquierdo. Conclusién. Diversas
alteraciones estructurales secundarias
a infeccién congénita por CMV pue-
den manifestar crisis epilépticas du-
rante el desarrollo madurativo y de
crecimiento, siendo posible objetivar
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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 afio de vida
Balaguer Roselld E, Giner Bayarri P,
Hoyo Rodrigo B, Gil Galindo N,
Mazzillo Ricaurte A, Vazquez Rosa M,
Lujan Bonete M

Hospital Universitario Doctor Peset. Valencia.

Introduccion. El sindrome de West se
caracteriza por la asociacién de espas-
mos axiales en salvas y un patrén de
EEG interictal hipsarritmico en lactan-
tes de 3-7 meses. Su incidencia se es-
tima entre 1y 1,6 por 100.000 naci-
dos vivos, y es mas frecuente en varo-
nes. Los espasmos consisten en flexién
axial repentina o extensién de extre-
midades, que puede asociarse a des-
viacién oculary con frecuencia van se-
guidos de llanto. Las causas pueden
deberse a esclerosis, secuelas de isque-
mia o meningoencefalitis, anomalias
genéticas o metabdlicas. El diagndsti-
co diferencial incluye el sindrome de
Sandifer, mioclonias benignas, hiperec-
plexia, reflujo gastroesofagico y es-
pasmos del sollozo. El tratamiento es
farmacolégico con vigabatrina o corti-
coides. Caso clinico. Lactante de sexo
femenino, de 5 meses de edad, con
episodios de flexién cervical con ex-
tensién de ambos miembros superio-
res, de segundos de duracién, llanto
asociado, fijacién de la mirada y cier-
ta somnolencia posterior, sin cambios
de coloracién ni otra clinica asociada.
Adecuado desarrollo psicomotor para
la edad. Se realiza un EEG urgente don-
de se aprecia, sobre un registro de ba-
se desorganizado, descargas paroxis-
ticas generalizadas interictales con on-
das lentas de alto voltaje, compatible
con hipsarritmia. El trazado hipsarrit-
mico, junto con los espasmos en fle-
xién, confirman el diagndstico de sin-
drome de West. RM de cabeza: tibe-
res corticales-subcorticales bilaterales
y nédulos subependimarios, hallazgos
sugestivos de esclerosis tuberosa. Ana-
litica normal. Pendiente estudio ge-

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

32.

Reto diagndstico del estado
epiléptico no convulsivo
discognitivo

Mird Andreu A2, Lopez Bernabé R®,
Gémez Cardenas CP¢, Rubio Lucas M,
Rodriguez Llopis ML, Ros Lorenzo M¢,
Carcel Melgar MD¢

Hospital Vega Baja. Orihuela. " Hospital

Universitario Morales Meseguer. Murcia.
“Hospital Universitario Reina Soffa. Murcia.

Introduccion. El estado epiléptico fue
redefinido por la Liga Internacional
contra la Epilepsia en 2010 como la
condicién resultante del fallo de los
mecanismos responsables de la ter-
minacion 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,
lesién neuronal o alteracion de las re-
des neuronales, que dependera del ti-
po y duracién de los episodios. Caso
clinico. Mujer de 58 afios, epiléptica
tras una Unica crisis tonicoclénica ge-
neralizada en 2012, actualmente en
tratamiento antiepiléptico, con bue-
na adhesién. Ingresé en Neurologia
por un episodio de alteracién de la
consciencia, disminucién de la me-
moria y episodios de repeticién de ac-
tividades motoras laborales. En la ex-
ploracién mostraba alteraciéon de la
consciencia, apraxia ideomotora, bra-
dipsiquia, lenguaje coherente junto
con respuestas imprecisas y estereoti-
padas, y disminucién de la memoria.
El video-EEG mostré descargas gene-
ralizadas de complejos punta-onda
lenta hipervoltada. Fue diagnosticada
de estado epiléptico no convulsivo de
tipo discognitivo, por lo que se decidié

9
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administrar diacepam intravenoso du-
rante el registro EEG y se monitoriza-
ron la frecuencia cardiaca y la satura-
cién de oxigeno. Se observé una mar-
cada y progresiva disminucién de las
descargas. A las 48 horas, presentaba
un estado de consciencia normal y es-
taba orientada en las tres esferas. Se
registré Unicamente, durante la pos-
thiperventilacién, una descarga gene-
ralizada con las mismas caracteristi-
cas que las previas. A los 26 dias del
ingreso, se realizd un video-EEG de
larga duracién donde se registraron
cinco descargas: dos durante la hiper-
ventilacién y tres durante la fase N1
de suefio no REM. Conclusion. Se pre-
senta un caso de estado epiléptico no
convulsivo de tipo discognitivo; debi-
do a su baja incidencia y diversidad
clinico-electroencefalografica, supone
un reto diagndstico importante de es-
ta patologia tratable.

33.

Trastornos paroxisticos
no epilépticos: a propdsito
de un caso

Rey Pérez E, Santovefia Gonzalez L, Blanco
Lago R, Malaga Diéguez I, Gonzélez
Rato J, Martin Escuer B, Ferrer Piquer S

Hospital Universitario Central de Asturias.
Oviedo.

hipertensién arterial materna en el
Ultimo trimestre, parto y periodo neo-
natal y desarrollo psicomotor norma-
les. Teniendo en cuenta la clinica y la
edad de aparicién, el diagnéstico di-
ferencial incluiria epilepsia miocldnica
de la infancia, epilepsia con crisis mio-
clénicas astaticas y sindrome de West.
Todas estas entidades cursan con al-
teraciones en el video-EEG tanto inte-
rictal como durante las crisis, y suelen
asociar otra sintomatologia. Ademas,
en los tres casos sera necesario trata-
miento antiepiléptico, siendo muy im-
portante su instauracién precoz. Aun
asi, en el sindrome de West solo el 5-
12% de pacientes alcanzaran un desa-
rrollo psicomotor normal, mientras que
en la epilepsia con crisis mioclénicas as-
téticas y la epilepsia mioclénica de la
infancia seran un 50% y un 80-90%,
respectivamente. En el caso de esta
paciente, el video-EEG resultd ser no
patoldgico durante los eventos referi-
dos, objetivandose Unicamente el ar-
tefacto producido por la caida brusca
de la cabeza, que es importante dife-
renciar de actividad critica. Conclusién.
Esto fue definitivo, junto con los ante-
cedentes y la clinica, para descartar el
origen epiléptico de la patologia, con
los cambios en la actitud terapéutica
y en el prondstico que ello conlleva.

34.

Introduccion. Los trastornos paroxisti-
cos no epilépticos engloban varias pa-
tologias consistentes en movimientos
repetitivos y recurrentes y sintomas
somaticos, de inicio y resolucién stbi-
tos y espontaneos, y curso benigno
que remedan a trastornos epilépticos.
Debido a las similitudes clinicas, el
diagnéstico diferencial con patologia
epiléptica puede ser complejo, espe-
cialmente en la infancia. La ausencia
de alteraciones en el video-EEG con-
comitante serd la clave para estable-
cer el diagndstico de trastornos pa-
roxisticos no epilépticos. Caso clinico.
Nifia de 11 meses que consulta por
aparicién de movimientos cefélicos
repetitivos, breves y autolimitados de
flexion de cuello y elevacién de hom-
bros, sin pérdida de conciencia. Los
movimientos aparecen sin un patrén
ni desencadenante claros ni otra clini-
ca acompanante. Como antecedentes,
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Anomalias EEG intercriticas en
una paciente con epilepsia refleja

Mendoza Parra VB, Lopez Sanchez IE,
Rodriguez Jiménez M, Picornell Darder M

Hospital Universitario de Mdéstoles.

Introduccion. Las crisis epilépticas re-
flejas son eventos que pueden desen-
cadenarse por estimulos 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 estimulo sensorial o sensiti-
vo inesperado desencadena la crisis, y
suele ocurrir en nifios portadores de
lesiones corticales con hemiparesia o
tetraparesia y afectando al hemicuer-
po parético. Objetivo. Estudiar las ano-
malias epileptiformes intercriticas me-
diante estudios EEG poligraficos de vi-
gilia y suefio evolutivos. Caso clinico.

Muijer de 46 afios, diagnosticada de
paralisis cerebral infantil secundaria a
anoxia cerebral y hemorragia intrapa-
renquimatosa periparto, con clinica
de hemiparesia derecha leve y crisis
focales motoras. Se han realizado re-
gistros EEG de vigilia y suefio desde
2011 por presentar accesos de mioclo-
nias con caidas frecuentes, en res-
puesta a estimulos sonoros o sorpre-
sa, de dificil control con farmacos an-
tiepilépticos en politerapia. La pacien-
te presenta evolucién fluctuante, con
periodos de mayor frecuencia de crisis
por sobresalto (caidas frecuentes), sin
afectacién de la conciencia. Hallazgos
EEC: durante la vigilia estan aparente-
mente desprovistos de anomalias espe-
cificas. En suefio se registran paroxis-
mos punta-onda en areas 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 hipdxico-
isquémicas antiguas, en atrios ventri-
culares y sustancia blanca supratento-
rial, asociadas a retraccién cortical,
sin cambios respecto a la previa de
2071. Conclusién. Son importantes los
estudios EEG de vigilia y suefio evolu-
tivos para el seguimiento de pacien-
tes con epilepsia por sobresalto. El em-
peoramiento clinico (mayor nimero 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 anomalias
epileptiformes intercriticas en los re-
gistros EEG ni con cambios en la RM.

35.

Plasticidad cerebral y epilepsia:
métodos neurofisioldgicos en
prehabilitacion del lenguaje.
A propésito de un caso
Fernandez V, Postigo MJ, Serrano P,

Ros B, Ibafiez G, Unidad Multidisciplinaria
de Epilepsia Refractaria de Malaga

Hospital Regional Universitario de Malaga.

Introduccién. La plasticidad cerebral
se refiere 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 estimulacién eléctrica directa
inhibitoria, y desarrollar areas cortica-
les, con un programa intensivo de es-
timulacién de esas areas (prehabilita-
cién). De esta manera, se podrian rea-
lizar resecciones en zonas previamen-
te elocuentes y remodelar las redes
potencialmente epileptégenas. Caso
clinico. Paciente de 17 afios, con un tu-
mor disembrioplasico neuroepitelial
en la regién temporoparietal izquier-
da, con epilepsia refractaria en trata-
miento médico. RM funcional del drea
del lenguaje de Wernicke coincidente
con la lesién. En un primer tiempo, se
realizé mapeo cortical despierto para
localizar el drea del lenguaje motor y
sensitivo, que coincidia en parte con el
tumor que debia extirparse. Se colocd
una manta de electrodos subdurales
y se registré electrocorticograffa. Esta
manta se dejé implantada para reali-
zar la estimulacién eléctrica crénica de
las zonas de lenguaje previamente
identificadas, produciendo inhibicién
de esas zonas y realizando simultanea-
mente periodos de entrenamiento del
lenguaje intensivo durante una sema-
na. En un segundo tiempo quirdrgico,
se retiré la manta y se realizé un nue-
vo mapeo cortical del lenguaje con el
paciente despierto. En el segundo tiem-
po quirdrgico, se objetivé la disminu-
cién de actividad epileptdgena, se
comprobé que no se producian crisis
con la estimulacién, que el lenguaje
no aparecia en las zonas previamente
identificadas, y se procedi6 a la extir-
pacién del tumor. El paciente perma-
nece sin crisis y sin déficits del lengua-
je al afio de la cirugia. Conclusiones.
La estimulacion eléctrica crénica inhi-
bitoria combinada con un programa
de rehabilitacién del lenguaje intensi-
vo es una técnica Util en la cirugia de
epilepsia.

www.neurologia.com  Rev Neurol 2020; 70 (Congr 1): C1-C38
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36.

Hallazgos electroclinicos y
evolutivos en pacientes con
alteracion en el gen KCNQ2:
serie de seis casos

Navas Sanchez P?, Rodriguez Santos L2,

Fernandez Sanchez VE?, Barbancho
Fernandez MA®

?Hospital Regional Universitario de Mdlaga.
®Centro de Investigaciones Médico
Sanitarias (CIMES). Universidad de Mélaga.

buena evolucién clinica y electroence-
falogréfica. Conclusion. Existe un am-
plio espectro en el tipo de epilepsia
asociada a las alteraciones del gen
KCNQ2, con caracteristicas electrocli-
nicas y evolutivas muy diversas. Des-
tacan en esta serie los casos con epi-
lepsia focal sintomatica y encefalopa-
tia epiléptica (uno de ellos con sindro-
me de West). Sélo un paciente tuvo
una forma benigna de epilepsia.

37.

Introduccion. 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
encefalopatia epiléptica neonatal, que
en algunas ocasiones presentan ca-
racteristicas similares al sindrome de
Ohtahara, con un trazado de tipo pa-
roxismo-supresion, aunque con mejor
control de crisis e infrecuente evolucién
a sindrome de West. Objetivo. Revi-
sar las caracteristicas electroclinicas y
evolutivas de pacientes con crisis neo-
natales y alteracion en el gen KCNQ2.
Pacientes y métodos. Estudio descrip-
tivo y retrospectivo de una serie de
seis casos con crisis de inicio en |a eta-
pa neonatal y presencia de mutacion
en el gen KCNQ2. Resultados. Las cri-
sis se iniciaron en todos los pacientes
en la primera semana de vida, siendo
las mas frecuentes las crisis tonicas,
seguidas de las crisis sutiles y las crisis
hemicldnicas. Un caso asocié ademads
mioclonias y trastornos del movimien-
to. En el EEG del periodo neonatal
destaca la presencia de actividad pa-
roxistica focal en cuatro pacientes y
trazado de brote-supresién en dos ca-
sos. En las pruebas de neuroimagen,
en cinco de los pacientes se encontra-
ron anomalias de diverso tipo (atrofia
cortical, asimetria en astas tempora-
les, alteracion de la sustancia blanca
periventricular y polimicrogiria). En la
evolucién posterior, cinco casos pre-
sentaron retraso psicomotor en ma-
yor o menor grado, de los cuales tres
desarrollaron epilepsia focal sintoma-
tica; uno, sindrome de West, y otro,
encefalopatia epiléptica. Por Ultimo,
un paciente fue diagnosticado de epi-
lepsia neonatal familiar benigna, con

Importancia diagnéstica de
la monitorizacién prolongada
con video-EEG en la epilepsia
refractaria

Revilla Aparicio A?, Caballero Martinez M?,
Martinez Agredano PM®

@Hospital Universitario Virgen del Rocio.
Sevilla. "Hospital Reina Sofia. Cérdoba.

Introduccion. La diferenciacién entre
epilepsias de origen focal o generali-
zadas es crucial para la eleccién de
farmacos antiepilépticos. En ocasiones,
la semiologia, 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 fdrmacos indicados
para ellas. Cuando la epilepsia se ha-
ce refractaria y tras probar varias com-
binaciones terapéuticas, conviene re-
plantearse si el diagndstico era co-
rrecto. Caso clinico. Vardn de 32 afios,
con crisis convulsivas desde los 15
anos. Factores de riesgo de epilepsia
incluyen prematuridad y traumatismo
craneoencefalico leve. La semiologia
de las crisis se describe como un aura
de visién binocular de escotoma cen-
tral ascendente durante la sedesta-
cién, que se acompafia de giro verti-
cal ascendente cefdlico, seguido de
generalizacién secundaria con movi-
mientos tonicocldénicos de 1-2 minu-
tos de duracién y estado poscritico
prolongado, de horas, consistente en
amnesia parcial y desorientacién en
espacio y persona. También describe
clonias en la hemicara derecha junto
con desconexion del medio, sin auto-
matismos, duracién de un minuto y
recuperacion total sin poscrisis. Trata-
do con levetiracetam, fenitoina, car-
bamacepina, zonisamida, oxcarbace-

www.neurologia.com  Rev Neurol 2020; 70 (Congr1): C1-C38

pina, vigabatrina, acido valproico, la-
motrigina y topiramato. Durante la mo-
nitorizacién video-EEG, se registraron
frecuentes descargas generalizadas
de punta y polipunta-onda, crisis mio-
clénicas y crisis generalizadas tonico-
clénicas que se redujeron tras la ad-
ministracién de acido valproico. No
ha vuelto a tener crisis con el trata-
miento actual, que incluye acido val-
proico y lamotrigina. Conclusién. La
monitorizacion video-EEG es una he-
rramienta crucial para la clasificacién
de las crisis y el tratamiento de los pa-
cientes epilépticos, evitando errores
diagndsticos y los consecuentes fraca-
sos terapéuticos.

38.

Afasia fluctuante como
presentacion infrecuente de
estado parcial no convulsivo
secundario a hipomagnesemia
Ortega Ledn MT?, Ruiz Navarrete PA?,

Millares Martin E®, Garcia S°, Sdez
Moreno JA®

?Hospital Universitario Virgen de las Nieves.
®Hospital San Cecilio. Granada.

Introduccion. El estado epiléptico no
convulsivo (EENC) agrupa varios sin-
dromes electroclinicos multicausales.
Aunque infradiagnosticado, represen-
ta el 20-30% de los casos de estado
epiléptico. Se presenta un caso de
EENC con afasia como manifestacion
infrecuente, secundaria a hipomag-
nesemia como causa inusual. Caso
clinico. Vardn de 63 afios, con antece-
dentes de hipertensién arterial y artri-
tis reumatoide, en tratamiento con
omeprazol, hidroclorotiacida, trazodo-
nay tramadol. Tras ingreso en Cirugia
General por fistulectomia complica-
da, el dia de alta acude a urgencias
por varios episodios de unos 10 minu-
tos de trastorno del lenguaje. Valo-
rado por Neurologia, objetiva lengua-
je incoherente, ecolalia y saturacién a
las érdenes. Tras analitica basica 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

dias reconsulta por aumento de la dis-
fasia fluctuante, por lo que es ingre-
sado. Se realiza analitica, en la cual
destaca potasio de 2,8 mEqg/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 pseudorritmica
a 2,5-3 Hz continua temporal izquier-
da. Tras la administracién de 5 mL de
diacepam intravenoso, esta actividad
disminuye en expresividad y mejora
levemente la clinica. Sospechando
EENC, se instaura tratamiento con le-
vetiracetam y magnesio intravenoso,
con mejoria progresiva. El paciente
queda asintomdtico a las 36 horas,
coincidiendo también con la normali-
zacion 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. Conclusién. La
afasia como presentacion de un EENC
es rara y, secundaria a hipomagnese-
mia, resulta excepcional en el adulto,
por lo que hay que tener en cuenta la
realizacién de EEG en casos atipicos.

39.

Estimulacion cortical
en epilepsia refractaria:
estudio de un caso

Andrada Brazo C?, Valentin Huete A®,
Teijeira Azcona A?, Torres Vera L?,
Meneses Ramos A*®

2Complejo Hospitalario Universitario de
Toledo. *King's College Hospital. Londres,
Reino Unido.

Introduccion. Existe una tasa aproxi-
mada de refractariedad a farmacos
antiepilépticos de un 35%. En estos
pacientes, la reseccién quirdrgica es
una alternativa, pero si esta opcién
no fuera posible, la estimulacién cor-
tical podrfa ser otra opcién considera-
ble. Objetivo. Analizar la utilidad de la
estimulacion cortical subaguda (ECS),
que consigue una mejoria electrocli-
nica franca, y también como poten-
cial herramienta de neuromodulacién
en aquellos casos de epilepsia refrac-
taria, basado en la experiencia del
Hospital King’s College en Londres.
Caso clinico. Nifia de 10 afios que co-
menz4 unos seis afos atras 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
anatémicamente al drea de la pierna
implicada en las crisis. Tras un em-
peoramiento de las crisis nocturnas,
se intentd un periodo con estimula-
cién magnética transcraneal repetiti-
va, sin resultados aparentes. La pa-
ciente se encuentra en lista de espera
para la implantacién crénica de un
dispositivo de estimulacién cortical.
Conclusién. Potenciales herramientas
diagnésticas (ECS, termocoagulacion,
estimulacién magnética transcraneal
repetitiva) y terapéuticas (estimula-
cién crénica cortical) pueden ser una
alternativa til especialmente en edad
pedidtrica, cuando la opcién resectiva
tiene un alto riesgo futuro de deterio-
ro funcional.

40.

Aplicacién de estimulacién
cortical en epilepsia parcial
continua: estudio de un caso

Andrada Brazo C?, Valentin Huete A°®,
Teijeira Azcona A?, Torres Vera L®,
Meneses Ramos A®

2Complejo Hospitalario Universitario de
Toledo. °King's College Hospital. Londres,
Reino Unido.

Objetivo. Analizar la utilidad terapéu-
tica de la estimulacion crénica cortical
(CCS) como potencial herramienta de
neuromodulacién en casos de epilep-
sia refractaria, basado en la experien-
cia del Hospital King’s College en Lon-
dres. Caso clinico. Paciente de 20 afios
que comenzé en la infancia con una
epilepsia parcial continua en forma
de crisis motoras consistentes en clo-
nias en el hemicuerpo izquierdo, con
mayor predominio en la mano iz
quierda, incluyendo la hemicara. Evo-
lucién posterior con crisis de predomi-
nio en la pierna izquierda, muy fre-
cuentes a lo largo de los afos, que
imposibilitaban caminar con normali-
dad. La neuroimagen no evidenciaba
lesién. Ante la sospecha por semiolo-
gia de la presencia de un foco epilep-
tégeno en la regidn frontal mesial de-
recha (regidn perirrolandica), que se
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corresponde anatdmicamente con la
pierna implicada, se realizé implanta-
cion de electrodos profundos y se des-
cubrié un area epileptégena ubicada
en la zona primaria motora de la pier-
na. Finalmente, se decidié la coloca-
cién de un dispositivo de CCS. La apli-
cacion de CCS sobre la zona epilepto-
gena se asocié con mejoria clinica en
las crisis, tanto en intensidad como
en frecuencia, durante cinco afios de
la evolucién. Tras un empeoramiento
clinico, en que volvia a presentar las
mismas crisis que implicaban la pier-
na izquierda, se ajustaron los para-
metros de CCS, con mejoria transito-
ria. Conclusion. La epilepsia refracta-
ria es una condicién muy prevalente,
por lo que potenciales herramientas
terapéuticas (CCS) pueden ser dtiles
cuando la cirugia implica un alto ries-
go de secuelas funcionales.

11.

Actualizacion en el protocolo
de atencion 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 Alvarez MA

Complejo Hospitalario Universitario
de Toledo.

Introduccion. 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 identificar 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 eficacia como he-
rramienta de apoyo diagndstico pre-
coz para identificar al paciente epilép-
tico. Pacientes y métodos. Los servicios
de Neurofisiologia y Neurologia, en
colaboracién 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: deteccién de
primera crisis no provocada en el ser-

vicio de urgencias, realizdndose la pri-
mera valoracién del paciente median-
te un formulario y comunicando el ca-
so0 al neurdlogo de guardia para revi-
sarlo y registrarlo. Valoracién de los
casos, cada mafiana, por el equipo de
epilepsia y comunicacién a los neuro-
fisidlogos clinicos para realizar un EEG
basal en el plazo de 24-48 horas. Se-
gun resultados, se contintia de mane-
ra preferente realizando otras activa-
ciones tales como privacién de suefio
o suefio nocturno. Consulta precoz
(una semana) con el equipo de epi-
lepsia. Resultados. En los resultados
preliminares se ha observado que, en
mas del 60% de los casos, el EEG se
realizé en las primeras 48 horas, en-
contrando en mas del 50% anomalias
epileptiformes, con un primera con-
sulta por parte del equipo de epilep-
sia de neurologia en menos de diez
dias. Conclusién. 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 diagnésti-
co y clasificacion. De esta manera se
evitardn medidas terapéuticas inne-
cesarias o incorrectas y sus consecuen-
tes efectos adversos.

42.

Trastornos ritmicos durante

el suefio en pediatria: utilidad
del video-EEG en el diagndstico
de head/body-rolling

Ortega Ledn MT, Serrano Garcia |,
Iznaola Mufoz C, Galddn Castillo A

Hospital Universitario Virgen de las Nieves.
Granada.

Introduccion. Dentro de la clasificacién
de los trastornos del suefio (ICSD-2)
se encuentran las parasomnias y, den-
tro de ellas, los trastornos de la tran-
sicién suefio-vigilia: head-rolling, head-
banging, body-rolling y body-rocking.
Son trastornos del inicio del suefio o
del suefio superficial de 15 minutos
de duracién de media. Ocurren antes
del afo de edad y desaparecen hacia
los 4 afios, con una prevalencia del 4%.
Head-rolling se refiere a movimientos
ritmicos de flexoextension o laterali-
zacion de la cabeza, y body-rolling, a
movimientos ritmicos corporales de

lateralizacién o balanceo. Objetivo.
Valorar la utilidad del video-EEG en el
diagnéstico de estos trastornos ritmi-
cos en la infancia. Caso clinico. Nifia
de 6 afios, sin antecedentes persona-
les de interés, que es derivada a la
consulta de suefio infantil por pre-
sentar, desde el afio de vida, movi-
mientos ritmicos cefalicos de flexoex-
tension y lateralizacién en la transi-
cion suefio-vigilia (tanto en suefio
diurno como nocturno), de escasa du-
racién, pero repetidos en el mismo
dia. Ademads, episodios en vigilia de
balanceo corporal, menos frecuentes
y ante situaciones de frustracién. Se
realizé EEG basal y en privacion sin al-
teraciones y un video-EEG de 12 horas
que permitié valorar los movimien-
tos de balanceo de la cabeza y del
tronco en la transicion vigilia-suefio y
suefio superficial, diagndstico de head-
rolling y body-rolling, que no precisan
en este caso tratamiento farmacolé-
gico. Conclusién. Las parasomnias con
componente motor a veces pueden
confundirse con otros trastornos del
movimiento de diferente etiologia (epi-
lepsia, trastornos psicégenos), sien-
do necesaria la realizacién de un poli-
somnograma con video o un video-EEG
para llegar al diagnéstico definitivo.
Ello es beneficioso para la tranquili-
dad de los padres y del clinico, y aun-
que no es necesario su tratamiento
en los nifios, se pueden beneficiar de
psicoterapia en los casos que se aso-
cie con trastorno mental o conductual.

43,

Epilepsias generalizadas:
correlacion electroclinica y
tratamiento antiepiléptico
Diaz Roman M, Montoya Gutiérrez FJ,
Cerver6 Albert D

Hospital Lluis Alcanyis. Xativa.

Introduccion. Los registros electroen-
cefalograficos (EEG) no solo ayudan en
el diagndstico y la clasificacion de los
sindromes epilépticos, sino que tam-
bién pueden proporcionar una medi-
da objetiva dtil de la eficacia de los
farmacos antiepilépticos mediante el
analisis 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 eficacia clinica, sequridad 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 correlacién electroclinica
al inicio y a los 3, 6 y 12 meses. Con
cardcter ciego en el momento del re-
gistro EEG, dos neurofisidlogos anali-
zaron los trazados. Se cuantificé el nu-
mero total, la duracién maxima y la
media de las descargas epileptifor-
mes. Clinicamente se analizé el nu-
mero de crisis, seguridad y tolerabili-
dad al perampanel. Resultados. El ni-
mero, la duracién total, maxima y
media de las descargas epileptifor-
mes se redujo significativamente du-
rante el periodo de observacién. A los
12 meses, disminuy6 el ndmero de
descargas en un 48,4% (p < 0,001),
la duracién total en un 79,9% (p <
0,001) y la duracién maxima y media
enun 73% (p < 0,001) y en un 79,7%
(p < 0,001), respectivamente. Hubo
una disminucién significativa en to-
dos los tipos de crisis. La frecuencia de
crisis por mes se redujo en un 92,9%.
Al comparar el nimero de crisis por
mes en la Ultima visita con el valor ini-
cial, el ndmero de crisis de ausencia,
mioclénicas y generalizadas tonico-
clénicas se redujo en un 76.8%, 99.5%
y 97.1%, respectivamente. Conclusion.
En nuestro estudio, la reduccién de la
actividad epileptiforme del EEG se co-
rrelaciona con la eficacia clinica del
perampanel en pacientes con epilep-
sia generalizada. La correlacién entre
la eficacia del fdrmaco antiepiléptico
y los registros EEG podrian ser dtiles
en la practica clinica para optimizar la
eleccion del farmaco y valorar la res-
puesta electroclinica y la adhesién al
tratamiento.

44,

Clasificacion semioldgica

de las crisis psicégenas

no epilépticas

Ruiz Navarrete PA, Ortega Ledn MT,

Khoury Martin EF, Melchor Roman |,
Galdon Castillo A

Hospital Universitario Virgen de las Nieves.
Granada.

Introduccion. Las crisis psicégenas no
epilépticas (CPNE) son episodios con
manifestaciones clinicas similares a
las crisis epilépticas, pero sin correlato
en el EEG. Dado que representan un
importante reto en el diagnéstico y
abordaje, se propone valorar la utili-
dad de una clasificacién semioldgica
basada en el estudio a través del vi-
deo-EEG. Objetivo. Identificar varia-
bles demogrdficas y clinicas que influ-
yan en la semiologia de las CPNE. Su-
jetos y métodos. Estudio observacio-
nal descriptivo en la unidad de video-
EEG de Neurofisiologia del Hospital
Universitario Virgen de las Nieves, de
pacientes recibidos entre 2007 y 2019.
Se monitorizd mediante video-EEG a
259 pacientes que cumplian el crite-
rio de haber sido derivados a la uni-
dad por sospecha de CPNE. Se diag-
nosticé a 186 pacientes, que se clasifi-
caron en cuatro grupos: pacientes
con convulsiones motoras generaliza-
das (MG), motoras focales (MF), aci-
néticas (A) y sintomas subjetivos (S).
Se obtuvieron 24 variables demogra-
ficas y clinicas a través de la historia
clinica y el video-EEG, entre las que se
analizé el nimero de farmacos antie-
pilépticos. Para el analisis estadistico
se compararon las variables con dos
grupos: pacientes con semiologia mo-
tora (convulsiones generalizadas y fo-
cales) y pacientes con semiologia no
motora (acinéticas y sintomas subjeti-
vos). Se realizd mediante la t de Stu-
dent o U de Mann-Whitney para las
variables cuantitativas, segiin 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 semiologia moto-
ray 52 (28%), no motora. La Unica
variable con diferencias significativas
entre los grupos es el nimero de FAE,
donde el 68% tomaba uno (33%),
dos (16%), tres (14%) o cuatro (3%),
siendo mayor en el grupo de semiolo-
gia motora (p < 0,010) que en el de
no motora. Conclusion. El nimero de
farmacos antiepilépticos tiene una re-
lacién estadisticamente significativa
con una semiologia motora en los pa-
cientes con CPNE. A través de este es-
tudio se pretende sentar las bases pa-
ra estandarizar esta clasificacién se-
mioldgica y facilitar el abordaje de di-
chos pacientes.
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Hallazgos neurofisiol6gicos
en un paciente con mioclonias
posthipdxicas tras una parada
cardiorrespiratoria

Ruiz Navarrete PA, Ortega Ledn MT,

Melchor Roman I, Khoury Martin EF,
Galdon Castillo A

Hospital Universitario Virgen de las Nieves.
Granada.

Introduccion. Las mioclonias posthipé-
xicas son una grave complicacién neu-
roldgica tras una parada cardiorrespi-
ratoria. Se dividen en dos subtipos:
agudo o estado epiléptico miocléni-
o, que ocurre en las primeras 12 ho-
ras, con muy mal prondstico, y el cré-
nico o sindrome de Lance-Adams, que
sucede después. Para diferenciarse,
es Uil realizar electroencefalograma
(EEG) y potenciales evocados somato-
sensoriales (PESS). El EEG del estado
epiléptico mioclénico puede presentar
brote-supresion, coma alfa, etc., mien-
tras que en el sindrome de Lance-
Adams suele ser normal o aparecer
actividad critica central. Con respecto
a los PESS, existe una morfologia gi-
gante enel sindrome de Lance-Adams
y son normales o ausentes en el esta-
do epiléptico mioclénico. Objetivo.
Valorar los hallazgos de las pruebas
neurofisiolégicas en un paciente en
coma con mioclonfas posthipdxicas
tras parada cardiorrespiratoria. Caso
clinico. Paciente de 56 afios, con an-
tecedente de hipertension, que sufre
una parada cardiorrespiratoria. Explo-
racién compatible con coma de etio-
logia no filiada y espasmos. Se solicita
la realizacién 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 lentificada en decremen-
to. Presenta de manera espontanea,
a la estimulacién tactil y sonora, res-
puesta mioclénica 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
mioclonias 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 acus-
ticos: sin alteraciones patolégicas. Al
cuarto dia se repiten PESS, con los mis-
mos resultados, y EEG, que muestra
un trazado de base muy hipovoltado
y sin diferenciacién cortical. Tras los
hallazgos se limitan las medidas de
soporte vital, lo que ocasiona la muer-
te del paciente. Conclusién. Las prue-
bas neurofisiolégicas pueden aportar
informacion prondstica en pacientes en
coma con mioclonias posthipdxicas.

46.

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

Buigues Lafuente A, Gdmez Siurana E,
Garcia Verdu A, Rubio Sdnchez P

Hospital Universitari i Politecnic La Fe.
Valencia.

Introduccion. NORSE hace referencia
a una entidad clinica, descrita por pri-
mera vez en 2005, de pacientes con
estado epiléptico superrrefractario a
tratamiento (persistencia tras utilizar
dos lineas de farmacos antiepilépti-
cos), sin historia previa de epilepsia y
sin causa clara identificable. Los casos
descritos en la bibliografia son muy
escasos y el tratamiento y la causa si-
guen sin estar claros, aunque se sos-
pecha etiologia autoinmune o para-
neoplasica. 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
afos. El diagnéstico fue de estados
epiléptico desde el ingreso, que requi-
rid uso de anestésicos y monitoriza-
cién EEG continua en los tres casos. En
dos pacientes se diagnosticé carcino-
ma de ovario: una de ellas se recupe-
ré y la otra fallecié tras aplicarse me-
didas paliativas por deseo de la fami-
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lia. En la tercera paciente no se identi-
ficd causa, recuperandose también.
La duracién media del estado epilépti-
co fue de 56 dias. Conclusion. NORSE
es una patologia rara y con un pro-
néstico sombrio que debe tenerse en
cuenta en todos los pacientes con un
primer estado epiléptico refractario
sin patologia inicial asociada. Se ne-
cesitan mds estudios para intentar
aclarar tanto la causa como los mejo-
res tratamientos para esta entidad.

47.

Confirmacién neurofisiolégica
del estado epiléptico no
convulsivo utilizando los
criterios de Salzburgo frente

a los criterios clasicos

Gémez Dominguez A, Mateo Montero RC,

Diaz Cid A, Pedrera Mazarro AJ, Sdez
Landete IM, Martin Palomeque G

Hospital Universitario Ramén y Cajal. Madrid.

Introduccion. El estado epiléptico ha
sido y es uno de los diagndsticos elec-
troencefalograficos (EEG) mas com-
plejos. Se puede dividir en dos grandes
grupos: convulsivo y no convulsivo
(EENC), diferentes en funcién de la cli-
nica, la actividad EEG y el prondstico,
por lo que se hace necesario, debido
a la complejidad diagnéstica, la pre-
sencia de unos criterios estandarizados
y validados clinicamente, como son los
de Salzburgo. Estos, como novedad,
introducen el ensayo con farmacos
antiepilépticos en aquellos patrones
EEG dudosos (descargas continuas de
actividad ritmica theta-delta > 0,5 Hz
y descargas epileptiformes < 2,5 Hz),
de manera que establecen un diag-
néstico definitivo, probable o nulo de
EENC. Pacientes y métodos. Estudio
descriptivo retrospectivo de 71 casos
recibidos por sospecha de EENC en
nuestro servicio desde el afio 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 aplicacién de estos
(n = 30). Resultados. Se ha valorado
la confirmacién neurofisioldgica de la
sospecha de EENC utilizando los crite-
rios de Salzburgo en comparacién con
los clasicos, empleando para ello la
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muestra de 41 pacientes del primer
grupo. Se observé una incidencia del
27% con los criterios clasicos (n = 11)
en contraposicién 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 diagndstico
definitivo (n =10) y probable (n = 20).
Por otro lado, en aquellos pacientes
en los que se llevd a cabo el ensayo
terapéutico se analizé cudles eran los
farmacos antiepilépticos a los que me-
jor habian respondido, asi como el ti-
po (EEG o clinica) y el tiempo medio
de respuesta. Conclusion. Los criterios
de Salzburgo suponen una mejora en
el manejo de los pacientes con EENC
al introducir el ensayo terapéutico con
farmacos antiepilépticos ante deter-
minados patrones EEG dudosos.

48.

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

Castafieda Cabrero C, Medrano
Sanchez 0, Martinez Medina O

Complejo Asistencial Universitario Rio Carridn.
Palencia.

Introduccion. Los estudios EEG son esen-
ciales en la caracterizacion y evolu-
cién de los distintos tipos de encefali-
tis. Algunos patrones EEG son orienta-
tivos de ciertas etiologias, por lo que
pueden ayudar a un diagnéstico pre-
coz. No obstante, persisten ciertos ca-
sos en los que no se llega a obtener
un diagnéstico de certeza. Caso clini-
co. Varén de 59 afios, sin antecedes
neuropsiquiatricos de interés, que in-
gresa por un cuadro subagudo de tras-
torno conductual y del lenguaje, sin
fiebre, focalidad neuroldgica o consu-
mo de toéxicos. Las pruebas comple-
mentarias no muestran anomalias o
tan sélo cambios inespecificos. Sin me-
joria con aciclovir, antibioterapia de
amplio espectro ni antipsicéticos. An-
te la sospecha de encefalitis autoin-
mune se inicia inmunoterapia de pri-
mera linea, 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 situacién 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-
trén evolutivo que discurre paralelo a
la propia evolucién clinica. Inicialmen-
te, los cambios son inespecificos y le-
ves (lentificacién focal), y con poste-
rioridad la lentificaciéon es mds difusa
y disminuye la reactividad hasta desa-
parecer, con paulatina atenuacién del
voltaje. No se identifican elementos
irritativos afadidos. El Gltimo EEG evi-
dencia un patrén compatible con ex-
treme delta brush. Este hallazgo EEG
es altamente sugestivo de encefalitis
antirreceptor de NMDA; asimismo, la
presentacion clinica es compatible con
esta entidad. Sin embargo, los anti-
cuerpos antirreceptor de NMDA en
sueroy en LCR resultan negativos, por
lo que el diagndstico definitivo final-
mente es incierto. Conclusién. Consi-
derando estos datos, sugerimos la
posibilidad de que el patrén extreme
delta brush pueda relacionarse con
patologias 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,

Estimulacién magnética
transcraneal repetitiva

como tratamiento de estado
epiléptico focal en pediatria
Guerrero Solano JL, Pardal Fernandez JM,
Godes Medrano B, Segura Martin T,

Sanchez Honrubia RM, Grande Martin A,
Moreno Martinez Y

Hospital General Universitario de Albacete.

Introduccion. El estado epiléptico fo-
cal de la corteza prefrontal es una
emergencia neuroldgica que tiene un
gran riesgo de déficit cognitivo como
secuela. El tratamiento de eleccidn
actual es el uso de farmacos antiepi-
|épticos (FAE), pero cuando no logran
ser efectivos es necesario otro tipo de
farmacos, como los corticoides, o me-
didas invasivas, como cirugias resecti-
vas o el uso de estimuladores (esti-
muladores cerebrales profundos o va-
gales). En los ultimos afios se ha ex-
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plorado el uso de la estimulacién mag-
nética transcraneal repetitiva (EMTr)
como tratamiento coadyuvante cuan-
do los FAE no han sido efectivos, tan-
to en adultos como en poblacién pe-
didtrica, ya que es capaz de inducir
una disminucién de la excitabilidad
cortical y de reducir el nimero de cri-
sis y de anomalias electroencefalogra-
ficas (EEG) en pacientes con epilepsia
con foco neocortical; sin embargo, su
uso en estados epilépticos focales en
poblacién pediatrica no cuenta con
evidencia suficiente. Caso clinico. Ni-
fia de 6 afios, con epilepsia frontal iz-
quierda secundaria a una displasia
frontotemporal izquierda, con crisis cog-
nitivas, autonémicas con cambios neu-
roendocrinos, y uncinadas, que ingre-
sa en la unidad de cuidados intensi-
vos pedidtricos. Se emplean distintos
FAE, con persistencia del estado epi-
|éptico, por lo que decide agregar
prednisolona, sin obtener una mejo-
ria. Tres dias después se decide afiadir
EMTr al tratamiento farmacolégico
(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 mejoria del trazado EEG
en vigilia, abortando el estado epilép-
tico focal. Conclusion. La EMTr es una
buena opcién como tratamiento abor-
tivo del estado epiléptico focal.

ELECTROMIOGRAFIA

50.

Evaluacién neurofisioldgica
de pacientes con disfonia:
experiencia en nuestro centro
Diaz Cano G, Corredera Rodriguez JM,

Cuéllar N, Garnés Estruch O, Moreno
GaleraM

Hospital Universitario Fundacién Jiménez
Diaz. Madrid.

Introduccion. Las neuropatias de ner-
vios laringeos son, junto con otras pa-
tologias neuromusculares, una posi-
ble causa de disfonia. La exploracion
clinica y la laringoscopia son las herra-
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mientas mas utilizadas para su diag-
néstico. Sin embargo, recientemente
se ha recuperado interés en la evalua-
cién neurofisioldgica de estos pacien-
tes, y en la informacion adicional que
pueden aportar. Pacientes y méto-
dos. Estudio retrospectivo de los pa-
cientes derivados a neurofisiologia por
disfonia como sintoma principal, con
sospecha de lesién de nervios larin-
geos recurrentes o laringeos superio-
res. En cada caso, se evaluaron con-
ducciones motoras de nervios larin-
geos superiores sobre musculos crico-
tiroideos (con registro con electrodos
de superficie o de aguja concéntrica),
conducciones motoras de nervios la-
ringeos recurrentes sobre musculos ti-
roaritenoideos (registro con electro-
dos de aguja concéntrica) y electro-
miograma de los musculos anteriores
(andlisis de actividad espontanea,
cuantitativo de potenciales de unidad
motora, y patrones de esfuerzo). Re-
sultados. Diez pacientes con disfonia
fueron derivados a nuestra consulta
para evaluacién, con sospecha de le-
sién de nervios laringeos. En siete ca-
sos se observd paresia de cuerda vo-
cal mediante laringoscopia, sospe-
chandose lesién de un nervio laringeo
recurrente. En todos ellos, el electro-
miograma mostrd alteraciones, con-
firmandose la localizacidn en seis; en
el paciente restante se identificé la le-
sién en el nervio vago. En dos casos
no se observaron alteraciones en la
movilidad de las cuerdas vocales y el
electromiograma demostré neuropa-
tia de nervio laringeo superior. En el
caso restante, no se demostré una
causa neuromuscular de la disfonia.
Conclusién. Los estudios neurofisiold-
gicos para evaluacion de disfonia son
técnicas seguras y reproducibles, con
una alta sensibilidad para el diagnds-
tico de neuropatia de nervios laringeos.
Aportan, ademds, una evaluacién de
la localizacién, fisiopatologia y grave-
dad de la lesién y orientan hacia un
tratamiento conservador o quirdrgico,
segun el caso.

51.

52.

53.

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

Fernandez Rodriguez JM,
Mederer Hengstl S, Diéguez Varela C

Centro Médico MAPFRE. Hospital
Universitario Alvaro Cunqueiro. Vigo.

Introduccion. La agrina es un proteo-
glicano esencial en la formacién y en
la fisiologia de la placa motora. Obje-
tivo. Describir los hallazgos clinicos,
electrofisioldgicos y genéticos y la evo-
lucién de un paciente (el sequndo en
la bibliografia) con un sindrome mias-
ténico congénito causado por muta-
ciones heteroalélicas del gen codifi-
cante de la agrina (G1709R). Caso cli-
nico. Vardn de 42 afios, nacido de pa-
dres sanos sin consanguinidad, que
presentd hipotonia generalizada al
nacer. Un hermano mayor murié a
los 15 afios por insuficiencia respirato-
ria. Anduvo a los 12 meses, pero poco
después se le aprecié ptosis y debili-
dad muscular lentamente progresiva.
Arreflexia generalizada con plantares
en flexién. Sin sintomas sensitivos.
Aparte de hematimetria y bioquimica
sanguinea, se le practicaron estudios
electromiograficos, incluidos los de fi-
bra simple en mdltiples ocasiones, y
biopsia de punto motor y estudio ge-
nético. La estimulacién repetitiva a 3 Hz
mostraba un decremento del 25-30%
en la eminencia tenar y del 35-40%
en el tibial anterior. El decremento
mejord tras el esfuerzo o la adminis-
tracién de neostigmina. Los anticuer-
pos anti-AChR, MuSK y P/Q activados
por el voltaje fueron negativos, como
también la hematimetria y la bioqui-
mica sanguinea, incluida la creatinci-
nasa. El estudio genético mostré una
mutacién heteroalélica del gen de la
agrina (AGRN). Conclusiones. Las mu-
taciones en AGRN causan una marca-
da alteracién de la arquitectura de la
placa motora que dan lugar a un sin-
drome miasténico congénito grave.
La facilitacién postactivacion de la es-
timulacion repetitiva es muy sugeren-
te de un componente presinaptico de
este sindrome.
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Exploraciones electroneuro-
miograficas en poblacién infantil:
revision de 109 casos

Khoury Martin EF, Ruiz Garcia J,

Ruiz Navarrete PA, Melchor Roldan |,
Pascual Campos I, Ruiz Serrano L,
Iznaola Mufioz MC

Complejo Hospitalario Virgen de las Nieves.
Granada.

Introduccion. En la poblacién infantil,
los estudios electroneurograficos (ENG)
y electromiogréficos (EMG) suponen
habitualmente un pequefio porcenta-
je del total de las exploraciones neu-
rofisiolégicas de sistema nervioso pe-
riférico realizadas en la poblacién ge-
neral. Presentan peculiaridades debi-
do a indicaciones distintas a las del
adulto, diferentes valores de normali-
dad, dificultad de realizacién por fre-
cuente falta de colaboracidn, etc. Su-
jetos y métodos. Revision de 109 es-
tudios ENG/EMG realizados en nifios
de 0-15 afios en la Unidad de Electro-
miograffa 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 exploracién en dos grupos de edad:
<71afoy1-15 afos. Resultados. Se re-
visan 109 exploraciones ENG/EMG en
nifios (56 varones y 53 muijeres). Re-
sultado patoldgico del estudio en 45
casos, y sin hallazgos anormales en
64 (58,71%). Distribucion de estudios
realizados por grupos de edad: < 1afio,
8,26%, y 1-15 aiios, 91,74%, que a su
vez se dividen en dos grupos, 1-7 afos
(38,53%) y 8-15 afios (53,21%). Con-
clusién. Las indicaciones de explora-
cién ENG/EMG en nifios en la muestra
estudiada dependen de la edad: estu-
dio de hipotonia en la mayoria de los
casos solicitados en menores de 1afio,
y en el grupo de mayor edad predo-
minan las indicaciones por sospecha
de polineuropatia hereditaria, miopa-
tia, sindrome de Guillain-Barré, parali-
sis facial y neuropatias postraumaticas.

Estudio neurofisiol6gico

en las amiloidosis sistémicas:
serie de casos

Benito Calvo M, Rodriguez Rodriguez N,
Martin Albarrédn S, Ameyugo Fernandez
del Campo E, Gonzalez Garés M,
Iglesias Alonso L, Gonzalez Hidalgo M

Hospital Clinico San Carlos. Madrid.

Introduccion. Las amiloidosis sistémi-
cas son un grupo de trastornos que
pueden llevar a un fallo multiorgani-
co por el depdsito anémalo de fibras
de amiloide. Lo mas frecuente es la
afectacién cardiaca, renal, hepatica y
la neuropatia periférica. Las mutacio-
nes en el gen TTR llevan a las formas
mas frecuentes de amiloidosis heredi-
tarias. Se presentan los hallazgos neu-
rofisioldgicos en tres casos de ami-
loidosis sistémica. Casos clinicos. Ca-
so 1: mujer de 68 afios, con importan-
te clinica de disautonomia e hipoeste-
sia en miembros inferiores con ataxia
sensitiva y sindrome del tinel del car-
po (STC) bilateral. Polineuropatia sen-
sitivomotora axonal difusa grave con
afectacién de extremidades inferiores
y superiores, disautonomia grave del
sistema nervioso simpatico y parasim-
patico, con mutacién AIGOTHR en el
gen TTR. Caso 2: varén de 72 afios,
con un hermano gemelo diagnostica-
do de amiloidosis por TTR (mutacién
Val50Met). Antecedentes personales
de arritmia y parestesias en los dedos de
los pies. Polineuropatia sensitivomoto-
ra axonal exclusivamente en las extre-
midades inferiores, STC bilateral y di-
sautonomia del sistema nervioso pa-
rasimpdtico, con mutacién Val30Met
en el gen TTR. Caso 3: varén de 75
afios, con hipertensién arterial, STC
bilateral de afios de evolucién, infarto
agudo de miocardio y fibrilacién auri-
cular persistente, y antecedentes fa-
miliares cardioldgicos. El estudio neu-
rofisioldgico y genético muestra ami-
loidosis por TTR no mutada (amiloido-
sis senil), polineuropatia sensitiva axo-
nal grave con afectacién exclusiva de
las extremidades inferiores, STC bila-
teral y disautonomia del sistema ner-
vioso simpatico. Conclusiones. La neu-
ropatia periférica es frecuente en al-
gunos tipos de amiloidosis, siendo la
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forma de presentacién mas habitual
una polineuropatia axonal sensitivo-
motora dependiente de la longitud,
asociada o no a disautonomia, o bien
como una neuropatia por compre-
sion, siendo lo mds comun el STC.
Destacar la importancia del diagndsti-
co y tratamiento precoz de las ami-
loidosis, y la relevancia de la sospecha
clinica y la informacién aportada por
el estudio neurofisioldgico.

54.

Promediacion retrégrada:
mioclonias subcorticales
Jiménez Jurado GM, Alvarez Lopez M,
Garcia Belloso L

Hospital Universitario Virgen Macarena.
Sevilla.

Introduccion. Las mioclonias son con-
tracciones involuntarias bruscas, subi-
tas y breves de uno o varios grupos
musculares. Existen numerosas clasi-
ficaciones, segun su localizacion (cor-
ticales, subcorticales o radiculares, es-
pinales). Dentro de las subcorticales
existen varios tipos cuya caracteristica
comun es la ausencia de origen corti-
cal o espinal. Las mas frecuentes son
las mioclonfas benignas familiares
(distonia mioclonica DYT15), las mio-
clonias presentes en la enfermedad
de Parkinson, en la distonia de tor-
sidn o las oscilatorias. Objetivo. Anali-
zar las caracteristicas demograficas,
presentacion y pruebas diagndsticas
para intentar determinar el origen de
la mioclonia. Sujetos y métodos. Es-
tudio descriptivo retrospectivo realiza-
do en la Unidad de Neurofisiologia
Clinica del Hospital Virgen Macarena.
Los criterios de busqueda fueron: es-
tudio de mioclonia, promediacién re-
trégrada o mioclonia desde 2015. Las
variables a estudio fueron: clinica,
pruebas complementarias (potencia-
les evocados somatosensoriales y pro-
mediacion retrograda), diagndstico de-
finitivo, tratamiento y evolucién. Re-
sultados. Seis pacientes (cuatro muje-
res), con una rango de edad de 7-56
afios y una edad media de 30,66 afos.
Los estudios de promediacién retrd-
grada no evidenciaron punta cortical.
En dos pacientes se realizaron poten-
ciales evocados somatosensoriales de
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amplitud normal, con aumento de la-
tencia en uno de ellos. EEG con activi-
dad paroxistica intercritica en un pa-
ciente que no coincide con las mioclo-
nias. La RM no muestra hallazgos re-
levantes, salvo en un caso, en que se
evidencia leucoencefalopatia. Tres pa-
cientes toman benzodiacepinas. Tres
presentan una evolucion favorable;
dos, relativa, y en uno se perdio el se-
guimiento. Conclusién. A pesar de que
las mioclonias corticales son mas fre-
cuentes, todos estos casos se clasifi-
can como subcorticales, constituyen-
do asi un grupo heterogéneo de dis-
tinta fisiopatologia y formas de pre-
sentacién. Los potenciales evocados
somatosensoriales fueron de caracte-
risticas normales y en la promediacién
retrégrada no se evidencié punta cor-
tical, lo que permitié orientar el trata-
miento hacia este tipo de mioclonia,
siendo el mas frecuentemente emplea-
do el clonacepam.

55.

Sindrome de Isaacs:
a propdsito de un caso

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

Complejo Hospitalario Universitario
de Toledo.

Introduccion. El sindrome de Isaacs es
una neuromiotonia, un trastorno neu-
romuscular poco frecuente. Su etiolo-
gia es incierta, aunque generalmente
se acepta que se trata de un proceso
inmunomediado de hiperexcitabilidad
del nervio periférico con activacién
continua de fibras musculares. Se ca-
racteriza por rigidez muscular progre-
siva, calambres, fasciculaciones, mio-
quimia y pseudomiotonia de predo-
minio distal en las extremidades que
persiste durante el suefio. El diagnds-
tico se basa en el cuadro clinico, ex-
ploracién neurofisioldgica y deteccion
de anticuerpos, siendo importante el
diagndstico precoz por su posible aso-
ciacién con procesos neopldsicos, otros
procesos inmunomediados y la dife-
renciacién con otras enfermedades
de motoneurona. Caso clinico. Varén
de 40 afios, que comienza con pares-

tesias en las falanges distales del miem-
bro superior derecho y fasciculaciones
gemelares tanto espontaneas como
con la percusién. Las fasciculaciones
progresan durante unos siete meses
hasta generalizarse, y presenta mial-
gias gemelares que dificultan la mar-
cha. En la exploracién, la percusion
muscular exacerba los movimientos
vermiculares, sin miotonia ni hiper/hi-
potrofia 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 liquido
cefalorraquideo se registra una leve
hiperproteinorraquia, con anticuerpos
LGI-1 dudosos. Los estudios de imagen
y de extension no presentan otros ha-
llazgos clinicamente relevantes, y no
hay datos sugerentes de la existencia
de neoplasias. El paciente inicia trata-
miento con carbamacepina, con ex-
celente respuesta clinica. Conclusion.
Los hallazgos encontrados en el EMG
han sido fundamentales para el diag-
noéstico diferencial y para el apoyo del
diagndstico de la sospecha clinica de
neuromiotonia.

56.

Sindrome de Guillain-Barré
en una paciente gestante
con primoinfeccion de
citomegalovirus

Jiménez Clopés C, Sanchez Melian S,
Mesa Pérez M, Gonzalez de Bringas MJ

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

Introduccion. El sindrome de Guillain-
Barré (SGB) es una patologia neurold-
gica grave en la que es importante un
correcto y pronto diagndstico y trata-
miento para la evolucién favorable
del paciente. Es una entidad poco fre-
cuente en pacientes embarazadas y
no se asocia a un mal prondstico para
el feto. Caso clinico. Descripcion de
un caso de SGB tras una primoinfeccién
por citomegalovirus en una gestante
de tres semanas. La paciente acudié a
urgencias por malestar general. En la
exploracion fisica destacaron pareste-
sias en palmas y plantas de 24 horas

de evolucién, sin trastorno motor, por
lo que se decidi6 solicitar ENG-EMG pa-
ra descartar polineuropatia aguda. En
los resultados, destacaba una caida
leve de las velocidades de conduccién
de potenciales motores de miembros
inferiores, aumento de sus latencias
distales y disminucién de persistencia
y amplitud de la onda F, compatibles
con una polineuropatia sensitivomo-
tora, desmielinizante, generalizada. En
estudios posteriores se observaron blo-
queos de conduccidn, hasta llegar a
una ausencia de respuestas tanto mo-
toras como sensitivas, coincidiendo
con un empeoramiento clinico a pe-
sar de la administracién de inmuno-
globulinas endovenosas, hasta llegar
a la tetraplejia materna y precisar in-
tubacién traqueal, y el aborto espon-
taneo del feto a las ocho semanas de
gestacion. Conclusién. Sélo hay dos
casos publicados hasta la actualidad
que describan la relacién entre SGB e
infeccién por citomegalovirus en el
embarazo, asociado a un mal pronds-
tico para el feto. EI SGB es un trastor-
no neuroldgico grave en el que es im-
portante un diagndstico y tratamien-
to temprano. La incidencia de SGB es
similar en pacientes embarazadas que
en la poblacién 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 podrian explicar resultados
distintos.

57.

Lesion del nervio toracico largo
en relacion con actividades
deportivas: serie de tres casos
Moreno Galera MM, Diaz Cano G,
Villadéniga Zambrano M, Cabafies
Martinez L

Hospital Universitario Fundacién Jiménez
Diaz. Hospital Universitario Ramén y Cajal.
Madrid.

Introduccion. La escapula alada es un
fenémeno inusual cuya causa mas
frecuente es un dafio en los nervios
toracico largo o espinal. Las causas de
una pardlisis del nervio toracico largo
son diversas (traumaticas o no trau-
maticas), incluyendo la practica de al-
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gunos deportes (como baloncesto, te-
nis o tiro con arco), pero hay pocos
casos descritos en la bibliografia. Ca-
sos clinicos. Se describe una serie de
tres pacientes derivados a la Unidad
de Neurofisiologia Clinica durante un
afio (octubre de 2017 a octubre de
2018) con clinica de escapula alada
(con desviacion medial) en relacién
con la practica de sendas actividades
deportivas: body combat, levantamien-
to de pesas y flexiones. La exploracién
de estos pacientes se llevé a cabo uti-
lizando el mismo protocolo de ENG y
EMG, y fueron diagnosticados de le-
sién aislada del nervio toracico largo.
El resto de pruebas complementarias
no revelé ningun hallazgo patoldgico.
Conclusién. Aunque la incidencia de
la lesién aislada del nervio toracico
largo es baja, resulta esencial tener
en cuenta esta entidad en el diagnés-
tico diferencial de la escapula alada,
especialmente si hay un antecedente
de prdctica deportiva.

58.

Neuropatia tomacular:

a propdsito de un caso
Rodriguez Rodriguez N, Benito Calvo M,
Iglesias Alonso L, Ameyugo Fernandez
del Campo E, Gonzalez Garés M, Martin
Albarran S, Gonzalez Hidalgo M

Hospital Clinico San Carlos. Madrid.

Introduccion. La neuropatia tomacu-
lar es un trastorno de herencia auto-
sémica dominante cuyo diagndstico
se basa en la presencia de neuropa-
tias focales recurrentes, en relacion
con traumatismos leves o compresio-
nes, y en la historia familiar. Con las
pruebas electrofisiolégicas se demues-
tran las latencias dislates prolongadas
en estos nervios, como expresion de
una polineuropatia sensitivomotora
desmielinizante, y la confirmacién diag-
néstica la da la presencia de la muta-
cién PMP22. Caso clinico. Mujer de 46
afos, que consulta por pérdida de
fuerza en ambos mefiiques, con dolor
en la cara cubital de antebrazos y ma-
nos, tras cargar peso durante una mu-
danza. Asocia actfeno pulsatil bilate-
ral y episodios de mareo de instantes
de duracién. En el estudio neurofisio-
I6gico se objetivan datos de ENG com-

patibles con polineuropatia sensitivo-
motora de tipo desmielinizante de
miembros superiores, mas marcada
en puntos de presion de los nervios, y
en el momento actual presenta sig-
nos de sindrome del tunel del carpo
bilateral motor y sensitivo y signos de
atrapamiento del nervio cubital dere-
cho en canal de Guyén y de ambos
nervios cubitales en el canal epitro-
clear, de predominio motor. Se am-
plia el estudio a los miembros inferio-
res y se objetivan datos de ENG com-
patibles con afectacién de tipo axo-
nal/desmielinizante del segmento dis-
tal de ambos nervios cidticos popliteos
externos y peroneos superficiales en
su trayecto por el retinaculo de los ex-
tensores, con amiotrofia del musculo
pedio del miembro inferior izquierdo.
Conclusién. Debe sospecharse una
neuropatia tomacular en pacientes
con neuropatias focales recurrentes,
que se resuelven espontaneamente
en la mayoria 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 afios con
sintomas a los que dejan de dar im-
portancia por familiarizarse con ellos,
y pensar en dichas regiones para rea-
lizar un buen diagnéstico diferencial y
asi evitar intervenciones quirdrgicas
innecesarias. El caracter hereditario ha-
ce conveniente ampliar el estudio a los
familiares.

59.

Neuropatia axonal motora aguda:
a propdsito de dos casos
Rodriguez Rodriguez N, Benito Calvo M,
Iglesias Alonso L, Ameyugo Ferndndez
del Campo E, Gonzalez Garés M, Martin
Albarran S, Gonzélez Hidalgo M

Hospital Clinico San Carlos. Madrid.

Introduccion. La neuropatia axonal
motora aguda (AMAN) es una forma
axonal motora pura del sindrome de
Guillain-Barré (SGB). La clinica de ini-
cio suele ser la aparicién aguda de de-
bilidad muscular y arreflexia y la evo-
lucién clinica tiende a ser mas grave
que en la polirradiculoneuropatia des-
mielinizante inflamatoria aguda (for-
ma mas frecuente de SGB). Casos cli-
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nicos. Caso 1: varén de 50 afios que,
tras un cuadro febril con diarrea hace
10 dias, es remitido por un cuadro de
debilidad rapidamente progresiva de
las cuatro extremidades, sin afecta-
cion facial, deglutoria ni esfinteriana,
y sin clinica sensitiva relevante. El es-
tudio neurofisioldgico objetiva datos
de ENG demostrativos de polineuro-
patia 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-
vacién aguda en la actualidad en va-
rios grupos musculares como expre-
sién de una lesién axonal aguda en
evolucién, compatibles todos ellos con
una AMAN. Caso 2: mujer de 54 afios,
ingresada desde hace dos meses por
neumonia adquirida, asociando insu-
ficiencia cardiaca congestiva y fibrila-
cién auricular. Subitamente, comien-
za con un cuadro de debilidad rapida-
mente progresiva de miembros infe-
riores y superiores y arreflexia univer-
sal, sin afectacion facial, deglutoria ni
esfinteriana. El estudio neurofisiol-
gico objetiva datos de ENG/EMG de-
mostrativos de una polineuropatia ex-
clusivamente motora de tipo axonal,
muy grave en miembros superiores e
inferiores, sin signos de denervacién
en la actualidad como expresién de
lesién axonal aguda en evolucién, da-
do que la evolucidn clinica es de cinco
dias, compatible con una AMAN. Con-
clusién. Aunque en el momento agu-
do, la clinica y semiologia siguen siendo
las herramientas diagndsticas primor-
diales para iniciar el tratamiento pre-
cozmente, los estudios neurofisioldgi-
cos son el instrumento principal para
diferenciar entre SGB axonal y des-
mielinizante y para el control evoluti-
vo de estos pacientes.

60.

Analisis electrofisioldgico

de un grupo de pacientes con
esclerosis lateral amiotréfica
Lépez Garcia R, Parra Escorihuela S,
Orenga Orenga JV, Ghinea AD,

Leal Galicia DE, Badenes Lengua M,
Grande Gonzélez R

Hospital General de Castellon.

Introduccion. La esclerosis lateral amio-
tréfica (ELA) es una enfermedad neu-
rodegenerativa que afecta predomi-
nantemente a la neurona motora. El
diagndstico es clinico y el estudio elec-
tromiografico (EMG) es dtil para des-
cartar otras enfermedades y confir-
mar la sospecha clinica. Los hallazgos
mas frecuentes son la afectacion de
las conducciones motoras y la dener-
vacion activa, siendo los criterios mas
aceptados los del Escorial y Awaiji. 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 clinicos, pardmetros EMG y nime-
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 afios (rango: 27-
87 afios). El tipo mas frecuente fue
ELA clasica (78,3%) y los fenotipos de
inicio mas 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 publico de la comuni-
dad, 15 necesitaron mas de un estudio
para llegar al diagnéstico. Un 19,3%
presentaron alteracién en las conduc-
ciones sensitivas y un 26,3% en ondas F.
El nervio motor mas alterado fue el
mediano y la regién con denervacién
activa mas 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 llegé al diagndstico en cuatro pa-
cientes mas. Conclusion. La alteracion
en las conducciones sensitivas y on-
das F con clinica compatible no debe
excluir el diagndstico de ELA. Es con-
veniente controlar evolutivamente a
los pacientes con sospecha clinica que
no cumplan criterios diagnésticos, y
la aplicacién de los criterios de Awaji
permite adelantar el diagnéstico en
un porcentaje de pacientes.
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61.

Mielopatia y polirradiculoneuritis
como efecto adverso de
quimioterapia intratecal:
presentacion de un caso
Ghazizadeh-Monfared Croigny Z,
Alfonso Puentes N, Aguilar Rosales Cl,

Monge Marquez E, Agudo Herrera R,
Barbero Bordallo N, Lépez Gutiérrez |

Hospital Universitario Rey Juan Carlos.
Méstoles, Madrid.

Introduccion. La mielopatia 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 hematoldgico (del
sistema nervioso central). Caso clini-
co. Varén de 67 afios, con linfoma ce-
rebral primario, resecado y tratado
con quimioterapia esquema Matrix
(cuatro ciclos) y autotransplante de
médula ésea, con remisién completa
y seguimiento por Hematologia. 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-
ricién de sintomatologia en miembros
superiores, con necesidad de nuevo
estudio neurofisiolégico. Primera va-
loracién: se descarta afectacion estruc-
tural con RM de neuroeje. El primer
estudio ENG, mes y medio después
delinicio clinico, muestra algunas res-
puestas en limites inferiores de la nor-
malidad o levemente patoldgicas. Po-
tenciales evocados somatosensitivos
ausentes desde tibiales posteriores.
Alta como paraparesia subaguda vy
afectacién cordonal posterior, suges-
tivos de mielotoxicidad por meto-
trexato. Segunda valoracién: progre-
sién clinica a paraplejia y ataxia sensi-
tiva en miembros superiores. El estudio
neurofisioldgico, cuatro meses después
del inicio clinico, muestra polineuro-
patia mixta, sensitivomotora, de pre-
dominio axonal, simétrica, dependien-
te de longitud, moderada, con abun-
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dante denervacién aguda en los miem-
bros inferiores. Se inicia corticoterapia,
sin mejoria. Conclusién. Los estudios
neurofisiolégicos son Utiles en la de-
teccién precoz de neurotoxicidad en
pacientes tratados con quimioterapia
intratecal. Seria interesante valorar
suindicacion, antes y durante el trata-
miento con quimioterapia potencial-
mente neurotdxica.

62.

Manejo de pacientes con
marcapasos o desfibriladores
automaticos implantados

en la realizacién de técnicas
neurofisiolégicas: protocolo
en nuestro centro

Postigo Pozo MJ, Fernandez Sanchez VE,
Ferndndez Lozano JA, Mufioz Bono J,
Olea Jiménez V, Quesada Garcia G,
Vergara Carrasco L

Hospital Regional Universitario de Malaga.
Malaga.

Introduccién. Tradicionalmente ha cons-
tituido una contraindicacion relativa o
absoluta la realizacidn de técnicas neu-
rofisiolégicas en pacientes con dispo-
sitivos tipo marcapaso o desfibrilado-
res automaticos implantados (DAI).
Objetivo. Protocolizar el modo de ac-
tuacién para la realizacién de estu-
dios neurofisioldgicos en pacientes
con marcapasos o DAI. Pacientes y
métodos. Estudio descriptivo y pros-
pectivo de diez pacientes con marca-
pasos o DA, recibidos en nuestra uni-
dad entre enero y septiembre de 2019
para estudios neurofisiolégicos con
estimulacién eléctrica (electroneuro-
grafia, estimulacion 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 via intravenosa. Un
intensivista control6 los posibles cam-
bios que las técnicas neurofisioldgicas
generaron en los dispositivos implan-
tados en el paciente y actud en caso
necesario. Se establecieron los requi-
sitos técnicos en los dispositivos im-
plantados y en la realizacién de los es-
tudios neurofisioldgicos (no promediar
las respuestas sensitivas, no subira1ms

de duracién, respuestas F y H con in-
tervalo interestimulo > 10 s) para que
los pacientes no sufrieran ningun ries-
go. Resultados. Se registraron los cam-
bios que las estimulaciones produje-
ron en los dispositivos implantados
durante la realizacién de las técnicas
neurofisiolégicas. No se registrd nin-
gun cambio en los dispositivos. Con-
clusiones. La realizacién de estudios
neurofisiolégicos en pacientes con
marcapasos o DAl es sequro si se cum-
plen los requisitos técnicos adecuados
de intervalo interestimulo y duracién
de los estimulos. Este protocolo de ac-
tuacion durante la realizacién de téc-
nicas neurofisioldgicas en pacientes
con marcapasos o DAl permite efec-
tuarlas con seguridad y fiabilidad.

63.

Sindrome de Arlequin: estudios
neurofisiolégicos en dos casos
Corral Pérez F, Luengo Solano S,

Garcia de la Rocha ML

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

Introduccion. El sindrome de Arlequin
es un raro trastorno disautonémico
cuyo sintoma cardinal es la ausencia
de enrojecimiento y sudoracién facial
unilateral ante determinados estimu-
los como el calor o el esfuerzo fisico,
debido a una disfuncién ipsilateral de
la via simpatica vasodilatadora y su-
domotora. Suele ser de caracter be-
nigno e idiopdtico, aunque esta des-
crita su relacién con patologias es-
tructurales craneocervicales, incluso
tumorales. En nuestros casos, la neu-
roimagen no mostraba hallazgos des-
tacables. Puede asociarse con sindro-
me de Horner, pupila ténica, anhidro-
sis segmentaria o arreflexia. Casos cli-
nicos. Caso 1: mujer de 48 afios que,
cuando realiza ejercicio, especialmen-
te en los meses calurosos, se le enro-
jece y suda notablemente la hemica-
ra izquierda, ademas de sensacién de
“frialdad’ constante de la mano dere-
cha. Destaca la presencia de un sin-
drome de Horner derecho que revier-
te con colirios de apaclonidina al 0,5%
y denilefrina al 1%, y que orienta a
una afectacién posganglionar. Caso 2:
varén de 44 afios, con antecedentes

de hepatitis alcohdlica, remitido por
sudor, quemazén y enrojecimiento de
la hemicranea izquierda, especial-
mente si hace mucho calor o si toma
algo caliente o picante. También re-
fiere sensacion de frialdad y ‘calam-
bres’ en las piernas. En ambos casos,
la respuesta simpaticocutdnea esta
alterada en la extremidad ipsilateral
al lado que no suda; en el segundo
caso, es un dato de valor porque al no
presentar sindrome de Horner la dis-
funcién se localiza preganglionar. En
ambos no se detecta hipotensién ortos-
tdtica. La variabilidad del intervalo R-R
es normal, tanto en la respiracién
profunda como en la maniobra de
Valsalva, y en los dos casos el reflejo
H esta abolido. En el primer caso, los
potenciales evocados somatosensiti-
vos desde miembros superiores fue-
ron normales. Conclusion. En el sin-
drome de Arlequin, la realizacién de
estudios neurofisiolégicos ayuda a to-
pografiar el nivel de afectacién en es-
ta entidad heterogénea y, de esta ma-
nera, seleccionar mejor los estudios
de neuroimagen que descarten una
causa estructural.

64.

Neuropatia motora con bloqueos
de conduccién en el contexto de
infeccion por Rickettsia conorii
Luna Mateos M, Martin Mufoz L,

Gonzélez Arnau N, Puig Casadevall M,
Marquez Daniel F, Alvarez Bravo G

Hospital Universitari Josep Trueta. Girona.

Introduccion. Las infecciones por Ric-
kettsia conorii son en su mayoria be-
nignas. En el 10% de los casos se pue-
den asociar sintomas neuroldgicos,
especialmente en forma de encefali-
tis. La afectacion del sistema nervioso
periférico se considera extremada-
mente rara. Caso clinico. Paciente de
46 afios, con antecedente de posible
picadura de artrépodo, que presentd
celulitis en el pie derecho con lesién
central necrética y ulcerada, recibien-
do inicialmente tratamiento con amo-
xicilina-clavulanico y corticoides v,
posteriormente, doxiciclina ante la
sospecha de rickettsiosis. A los 20 dias
de evolucidn, inicié un cuadro de te-
traparesia de predominio distal, con
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arreflexia. Se solicité analitica com-
pleta con serologias y se remitié para
valoracién neuroldgica y electromio-
grafica (EMG). Se detectaron valores
positivos de IgM para R. conorii. La ex-
ploracién neuroldgica mostrd tetra-
paresia distal y arreflexia global, sin
alteraciones sensitivas. La electroneu-
rografia (ENG) al mes y medio de ini-
cio de la clinica neuroldgica mostré
normalidad de los valores sensitivos
en extremidades superiores e inferio-
res. La ENG motora de los nervios es-
tudiados (ciatico popliteo externo e
interno, mediano y cubital bilatera-
les) mostrd respuestas distales de am-
plitudes adecuadas, con presencia de
bloqueos de conduccién distales en
todos ellos. No se observaron signos
de denervacién en la EMG. Los EMG
posteriores presentaron mejoria. Con-
clusién. Se describen los hallazgos y
evolucién EMG en un paciente afecto
de infeccién por R. conorii, con una
neuropatia motora con bloqueos que,
seguin nuestra revisién, no se encuen-
tra descrita en la bibliografia.

65.

Diagnéstico de distrofia miotonica
en un neonato pretérmino
Luna Mateos M, Martin Mufioz L,

Gonzalez Arnau N, Sanchez Fernandez M,
Casas Satre C, Jiménez Cahadas E

Hospital Universitari Josep Trueta. Girona.

te presentaba signos clinicos de esta-
dio Il de encefalopatia hipéxico-isqué-
mica. El ecocardiograma no mostrd ha-
llazgos relevantes. La monitorizacién
cerebral con EEG de amplitud integra-
da mostré un patrén de baja ampli-
tud alternando con patrén de brote-
supresion. Los EEG convencionales se-
riados mostraron inicialmente patro-
nes que no correspondian a la edad
gestacional, que mejoraron progresi-
vamente. La resonancia magnética ce-
rebral no mostré signos de hipoxia gra-
ve. Ante la disociacién clinica y los re-
sultados de las diferentes exploracio-
nes, se amplié estudio para descartar
patologia neuromuscular. El estudio
electroneurografico resulté normal pa-
ra la edad. El estudio EMG mostré
abundante actividad espontanea, de
morfologia errdtica en la musculatura
explorada, de predominio distal. Ante
la sospecha de patologia neuromus-
cular congénita, se practicéd estudio
familiar. La EMG de la madre fue com-
patible con distrofia mioténica. El es-
tudio genético confirmé el diagndsti-
co de distrofia miotdnica de Steinert.
La paciente fue exitus a los 34 dias de
vida. Conclusién. Los estudios neuro-
fisiolégicos (EEG y EMG) han permiti-
do diagnosticar una enfermedad neu-
romuscular en un neonato prematuro
con hipotonia y sospecha de encefalo-
patia hipdxico-isquémica perinatal.

66.

Introduccion. La distrofia mioténica
congénita es un trastorno hereditario
con afectacion multisistémica, siendo
la hipotonia el rasgo distintivo. Se ca-
racteriza por manifestacion precoz y
mal prondstico. La presencia de asfixia
perinatal concomitante puede enmas-
carar el diagnéstico. Caso clinico. Neo-
nato pretérmino (33 + 6 semanas de
gestacion), nacido por cesarea por co-
rioamnionitis materna. APGAR 0/3/5
y pH de cordén 7,1. Requiere ventila-
cién mecdnica invasiva. Ante la sospe-
cha clinica de encefalopatia hipéxica
perinatal, se inicia estudio. Se practi-
ca ecocardiograma, resonancia mag-
nética cerebral y electroencefalogra-
mas (EEG) seriados. Ante la persisten-
cia de hipotonia, se practica estudio
electromiografico (EMG) a la paciente
y alamadre. Al nacimiento, la pacien-

Neuropatia cubital
asociada a herpes z6ster:
presentacion de un caso
Diaz Pérez RA, Calvo Calleja P,
Gutiérrez Trueba MA

Hospital Universitario de Cabuefies. Gijon.

Introduccion. El herpes zéster es una
enfermedad infecciosa debida a la
reactivacion del virus varicela zéster.
Produce dolor y rash vesicular en la
distribucién de un dermatoma, gene-
ralmente tordcico o lumbar. La com-
plicacién neuroldgica mas frecuente
es la neuralgia postherpética. Se esti-
ma que el 0,5-5% de los casos se aso-
cian con una paresia segmentaria. Las
mononeuropatias por herpes z6ster
fuera del territorio craneal son excep-
cionales. Caso clinico. Varén de 81afios,
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que presenta exantema con mdltiples
ampollas de inicio en la axila dere-
cha, extendiéndose posteriormente a
la regién pectoral y el lado interno del
brazo, con otras vesiculas/pustulas de
menor tamafio en otras regiones cor-
porales, ademds de parestesias, do-
lor, rigidez de nuca y febricula, sin otros
sintomas neuroldgicos. Valorado en
urgencias, es diagnosticado de her-
pes zoster diseminado con meningo-
encefalitis asociada. Se pauta trata-
miento antivirico con aciclovir duran-
te tres semanas, con mejoria inicial.
En las semanas posteriores presenta
debilidad progresiva en la mano dere-
cha e hipoestesia en cuarto y quinto
dedos. Se realiza estudio neurofosio-
I6gico del miembro superior derecho.
Se observa alteracién en los pardme-
tros de conduccién motora y sensitiva
limitada al nervio cubital derecho, con
rasgos axonales. El estudio EMG mues-
tra signos de denervacién aguda y
pérdida de unidades motoras en la
musculatura distal dependiente de di-
cho nervio. Conclusién. La neuropatia
cubital es una complicacién excepcio-
nal del herpes zdster que puede con-
fundirse con una neuropatia por atra-
pamiento o radiculopatia. El estudio
neurofisiolégico es una herramienta
imprescindible para el diagnéstico di-
ferencial de otras causas de paresia.
Es importante establecer un diagnds-
tico correcto para evitar cirugias inne-
cesarias y sus riesgos asociados.

67.

Potenciales de fibra cercana:
una nueva forma de evaluar la
morfologia y estabilidad de los
potenciales de unidad motora

Garnes-Camarena Estruch 0?, Stashuk DS®

Fundacion Jiménez Diaz. Madrid.
"Waterloo University. Ontario, Canada.

Introduccion. La caracterizacién elec-
tromiografica clasica de las unidades
motoras se basa en aspectos morfold-
gicos de los potenciales de unidad
motora (PUM), mientras que las ca-
racteristicas intrinsecas de las unida-
des motoras sélo se pueden evaluar
parcialmente mediante técnicas mas
complejas (p. ej., SF-EMG). Se propo-
nen nuevos conceptos que evaldan las

propiedades intrinsecas de las unida-
des motoras en cuanto a morfologia y
estabilidad. Se define un potencial de
fibra cercana (NF-MUP) como la suma
de los potenciales de las fibras muscu-
lares préximas al electrodo de regis-
tro. Los NF-MUP se obtienen aplican-
do unfiltro similar al usado para el SF-
EMC. La duracién-NF y dispersion-NF
son medidas que evaltan la disper-
sién temporal de los potenciales de
las fibras musculares; el MUP segment
jitter (MSJ)-NF es un marcador de la
estabilidad de los potenciales de las
fibras musculares. El empleo de mo-
delos de simulacién de EMG ofrece un
escenario idéneo para la validacién
interna de los nuevos parametros NF.
Pacientes y métodos. Mediante un si-
mulador de EMG (Karlsson y Stalberg
v. 3.6) se generaron 465 sefiales EMG,
cada una compuesta por cuatro uni-
dades motoras. Se emplearon diferen-
tes tamafios de unidad motora (entre
100 y 300 fibras), diferentes valores
de jitter (20-80 us) y tres diferentes
posiciones del electrodo de registro
respecto a la placa terminal (5, 20 y
55 mm). Las sefiales generadas se ana-
lizaron usando el programa DQEMG.
Adicionalmente se generaron diez mo-
delos de unidades motoras alteradas
para comparar la sensibilidad de los
parametros NF frente a la evaluacién
EMG estandar. Resultados. Los para-
metros NF permiten clasificar con exac-
titud las unidades motoras como nor-
males o patoldgicas. La duracion-NF y
dispersion-NF ofrecen informacién de-
tallada sobre la morfologia de las uni-
dades motoras (p. ej., dispersién de la
placa motora terminal, didmetro de las
fibras musculares y velocidad de con-
duccién), mientras que el MSJ-NF de-
termina la estabilidad de las unidades
motoras. Conclusion. Los nuevos pa-
rametros NF-MUP aportan informacién
sobre aspectos morfoldgicos y neuro-
fisiolégicos de sus correspondientes
unidades motoras que pueden contri-
buir al diagnéstico de la patologia neu-
romuscular.
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68.

Evaluacién neurofisioldgica
en la paralisis periddica:

ées posible el diagnéstico fuera
de los episodios de debilidad?
Grande Martin A, Garcia Garcia J, Diaz

Maroto-Ciciendez I, Guerrero Solano JL,
Moreno Martinez Y

Hospital General Universitario de Albacete.

Introduccion. Las paralisis periédicas
suponen un reto diagndstico 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 diagnéstico puede
obtenerse a través de diversos tests
provocativos, como la sobrecarga oral
de glucosa o la administracion de in-
sulina, no exentos de riesgos, o el test
de ejercicio largo que, junto a la elec-
tromiografia, es sin duda de eleccién
por su seguridad y alta especificidad.
Casos clinicos. Se presentan dos casos
con sospecha de paralisis periddica
evaluados en nuestro laboratorio fue-
ra de los episodios de debilidad, asin-
tomaticos. Caso 1: paciente de 16 afios,
que sélo habia 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 evidencié una gran
elevacion de creatincinasa e hipopo-
tasemia y la clinica remitié en las si-
guientes horas, de forma gradual y
paralela a la reposicién de las cifras
de potasio. Caso 2: paciente de 28 afios
que relataba haber presentado, en
los dltimos 7-8 afos, unos diez episo-
dios de debilidad en regiones proxi-
males de miembros inferiores, con
duracién variable, algunos de ellos
muy intensos hasta el punto de preci-
pitarle la caida; sin embargo, nunca
acudié a urgencias y por ello descono-
cemos los valores de potasio sérico
durante dichos episodios. En ambos,
la realizacién del test de ejercicio lar-
go no sélo permitié apoyar el diag-
néstico de sospecha, sino que tam-
bién orientd hacia la canalopatia mus-
cular concreta, en los dos con relacién
a mutaciones en el gen SCNA4, y en
un segundo tiempo confirmadas en el
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analisis genético dirigido. Conclusion.
En las pardlisis periddicas, la electro-
miografia y, sobre todo, el test de
ejercicio largo, prueba diagndstica pro-
vocativa sin riesgos asociados, tienen
un papel fundamental en su reconoci-
miento fuera de los episodios de debi-
lidad. Ademas, permiten la diferen-
ciacién de los distintos subtipos y la
orientacion del estudio genético.

69.

Variante faringocervicobraquial
del sindrome de Guillain-Barré
Rodriguez Ulecia I, Martin Bujanda B,
Ibiricu Yanguas A, Garcia de Gurtubay

Galligo |, Pérez Rodriguez D, Martin
Bujanda M, Carrera Aramberri B

Complejo Hospitalario de Navarra. Pamplona.

Introduccion: El sindrome de Guillain-
Barré (SGB) es una polirradiculopatia
aguda inmunomediada caracterizada
tipicamente por una paralisis simétri-
ca ascendente rapidamente progresi-
va, que se acompana de disestesias en
las extremidades y arreflexia. No obs-
tante, existen formas locorregionales
poco frecuentes, como la variante fa-
ringocervicobraquial, cuya forma de
presentacion es una debilidad rpida-
mente progresiva de cuello, hombros,
musculatura proximal de miembros
superiores y orofaringe, con arreflexia
o hiporreflexia, al menos de miem-
bros superiores, conservando la fuer-
za en los miembros inferiores. Caso
clinico. Varén de 23 afios, que acudié
a urgencias por debilidad cervical y de
extremidades superiores, con incapa-
cidad para deglutir, paralisis facial bi-
lateral e insuficiencia respiratoria agu-
da rapidamente progresiva. Se le rea-
lizaron estudios de electroneurogra-
fia, onda F y electromiografia seria-
dos alinicio de los sintomas y tras 10 y
20 dias de evolucidn. El estudio inicial
permitié el diagnostico de variante fa-
ringocervicobraquial del SGB, apoya-
do con antecedente de un cuadro
gastrointestinal por Campylobacter je-
juni'y la deteccién de IgG anti-GT1a y
GQ1b. En los estudios neurofisiolégi-
os secuenciales se objetivé en las pri-
meras 24 horas tras el ingreso una
disminucién de la persistencia de la
onda F del nervio cubital y ausencia

de reflejos trigeminofaciales, progre-
sando a los 10 dias hacia un descenso
de la amplitud de ambos cubitales y
ausencia de ondas F en las extremida-
des superiores. A los 20 dias se nor-
malizaron los parametros de conduc-
ciény de la onda F en dichas extremi-
dades, persistiendo la ausencia de re-
flejos trigeminofaciales, ya ausentes
desde el inicio del cuadro. Conclusién.
Esta variante, aunque poco frecuente,
presenta un patrén clinico y unos cri-
terios diagndsticos bien definidos, con
hallazgos en los estudios neurofisiol6-
gicos cruciales para el diagndstico, los
cuales son importantes de reconocer
para poder iniciar de forma precoz el
tratamiento y mejorar el prondstico.

70.

Coexistencia en el tiempo

de neuropatia axonal
motora aguda pediatrica:
una extrafia asociacién
Rodriguez Ulecia I, Ibiricu Yanguas A,
Martin Bujanda B, Pérez Rodriguez D,

Garcia de Gurtubay Galligo I, Pabén
Meneses R

Complejo Hospitalario de Navarra. Pamplona.

Introduccion. El sindrome de Guillain-
Barré (SGB) es la causa mas comun
de paralisis flacida aguda infantil. Se
define como una paralisis flacida arre-
fléxica aguda y se clasifica principal-
mente en cuatro subgrupos: polirra-
diculopatia aguda inflamatoria des-
mielinizante, neuropatia axonal sen-
sitivomotora aguda, neuropatia axo-
nal motora aguda (AMAN) y sindrome
de Miller Fisher. La AMAN, dentro del
espectro del SGB, suele manifestarse
con debilidad muscular progresiva y
ausencia de reflejos. Se han descrito
casos de SGB con clinica atipica, con
afectacién de pares craneales. Casos
clinicos. Se presentan los casos de dos
pacientes pediatricos, de 4 y 5 afios,
ingresados la misma semana y com-
partiendo antecedentes de cuadro de
mononucleosis las semanas previas,
que comienza con un cuadro de tetra-
paresia flacida arrefléxica de rapida
evolucién en las primeras 24-36 ho-
ras. El primero de ellos presenta sinto-
matologia pseudobulbar. En ambos,
ante la sospecha de SGB, se comple-
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menta estudio con RM, que muestra
signos de radiculitis inespecifica en la
cola de caballo, y puncién lumbar y
analitica de sangre, que resultan ano-
dinos. Se realiza estudio neurofisiol6-
gico, que muestra afectacién exclusi-
vamente motora y axonal compatible
con polirradiculoneuritis aguda tipo
AMAN. Los estudios seroldgicos obje-
tivan serologia positiva para IgG VEB.
Se complementa el estudio con anti-
cuerpos antigangliésidos, siendo posi-
tivo para IgG anti-GD1a. Conclusion. Epi-
demiolégicamente, la variante AMAN
del SGB es infrecuente en la poblacién
pedidtrica y suele asociarse con un peor
prondstico. El mecanismo patégeno
de reversibilidad con afectacién del
nodo de Ranvier explicaria una mejor
recuperacioén con un tratamiento pre-
coz. Los estudios neurofisioldgicos se-
riados adquieren mayor relevancia pa-
ra un primer enfoque diagnéstico, la
consecuente clasificacién fisiopatolé-
gica y una adecuada orientacién pro-
nostica.

7.

Diagnéstico diferencial

de escapula alada: causas
neuroldgicas y no neuroldgicas
Arranz Arranz B, Vaduva RC

Hospital General Universitario Gregorio
Marafién. Madrid.

Introduccion. La escapula alada es una
alteracion poco frecuente de la cintu-
ra escapular por la cual la escapula se
separa de la pared tordcica y se obje-
tiva una protrusién hacia fuera de su
borde medial. Entre las causas de es-
capula alada se encuentran las de ori-
gen neurégeno, siendo las mds frecuen-
tes la lesion de los nervios accesorio
espinal y toracico largo, que llevan la
inervacién a los musculos trapecio y
serrato anterior, respectivamente, y de
forma mas infrecuente, la lesion del
nervio escapular dorsal, que inerva a
los musculos elevador de la escapula,
romboides mayor y menor. Otras cau-
sas que no se ven habitualmente en
la consulta de electromiografia son la
escapula alada congénita por falta de
migracién distal durante el periodo em-
briolégico (deformidad de Sprengel),
agenesia muscular congénita, de ori-
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gen traumdtico (fracturas y defectos
de consolidacién 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-
tectomias con diseccién del nodo axi-
lar y cirugia de neumotdrax esponta-
neo, anestesia posgeneral por varios
motivos clinicos y electroshock). Casos
clinicos. Se presentan ejemplos de
pacientes con diferentes lesiones ner-
viosas que dieron lugar a sintomato-
logia similar en forma de escapula
alada (una mujer de 59 afios con le-
sién del nervio espinal derecho y un
varén de 19 afios con afectacién del
nervio tordcico largo derecho) y un
paciente varén de 55 afios con una le-
sion no neuroldgica (masa subesca-
pular que protruye parcialmente con
el desplazamiento anterior del brazo).
Atodos ellos se les realizé estudio neu-
rofisioldgico. El estudio neurofisiold-
gico permitié identificar lesiones de
los nervios tordcico largo y espinal en
pacientes que presentaban signo cli-
nico similar de escapula alada, con
normalidad de pardmetros neurofi-
sioldgicos en el paciente portador de
una masa subescapular movil, que re-
sulté ser un elastofibroma dorsal. Con-
clusion. El estudio neurofisioldgico, la
anamnesis dirigida y la exploracién
clinica son esenciales en el diagndsti-
co diferencial entre causas neuroldgi-
cas (primarias) y no neuroldgicas (se-
cundarias) de escapula alada. Como
neurofisidlogos, estamos entrenados
para detectar lesiones neurdgenas,
pero hemos de tener en cuenta otras
etiologias y explorar adecuadamente
al paciente.

72.

Valor del electromiograma

en un sindrome del piriforme
de presentacion atipica

Montilla lzquierdo S, Rodriguez Jiménez M,
Blanco Martin AB, Pefia Llamas E

Hospital Universitario La Moraleja. Madrid.

Introduccion. Se caracteriza por sinto-

mas derivados de la afectacion del ner-
vio cidtico por el musculo 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-
nostico es de exclusién tras no encon-
trarse afectacion del nervio en otra re-
gién anatémica ni justificacién del do-
lor por otro motivo. Frecuentemente
mejora con rehabilitacién. Caso clini-
co. Varén de 62 afios, que consulta
en Neurologia por paresia en la dorsi-
flexién del pie derecho, dolor en la re-
gién posterior de dicho miembro infe-
rior y ligera amiotrofia de la extremi-
dad. En la exploracién se observa hi-
porreflexia de dicho miembro. En la
RM se aprecian pequefias protrusio-
nes discales de L4 a S1, con escasa
afectacién foraminal. Se solicita elec-
tromiograma para diagnéstico dife-
rencial de radiculopatia frente a afec-
tacion del nervio cidtico. Para estudio
comparativo, en ambas extremidades
inferiores se exploran gemelo, pero-
neo lateral largo, tibial anterior, cua-
driceps y biceps femoral y conduccio-
nes de los nervios peroneal profundo
y superficial, tibial posterior y sural bi-
laterales, y se obtienen signos de de-
nervacion 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 afectacién proximal del tronco
del cidtico, encontrandose hipertrofia
muscular del piramidal del lado dere-
cho que provoca estenosis del aguje-
ro sacro de las raices S1y S2 ipsilate-
rales, lo cual justificaria el dolor, mien-
tras que la paresia podria relacionar-
se con los hallazgos lumbares. Con-
clusion. Aunque lo mas frecuente es
que el sindrome del piramidal se de-
ba a contracturas de dicho musculo,
puede haber variantes anatémicas
que compriman el nervio cidtico a la
altura de la pelvis, por lo que es fun-
damental la asociacion de la explora-
cion fisica, las técnicas radioldgicas y
el electromiograma para establecer
un diagnéstico apropiado.
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73.

Desarrollo de un sistema

de electromiografia de barrido
con micromotor para la
caracterizacion de la unidad
motora

Mariscal Aguilar C, Navallas Irujo J, Gila
Useros L, Malanda Trigueros A, Rodriguez
Falces J, Garcia de Gurtubay Galligo |

Complejo Hospitalario de Navarra. Escuela
Técnica Superior de Ingenieros Industriales
y de Telecomunicaciones de la Universidad
Publica de Navarra. Grupo de Investigacion
en Electromiografia y Fisiologia Muscular.
Navarrabiomed. Pamplona.

Introduccion. Las estudios EMG clasi-
cos de la unidad motora se realizan
desde un solo punto de registro y ob-
tienen el potencial de accién de uni-
dad motora, que se parametriza y sir-
ve de referencia para el diagnéstico.
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 fibra aislada hace de
trigger. Objetivo. Desarrollar y poner
a punto un sistema de adquisicién, de
analisis automatico y de representa-
cion de sefales SEMG, caracterizar las
unidades motoras y obtener parame-
tros normales. Sujetos y métodos. El
registro se hace con un aparato EMG
convencional en sujetos sanos con re-
gistro en biceps braquial, tibial ante-
rior, extensor comun de los dedos y
vasto lateral. Analisis y representacion
mediante Matlab. Se estudian para-
metros de unidad motora como lon-
gitud de seccion, fracciones, zonas si-
lentes, retardo temporal, duracién,
amplitud y complejidad de fracciones
y correlacién de los hallazgos entre
los diferentes musculos. Resultados.
Este motor permite gran definicién
por usar pasos de 50 a 5 pm. Se des-
cribe el sistema, la técnica motoriza-
da de sSEMG y los hallazgos en el gru-
po estudiado, asi como los sistemas
de representacion de la sefial, 3D y

topografica. Conclusién. Este método
de SEMG permite definir trayectorias
que reflejan la estructura del poten-
cial a gran escala (fracciones y zonas
silentes) o en detalle (superposiciones).
La morfologia del perfil permite iden-
tificar fracciones, segmentos, exten-
sién, posicién y distancia al electrodo
de registro de las fibras que contribu-
yen a cada unidad motora. Este siste-
ma permite variar la resolucién espa-
cial y los puntos de registro mediante
modificaciones aplicadas al sistema
motorizado y aporta informacién ex-
tra sobre pardmetros anatdémicos y fi-
sioldgicos.

74,

Infiltracion de toxina
botulinica tipo A guiada

por electromiografia en el
tratamiento de la disfonia
espasmadica

Martinez Puerto AM, Maeztu Sardifia MC,

Diaz Manzano JA, Garnés Sanchez CM,
Sampedro Andrada A, Vazquez Alarcén P

Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca.
Murcia.

Introduccion. La disfonia espasmddi-
ca es un tipo de distonia que provoca
una alteracién de la voz, de causa
neuroldgica central, que se manifies-
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 diagnésti-
co y tratamiento de este trastorno,
habiéndose puesto en marcha una uni-
dad multidisciplinar. Casos clinicos.
Se presentan dos casos que han sido
vistos en dicha unidad Multidisciplinar
y a los que se indica la infiltracién de
toxina botulinica en las cuerdas voca-
les guiada por EMG, aportando mues-
tras de voz y videoestroboscopia. Ca-
so 1: mujer que refiere voz con cortes
y cambios de tono. En la exploracion
laringoscdpica se encuentran espas-
mos en adduccién de las cuerdas vo-
cales. Se realiza estudio EMG, con ha-
llazgo de espasmos involuntarios, y se
procede a una primera inyeccién in-
tramuscular de 1,5 mU de toxina bo-
tulinica tipo A (abobotulinumtoxina)
con guia EMG en ambos musculos ti-
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roaritenoideos. Pasados tres meses re-
gresa a la consulta y refiere que a los
tres dias noté mejoria en la voz, pero
le durd una semana. Se decide au-
mentar la dosis inyectando 5 mU en
cada musculo tiroaritenoideo y la pa-
ciente informa mejoria a las dos se-
manas. Caso 2: mujer que refiere en-
ganches en la voz con leve temblor.
En la exploracién laringoscdpica se ob-
jetivan espasmos en adduccién de las
cuerdas vocales. Se procede a la prime-
ra inyeccién intramuscular de 5 mu
de toxina botulinica tipo A (abobotuli-
numtoxina) con guia EMG en ambas
cuerdas vocales, con mejoria de la voz
en las semanas posteriores. Conclu-
sién. Las inyecciones de toxina botuli-
nica han demostrado ser el tratamien-
to mas efectivo para la disfonia espas-
mddica. En el Hospital Universitario Vir-
gen de la Arrixaca se realiza un abor-
daje multidisciplinar con participacién
de los servicios de otorrinolaringologia,
neurofisiologia y neurologia. El Servi-
cio de Neurofisiologia Clinica contri-
buye guiando por EMG la infiltracién
de latoxina, que de otro modo reque-
rirfa un control mediante fibrolarin-
goscopia, lo que evita la necesidad de
anestesiar tépicamente por el impor-
tante reflejo nauseoso que ocasiona.

75.

Sindrome de solapamiento:
sindrome miasténico congénito
de diagnéstico tardio en una
paciente con miopatia congénita
Urdiales Sanchez S, Fernandez Lozano G,
Judrez Turégano A, Hoyo Santisteban V,
Pava Bernat IC, Orizaola Balaguer PJ,
Del Valle Quevedo ME

Hospital Universitario Marqués de Valdecilla.
Santander.

génita, aunque su coexistencia es in-
frecuente. Caso clinico. Mujer de 39
afios, diagnosticada por biopsia mus-
cular en la infancia de miopatia con-
génita con atrofia selectiva de fibras
tipo Il, que inicia un cuadro progresi-
vo de dos afios de evolucién de debili-
dad muscular generalizada de predo-
minio proximal asociado a fatiga, dis-
nea, disfagia y diplopia binocular. En
la exploracién destaca facies miopati-
cas, escoliosis, marcha anserina y amio-
trofia de extremidades. Se solicita es-
tudio neurofisiolégico con estimulacién
repetitiva y estudio genético. Creatin-
cinasa normal. Anticuerpos anti-AChR
negativos. El estudio neurofisioldgico
muestra un patrén electromiografico
de tipo miopatico sin signos de activi-
dad espontanea ni descargas mioté-
nicas. La estimulacién nerviosa repeti-
tiva evidencia anomalias en la trans-
misién neuromuscular con un patrén
de afectacion de tipo postsinaptico. El
estudio genético muestra dos varian-
tes p.Glu44Glyfs*3 y p.Asn452Glufs*4
en el gen CHRNE con un patron de he-
rencia autosémico recesiva asociado
a miastenia congénita. La paciente fue
tratada con piridostigmina, con bue-
na evolucién. Conclusion. SMC y mio-
patia congénita son enfermedades
caracterizadas por debilidad muscular
cuyo diagnéstico diferencial es clinica-
mente dificil. La coexistencia de am-
bas entidades en un mismo paciente
es infrecuente, pero pueden constituir
la forma de presentacién de un sin-
drome de solapamiento (overlap syn-
dromes). El fenotipo clinico y la esti-
mulacién repetitiva permiten recono-
cer los sindromes miasténicos para,
posteriormente, confirmarse median-
te estudio genético.

76.

Introduccion. Los sindromes miasté-
nicos congénitos (SMC) constituyen
un grupo heterogéneo de enferme-
dades caracterizadas por transmisién
anormal de la sefial en la unién neu-
romuscular debido a defectos en cier-
tas proteinas. La mutacién del gen
CHRNE, que origina un déficit o alte-
racion cinética del receptor de acetil-
colina (AChR), representa una de las
formas mas frecuentes. Se ha descrito
la asociacién de SMC y miopatia con-
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Hipertrofia muscular focal
como forma de presentacion
de un caso

Vaduva RC, Traba Lépez A,
Prieto Montalvo J

Hospital General Universitario Gregorio
Marafién. Madrid.

Introduccion. La afectacién radicular
puede dar lugar a la aparicién de va-
rios hallazgos en el electromiograma,

siendo uno de ellos la denervacién ac-
tiva o crénica. La denervacién muscu-
lar tiene como consecuencia atrofia
muscular, pero las fibras residuales
que permanecen inervadas pueden
presentar una hipertrofia compensa-
dora. Caso clinico. Vardn 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
exploracién clinica se objetiva una hi-
pertrofia muscular focal en el grupo
anterior de la pierna izquierda, que
presenta un perimetro en el punto ma-
ximo de 41,5 cm en comparacion con
el lado derecho, donde es de 39,8 cm.
El balance muscular en la extremidad
inferior izquierda presenta 4/5 para
la flexién dorsal del pie y 5/5 para la
flexion plantar del pie, extensién de
rodilla y flexion de cadera, asi como
5/5 por los grupos musculares de la
extremidad inferior derecha. El reflejo
osteotendinoso rotuliano izquierdo
no se obtiene. Reflejos osteotendino-
sos rotuliano derecho y aquileos, pre-
sentes y simétricos. Reflejo cutaneo-
plantar: flexor bilateral. Se realiza el
estudio electromiografico con aguja
coaxial; en el musculo tibial anterior
izquierdo se registran descargas repe-
titivas complejas continuas en reposo
y, al activar el musculo, se entremez-
clan con los potenciales de unidad
motora neurdgenos, presentando un
patrén de reclutamiento simple. Con-
clusién. La electromiografia ha de-
mostrado su gran utilidad en el diag-
nostico de las enfermedades neuro-
musculares, siendo una herramienta
imprescindible en el diagndstico dife-
rencial y su correlacién con la clinica,
en este caso hipertrofia muscular fo-
cal neurégena.

77.

Pardlisis unilateral del

nervio frénico secundaria a
granulomatosis de Wegener
Fernandez Lozano G, Judrez Turégano A,

Urdiales Sanchez S, Pava Bernat IC,
Hoyo Santisteban V, Orizaola Balaguer PJ

Hospital Universitario Marqués de Valdecilla.
Santander.

www.neurologia.com

Introduccion. La granulomatosis de
Wegener es una vasculitis necrotizan-
te multisistémica que afecta a vasos
de mediano y pequefo calibre. Afecta
principalmente al tracto respiratorio
superior, pulmones y rifiones. La par-
ticipacion del sistema nervioso perifé-
rico es frecuente, en forma de mono-
neuropatia multiple o polineuropatia
distal simétrica. Sin embargo, la afec-
tacion exclusiva de nervio frénico rara
vez se ha reportado en la bibliografia.
Caso clinico. Muijer de 69 afios, diag-
nosticada de granulomatosis con po-
liangeitis (granulomatosis de Wege-
ner), que ha requerido varios ingresos
hospitalarios por reagudizaciones de
tipo respiratorio. Consulta por un cua-
dro de disnea aguda de minimos es-
fuerzos de un mes de evolucion. En la
exploracién fisica, destaca hipofone-
sis en base pulmonar derecha. La ra-
diografia de térax y la TC tordcica evi-
dencian un granuloma calcificado en
el I6bulo superior del pulmén derecho
y elevacion del hemidiafragma dere-
cho. Ante la sospecha de neuropatia
frénica derecha se solicita estudio
neurofisioldgico. El estudio electrone-
urogréfico (ENG) evidencia ausencia
de potencial motor en el hemidiafrag-
ma derecho al estimulo 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
electromiogréfico del hemidiafragma
derecho muestra reduccién grave del
reclutamiento de unidades motoras
durante la respiracién espontanea. ENG
de miembros superiores e inferiores
normal. Se descartan otras posibles
causas de paralisis frénica. Conclusion.
La afectacion del nervio frénico secun-
daria a granulomatosis de Wegener
es una entidad rara cuyo diagndstico
es de exclusién y requiere un alto in-
dice de sospecha. El estudio neurofi-
siolégico es un procedimiento valioso
para demostrar la afectacién del ner-
vio frénico y su gravedad.
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78.

Estudio electrodiagnéstico

en la neuropatia de Baxter
Vazquez Alarcén P, Martinez Puerto AM,
Sampedro Andrada A, Zamora Pérez D,

De Mingo Casado P, Sdez Gallego V,
Maeztu Sardifia C

Hospital Clinico Universitario Virgen
de la Arrixaca. Murcia.

Introduccion. El dolor en el pie puede
plantear un amplio diagndstico dife-
rencial (fascitis plantar, fractura por
estrés, entesopatia, artropatia infla-
matoria...). Una de las causas mas co-
munes de dolor crénico es el atrapa-
miento de la primera rama del nervio
plantar lateral (nervio de Baxter), sien-
do la causa de dolor en la regién me-
dial del talén en el 20% de los casos.
La resonancia magnética se puede uti-
lizar para detectar alteraciones mus-
culares asociadas con la denervacién
del nervio de Baxter, como atrofia e
infiltracién de grasa en el vientre de
los musculos del pie afectados (ab-
ductor del quinto dedo, flexor corto
de los dedos de los pies y cuadrado
plantar, seguin la variacién anatémica
del paciente). Caso clinico. Mujer de
49 afios, que sufria parestesias y do-
lor en un pie, asociado a una paresia
del musculo abductor del quinto de-
do. La paciente habia presentado una
fascitis plantar, en ese mismo pie, tres
meses antes. La neurografia y, en es-
pecial, la electromiografia (actividad
espontanea durante el reposo en for-
ma de abundantes ondas agudas y fi-
brilaciones en el musculo abductor
del quinto dedo) fueron compatibles
con una neuropatia de Baxter. Con-
clusion. En el estudio electrodiagnds-
tico de la neuropatia de Baxter es de
gran valor el registro de denervacién
activa en el musculo abductor del
quinto dedo, lo que confirma la utili-
dad de esta técnica de bajo coste en
su diagnastico.

79.

Estudio neurofisiolgico
del sindrome de Morvan:
a proposito de un caso

Iglesias Tejedor M, Abete Rivas M, Ayuso
Herndndez MM, Ledn Alonso-Cortés JM

Hospital Clinico Universitario de Valladolid.

Introduccion. El sindrome de Morvan
es una canalopatia rara, caracteriza-
da por hiperexcitabilidad periférica, di-
sautonomia y encefalopatia grave, con
alucinaciones, amnesia e insomnio.
Su etiologia autoinmune se basa en
la presencia de anticuerpos contra los
canales de potasio dependientes de
voltaje, con frecuencia asociados a
CASPR2 y LGN, la presencia de bandas
oligoclonales en liquido cefalorraqui-
deoy la respuesta positiva a inmuno-
terapia. El correcto registro ENG y EMG,
a diferencia de las pruebas de imagen
y los primeros estudios inmunoldgicos,
presentd hallazgos sutiles de irritacién
nerviosa periférica que permitieron
dirigir los estudios clinicos. Este traba-
jo hace hincapié en la aportacién ENG
y EMG a la sospecha clinica de este ra-
ro sindrome. Caso clinico. Varén de
60 afios, sin antecedentes de interés,
ingresado por un cuadro de dos me-
ses de evolucién consistente en dolor
generalizado de extremidades y sen-
sacion de quemazdn perineal, genital
y anal. Asociaba insomnio grave y sa-
cudidas musculares faciales y de ex-
tremidades. Previamente al estudio
neurofisiolégico, se realizd estudio ana-
Iitico, inmunolégico, serolégico y RM,
sin evidenciarse alteraciones significa-
tivas. ENG con conducciones normales,
pero con cronodispersién 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 musculos),
con el resto de pardmetros normales.
Ante los resultados neurofisioldgicos
de irritacién nerviosa periférica y sos-
pecha clinica se realizé una puncién
lumbar para estudio de anticuerpos,
resultando positivos para CASPR2. Se
diagnosticé sindrome de Morvan y se
pautaron inmunoglobulinas. El pacien-
te mejord clinicamente, con estudio
neurofisiolégico de control normal.
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Conclusion. La correcta interpretacion
de los hallazgos sutiles en ENG y EMG
es fundamental para evidenciar el ni-
vel y grado de afectacién neuromus-
cular, lo que permite dirigir la sospe-
cha diagndstica de algunas enferme-
dades neuromusculares de baja pre-
valencia.

80.

Ganglionopatia asociada

a sindrome de Sjogren

Judrez Turégano A, Fernandez Lozano G,

Urdiales Sanchez S, Pava Bernat IC,
Hoyo Santisteban V, Orizaola Balaguer PJ

Hospital Universitario Marqués de Valdecilla.
Santander.

Introduccion. El sindrome de Sjogren
primario es una enfermedad inflama-
toria autoinmune caracterizada por un
infiltrado mononuclear linfocitico en
las glandulas exocrinas que puede afec-
tar mdltiples sistemas, entre ellos el sis-
tema nervioso periférico, en el 10-15%
de los casos. La ganglionopatia es una
neuropatia sensitiva pura producida
por la destruccién de la neurona del
ganglio posterior. Caso clinico. Varén
de 76 afios, que presenta un cuadro
clinico de un mes de evolucién de difi-
cultad progresiva en la coordinacién
de los movimientos en las extremida-
des y marcada inestabilidad para la
marcha. En la exploracion fisica pre-
senta hipopalestesia grave de las cua-
tro extremidades de predominio dis-
tal, ataxia con Romberg positivo y au-
mento de la base de sustentacién y
arreflexia universal. En las pruebas
complementarias realizadas destaca
la presencia de anticuerpos anti-SSA/
Ro positivos, test de Schirmer positivo
(0 mm) y biopsia de glandula salival
compatible con un sindrome de Sjo-
gren. La electroneurografia sensitiva
manifiesta ausencia de potenciales
sensitivos periféricos y de respuestas
evocadas somatosensoriales cortica-
les desde extremidades superiores e
inferiores. La electroneurografia moto-
ra es normal. Se concluye asi el diag-
nostico de ganglionopatia sensitiva
grave. Conclusién. La afectacion neu-
roldgica en el sindrome de Sjogren es
rara e involucra al sistema nervioso
central y periférico. Las manifestacio-
nes neuroldgicas mas frecuentes son

la neuropatia sensitiva axonal y la neu-
ropatia dolorosa de fibra fina. La gan-
glionopatia, causada por una infiltra-
cion linfocitaria en el ganglio poste-
rior, es menos frecuente, pero origina
generalmente mayor discapacidad.
Su deteccién es importante, ya que pre-
cede al diagnéstico de la enfermedad
subyacente (sindrome de Sjdgren) en
un porcentaje importante de los casos.

81.

Sindrome de canal lento

Velasco Gonzalez R?, Martin Vigo A®,
Pérez Brandariz L°

Hospital Universitario Lucus Augusti. Lugo.
®Complejo Hospitalario Universitario de
Santiago de Compostela.

Introduccion. Los sindromes miasténi-
cos congénitos son un grupo hetero-
géneo de enfermedades de causa ge-
nética que tienen en comdn la altera-
cién en la transmisién neuromuscular.
Se caracterizan por presentar fatiga
en la musculatura esquelética, pre-
sente desde el nacimiento o, mas fre-
cuentemente, de aparicién en la in-
fancia temprana, de gravedad y evolu-
cién variables, con diagnéstico por lo
general dificil. Caso clinico. Nifia de 8
afios que consulta por presentar epi-
sodios de cansancio y debilidad en
miembros inferiores, ademas de ador-
mecimiento de manos, sin otra clinica
asociada. Inicialmente se sospecha mio-
patia, pero los niveles de creatincina-
sa musculary el estudio electroneuro-
miografico fueron normales. En poco
tiempo, la debilidad se extiende a los
miembros superiores, con episodios
de debilidad delimitados de unos 3-4
dias de duracién y recuperacién pos-
terior completa. Ante la sospecha de
enfermedad neuromuscular con afec-
tacion de cinturas (predominio en miem-
bros inferiores), se solicitan pruebas
neurofisiolégicas orientadas a la valo-
racién de la placa motora. Se realiza
estudio de estimulacidn repetitiva con
estimulo en nervio tibial posterior y
registro en musculo abductor hallucis,
con estimulacién a 3,0 Hz en reposo,
tras facilitacién mediante actividad vo-
luntariay a intervalos de tiempo siste-
maticos, obteniéndose valores post-
activacién muscular alterados, suges-
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tivos de un trastorno de la unién neu-
romuscular postsinaptico. En el estudio
electroneurografico y en la estimula-
cién repetitiva destaca la obtencién
de un doble potencial ante estimulo
Unico que permite delimitar el subti-
po de miastenia y la instauracion de
un tratamiento empirico. Finalmente,
los resultados genéticos confirman la
existencia de una mutacioén en el do-
minio M2 de CHRNBT, correspondien-
te a un sindrome de canal lento. Con-
clusion. La estimulacién repetitiva cons-
tituye una herramienta diagndstica fun-
damental ante la sospecha de miaste-
nia congénita, permitiendo en algunos
casos obtener un patrén diferencial
entre los diferentes subtipos.

82.

Polineuropatia sensitivomotora
asociada a lepra lepromatosa
Judrez Turégano A, Fernandez Lozano G,

Urdiales Sanchez S, Pava Bernat IC,
Hoyo Santisteban V, Orizaola Balaguer PJ

Hospital Universitario Marqués de Valdecilla.
Santander.

Introduccion. La lepra es una enferme-
dad granulomatosa causada por el
agente Mycobacterium leprae que afec-
ta a piel, mucosas y nervios periféri-
cos. La neuropatia por lepra constitu-
ye la causa mas frecuente de afecta-
cién del sistema nervioso periférico
por un agente infeccioso en el mun-
do. Se manifiesta con mas frecuencia
en forma de mononeuritis mltiple y
polineuropatia sensitivomotora. Caso
clinico. Mujer de 46 afios, natural de
Brasil, residente en Espafia desde ha-
ce 14 afos, que presenta un cuadro
progresivo de nueve meses de evolu-
cién de déficit sensitivo y debilidad
distal en extremidades superiores e
inferiores, asociado a lesiones troficas
de las manos. En la exploracién fisica
se aprecian mdculas acrémicas en
cuello, brazos y tronco, junto con
amiotrofia y deformidad en garra de
manos y pies, evidenciandose paresia
distal (2-3/5 segun escala MRC) e hi-
porreflexia universal. En el estudio elec-
troneurografico se constata una au-
sencia de potenciales de accién nervio-
sos sensitivos de los nervios mediano,
cubital, radial, sural y peroneal super-
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ficial bilateral, junto con una marcada
reduccién de la amplitud de los po-
tenciales de accién motores compues-
tos de los nervios musculocutaneo,
mediano, cubital, tibial posterior y pe-
roneo bilateral. Estos hallazgos son
compatibles con una polineuropatia
sensitivomotora de tipo axonal y gran
intensidad. Se realiza biopsia cutanea,
que objetiva infiltrado linfohistiocita-
rio en la dermis y presencia de bacilos
acido-alcohol resistentes al realizar
tincién de Ziehl-Neels, compatible con
el diagnéstico de lepra lepromatosa.
Conclusién. La polineuropatia leprosa
es una enfermedad rara en nuestro
medio cuyas manifestaciones neuro-
l6gicas estan restringidas al sistema
nervioso periférico. Deberia sospechar-
se en pacientes procedentes de paises
con alta incidencia de esta enferme-
dad. El estudio neurofisioldgico pue-
de contribuir a un diagndstico mas
precoz que evite el desarrollo de dis-
capacidad permanente, como se pro-
dujo en este caso.

83.

Electromiografia del blefaro-
espasmo: revision de casos
Guede Guillén Y, Traba Lopez A,
Esteban Garcia A, Prieto Montalvo J

Hospital General Universitario Gregorio
Marafién. Madrid.

Introduccion. El blefaroespasmo es una
distonia focal de amplio espectro cli-
nico: desde aumento en la frecuencia
del parpadeo hasta contracciones man-
tenidas de los parpados que pueden
llegar a producir ceguera funcional. El
electromiograma (EMG) permite defi-
nir las alteraciones subyacentes al ble-
faroespasmo y realizar una mejor orien-
tacién terapéutica y prondstica. Sin
embargo, la consolidacién de la toxi-
na botulinica como primera linea te-
rapéutica hace que se tienda a pres-
cindir del EMG. Se realiza una revisién
de pacientes derivados por blefaroes-
pasmo, con objetivo de determinar las
caracteristicas que componen el perfil
del paciente que llega por este moti-
vo. Pacientes y métodos. Seleccion de
casos estudiados en nuestra consulta
de EMG con diagndstico de blefaroes-
pasmo. En todos ellos, el EMG incluye

registro simultaneo en los musculos
levator palpebrae y orbicularis oculi en
la pars palpebralis y pars pretarsalis.
Resultados. De 46 pacientes revisa-
dos, 24 tenian diagndstico clinico pre-
vio de blefaroespasmo y los otros 22
acudian para orientacion diagndstica.
Diecinueve pacientes habian recibido
infiltraciones previas con toxina, to-
dos con evolucién subdptima. En los
hallazgos de EMG, se prestd especial
atencién a la inervacién reciproca en-
tre los musculos levator palpebrae y
orbicularis oculi, en busca de cocon-
traccién entre musculos antagonistas
como dato fundamental para confir-
mar el blefaroespasmo como fenéme-
no disténico focal. Conclusién. Un 41%
de los casos son derivados por blefa-
roespasmo refractario a tratamiento
con toxina. El registro EMG confirmd
un blefaroespasmo que afectaba en
la mayoria de los casos a la pars pre-
tarsalis (blefaroespasmo pretarsal).
En todos los casos se demostrd cocon-
traccién entre musculos antagonistas,
incluso los que cursaban sélo con au-
mento en la frecuencia de parpadeo.
Consideramos imprescindible la rea-
lizacién simultanea de EMG en los
musculos indicados para un diagndsti-
co de certeza de blefaroespasmo ante
un cuadro de cierre ocular involuntario.

84.

Electrodiagndstico en el
diagnéstico de las miopatias
lipidicas: caso clinico

Pérez Brandariz L?, Martin Vigo Al®,
Velasco Gonzalez R®, Vidal Lij6 MP®,
Relova Quinteiro JL®

?Hospital Clinico Universitario de Santiago

de Compostela. ®Hospital Universitario
Lucus Augusti. Lugo.

Introduccion. Las miopatias lipidicas
son un grupo poco frecuente de en-
fermedades, mayoritariamente debi-
das a defectos genéticos del metabo-
lismo lipidico. La afectacién puede
ocurrir en distintos puntos de la cas-
cada enzimdtica, generando un acu-
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 clinico con

afectacién multisistémica. La afecta-
cién muscular puede ser fluctuante o
estable y puede manifestar ademas
fatiga, intolerancia al ejercicio y debi-
lidad. El diagndstico se realiza exclusi-
vamente mediante la biopsia muscu-
lar, pero hemos de servirnos de herra-
mientas previas que permitan obte-
ner el mayor ndmero de datos, antes
de llegar a pruebas invasivas como la
biopsia. Caso clinico. Mujer de 57
afos, que acude al Servicio de Neuro-
logia por alteraciones de memoria,
debilidad y dolor generalizado. Habia
sido vista previamente por disfonia y
temblor de manos, sin hallazgos en la
exploracién ni en pruebas complemen-
tarias. A su vez, realiza sequimiento
por parte de la Unidad de Salud Men-
tal por un trastorno adaptativo con
sintomatologfa ansioso-depresiva aso-
ciada a fatiga. Ante la ausencia de da-
tos de anormalidad en la exploracién
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 sdli-
dos. Se realiza ENMG, obteniéndose
datos de normalidad para la neuro-
grafia y la electromiografia. Se repite
el estudio tras cuatro meses de evolu-
cién de la paciente y esta vez se com-
pleta con estimulacion repetitiva. De
nuevo, los resultados no aportan da-
tos de anormalidad. Tras completar el
estudio con analiticas, estudios de in-
munidad, PET-TAC y biopsia de mds-
culo esquelético, se obtienen hallaz-
gos sugestivos de miopatia por depé-
sitos lipidicos. Conclusion. Ante una
sospecha de miopatia en la que no
encontremos patrones miopaticos en
la EMG, debemos recordar este subgru-
po en particular, donde la ausencia
de hallazgos aporta informacion.

85.

Hallazgos electromiograficos
en la miopatia de Laing:

a propdsito de un caso

Lépez Sanchez IE, Rodriguez Jiménez M,
Picornell Dader M

Hospital Universitario de Mdstoles.

Introduccion. La miopatia distal de
Laing, también conocida como mio-
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patia distal tipo 1, se caracteriza por
debilidad temprana y selectiva del de-
do gordo del pie y de los musculos
dorsiflexores del tobillo, y con evolu-
cién clinica progresiva muy lenta. Es
una enfermedad rara con prevalencia
desconocida, se transmite de forma
autosémica dominante y es provoca-
da por mutaciones en el gen MYH7
(14gM), que codifica para la cadena
pesada de la miosina de las fibras de
tipo 1 del musculo esquelético y de los
ventriculos cardiacos. El diagndstico
es clinico. La creatincinasa sérica es
generalmente normal, pero podria
estar aumentada hasta tres veces. Los
resultados de la electromiografia
(EMG) y de la biopsia son poco especi-
ficos. Los tests diagndsticos estan dis-
ponibles sélo para la investigacion. El
test prenatal podria realizarse en las
familias en las que la mutacién se ha-
ya identificado en algin miembro
afectado de la familia. Caso clinico.
Muijer de 47 afos, sin antecedentes
patolégicos personales previos y con
antecedentes familiares de miopatia
de Laing diagnosticados por estudio
genético. Acude por debilidad en am-
bos pies, en cintura pélvica y gliteos
desde hace varios afios y con empeo-
ramiento en los UGltimos seis meses.
Se sospecha miopatia de Laing. La EMG
realizada presenta un patrén miopati-
co. Conclusién. La EMG confirmara la
sospecha de miopatia de Laing, ya
que caracteristicamente esta enfer-
medad muestra un patrén miopatico
con clinica de debilidad distal.

86.

Mononeuritis craneal
multiple como forma de
presentacion de neurosifilis:
a proposito de un caso

Diaz Pérez RA, Gutiérrez Trueba MA,

Calvo Calleja P, Heres Bruck S, Gavela
Ramoén RM

Hospital Universitario de Cabuefies. Gijén.

Introduccion. La sifilis es una enfer-
medad de transmisién sexual produ-
cida por el Treponema pallidum. La
afectacion del sistema nervioso pue-
de aparecer en el curso de la enfer-
medad, pero resulta dificil su diagnds-
tico debido al tiempo variable de apa-

ricién y a la presentacion clinica ines-
pecifica. Aunque la neurosifilis se con-
sidera una de las presentaciones de la
sifilis terciaria, puede aparecer como
una meningitis aguda con afectacién
de nervios craneales en las fases ini-
ciales de la infeccién por T. pallidum.
Caso clinico. Varén de 48 afios, con
antecedentes de infeccién por VIH de
transmision sexual, que presenta pa-
ralisis 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 musculos
faciales y maseteros, reflejo palpebral,
potenciales evocados somatosensiti-
vos de nervios trigéminos y potencia-
les evocados auditivos del troncoen-
céfalo (PEAT). Se observa afectacion
de nervios trigéminos y faciales con
rasgos axonales y desmielinizantes, y
afectacion en los PEAT bilateralmente
de predominio izquierdo. Los estudios de
neuroimagen muestran un realce pa-
tolégico de los pares lll, V, VIl y VIl de
caracter inespecifico. La serologia en
sangre y liquido cefalorraquideo con-
firma el diagndstico de neurosffilis. Con-
clusién. El cribado de neurosifilis ha
de tenerse en cuenta en los pacientes
positivos a VIH de transmisién sexual
que presentan afectacion de nervios
craneales. Los estudios neurofisiolégi-
cos constituyen una buena herramien-
ta en el diagndstico y prondstico de
los nervios afectados. El diagndstico y
tratamiento precoz es esencial para
prevenir las secuelas.

87.

Miopatia inflamatoria asociada
a enfermedad autoinmune:

a propdsito de un caso

Sanchez Gutiérrez RE, Cano del Pozo M,
Nieto Martin MA, Garcia Gutiérrez PE,

Valdivia AlImazan AK, Garcia Llorente VJ,
Rodriguez Sdnchez A

Hospital Universitario Rio Hortega. Valladolid.

Introduccion. Las miopatias inflama-
torias son un grupo de enfermedades
que implican inflamacién muscular cré-
nica acompafiada de debilidad muscu-
lar. Puede estar causada por una reac-
cién alérgica, exposicidn a una sustan-
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cia téxica, afecciones reumatoides, can-
cer o asociadas a trastornos autoinmu-
nes. Objetivo. Presentar un caso de
miopatia inflamatoria en el contexto
de una paciente con enfermedad au-
toinmune. Caso clinico. Mujer de 47
afos que consulta por presentar mial-
gias generalizadas que se intensifican
con la actividad fisica, acompafiado
de debilidad y astenia, sintomas que
se iniciaron posteriormente al descen-
so de la dosis de corticoides que reci-
bia por un episodio de artritis. Antece-
dentes personales: anemia hemoliti-
ca, artritis, lupus eritematoso sistémico.
Exploracion fisica: ausencia de oftal-
moparesia, sin amiotrofias ni anoma-
lias esqueléticas, fuerza conservada y
resto de exploracion anodina. Una
analitica objetiva enzimas musculares
reiteradamente normales y la electro-
miografia muestra denervacion activa
en la musculatura proximal distal y
patrén miopdtico en la musculatura
proximal. Se solicita valoracién en el
centro de referencia nacional CSUR
Madrid Hospital 12 de Octubre. Una
electromiografia objetiva hallazgos si-
milares a los evidenciados en estudios
previos y se solicita biopsia muscular,
que evidencia hallazgos compatibles
con miopatia inflamatoria de patrén
inespecifico. Conclusion. La importan-
cia de este caso clinico es la utilidad de
una buena exploracién electromio-
grafica en casos donde la clinica es su-
gestiva de miopatia pero los enzimas
musculares son normales.

88.

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

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

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

Introduccion. En la mayoria de las po-
lineuropatias axonales sensitivas y
motoras, los nervios distales se ven
mas afectados que los proximales. Es

imprescindible estudiar los nervios mas
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 afios; rango: 17-93 afos). El estu-
dio se realizd con el equipo EMG Key-
point Classic con electrodos de super-
ficie de forma ortodrémica y el pa-
ciente en posicién 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 mus-
culo extensor digitorum brevis). El ca-
todo del electrodo de estimulo se co-
locé entre los huesos metatarsianos |
y I, y el dnodo, sobre la falange proxi-
mal del dedo gordo. La temperatura
se toma en la mitad del primer hueso
metatarsiano. Se midieron velocidad
de conduccién, amplitud y duracion.
Se construyeron modelos de regresién
lineal para velocidad de conduccién 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 41afos. La velocidad de con-
duccién depende de la edad, altura'y
temperatura del segmento. Modelo
de regresion para velocidad de con-
duccién = 47,7 - 0,158 x edad (afios)
+1,018 x temperatura (°C) — 0,192 x
altura (cm); desviacion estandar =
4,28. La amplitud depende de la edad,
altura y longitud del segmento. Mo-
delo de regresion para amplitud =
5,35-0,017 x edad (afios) — 0,013 x
longitud de segmento (cm) — 0,011 x
altura (cm); desviacion estandar =
0,381. R* = 0,411. Conclusidn. La neu-
rografia sensitiva del nervio peroneo
profundo puede realizarse facilmente
en sujetos sanos. Al ser uno de los
nervios sensoriales mas distales del
pie deberia verse afectado en las po-
lineuropatias axonales distales. Edad,
altura y temperatura del segmento
explican el 31% de la variabilidad de
la velocidad de conduccién, y edad, al-
tura y longitud del segmento, el 41%
de |a variabilidad de la amplitud.
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89.

Dermatomiositis

en la edad pediatrica

Araque Colmenares LR, Escribano Mufioz M,
Gonzalez Rodriguez L, Villadéniga

Zambrano M, Blazquez Cafiamero MA,
Pian Arias HG, Cabafies Martinez L

Hospital Universitario Ramén y Cajal. Madrid.

Introduccion. Las miopatias inflama-
torias autoinmunes son un grupo de
enfermedades raras en la edad pedia-
trica, caracterizadas por debilidad mus-
cular, lesiones cutaneas, artritis y sin-
drome constitucional. Analiticamente
se evidencia elevacion de los enzimas
musculares y de marcadores inflama-
torios. Para el diagndstico es necesa-
rio cumplir con criterios clinicos y ana-
liticos, siendo opcionales el EMG y la
biopsia muscular dentro de estos cri-
terios. Objetivo. Presentar el caso cli-
nico de un adolescente con dermato-
miositis juvenil sin lesiones en piel ca-
racteristicas. Caso clinico. Vardn de 15
afos, remitido por su pediatra por un
cuadro de dos meses de evolucién de
dolor y debilidad progresiva de mus-
culatura de cinturas, tumefaccién no
dolorosa de ambos tobillos, disfagia
para sélidos y liquidos, y episodios de
coloracién violacea de manos con la
exposicion al frio. En la analitica des-
tacan creatinfosfocinasa (9.477) y al-
dolasa (84,70). En el examen fisico se
observa debilidad de cinturas escapu-
lary pélvica, contracturas de flexién y
marcha miopdtica, que segun su ma-
dre presenta desde la infancia. Se rea-
liza EMG, que muestra un patrén mio-
patico con actividad espontanea de
denervacién en todos los musculos
explorados, compatible con una mio-
patia inflamatoria o una distrofia mus-
cular. Es tratado con corticoterapia y
metotrexato, con mala evolucién cli-
nica. La biopsia muscular de musculo
estriado muestra alteraciones com-
patibles con la sospecha clinica de der-
matomiositis; se inicia un ciclo de in-
munoglobulinas, con buena respues-
ta clinica y analitica. Conclusion. 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 diagndsticas se
hace indispensable la realizacién es-

C26

tas pruebas para realizar un correcto
diagnéstico diferencial.

90.

Trastornos del movimiento
de origen periférico
Escribano Mufioz M, Cabafies Martinez L,

Gonzdlez Rodriguez L, Villadéniga
Zambrano M, Regidor |

Hospital Universitario Ramén y Cajal. Madrid.

ja convencional resulta decisiva para
el diagndstico de estos sindromes. Si
bien no tiene por qué establecerse
como protocolo dentro del diagndsti-
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 clinicas se solapan en mu-
chas ocasiones.

9.

Introduccién. Los trastornos del mo-
vimiento son sindromes clinicos que
cursan con aumento o disminucién
del movimiento voluntario o involun-
tario. Aunque la mayoria de estos sin-
dromes tienen su origen en el sistema
nervioso central, existe un pequeno
porcentaje que presentan un origen
periférico. Mientras que la electromio-
grafia de superficie se ha utilizado
clasicamente en el estudio de los
trastornos del movimiento para defi-
nir las caracteristicas de las contrac-
ciones musculares, es poco Util para
diferenciar un origen central de uno
periférico. Sin embargo, la electromio-
grafia con aguja concéntrica aporta
informacién sobre la etiologia y habi-
tualmente es suficiente para el diag-
nostico de estos sindromes. Pacien-
tes y métodos. Hemos revisado los
casos derivados a nuestro servicio pa-
ra realizar electromiografia de super-
ficie por trastornos del movimiento
entre los afios 2015 y 2018. En este
periodo fueron estudiados 63 pacien-
tes, tres de los cuales fueron final-
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 exploracion fisica, se sospechd una
etiologia periférica, por lo que se rea-
lizé electromiografia de aguja con-
vencional. Los hallazgos electromio-
graficos (fasciculaciones, fibrilaciones
y potenciales de unidad motora de
activacién involuntaria) llevaron al
diagnéstico de un sindrome de activi-
dad muscular continua. Conclusion.
Los trastornos del movimiento de ori-
gen periférico son entidades muy po-
co frecuentes y, por tanto, dificiles de
sospechar. La electromiografia de agu-

Miopatia necrotizante
asociada a estatinas
Gonzalez Rodriguez L, Escribano Mufioz M,

Cabaries Martinez L, Martin Palomeque G,
Calleja Lopez JL, Pian Arias HG, Regidor |

Hospital Universitario Ramén y Cajal. Madrid.

Introduccion. Las estatinas son un gru-
po de medicamentos reductores de
los niveles sanguineos de colesterol y
triglicéridos mediante la inhibicién de
la enzima HMG-CoA reductasa. Alre-
dedor del 2-20% de los pacientes en
tratamiento con estatinas desarrollan
una miopatia téxica que suele remitir
con la retirada del farmaco. Mucho me-
nos frecuente es la aparicién de una
miopatia necrotizante inmunomedia-
da, caracterizada por la ausencia de
inflamacion primaria del mdsculo y la
asociacion a autoanticuerpos especifi-
cos de miositis (anti-HMG-CoA reduc-
tasa). Casos clinicos. Dos pacientes en
tratamiento prolongado con estati-
nasy cuadro clinico consistente en de-
bilidad de musculatura proximal, si-
métrica y de predominio en miembros
inferiores, asociado a niveles sangui-
neos muy elevados de creatincinasa.
La suspensién del tratamiento con es-
tatinas no mejord el cuadro clinico. Se
realizé un estudio diagndstico consis-
tente en estudio neurofisiolégico,
biopsia muscular y determinacién de
autoanticuerpos. Ambos pacientes pre-
sentaron hallazgos compatibles con
miopatia necrotizante en el electro-
miograma (patrén miopético con ac-
tividad esponténea de denervacion),
asi como ausencia de inflamacién en
el estudio histoldgico. Se inici6 trata-
miento con inmunosupresores, con
mejoria progresiva del cuadro. La de-
terminacién de anticuerpos anti-HMG-
CoA reductasa fue positiva. Conclusion.

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

92.

Neuropatia asociada al
tratamiento con teriflunomida
en pacientes con esclerosis
multiple

Lépez Pajaro LF, Pérez de Vargas
Martinez Al, Ebrat Mancilla EE,

Sabin Mufioz J, Ochoa Lépez C,

Blasco Quilez R, Garcia Merino JA

Hospital Universitario Puerta de Hierro.
Majadahonda, Madrid.

Introduccion. La teriflunomida es un
inhibidor de la dihidroorato deshidro-
genasa. Los efectos adversos mas fre-
cuentes son cefalea, transaminasemia,
Graves neutro y linfopenia, hiperten-
sién arterial y neuropatia periférica (1-
2%). La neuropatia asociada a leflu-
nomida, molécula precursora, es un
efecto adverso documentado de ma-
nera significativa, por lo que proba-
blemente este problema esté infra-
diagnosticado. Objetivo. Analizar la
incidencia de diferentes tipos de neu-
ropatia en relacién al tratamiento con
teriflunomida en pacientes con escle-
rosis multiple. Pacientes y métodos.
Pacientes con esclerosis mdltiple re-
mitente recurrente en tratamiento
con teriflunomida durante al menos
seis meses. Datos clinicos recogidos
de forma retrospectiva de la base de
datos del hospital. Estudio neurofisio-
l6gico realizado por el Servicio de
Neurofisiologia del hospital, incluyen-
do electroneuromiografia. Resultados.
Un total de 99 pacientes han recibido
tratamiento con teriflunomida desde
enero de 2013 hasta junio de 2018. El
52,5% sigue en tratamiento, un 11,1%
han suspendido el tratamiento por in-
eficacia y el 33,3% por efectos adver-
sos, siendo el mas frecuente la apari-
cién de hipertensién no controlada.
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Dieciocho pacientes (17,1%) presentan
sintomas compatibles con algun tipo
de neuropatia, realizandose estudio
neurofisiolégico en 13. Se confirma la
presencia de neuropatia en ocho pa-
cientes, en los que se suspende el tra-
tamiento. El patrén de afectaciéon mas
frecuente es la polineuropatia sensiti-
vomotora axonal (40%), sequido de
polineuropatia sensitiva axonal (20%).
Tras la suspension del farmaco, en la
mayoria de pacientes mejoraron los
sintomas, sin desaparecer por com-
pleto. Conclusién. La aparicion de neu-
ropatia asociada a teriflunomida es
un efecto adverso infradiagnosticado,
enmascarado probablemente por los
sintomas derivados de la esclerosis
mdltiple. En la mayoria de los casos,
los sintomas mejoran tras la suspen-
sion del farmaco, aunque sin llegar a
desaparecer, y guardan relacién con
la duracién del tratamiento. Una anam-
nesis detallada en pacientes con este
tratamiento es fundamental para un
diagndstico y suspension terapéutica
precoz.

93.

Andlisis del protocolo

de la maniobra de Valsalva
en sedestacion: efecto de
sucesivas repeticiones

Saldafia Garcia J, Torremocha Lopez A,
De Rojas Leal C, Dawid Milner MS

Centro de Investigaciones Médico Sanitarias
(CIMES). Mélaga.

Introduccion. La maniobra de Valsal-
va permite evaluar la actividad cardio-
vagal en estudios de neurofisiologia
autondmica. Para su correcta evalua-
cién es necesario que esté bien reali-
zada, lo que conlleva repeticiones de
aprendizaje. Objetivo. Analizar las po-
sibles repercusiones en el patrén de
una maniobra de Valsalva normal cuan-
do se efectlia en varias repeticiones
como parte de una evaluacién auto-
némica. Sujetos y métodos. Se selec-
cionaron 14 voluntarios sanos (siete
hombres y siete mujeres), de 19-23
afios, que realizaron un protocolo de
seis maniobras de Valsalva consecuti-
vas en sedestacion, con tres minutos
de descanso entre ellas. Se analizaron
los cambios producidos en la presion

arterial latido a latido, la frecuencia
cardiaca y los indices de sensibilidad
barorreceptora, asi como el patrén de
respuesta adrenérgica. Resultados. Las
repeticiones produjeron un descenso
progresivo en los valores de presion
arterial en fases Il y Ill, un menor au-
mento de la presién arterial media en
fase Il tardia y un descenso significati-
vo de la frecuencia cardiaca en fases
IIEy IV. Destacé un aumento significa-
tivo del Valsalva ratio en las Ultimas
maniobras. El resto de indices de sen-
sibilidad barorreceptora no sufrieron
cambios significativos. Los sujetos con
patrones de respuesta adrenérgica
equilibrada mostraron un tiempo de
recuperacion mas prolongado y me-
nores niveles de presién arterial que
aquellos con patrones de respuesta
aumentada o suprimida. Conclusién.
Se producen cambios destacados en
los niveles de presion arterial y fre-
cuencia cardiaca con la repeticién de
las maniobras de Valsalva en sujetos
jovenes. El indice autondmico mas
afectado es el Valsalva ratio, perma-
neciendo sin modificaciones los de-
mds indices. Los patrones de respues-
ta adrenérgica muestran diferencias
que deberan considerarse para evitar
falsos positivos. Aconsejamos no re-
petir la maniobra de Valsalva mas de
cuatro veces y revisar la utilidad y fia-
bilidad del Valsalva ratio.

94.

Respuestas neurovegetativas
a la interpretacion al piano de
musica culta: un divertimento
neurofisioldgico

Dawid Milner MS, Moreno Gutiérrez JA

Centro de Investigaciones Médico Sanitarias
(CIMES). Médlaga.

Introduccion. El 90% de los musicos
sufren ansiedad y estrés durante la in-
terpretacion musical. Existe una clasi-
ficacién diagnéstica, la Music Perfor-
mance Anxiety (MPA), que define este
cuadro y que se caracteriza por au-
mento excesivo del tono muscular o
aumento de actividad autondmica
que empeora la calidad de la ejecu-
cién musical. La MPA puede tratarse
con terapia multimodal mediante bio-
feedback. Este estudio busca profun-
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dizar en las respuestas autonémicas a
la interpretacién musical con una pie-
za escrita para piano. Sujetos y méto-
dos. La obra a interpretar fue Preludio
op. 9 n.21en Do# Mayor y compas 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 definido a [ 50. En nueve
pianistas profesionales se han regis-
trado antes, durante el calentamien-
to y durante y después del concierto,
la presion arterial incruenta continua
latido a latido (Nexfin Bmeye), ECG en
DIl'y actividad simpatica cutdnea me-
diante registro de actividad electro-
dérmica (Biopac MP160). Se ha eva-
luado la actividad autonémica cardia-
ca a partir del ECG con tres métodos
distintos: dos en el dominio de la fre-
cuencia (transformada rapida de Fou-
rier y analisis de regresion, y uno en el
dominio del tiempo/frecuencia (ana-
lisis de Wigner-Ville). Resultados. Du-
rante el concierto se observa un au-
mento significativo de frecuencia car-
diaca (p < 0,001) y presion arterial
sistélica (p < 0,01), media (p < 0,001)
y diastdlica (p < 0,01); no se encon-
traron cambios en la actividad elec-
trodérmica. El andlisis de variabilidad
cardiaca en el dominio de la frecuen-
cia con transformada rapida de Fou-
rier y analisis de regresién tampoco
muestra cambios significativos. El ana-
lisis de Wigner-Ville demuestra que,
durante el concierto, se produce un
aumento de actividad simpdtica (p <
0,01) y una disminucién de actividad
parasimpdtica (p < 0,05). Conclusio-
nes. Creemos que el estudio de varia-
bilidad cardiaca mediante la aplica-
cién del andlisis de Wigner-Ville po-
dria ser un método neurofisiol6gico
idéneo para trabajar la MPA desde el
biofeedback en la terapia multimodal.

MONITORIZACION
INTRAOPERATORIA

95.

Valor del reflejoH en la
monitorizacion neurofisioldgica
intraoperatoria de los
aneurismas toracoabdominales
Mateo Montero RC, Cabafies Martinez L,
Reyes Valdivia A, Sdez Landete |,

Pedrera Mazarro A, Regidor |,
Martin Palomeque G

Hospital Universitario Ramén y Cajal. Madrid.

Introduccion. Las cirugias de aorta
descendente tienen un elevado ries-
go de isquemia medular, temporal o
permanente. A pesar de los avances en
las técnicas quirdrgicas, el riesgo va-
ria sequn la técnica quirdrgica (abier-
ta o endovascular) entre el 2-28%,
con una gran repercusion clinica que
es necesario prevenir. La monitoriza-
cién intraoperatoria (MIO) podria re-
ducir este riesgo dando alarmas que
conduzcan a medidas destinadas a
restaurar la perfusiéon medular. Obje-
tivo. Evaluar la utilidad del reflejo H
como un posible marcador neurofi-
siolégico de dafio vascular medular.
Pacientes y métodos. Serie de 12 pa-
cientes sometidos a cirugia 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, cuadriceps, tibial ante-
rior, gemelo, pie y esfinter anal exter-
no bilaterales, potenciales evocados
somatosensitivos (PESS) de miem-
bros inferiores con registro periférico
en hueco popliteo y reflejo H bilate-
ral. Resultados. La edad media fue de
67 afos. Cuatro casos presentaron al-
guna alerta neurofisioldgica: tres pa-
cientes presentaron cambios en los
TcMEP y en el reflejo H. Se alerté al ci-
rujano y se realizé alguna maniobra de
correccién, recuperandose los TcMEP
y el reflejo H. En el caso restante, se
registrd un cambio en los PESS del
miembro izquierdo y en el reflejo H iz-
quierdo; el cirujano identificd y corri-
gi6 la causa y ambos cambios se recu-
peraron. En ninguno de los pacientes
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se registraron déficits postoperatorios.
Conclusién. Las técnicas clasicas de
MIO tienen una alta sensibilidad y es-
pecificidad en la deteccidn de dafio 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 reflejo H detectd
los cambios intraoperatorios con una
sensibilidad igual que los TCMEP, sin
el inconveniente del movimiento del
paciente. A pesar del pequefio nime-
ro de casos en esta serie, el reflejo H
parece ser una técnica sensible en la
deteccién de isquemia en la medular
y ser una alternativa mas a utilizar en
la MIO de estos pacientes.

96.

Monitorizacién intraoperatoria
neurofisioldgica de radiaciones
Opticas: caso clinico

Coves Piqueres MD?, Gonzalez Lépez P?,
Palomar Rédenas 12, Fernandez Jover E®,
Soto Sanchez C°, Ferrandis Ballester F?,
Moreno Lépez P®

#Hospital General Universitario de Alicante.
®Universidad Miguel Hernandez. Elche.

Introduccion. La preservacion del cam-
po visual en cirugia de gliomas cere-
brales resulta fundamental en la cali-
dad de vida de los pacientes, especial-
mente para la conduccién de vehicu-
los. La monitorizacién intraoperatoria
neurofisiolégica se ha aplicado en es-
te tipo de cirugias con el objetivo de
disminuir el riesgo de hemianopsia
secundaria al procedimiento quirtrgi-
co, aunque los estudios publicados al
respecto son escasos. Caso clinico.
Varén de 31 afios, sin antecedentes
de interés, con sintomatologia de ma-
reo, sensacion de desvanecimiento y
cefalea frontoparietal, que fue deriva-
do a nuestro centro con diagndstico
de lesién ocupante de espacio supra-
tentorial para exéresis tumoral. Debi-
do a la localizacién del tumor y tras
evaluacién prequirdrgica se planificd
la cirugia despierto para realizar ma-
peo y monitorizacién de dreas elo-
cuentes en riesgo: lenguaje y radia-
ciones Opticas. La monitorizacién in-
traoperatoria neurofisioldgica incluyé
el mapeo cortical de areas elocuentes
para el lenguaje (castellano, inglés,
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aleman). Se llevé a cabo la estimula-
cién subcortical del campo quirdrgico
para la identificaciéon de los tractos
del lenguaje y radiaciones Opticas.
Delimitados los bordes de reseccién
por mapeo positivo subcortical se fi-
nalizé la exéresis tumoral con pronds-
tico neurofuncional favorable. No se
registraron crisis electroclinicas du-
rante el procedimiento quirdrgico. El
paciente no presenté déficits visuales
ni relacionados con el lenguaje en el
postoperatorio. Conclusién. La moni-
torizacién neurofisiolégica de lesiones
supratentoriales que afecten a las vias
visuales puede ayudar a disminuir el
riesgo de lesién intraoperatoria. En el
caso presentado, la estimulacién eléc-
trica subcortical directa de las radia-
ciones dpticas resulté ser efectiva y de
gran utilidad para delimitar y maximi-
zar la reseccién tumoral sin ocasionar
déficits neuroldgicos en el paciente.

97.

Paresia del nervio hipogloso
secundaria a cirugia de
columna cervical caudal:
infrecuente pero posible
Montilla Izquierdo S, Ferndndez Garcia C,

Fernandez Perea GJ, Rodriguez Jiménez M,
Blanco Martin AB

Hospital Universitario La Moraleja. Madrid.

Introduccion. Las lesiones de los pa-
res craneales que emergen por el bul-
bo raquideo estan descritas en cirugia
de columna cervical alta. Sin embar-
go, su afectacién por debajo de C4 es
rara aunque se pueda producir su in-
flamacién o traccién. En el nervio hi-
pogloso, estiramientos habituales de
la lengua durante la intubacién se han
asociado a paresia, si bien no se ha
demostrado claramente su relacion.
Caso clinico. Varén de 61 afios, con
cervicobraquialgia y lumbocidtica bi-
lateral. Parestesias y paresia. Inesta-
bilidad en la marcha. Dolor cervical a
la movilizacién, Lhermitte positivo,
Hoffman positivo. Hipoestesia global
leve e hiperreflexia en extremidades
inferiores. RM: cervicoartrosis C4-C7
con foco de mielopatia. EMG con sig-
nos de denervacion crénica 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 alteracién
de los cordones posteriores del lado
derecho. Se realiza descompresion y
artrodesis cervical C3-C6. A las dos se-
manas de la intervencién es remitido
a Neurologia por presentar, desde
que empezd a comer, cambios en la
voz y dificultad en la deglucién tanto
para sélidos como para liquidos. En la
exploracion neuroldgica se aprecia
desviacion de la lengua hacia la iz-
quierda con atrofia de la hemilengua
izquierda, compatible con afectacién
del nervio hipogloso izquierdo. RM
con cambios posquirdrgicos de artro-
desis cervical C3-C6, con abordaje an-
terolateral izquierdo. Signos de dener-
vacién de la hemilengua izquierda.
Leve edema en la musculatura prela-
ringea izquierda. Compatible con le-
sion periférica del hipogloso izquierdo
0 asa del hipogloso. Conclusién. Aun-
que la lesion de los pares craneales
bulbares es infrecuente en cirugias de
la regién cervical baja, dependiendo
de las caracteristicas anatémicas de
los pacientes, debe valorarse la moni-
torizacién neurofisioldgica intraopera-
toria ante el riesgo de su afectacién.

98.

Mapeo dindamico
corticosubcortical en cirugia
funcional de epilepsia

Teresi Copovi |, Toledo Samper |,
Buigues Lafuente A, Garcia Verdu A,

Gutiérrez Martin A, Cortés Donate V,
Rubio Sanchez P

Hospital Universitari i Politécnic La Fe.
Valencia.

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

afios, diagnosticados de epilepsia re-
fractaria. A todos se les estudié con
neuroimagen, observandose lesion
resecable (displasia en siete pacien-
tes y tumor disembriopldsico neuroe-
pitelial en tres), y video-EEG. Se reali-
z6 monitorizacién intraoperatoria con
potenciales evocados somatosenso-
riales (PESS), potenciales evocados
motores (PEM) y electrocorticografia
(ECoG) sélo con electrodos profundos,
electrodos profundos combinado con
manta o sélo manta. A todos se les
realizdé mapeo intraoperatorio del
tracto corticoespinal con SSED (1 mA
=1mm). También se valoré la anato-
mia patolégica y la evolucién. Resul-
tados. Durante la monitorizacién in-
traoperatoria se utilizé SSED para
mapeo intraoperatorio del tracto cor-
ticoespinal cortical (anddica, maximo
de 25 mA) y subcortical (catddica,
maximo de 10 mA). En cinco pacien-
tes se obtuvo respuesta en los dife-
rentes musculos monitorizados a di-
ferentes intensidades (minima inten-
sidad con respuesta a 3 mA). Los
PESS y PEM se mantuvieron estables
y la ECoG prerreseccién mostrd des-
cargas ictales epileptiformes en ocho
pacientes, se realizd posreseccion en
cinco y en uno se amplié la reseccion.
Tras la cirugfa, un paciente present6
paresia facial supranuclear derecha
(HB grado 1), y otro, hemiparesia iz-
quierda por hematoma parietal dere-
cho; el resto no presentaron déficits
motores. En relacién a la patologia y
evolucién de la lesion, las displasias
tipo lla son las mas frecuentes y cinco
pacientes mantienen un Engel I. Con-
clusion. 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, dindmico y en tiem-
po real, y asi ayudar a delimitar los
margenes de reseccion del area elo-
cuente motora.
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99.

Importancia del estudio
neurofisioldgico preoperatorio:
a proposito de un caso

Arranz Arranz B, Vaduva RC

Hospital General Universitario Gregorio
Marafién. Madrid.

Introduccién. En nuestro centro se rea-
liza estudio preoperatorio a pacientes
que van a someterse a cirugia progra-
mada que precise monitorizacién neu-
rofisioldgica intraoperatoria para eva-
luar de manera objetiva posibles cam-
bios posquirdrgicos. Caso clinico. Va-
rén de 66 afios con antecedentes de
posible sindrome sensitivomotor lacu-
nar izquierdo, progresion de la hemi-
paresia y pérdida de peso. Tras hallaz-
go en neuroimagen de signo de es-
calpelo dorsal con compresién medu-
lar, ingresa en Neurocirugia para su
intervencién. Durante el estudio neu-
rofisiolégico preoperatorio se objeti-
va disartria, disnea de minimos es-
fuerzos, atragantamientos ocasiona-
les, tetraparesia importante de pre-
dominio en miembros inferiores y ex-
tremidad superior izquierda, pie equi-
no bilateral, amiotrofia de interéseos
dorsales, fasciculaciones y piramida-
lismo. Se realiza estudio neurofisiol6-
gico de estimulacién magnética trans-
craneal y potenciales evocados soma-
tosensoriales, ampliado con electrone-
urografia y electromiografia ante la
clinica no coherente con el nivel de la
lesién. Electroneurograma: potencial
de accién muscular compuesto de ba-
ja amplitud, sin bloqueos de conduc-
cién nerviosa, en miembros inferiores.
Electromiograma: afectacién de la se-
gunda motoneurona (denervacion ac-
tiva y crénica) en territorios cervical y
lumbosacro bilaterales y toracico de-
recho. Estimulacién magnética trans-
craneal: ausencia de potenciales evo-
cados motores de tibial anterior iz-
quierdo y alargamiento del tiempo de
conduccion motora central a tibial an-
terior derecho. Se remitié al paciente
a la Unidad de ELA/Neuromuscular
del hospital, siendo diagnosticado de
esclerosis lateral amiotréfica (sindro-
me de Mills) y falleciendo en 1,5 me-
ses. Conclusion. La valoracidn clinicay
neurofisioldgica previa a la cirugia no

sélo permite evaluar objetivamente
mejoria o empeoramiento postope-
ratorio, sino que confirma la adecua-
da indicacién del procedimiento qui-
rirgico, evitando sufrimiento innece-
sario al paciente y ahorrando recursos
al sistema sanitario.

100.

Sistemas de mapeo para

la monitorizacién de pares
craneales en cirugia tumoral
del angulo pontocerebeloso
Coves Piqueres MD, Garcia Milan V,
Gonzalez Lépez P, Palomar Rédenas |,

Toral Toral U, Ferrandis Ballester F,
Moreno L6pez P

Hospital General Universitario de Alicante.

Introduccion. La monitorizacién neu-
rofisiolégica intraoperatoria en ciru-
gia del angulo pontocerebeloso es
una indicacién estandar con un sélido
respaldo bibliografico. La razén fun-
damental es conseguir la mayor exé-
resis con preservaciéon anatémica y
funcional del nervio facial, estimada
en un 95% y 70%, respectivamente,
durante la cirugia de schwannoma
vestibular. La estimulacién del aspira-
dor ultrasénico en cirugia supratento-
rial se ha evaluado como sequra y efi-
caz. Objetivo. Validar la estimulacién
del aspirador ultrasénico en cirugia
tumoral del angulo pontocerebeloso.
Pacientes y métodos. Se emplearon
dos sistemas de estimulacién para
realizar el mapeo neural (sonda de
mano y aspirador ultrasénico) en una
serie de pacientes sometidos a cirugia
tumoral del angulo pontocerebeloso.
Las estimulaciones se realizaron en
tres fases: prerreseccidn, reseccién y
posreseccion. La intensidad necesaria
para evocar respuesta motora en
musculatura craneal fue el pardmetro
considerado para evaluar la correla-
cién entre sistemas. Se siguid el pro-
tocolo anestésico, quirdrgico y moni-
torizacion habitual. Resultados. Se ob-
tuvieron un total de 58 estimulaciones,
con el aspirador ultrasénico y contro-
lado con la sonda de mano conven-
cional, alcanzandose una concordan-
cia de 0,986 (IC 95%: 0,971-0,993).
Se realizé un analisis de concordancia
subdividido por fases y por nervios,
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obteniéndose una concordancia préxi-
ma a 1 para todos los casos, lo que in-
dica que ambos sistemas presentan
muy buena correlacién con indepen-
dencia del nervio/fase. Conclusién. Los
resultados de la estimulacién del as-
pirador ultrasénico presentaron una
muy buena correlacién con los obte-
nidos de la sonda de mano conven-
cional. Este sistema permite advertir
de proximidad neural previamente a
la identificacién visual o manipulacién
inadvertida, asi como mapear el tra-
yecto del nervio facial durante la exé-
resis, sin causar interrupciones duran-
te el procedimiento quirdrgico (deri-
vados del cambio de instrumental).
Su aplicacién puede permitir ampliar
la reseccién tumoral y optimizar la
preservacion funcional.

101.

Monitorizacion neurofisioldgica
intraoperatoria multimodal en
la reparacion abierta de aneurisma
aortico toracoabdominal:

a propdsito de un caso

Paramio Paz A?, Mir¢ Lladd J?,

Pedro Pérez J?, Fernandez Lozano G°,
Potocnik M?, Toral Septlveda D?,
Fernandez Conejero |°

@Hospital Universitari de Bellvitge.
L'Hospitalet de Llobregat, Barcelona.
®Hospital Universitario Marqués de Valdecilla.
Santander.

Introduccion. La incidencia de paraple-
jia en pacientes sometidos a repara-
cién abierta de aneurisma adrtico to-
racoabdominal asciende al 25%. Al
ser una técnica menos frecuente, la
experiencia en monitorizacion neuro-
fisioldgica intraoperatoria (MNIO) es
escasa. Caso clinico. Mujer de 64 afios,
con un aneurisma adrtico toracoab-
dominal tipo | sometido a reparacién
abierta sin condiciones de hipotermia,
con circulacién extracorpdrea y anes-
tesia total intravenosa con propofol.
Se realiza MNIO multimodal con re-
gistro de potenciales evocados soma-
tosensoriales, electroencefalografia,
electromiografia de barrido libre y po-
tenciales evocados motores de la
musculatura vulnerable a la isquemia
en territorio distal al clamplaje adrti-
co, para control de la integridad de la

médula espinal. Durante el procedi-
miento, y coincidiendo con las bajas
tensiones distales al clampaje caudal
aortico (17 mmHg), se objetiva una
caida de los potenciales evocados mo-
tores en ambos miembros inferiores,
sugestiva de isquemia medular, por
lo que se decide aumentar progresi-
vamente la tensién distal hasta con-
sequir la recuperacion ad integrum de
los potenciales (55 mmHg). Conclu-
sion. La MNIO tiene un papel crucial
en la reparacién abierta de los aneu-
rismas adrticos toracoabdominales pa-
ra mantener la integridad medular,
con informacion a tiempo real, y per-
mite cambios en la toma de decisio-
nes que mejoran el prondstico funcio-
nal en este tipo de cirugias.

102.

Utilidad del estudio neuro-
fisiolégico en los sindromes
del estrecho toracico: resultados
pre, intra y posquirtirgicos
Fernandez Sanchez V?, Postigo Pozo MJ?,

Dominguez Pdez M?, Segura M?,
Diaz E?, Cuadros M®

2Hospital Regional Universitario de Mdlaga.
PHospital Vithas Parque San Antonio. Malaga.

Introduccion. El sindrome del estrecho
toracico neurégeno verdadero descri-
be a un grupo de trastornos que suce-
den cuando se comprime, irrita o da-
fia el plexo braquial en la zona baja
del cuello y toracica alta. Los hallazgos
neurofisiolégicos al diagndstico son
controvertidos, asi como los resultados
posquirlirgicos, ya que parece que
tras la cirugia se alivia el dolor, pero
la mejoria motora y de los resultados
de los estudios neurofisiolégicos seria
minima. Objetivo. Describir los hallaz-
gos neurofisiolégicos al diagndstico,
durante la cirugia descompresiva y
posquirtrgicos. Pacientes y métodos.
Estudio descriptivo prospectivo de una
serie de 16 pacientes con sindrome
del estrecho toracico neurégeno ver-
dadero tratados quirGirgicamente por
nuestro grupo durante el periodo
2016-2019. Resultados. Los hallazgos
neurofisiolégicos prequirtrgicos fue-
ron consistentes con la bibliografia,
segun el grado de estrecho tordcico:
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-
cion de las mismas del nervio cubital,
ausencia o reduccién de la amplitud
del nervio cutaneo antebraquial me-
dial, radiculopatia crénica C8-D1. La
monitorizacién neurofisioldgica intra-
operatoria sirvié de guia al cirujano
durante la intervencién, ayudando a
identificar las estructuras y previnien-
do ulterior estiramiento/dafio del ple-
xo braquial. Después de un afio de
media de seguimiento, el dolor habia
mejorado en la mayoria de los pa-
cientes y los resultados en los estu-
dios neurofisiolégicos habian mejora-
do en un 60% de ellos. Conclusién.
Los estudios neurofisioldgicos pueden
ayudar no sélo en el diagnéstico del
sindrome del estrecho toracico neurd-
geno verdadero, sino que son de gran
ayuda intraoperatoriamente para ob-
tener mejores resultados postopera-
torios clinicos y neurofisioldgicos.

103.

Plasticidad cerebral y epilepsia:
métodos neurofisioldgicos en
prehabilitacion del lenguaje.
A propdsito de un caso
Fernandez Sanchez V, Postigo Pozo MJ,
Serrano P, Ros B, Ibafiez G; Unidad

Multidisciplinaria de Epilepsia Refractaria
de Malaga

Hospital Regional Universitario de Malaga.

Introduccion. La plasticidad cerebral
se refiere 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 estimulacién eléctrica direc-
ta inhibitoria y desarrollando areas
corticales con un programa intensivo
de estimulacion de esas areas (preha-
bilitacién). De esta manera, se podrian
realizar resecciones en zonas previa-
mente elocuentes y remodelar las re-
des potencialmente epileptégenas.
Caso clinico. Paciente de 17 afios con
tumor disembrioplasico neuroepitelial
en la regién temporoparietal izquier-
da, con epilepsia refractaria en tra-
tamiento médico. RM funcional del
area del lenguaje de Wernicke coinci-
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dente con la lesién. En un primer
tiempo, se realizé mapeo cortical des-
pierto para localizar el drea del len-
guaje motor y sensitivo, que coincidia
en parte con el tumor que debia extir-
parse. Se colocd una manta de elec-
trodos subdurales, se registré electro-
corticografia y se dejé implantada pa-
ra realizar la estimulacién eléctrica
crénica durante una semana con pe-
riodos de entrenamiento del lenguaje
intensivo. En un segundo tiempo qui-
rrgico, se objetivd la disminucién de
actividad epileptégena, se retiré la
manta y se realizd mapeo despierto,
comprobandose que no se producian
crisis con la estimulacién y que el len-
guaje no aparecia en las zonas previa-
mente identificadas, por lo que se
procedid a la extirpacién del tumor. El
paciente permanece sin crisis y sin dé-
ficits del lenguaje al afio de la cirugia.
Conclusion. La estimulacion eléctrica
cronica inhibitoria combinada con un
programa de rehabilitacién del len-
guaje intensivo es una técnica util en
la cirugia de epilepsia.

104.

Disrafismo espinal infantil:
monitorizacién intraoperatoria
neurofisiolégica en un hospital
pediatrico

Carrasco Méndez CA, L6pez Esteban P,
Rivero Martin B, Hinojosa-Mena Bernal J

Hospital General Universitario Reina Sofia;
Murcia. Hospital Infantil Universitario Nifio
Jesus; Madrid.

Introduccion. El término ‘disrafismo
espinal’ comprende un grupo hetero-
géneo de malformaciones congénitas
de la médula espinal caracterizado
por una alteracién en la fusién de las
estructuras neurales, dseas y mesen-
quimatosas de la linea media. Se reco-
mienda que el tratamiento quirdrgico
se realice con monitorizacién neurofi-
sioldgica intraoperatoria para evitar
la traccién y compresién del cono me-
dular y las raices sacras. Pacientes y
métodos. Estudio descriptivo retros-
pectivo de los pacientes intervenidos
con diagndstico de disrafismo espinal
por el Servicio de Neurocirugia con el
Servicio de Neurofisiologia en el Hos-
pital Universitario Nifio Jests de Ma-

drid entre los afios 2007 y 2018. Re-
sultados. Del total de las monitoriza-
ciones neurofisioldgicas intraoperato-
rias realizadas con el Servicio de Neu-
rocirugia, el 51,19% fueron cirugias de
disrafismo espinal (44,18% nifias y
55,82% nifios). Edad media: 6,58 afios.
Tipo de malformacidon mas frecuente:
lipomielomeningocele con médula
anclada. Desde 2007 se ha producido
un incremento progresivo del nimero
de cirugias monitorizadas, dependien-
do de la demanda del Servicio de Neu-
rocirugia. En el 93,03% de las cirugias
no se registraron cambios neurofisio-
|6gicos intraoperatorios y en el 6,97%
se registraron cambios neurofisioldgi-
cos leves, sin cumplir criterios de alar-
ma. Conclusion. Destaca la importan-
cia de la monitorizacién neurofisiol6-
gica intraoperatoria en cirugias de
disrafismo espinal, que permite mo-
nitorizar en tiempo real la funcién
nerviosa durante la intervencién, mo-
dificar ciertas actitudes y evitar posi-
bles lesiones neurolégicas, disminu-
yendo la morbilidad, mejorando las
estrategias y permitiendo cirugias mas
agresivas. La demanda de este tipo
de técnicas es progresivamente ma-
yor a lo largo de los afios. Es impor-
tante un equipo con personal entre-
nado experto en este tipo de técnicas,
unos protocolos establecidos y una es-
trecha colaboraciéon multidisciplinar.

105.

Importancia de la monitorizacion
intraoperatoria neurofisiolégica
en la endarterectomia carotidea:
estudio retrospectivo

Miré Andreu A?, Lopez Bernabé R®,
L6pezJ<, Shah A€, Cho S¢, Nguyen V¢, Lee L*

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

Introduccion. La monitorizacion intra-
operatoria neurofisiolégica (MION) es-
ta constituida por un conjunto de téc-
nicas neurofisioldgicas intraquirdrgi-
cas dirigidas a evitar el riesgo de défi-
cit neurolégico postoperatorio. Per-
miten alertar al cirujano del riesgo de
dafio irreversible del sistema nervio-

so, obligandolo a realizar una inter-
vencion rapida que la revierta. La en-
darterectomia carotidea es un proce-
dimiento quirdrgico dirigido a extirpar
las placas ateromatosas de la luz de la
arteria carétida (comun, interna o ex-
terna), restableciendo el flujo sangui-
neo. Objetivo. Conocer la modalidad
mds sensible para la monitorizacién,
el procedimiento intraquirdrgico con
mas riesgo lesivo, la maniobra com-
pensadora mas utilizada y la presen-
cia 0 no de secuelas neuroldgicas al
alta y después de varios meses. Pa-
cientes y métodos. Estudio observa-
cional y retrospectivo de 84 pacientes
sometidos a endarterectomia caroti-
dea desde febrero de 2016 a 2018.
Todos los pacientes fueron monitori-
zados con al menos tres modalidades
de estudios neurofisioldgicos. Resul-
tados. De los 84 pacientes, 13 presen-
taron cambios durante la MION. Los
estudios mas 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 mas peligroso de la
intervencidn (76,9%). Sélo un pacien-
te mantuvo los cambios al cierre qui-
rdrgico. La pardlisis facial ipsilateral
transitoria fue el déficit neuroldgico
postoperatorio mas observado. Con-
clusion. La MION es (til y fundamen-
tal para la prevencién de déficit neu-
rolégico postoperatorio en la endar-
terectomia carotidea. Es basico una
comunicacién fluida entre cirujano,
anestesista y neurofisiélogo. Los poten-
ciales evocados somatosensitivos son
primordiales; sin embargo, la MION
debe aportar la maxima informacién
posible, propdsito que se alcanza con
el uso de técnicas multimodales. De
forma casual se observé una marcada
incidencia de paralisis facial ipsilateral
reversible, de probable origen com-
presivo, por la traccién con los sepa-
radores en el campo quirdrgico sobre
el nervio facial.
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POTENCIALES EVOCADOS

106.

Analisis de los componentes
ERG en condiciones fotdpicas
bajo sedacidn y estimulacion
cromatica en poblacion pediatrica

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

Hospital Universitario Virgen Macarena.
Sevilla.

Introduccion. El estudio oftalmoldgi-
co en la edad pedidtrica es fundamen-
tal para valorar la agudeza visual y
diagnosticar procesos como distrofias
retinianas, malformaciones y tumo-
res como el retinoblastoma. Objetivo.
Valorar los parametros ERG (esencial-
mente latencia y amplitud) en condi-
ciones fotépicas con flashes de distin-
ta longitud de onda en ojos sanos en
un intento de establecer valores de
referencia y comparar con ojos con
patologia. Pacientes y métodos. Estu-
dio descriptivo retrospectivo de una
muestra de sujetos pediatricos meno-
res de 4 afios y con sospecha diagnds-
tica de baja vision, distrofia o retino-
blastoma, atendidos por la Unidad de
Neurofisiologia Clinica y Oftalmologia
en quiréfano desde junio de 2017. El
ERG se realizd tras la exploracién of-
talmoldgica, bajo efecto anestésico
con sevofluorano y estimulo con flash
blanco, rojo, azul y verde en condicio-
nes fotdpicas. Para la comparacién de
valores de referencia se han seleccio-
nado aquellos ojos sin evidencia de
afectacién oftalmoldgica. Resultados.
Muestra de 17 pacientes, con una
edad media de 9 meses, clasificados
por ojo sano (n = 14) y ojo patoldgico
(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 A18,07, latencia B 39,5, ampli-
tud A 28,94, amplitud B 103,25. A ma-

yor edad, la latencia disminuye y la
amplitud aumenta. Conclusién. Se ob-
serva un aumento de latencia en los
estimulos azul y verde respecto al
blanco, siendo similar con el estimulo
rojo. Esta diferencia es mas marcada
en ojos patoldgicos. Ha de tenerse en
cuenta que la muestra es pequefia,
por lo que resulta necesario realizar
estas estimulaciones en otros centros
que dispongan del material para ob-
tener un mayor nimero de resultados
y llegar a consenso colectivo sin olvi-
dar la necesidad de adaptacion de es-
tos resultados a cada poblacién.

107.

Potenciales evocados midgenos
vestibulares en el tratamiento
con gentamicina intratimpanica
en la enfermedad de Méniére

Rocio Martin E, Wix Ramos R, Luque
Cardenas C, Delis Gdmez S, Pastor Gomez J

Hospital Universitario La Princesa. Madrid.

Introduccion. La enfermedad de Mé-
niere se caracteriza por hipoacusia
fluctuante, acufenos y vértigo. Estos
pacientes pueden presentar crisis de
vértigo incapacitante refractario a tra-
tamiento médico. La gentamicina in-
tratimpanica (GI) tiene como finali-
dad producir una laberintectomia qui-
mica, siendo una alternativa eficaz a
la cirugfa. Objetivo. Evaluar la utilidad
de los potenciales evocados midge-
nos vestibulares (PEMV) para el con-
trol del tratamiento con gentamicina
intratimpanica. Caso clinico. Varén de
56 afios con enfermedad de Méniere
del oido izquierdo, de diez afios de
evolucién, con crisis de vértigo incapa-
citante refractarias a tratamiento mé-
dico y a corticoides intratimpanicos,
por lo que se administra gentamicina
intratimpanica en 2017. Se realizan
PEMV seriados al inicio de la enferme-
dad, antes y después de la adminis-
tracién de la gentamicina. Se registran
oPEMV en el parpado inferior contra-
lateral y cPEMV en el musculo ester-
nocleoidomastoideo ipsilateral con elec-
trodos de superficie. 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,
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promedio 200. Se obtuvieron los si-
guientes hallazgos en el oido sano (s) y
eneloidoafecto (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 pV); 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 (2,1/1,1pV);
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 pV); descenso de
amplitud de las respuestas izquierdas.
PEMV (25.06.2018): oPEMV-Ns-a (9,6/
0 ms); oPEMV-P s-a (13,9/0 ms); oPEMV-
amplitud s-a (4,1/0 pV); cPEMV-P13 s-a
(15,5/0 ms); cPEMV-N23 s-a (24,1/0 ms);
PEMV-amplitud s-a (298/0 pv); au-
sencia de respuestas izquierdas que
demuestran la eficacia de la ablacién
con gentamicina intratimpanica. Con-
clusion. Los PEMV son dtiles en la va-
loracién de la enfermedad de Méniere
tanto en fases tempranas como para
determinar la eficacia del tratamiento
con gentamicina intratimpanica, ya que
permite evaluar si se ha conseguido
la ablacion total.

108.

Valor diagnéstico del aumento
de amplitud de los potenciales
evocados midgenos vestibulares
Rocio Martin E, Wix Ramos R, Luque

Cardenas C, Delis Gomez S, Pastor Gémez J

Hospital Universitario La Princesa. Madrid.

Introduccion. Los potenciales evocados
midgenos vestibulares (PEMV) evaltian
laintegridad del arco reflejo vestibulo-
ocular (oPEMV) y del reflejo vestibulo-
cdlico (CPEMV). El objetivo es estudiar
el significado 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 significativo.
Se registrd oPEMV en el parpado infe-
rior contralateral y cPEMV en el muscu-
lo esternocleoidomastoideo ipsilateral
con electrodos de superficie. Se esti-
mulé 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 realizd ana-
lisis estadistico para muestras parea-

das con el programa SPSS. Se compa-
r6 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 afios,
que se clasificaron en dos grupos.
Grupo A: 75% de pacientes, con sin-
drome de dehiscencia del canal semi-
circular superior (SDCSS) confirmado
con TAC. Grupo B: 25% de pacientes,
sin alteraciones significativas en RM,
sin TAC. Resultados. Grupo A (lado
afecto/lado sano): oPEMV amplitud
(39,9+8,3/7,2+1,7 uV; p=0,009);
cPEMV amplitud (145,4 + 37,3 / 111,4
+ 26,8 pV; p = 0,511); en el 100% de
los pacientes con SDCSS, la amplitud
de oVEMP fue significativamente ma-
yor en el lado afecto que en el lado
sano (p = 0,009; U de Mann-Whitney),
y el resto de los parametros no mos-
traron diferencias estadisticamente sig-
nificativas. Grupo B (lado afecto/lado
sano): oPEMV amplitud (22,7 + 5,4 /
6,3 2,7 uV; p=0,33); cPEMV ampli-
tud (384+77/265+353uV; p=0,33);
en este grupo no se observaron dife-
rencias estadisticamente significativas
de la amplitud de los PEMV. Conclu-
sién. En pacientes con SDCSS se ob-
servé un aumento significativo de la
amplitud de los oPEMV del lado afec-
tado. Los PEMV han demostrado ser
una técnica til para el diagnéstico del
SDCSS.

109.

Retinopatia asociada a mutacion
del gen RET: a propdsito de un
caso

Guinovart Julidn A, De Francisco Moure J,

Ulloa Melo L, Almarcequi Lafita C,
Navarrete Navarro S, Romero Puertas F

Hospital Universitario Miguel Servet.
Zaragoza.

Introduccion. El sindrome MEN 2B es
una rara entidad clinica caracterizada
por la asociacién de carcinoma medu-
lar de tiroides, feocromocitoma y gan-
glioneuromatosis gastrointestinal. Pue-
de ser esporadico en un 50% de los
casos o familiar, con un patrén de he-
rencia autosémica dominante, con al-
to grado de penetrancia y expresion
variable. Caso clinico. Varén de 40
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afios, con antecedentes de miopia, vi-
tiligo, asma bronquial y diagnostica-
do en 2001 de un sindrome MEN 2B
con una mutacién RET germinal a raiz
del diagnéstico de esta enfermedad
en un hermano gemelo monocigoto.
Comenzd con un carcinoma medular
de tiroides en 2001, que precis6 una
tiroidectomia total y una suprarrena-
lectomia bilateral. En 2009 sufrié una
progresién pulmonar tratada median-
te recesion en cufia y, en 2017, una
progresién ganglionar y ésea tratada
inicialmente con vandetanib 300 mg/
dia y acido zoledrdnico, con respuesta
parcial, por lo que se sustituyd por ca-
bozantinib en septiembre de 2018.
Desde entonces, referia disminucion
de la agudeza visual bilateral. El her-
mano afecto fallecié con una impor-
tante disminucién de la agudeza vi-
sual sin un diagndstico preciso. Tras
ser valorado por Oftalmologia se soli-
citd un estudio electrofisioldgico de la
visién. Se realizaron potenciales evo-
cados visuales, ERG con damero (pat-
tern ERG) y de campo completo. Se
realizé un estudio etioldgico que in-
cluyé TC craneal y un andlisis de san-
gre con estudio de anticuerpos anti-
neuronales. En los potenciales evoca-
dos visuales se observd una disminu-
cién de la onda P100 (4-5 pV) y un
retraso de ésta (> 130 ms). No se ob-
tuvieron respuestas en el pattern ERG
en ambos ojos, asi como tampoco en
el ERG de campo completo. La TC cra-
neal y el andlisis de sangre fueron ne-
gativos. Conclusién. En este pacien-
te, una vez descartadas otras posibles
etiologfas, la mutacién en el gen RET
causante del sindrome MEN 2B po-
dria estar implicada en la retinopatia
desarrollada. Esto también se apoya-
ria en el hecho de que el hermano,
con su misma mutacién, sufrié una
importante disminucién de la agude-
za visual sin una causa aparente.
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110.

Enfermedad de segunda
motoneurona de origen
paraneoplasico: a propdsito
de un caso

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

Hospital Universitario Central de Asturias.
Oviedo.

Introduccion. La enfermedad de se-
gunda motoneurona de origen para-
neoplasico es una entidad rara de ca-
racteristicas clinicas y electrofisioldgi-
cas todavia no bien definidas. Sus ras-
gos principales incluyen: evolucion sub-
aguda, progresion rapida, afectacién
0 no de primera motoneurona, distri-
bucién asimétrica en miembros supe-
riores, clinica neuroldgica no motora
afiadida, inflamacién del liquido cefa-
lorraquideo y respuesta a inmunote-
rapia. Caso clinico. Mujer de 67 afios,
en estudio por debilidad muscular de
predominio en miembros superiores.
Valorada previamente en otro hospi-
tal sin hallazgos relevantes, es remiti-
da un mes mas tarde a nuestro centro
por progresion clinica. Se evidencian
signos de sequnda motoneurona (fas-
ciculaciones y atrofia), con estudios
neurofisiolégicos compatibles con di-
cha sospecha. Pruebas de laboratorio
orientan a un origen paraneopldsico,
por lo que se inicia inmunoterapia y
recibe el alta tras una leve mejoria.
Un nuevo empeoramiento (con afec-
tacion respiratoria) motiva el reingre-
so, que termina en su fallecimiento
(cinco meses tras el inicio de la enfer-
medad). La electroneurografia mues-
tra caidas de amplitud en los troncos
motores de miembros superiores, con
predominio derecho, sin blogueos de
conduccién. La electromiografia obje-
tiva un patrén neurégeno subagudo-
crénico con denervacion en muscula-
tura dependiente de raices C4-D1 bila-
terales. Potenciales evocados motores
y somatosensoriales fueron normales.
Se realizd un rastreo tumoral comple-
to, que resultd infructuoso. Unicamen-
te la resonancia magnética evidencié
una alteracion de sefial en cordones
anteriores, compatible con mielitis. La
autopsia confirmé la enfermedad de
motoneurona inferior en el contexto

de una mielitis inflamatoria de posi-
ble origen paraneopldsico. Conclusién.
La enfermedad de segunda motoneu-
rona paraneopldsica es una patologia
infrecuente, de rdpida evolucién y
posible desenlace fatal. Los estudios
neurofisiolégicos resultan esenciales
en la adecuada filiacién del cuadro,
permitiendo un inicio precoz del tra-
tamiento y mejorando el prondstico.

.

Potenciales evocados motores
en estimulacién magnética
transcraneal repetitiva para
pacientes con ictus motor
Guerrero Solano JL?, Ballesta Garcia M@,
Ayo Martin 02, Pardal Ferndndez JM?,

Segura Martin T2, Godes Medrano B?,
Pastor Espuig C°

2Hospital General Universitario de Albacete.
®Hospital Universitario de la Ribera. Alzira,
Valencia.

Introduccion. La estimulacién magné-
tica transcraneal repetitiva (EMTr) a
bajas frecuencias como tratamiento
rehabilitador del déficit motor de la
extremidad superior tras un ictus en
su fase crénica es una herramienta
ampliamente aceptada. La efectividad
de esta herramienta para recuperar
la funcionalidad motora se cuantifica
con herramientas clinicas. La estima-
cién de parametros neurofisioldgicos
para evaluar la respuesta, o bien co-
mo método predictivo de ésta, no se
ha establecido porque no cuenta con
suficiente evidencia. Pacientes y mé-
todos. Se describe la evolucidn clinica
y neurofisioldgica de una serie de 11
pacientes en fase crénica de un ictus y
déficit motor de la extremidad supe-
rior, todos ellos en fase de meseta en
su curva de recuperacion, 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 sesién en un solo
tren de 20 minutos de duracién. Se
estimaron el umbral motor en reposo
en ambas manos, asi como la ampli-
tud y latencia del potencial evocado
motor en la mano afectada. Resulta-

dos. No se reporté efecto adverso al-
guno en ninguno de los pacientes. En
nueve pacientes se obtuvo una clara
mejoria clinica tras finalizar su ciclo de
sesiones, la mejoria 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 mejorfa no significati-
va. En todos se encontré una disminu-
cién 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 disminucién de su latencia.
Conclusién. 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 evaluacién de respues-
ta al tratamiento rehabilitador con
EMTr en pacientes con déficit motor
de extremidad superior tras un ictus
en fase crénica.

12.

Caracterizacion de un sistema
de estimulacion transcutanea
de nervio vago mediante
potenciales evocados

Garcia de Gurtubay Galligo 12,
Larraya JI°, Lopez MA®, Cortina I®

2Complejo Hospitalario de Navarra.
Pamplona. ® Walden Medical Neuro Digital
Therapies. Gijon.

Introduccion. La estimulacién del ner-
vio vago es efectiva es la prevencién y
tratamiento de diversos trastornos. La
estimulacién no invasiva del vago es-
ta limitada por su pobre accesibilidad
y en la prdctica se reduce a hacerlo en
el cuello, donde precisa intensidades
elevadas, o sobre el pabellén auricu-
lar. Objetivo. Disefiar un sistema de
estimulacién no invasiva del nervio
vago en territorio auricular y objetivar
mediante potenciales evocados la efec-
tividad de los parametros (umbrales,
intensidad, duracién, frecuencia, for-
ma de onda), topografia, geometriay
tipo de electrodo de estimulacidn, pa-
ra posteriormente integrarlos en un
dispositivo portdtil e inaldambrico. Su-
jetos y métodos. Se disefian 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 superficies (12-78 mm?)
combinan geometrias de estimula-
cién sobre uno o mas de estos territo-
rios: cymba conchae, cavum, zonas
del conducto auditivo externo (CAE),
[6bulo y trago. Se realizan potenciales
evocados con rangos de intensidad
de 0-11 mA, frecuencia de 1-30 Hz, du-
racién de 100-200 s, 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 maximas. Los parame-
tros optimos del estimulo eléctrico
para evocar un potencial evocado son:
intensidad umbral x 2; frecuencia: 3 Hz;
duracién: 100 ps. Se obtienen poten-
ciales evocados con frecuencias inclu-
so de 30 Hz, aunque precisa prome-
diacién mediante grand average. No
se obtienen potenciales evocados es-
timulando el I6bulo o con distancia
entre electrodos inferior a 3 mm, dis-
positivos rigidos no personalizados y
otras. Los electrodos de titanio si ge-
neran potenciales evocados. Conclu-
sion. Se da por buena la topografia y
geometria de aquellos estimuladores
que evocan potenciales evocados. Da-
do que éstos se atribuyen a potencia-
les postsinapticos del ganglién supe-
rior o yugular y nicleo del tracto soli-
tario, donde confluyen, entre otras, fi-
bras de la rama auricular del vago, se
objetiva que son efectivos y pueden
implementarse en el dispositivo.

13.

Manejo del dolor radicular
refractario con estimulacion
magnética transcraneal:
caso clinico

Guede Guillén'Y, Prieto Montalvo J,
Ruiz Juretschke F

Hospital General Universitario Gregorio
Marafién. Madrid.

Introduccion. La estimulacién magné-
tica transcraneal repetitiva (EMTr) es
una técnica no invasiva de estimula-
cién cerebral en auge como alternati-
va no farmacolégica para el tratamien-

to del dolor crénico. Se presenta un
caso con dolor radicular refractario,
tratado con EMTT tras varios fracasos
terapéuticos previos. Caso clinico.
Muijer de 59 afios cuyas pruebas de
imagen, en su primera consulta, reve-
laron un neurinoma en la raiz S1 iz-
quierda como causa de dolor radicu-
lar. Se intervino quirirgicamente en
dos ocasiones, sin mejoria clinica. El
tratamiento farmacoldgico en dosis
maximas manejado en la Unidad del
Dolor tampoco fue efectivo. Posterior-
mente, se tratd con un estimulador
medular epidural, que se retird por
falta de resultados. En este punto, se
valoré tratamiento con EMTr para
manejo del dolor. Tras localizar me-
diante neuronavegacion el area corti-
cal primaria correspondiente a la pier-
na izquierda, se realizd un primer ci-
clo de tratamiento con protocolo acti-
vador sobre dicha area. Se obtuvo
mejoria clinica y control del dolor, no
sélo en reposo, sino también funcio-
nalmente durante la marcha. Un mes
tras terminar el primer ciclo, se pro-
dujo un retorno progresivo al estado
clinico previo, por lo que se decidié
probar un segundo ciclo de tratamien-
to, con nueva mejoria del dolor y de
la capacidad funcional. Tras estos re-
sultados, se decidié la implantacion de
un estimulador cortical subdural loca-
lizado en el drea motora primaria de-
recha de la pierna, con lo que la pa-
ciente permanece actualmente pauci-
sintomatica y plenamente funcional.
Conclusién. Si bien existe mdltiple bi-
bliografia que sustenta los beneficios
de la EMTr en el tratamiento del dolor
neuropatico, la busqueda especifica
del dolor radicular, y en particular en
miembros inferiores, arroja pocos re-
sultados. La buena evolucién de la pa-
ciente hace necesaria una mayor mues-
tra de casos con este perfil para con-
trastar resultados y ampliar las posibi-
lidades terapéuticas en este tipo de
€asos.
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4.

Nuevos métodos de analisis
de potenciales evocados
visuales multifocales
Boquete Vazquez L,

Miguel Jiménez JM, Amo Usanos C

Universidad de Alcala. Alcala de Henares,
Madrid.

Introduccion. Es conveniente investi-
gar nuevos métodos de andlisis de los
registros multifocales: electrorretinogra-
ma multifocal (ERGmf) y potenciales
evocados visuales multifocales (PEVm).
Objetivos. Evaluar la capacidad diag-
nostica de ERGmf y PEVm( utilizando
técnicas avanzadas de tratamiento di-
gital de sefiales, en las enfermedades
de glaucoma y esclerosis mdltiple, y
desarrollar herramientas informaticas
que faciliten la toma de decisiones en
el dmbito clinico e investigador. Pa-
cientes y métodos. Se han aplicado
nuevos algoritmos para el filtrado de
sefiales de ERGmf (sistema de adqui-
sicion Roland Retiscan) y PEVmS (sis-
tema de adquisicién VERIS software
5.9, Electro-Diagnostic Imaging), ba-
sados en la transformada wavelet y
descomposicién en modo empirico.
Se ha estudiado la capacidad de nue-
vas caracteristicas de los registros pa-
ra aumentar la capacidad de discrimi-
nacién entre pacientes y controles y
se han ensayado métodos de clasifi-
cacién automdticos basados en redes
neuronales para la realizacion del diag-
nostico. Resultados. En el diagnéstico
de glaucoma, a partir de registros de
PEVmf con la utilizacién de la trans-
formada wavelet se consiguen valo-
res de area bajo la curva de 0,83. El
analisis de registros de PEVmf, filtra-
dos con el método de descomposi-
cién en modo empirico y un clasifica-
dor neuronal, permite distinguir pa-
cientes con diferente riesgo de escle-
rosis multiple (sindrome radioldgico
aislado, sindrome clinico aislado). En
el diagndstico de glaucoma a partir
de ERGm(, la utilizacién 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-
cién en modo empirico y realizando la
correlacion de las sefiales filtradas con

una base de datos de referencia, se
consiguen valores de drea bajo la cur-
va de 0,90 en el diagndstico de escle-
rosis multiple. Conclusién. Aunque en
general las bases de datos utilizadas
son reducidas, la aplicacién de nue-
vas técnicas de procesado digital de
sefial en el andlisis de registros multi-
focales permite aumentar la capaci-
dad discriminante en el diagndstico
de glaucoma'y esclerosis multiple.

SUENO

15.

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

Avila Lesmes AJ, Jiménez Jurado GM,
Aguilar Anddjar M, Menéndez de Ledn C

Hospital Universitario Virgen Macarena.
Sevilla.

Introduccion. El trastorno de conduc-
ta del suefio REM (TCSR) es una para-
somnia con ausencia de atonfa mus-
cular, que se acompafa de movimien-
tos bruscos y violentos de las extremi-
dades en relacién con suefios agresivos.
Su etiologia es variable. La demencia
por cuerpos de Lewy (DLB) es la terce-
ra causa mas frecuente de demencia,
cuya clinica tipica es deterioro cogniti-
vo rapidamente progresivo y la pre-
sencia de TCSR, que puede manifes-
tarse previo o simultdneamente con
la demencia. Objetivo. Analizar y des-
cribir los pacientes que desarrollan DLB
tras diagnéstico previo de TCSR y va-
lorar la relacién temporal entre ellas,
su evolucién y las caracteristicas del
polisomnograma, analizando eficien-
ciay estructura. Pacientes y métodos.
Estudio descriptivo retrospectivo de
una muestra obtenida en la consulta
de suefio desde 2012. Se selecciona-
ron pacientes que cumplian criterios
diagndsticos de TCSR y que posterior-
mente desarrollaron DLB. Las variables
estudiadas fueron edad, sexo, inicio
de la sintomatologia neuroldgica, fe-
cha de diagnéstico tanto de DLB co-
mo de TCSR, polisomnogramay SPECT.
Resultados. Siete pacientes de 57 con
diagndstico previo de TCSR desarro-
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llaron DLB. La edad media de inicio de
sintomatologia de suefio fue de 66,14
afios, y la media para el diagndstico
de DLB, de 74,14 anos. La media del
tiempo hasta el diagndstico de pato-
logfa concomitante fue de 10,42 afios.
En relacién al polisomnograma, la efi-
ciencia de suefio 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 suefo fue: N1, 13,41%; N2,
36,78%; N3, 37,74%, y REM, 12,07%.
En relacién a la SPECT, el 80% de los
que realizaron |a prueba presentaban
alteracién en la captacién. Conclusio-
nes. El suefio REM sin atonia da la op-
cién de identificar la DLB en pacientes
con trastornos de los sintomas soma-
ticos, incluso antes de que cumplan
los criterios clinicos de DLB, de ahi la
importancia del PSG. Se necesitara un
seguimiento continuo para determi-
nar si estos pacientes se encuentran
en la etapa prodrémica de la DLB.

116.

Andlisis descriptivo de las
mioclonias aisladas de cabeza
y cuello en suefio REM

Jiménez Jurado GM, Gutiérrez Muhoz C,

Aguilar Anddjar M, Moreno Castro G,
Menéndez de Ledn C

Hospital Universitario Virgen Macarena.
Sevilla.

Introduccion. Las mioclonias aisladas
de cabeza y cuello son movimientos
bruscos de corta duracién que apare-
cen en suefio REM. Aunque se consi-
deran fisioldgicas, se desconoce su pre-
valencia, incidencia y posible implica-
cién prondstica. Objetivo. Describir y
cuantificar las mioclonias cervicales
durante el suefio REM en una mues-
tra formada por sujetos sanos y pa-
cientes con las principales patologias
de sueno. Sujetos y métodos. Estudio
descriptivo retrospectivo en 500 suje-
tos de dos unidades de suefio de Sevi-
Ila. Criterio de inclusion: tener > 34 min
de suefio REM. Se estudiaron varia-
bles demograficas (edad, sexo, ante-
cedentes y formacos) y variables poli-
somnograficas (eficiencia, tiempo to-
tal REM, tiempo relativo REM, nime-
ro total de mioclonias e indice de mio-
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clonias). Se clasificaron las mioclonias
en funcién de la traduccién en el re-
gistro (s6lo se observa artefacto EEG o
se acompafna de movimiento, dura-
cién medida en el artefacto del men-
tén), tipo de movimiento (flexion, ex-
tension, lateralizacion) e intensidad
(sélo movimiento, arousal, cambio de
fase, despertar). Resultados. 363 su-
jetos con un tiempo en REM > 34 min,
62,25% tenian mioclonias. En pacien-
tes con benzodiacepinas eran menos
frecuentes que en pacientes sin ellas
(b = 0,001). Las mioclonias implica-
ban en su mayoria sélo movimientos
de cabeza o cuello (55%), lateraliza-
cién (44,2%) y sin afectacion en la ar-
quitectura del suefio (59,8% s6lo mo-
vimiento). No se hallaron diferencias
significativas entre sexo, pero si en la
edad, siendo mas frecuentes en suje-
tos menores de 50 afios (p = 0,002).
Conclusién. Las mioclonias cervicales
en suefio REM son mas frecuentes en
menores de 50 afios y se objetivan en
sujetos sanos y en pacientes con pato-
logia de suefio. El indice medio en su-
jetos sanos es de 2,84, representados
por movimiento de lateralizacién sin
afectar a la estructura de suefio y con
una duracién media de 0,67 s. Cree-
mos que se trata de una entidad con
suficiente relevancia como para plan-
tear en un futuro su introduccién en
la Clasificacién Internacional de Tras-
tornos del Suefio, como entidad pro-
pia 0 como variante de la normalidad.

17.

Enfermedad de Parkinson
y trastornos del suefo.

Delis Gdmez S, Rocio Martin E, Wix Ramos R

Hospital Universitario La Princesa. Madrid.

Introduccion. Los trastornos del sue-
fio son un problema frecuente en la
enfermedad de Parkinson (EP) idiopa-
tica. La causa subyacente se relaciona
con la propia degeneracién de estruc-
turas dopaminérgicas y no dopaminér-
gicas, asi como al efecto del propio
tratamiento antiparkinsoniano y otras
posibles comorbilidades asociadas. Ob-
jetivo. Determinar la patologia de sue-
fio asociada y sus caracteristicas en
pacientes con EP idiopatica. Pacientes
y métodos. Estudio retrospectivo de 21

pacientes con EP idiopatica derivados
a nuestra Unidad de Suefio entre los
afios 2012-2019. Todos fueron some-
tidos a un estudio de polisomnografia
nocturna y seguimiento clinico (histo-
ria clinica electrénica). El diagndstico
de los trastornos del suefio descritos
se realizd de acuerdo con los criterios
de la ICSD-IIl. Resultados. Se encon-
traron 21 pacientes (14 hombres y 7
mujeres) con una edad media de
68,3 afios (rango: 54-82 afios). En 15
pacientes (71,4%) se diagnosticé un
sindrome de apnea/hipopnea del sue-
fio (SAHS) moderado o grave, inician-
dose tratamiento con CPAP en todos
ellos, pero la respuesta y buena adhe-
sion al tratamiento fue posible en s6-
1010 (66,7%) de los casos. El segundo
trastorno del suefio mas frecuente
fue el trastorno de la conducta duran-
te el suefio REM (n = 11; 52,3%), con
una buena respuesta y adhesion al
tratamiento con clonacepam o mela-
tonina en seis casos (54,5%). En 11 pa-
cientes (52,3%) se observd 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 crénico moderado-
grave. Tres pacientes (14,3%) cum-
plian criterios de sindrome de piernas
inquietas). Conclusién. La EP idiopati-
ca puede asociarse a diferentes sinto-
mas y trastornos del suefio. En esta
serie, la patologia mas frecuente fue
el SAHS moderado-grave, seqguido del
trastorno de la conducta durante el
suefio REM. El insomnio crénico, el
sindrome de piernas inquietas y sinto-
mas como la excesiva somnolencia diur-
na también fueron muy frecuentes.

18.

Parametros madurativos en
neonatos sanos: analisis de
los arousal durante el suefio

Merino Andreu M, Naranjo Castresana M,
Aguilar Amat-Prior MJ, Escobar
Montalvo JM, Herrdez Sanchez E,
Pastor Romero B, Guzman Méndez M
Hospital Universitario La Paz. Hospital

Universitario Central de la Defensa Gémez
Ulla. Madrid.

Introduccion. La capacidad de alerta

durante el suefio, reflejada en los arou-
sal, es una parte fundamental del mis-
mo y puede tener consecuencias clini-
cas (apneas, muerte stbita, 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 maduracion. 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-
grafia 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 suefio y en relacién con
la edad gestacional y la edad cronolé-
gica. Resultados. No se aprecian dife-
rencias en la cantidad de arousal en
funcién de la prematuridad, pero se
ha objetivado que los neonatos a tér-
mino tienden a presentar mas arousal
espontaneos (p = 0,08), no provoca-
dos por apneas/hipopneas. Ademds,
las alertas en suefio REM tienen una
relacién directa con la maduracion ce-
rebral, reflejada en la edad cronolégi-
cay en la edad posmenstrual (coefi-
ciente de correlacién, r = 0,262; p =
0,04). Conclusién. La capacidad de
alerta espontanea durante el suefio
tiene una relacién directa con el gra-
do de maduracién cerebral en recién
nacidos, muy evidente en el transcur-
so del suefio REM. La menor capaci-
dad de alerta durante el suefio en los
neonatos mas inmaduros, con dife-
rente patogénesis segln la fase del
suefio y su origen, podria explicar al-
gunos mecanismos que favorecen el
sindrome de muerte subita del lactan-
te e identificar posibles victimas.

19.

Medicion comparativa de
parametros de sueiio con
diferentes herramientas:
estudio preliminar

Revilla Aparicio A, Porcacchia P, Pujol
Congregado M, Palomar Simén FJ,
Gémez del Estal AL, Vazquez Rodriguez R

Hospital Universitario Virgen del Rocio.
Sevilla.

Introduccion. En el abordaje de los tras-
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tornos del suefio, gran parte de la in-
formacién se obtiene de la anamnesis
tras la cual se elabora una sospecha
diagndstica, pero en la mayoria de las
ocasiones van a necesitarse herramien-
tas que confirmen o descarten dicha
sospecha aportando datos mas obje-
tivos y comparables. La polisomnogra-
fia es la prueba de referencia para la
valoracién del suefio nocturno, pero
tiene un mayor coste y normalmente
menor disponibilidad que otras como
la actigrafia, el diario de suefio o los
cuestionarios, que aportan la ventaja
de permitir una valoracién mds pro-
longada en el tiempo de algunas ca-
racteristicas del suefio. Objetivo. Com-
parar la medicién de distintos para-
metros de suefio obtenidos mediante
actigrafia, diario de suefio y escala de
Pittsburgh para contribuir a su éptima
utilizacion en la consulta. Sujetos y
métodos. Se recogen variables demo-
graficas (edad, sexo, indice de masa
corporal) y los parametros de latencia
de suefio, tiempo en vigilia tras inicio
del suefio (WASO), tiempo total de
suefio y eficiencia de suefio en 24 su-
jetos sanos, mediante el uso de acti-
grafiay diario durante tres dias, diario
de suefo durante 15 dias y cuestiona-
rio de Pittsburgh. Posteriormente se
realiza un analisis estadistico compa-
rando las medias de las distintas va-
riables mediante la prueba t de Stu-
dent para valorar la significaciéon de
las diferencias. Resultados. Se observa
una diferencia estadisticamente signi-
ficativa (p < 0,05) del WASO recogido
con actigrafia frente al diario de sue-
fio tanto de tres como de 15 dias, del
tiempo total de suefio recogido con
actigrafia frente al diario de suefio de
15 dias, y de la eficiencia recogida con
actigrafia frente al diario de suefio de
tresy 15 dias y la escala de Pittsburgh.
Conclusion. Las herramientas subjeti-
vas (diario de suefio de tres y 15 dias y
escala de Pittsburgh) tienden a sobre-
valorar la calidad del suefio en térmi-
nos de tiempo total de suefio, WASO
y eficiencia del suefio. Los valores mas
bajos de latencia de suefio se obtie-
nen con la actigraffa.

120.

Desempeiio cognitivo en
pacientes con sindrome de
apnea/hipopnea del suefio

Ng Guzman DK, Gonzdlez Garcia JA,
Pérez Gémez J, De Francisco Moure J,
Romero Puertas MF, Almarzegui Lafita C,
Sanchez Garrigés E

Hospital Universitario Miguel Servet.
Zaragoza.

Introduccion. Existen publicaciones que
relacionan diversos trastornos del sue-
fio con un peor desempefio cognitivo.
Entre los factores que podrian expli-
car desde un punto de vista fisiopato-
I6gico dicha asociacidn estan las alte-
raciones sintomdticas derivadas de un
suefio inadecuado, cambios en la ar-
quitectura del suefio y la hipoxia in-
termitente. Estos tres factores estan
presentes en los pacientes con sindro-
me de apnea/hipopnea del suefio
(SAHS). Objetivo. Evaluar el desem-
pefio cognitivo en los pacientes con
SAHS. Sujetos y métodos. Muestreo
por conglomerados de pacientes adul-
tos que se sometieron a una polisom-
nografia en el Servicio de Neurofisio-
logia Clinica 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
desempefio cognitivo se midiéd me-
diante la puntuacién total del proto-
colo de evaluacién cognitiva de Mon-
treal (MoCA). Se estudié el impacto
que diversas variables demograficas,
la gravedad del SAOS vy la alteracién
oximétrica tuvieron en el desempefio
cognitivo. Resultados. Se observa una
mayor proporcion de sujetos con alte-
racién del desempefio cognitivo en el
grupo de pacientes que presentaron
SAHS. La proporcién de pacientes con
desempefio cognitivo alterado aumen-
taba con la edad. A partir de los 65
afios, el impacto de la edad fue ma-
yor en la proporcién de pacientes con
SAHS que presentaron alteracién cog-
nitiva en comparacién con los pacien-
tes que presentaron otros diagndsti-
cos. El sexo femenino y la gravedad
del SAHS fueron otros factores asocia-
dos a una mayor proporcién de suje-
tos con alteracion del desempefio cog-
nitivo con SAHS. Conclusion. Los pa-
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cientes con SAHS presentan una ma-
yor probabilidad de alteracién cogni-
tiva que los sujetos que no presentan
esta patologia.

121.

Arquitectura del suefio y
desempeiio cognitivo de
pacientes con sindrome de
apnea/hipopnea obstructiva
del suefo

Gonzalez Garcia JA, Ng Guzman DK,
Pérez Gémez J, De Francisco Moure J,
Romero Puertas MF, Almarzegui
Lafita C, Sdnchez Garrigds E

Hospital Universitario Miguel Servet.
Zaragoza.

Introduccion. Existen publicaciones que
relacionan diversos trastornos del sue-
fio con un peor desempefio cognitivo.
Entre los factores que podrian expli-
car desde un punto de vista fisiopato-
I6gico dicha asociacion estan las alte-
raciones sintomaticas derivadas de un
suefio inadecuado, cambios en la ar-
quitectura del suefio e hipoxia inter-
mitente. Estos tres factores estan pre-
sentes en los pacientes con sindrome
de apnea/hipopnea obstructiva del sue-
fio (SAHS). Objetivo. Evaluar el im-
pacto de la arquitectura del suefio en
el desempefio cognitivo en los pacien-
tes con SAHS. Sujetos y métodos. Mues-
treo por conglomerados de pacientes
adultos que se sometieron a una poli-
somnografia en el Servicio de Neuro-
fisiologia Clinica del Hospital Universi-
tario Miguel Servet entre mayo de
2018 y mayo de 2019. Muestra de 96
sujetos, divididos en dos grupos, se-
gun si la polisomnografia era o no in-
dicativa de SAHS. Desempefio cogniti-
vo medido mediante la puntuacién
total del protocolo de evaluacion cog-
nitiva de Montreal (MoCA), conside-
randose como alteracién cognitiva una
puntuacién < 25. Se estudié la posi-
ble asociacion entre la densidad de
las distintas fases del suefio y la pro-
porcién de sujetos con deterioro cog-
nitivo en la muestra total y en los gru-
pos con o sin diagndstico de SAHS.
Resultados. Disminucién en la densi-
dad del suefio de ondas lentas, au-
mento en suefio superficial y mayor
vigilia intrasuefio se asociaron con un

aumento del riesgo de presentar una
alteracién en el desempefio cognitivo
en pacientes con SAHS. Asi mismo,
una mayor edad y el sexo femenino
aumentan el riesgo de que la arqui-
tectura del suefio se asocie a un des-
empefio cognitivo alterado. Conclu-
sion. Arquitectura del suefio con den-
sidad de ondas lentas mas bajo, ma-
yor densidad de suefio superficial y
aumento de la vigilia intrasuefio se
asocian a un mayor riesgo de un des-
empefio cognitivo alterado en los pa-
cientes con SAHS.

122.

Eficacia de la terapia

cognitiva conductual

grupal en el insomnio crénico
Gonzales Zenteno SE, Martin Requena CA,
Mendoza Ortiz MJ, Pia Martinez CA,

Zubia Martin MA, Cordero Guevara JA,
Ruiz de Larrinaga Al

Hospital Universitario de Araba. Vitoria.

Introduccién. El insomnio crénico es
una patologia prevalente, definida co-
mo la dificultad para conciliar y man-
tener el suefio, 0 escasa calidad del
mismo, de al menos tres meses de du-
racién, que ocasiona disfuncién diur-
na y alteracién en la calidad de vida.
Como primer abordaje terapéutico, el
modelo neurocognitivo del insomnio
contempla estrategias de modificacién
de conducta y cambios en el estilo de
vida: terapia cognitiva conductual (TCC).
Objetivo. Evaluar la eficacia de la TCC
grupal basada en el indice de grave-
dad de suefio (ISI) y la eficiencia de
suefio en pacientes con insomnio cré-
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 diagnéstico de insomnio
crénico 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 suefio. Andlisis estadistico
descriptivo mediante distribuciones de
frecuencias para variables cualitativas,
y media + desviacion estandar, para
cuantitativas. La relacién entre variables
se analizd mediante pruebas de chi
cuadrado, y la correlacién, mediante
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el coeficiente 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 afios. Se observé una disminu-
cién significativa del ISI de 3,1 puntos
(p < 0,001), pasando la media de 17,3
+4,2a14,1+ 4,7 al final de la TCC. Al
comparar el ISI pre y posterapia de ca-
da paciente, se observé que el 40,5%
redujeron el grado de intensidad del
insomnio. Ademas, el 35% de insom-
nes mejoraron significativamente la
eficiencia de suefio (p < 0,001), lo que
se correlaciona de forma moderada y
significativa con la disminucién del ISI.
Conclusion. En nuestra experiencia, al
igual que en la bibliografia, los resul-
tados de la TCC grupal tienen un claro
impacto positivo en la sintomatologia
del insomnio crénico. Ante estos hallaz-
gos se sugiere la necesidad de realizar
un ensayo clinico con un grupo control.

123.

indice de desaturacion de
oxigeno como marcador

de la hipoxia intermitente

y su relacion con los factores
de riesgo cardiovascular

Mateo Montero RC, Gdmez Dominguez A,

Diaz Cid A, Sdez Landete |, Pedrera
Mazarro A, Martin Palomeque G

Hospital Universitario Ramén y Cajal. Madrid.

Introduccién. El sindrome de apnea/
hipopnea del suefio (SAHS) es muy
prevalente y se ha descrito una rela-
cién con varias enfermedades, entre
ellas las patologias cardiovasculares,
que son un grave problema de salud
publica. El mecanismo fisiopatoldgico
de esta asociacion se debe en gran
parte a la hipoxia intermitente, por lo
que es necesario su clasificacion y ca-
tegorizacién. En el momento actual,
en el diagnostico neurofisioldgico del
SAHS se utiliza el indice de apnea/hi-
popnea (IAH), que es un buen indica-
dor y medidor de la gravedad, pero
¢es un medidor adecuado de toda la
fisiopatologia del SAHS? iMide de ma-
nera directa la hipoxia intermitente?
¢Discrimina de manera adecuada el
grado de desaturacién? Objetivo. Eva-
luar el indice de desaturacion de oxi-
geno (IDO) como un marcador mas

36

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
realizé una polisomnografia nocturna
entre los afios 2017-2018, y en los que
se analizd la correlacion del T90, el
IDOy el IAH, y la relacién con factores
de riesgo cardiovascular. También se
valoraron otros factores como la obe-
sidad y la sintomatologia de los pa-
cientes. Resultados. Se dividié a los
pacientes en tres grupos segun 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 asintomaticos en vigilia. Hay
una correlacion lineal positiva ente el
IDOyel IAH (r=0,92) y entre el IAHY
T90 (r = 0,73), aunque de menor in-
tensidad. De los pacientes, 66 presen-
taron factores de riesgo cardiovascu-
lar, de los cuales 22 tenian SAHS gra-
ve, 19 moderado y 25 leve, pero 64
con un IDO elevado. Conclusién. En
conclusién, el SAHS presenta una ele-
vada asociacién con factores de ries-
go cardiovascular, pero la mayoria de
los pacientes se encuentran asinto-
maticos en vigilia, lo cual dificulta la
decision 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 podria
ayudar a explicar mejor la fisiopatolo-
gia de la enfermedad y su clasifica-
cién para mejorar el diagndstico.

124.

Valor pronéstico de la escala
de gravedad basada en pruebas
neurofisiolégicas en el
insomnio familiar fatal

Gonzales Zenteno SE, Pia Martinez CA,
Alvarez Ruiz de Larrinaga Al

Tofia Zuazua IR, Guerra Martin LO,
Maisterra HE, Ferndndez Bedoya AN

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

Introduccion. El insomnio familiar fa-
tal es una enfermedad pridnica, de
herencia autosémica dominante, cau-
sada por la mutacion D178N-129M,
que afecta principalmente al talamo.
Clinicamente es heterogénea en su

edad de inicio, duracién y sintomas pre-
dominantes. Objetivo. Describir el va-
lor prondstico de las pruebas neurofi-
sioldgicas, resonancia magnética (RM)
y presencia de clinica neuroldgica do-
minante en pacientes con diagndstico
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-
tacién D178N-129M. Se incluyeron aque-
llos confirmados mediante anatomia
patoldgica de insomnio familiar fatal
con al menos una videopolisomnogra-
fia (video-PSG), electroencefalograma
(EEG) y RM; en total, 12 pacientes. Se
elaboré una escala de gravedad en la
que se analizaron ftems de video-PSG
(spindlles, suefio profundo, suefio REM,
atonia en REM, mioclonias, suefio hi-
permotor e insomnio), EEG (encefalo-
patia y grado, descargas periddicas,
mioclonias y registro de suefio), RM
(afectacion taldmica) y clinica (afecta-
cién neuroldgica acompafiada o no
de otra sintomatologia). A cada para-
metro alterado se le otorgd un valor
numérico (desde 0,5 a 3 puntos) en
funcién de la gravedad. La mdxima
puntuacién obtenida fue de 9,5 pun-
tos, y la minima, de 4. Resultados. El
66,6% fueron varones, y el 33,3%, mu-
jeres. De ellos, el 66,7% presentaron
sintomas neurolégicos y el 77,8% refi-
rieron alteraciones de suefio. El 75%
de los pacientes alcanzaron una pun-
tuacién mayor a siete en nuestra es-
cala. De ellos, el 66,7% fallecieron en
los seis primeros meses tras la realiza-
cion de la video-PSG. Conclusién. En
nuestra cohorte, la escala de grave-
dad realizada tiene valor prondstico
en el insomnio familiar fatal, ya que
existe una tendencia estadistica entre
la alta puntuacién y el fallecimiento
en un tiempo inferior a seis meses.

125.

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

Lagoa Labrador |, Vicente Alba P,

Fra Mosquera V, Fernandez Gil S,
Diéguez Varela C, Padrén Vazquez M

Hospital Alvaro Cungueiro. Vigo.

Introduccion. La narcolepsia es una en-

fermedad consistente en una altera-
cién en la generacién y organizacion del
suefio. Los principales sintomas son la
excesiva somnolencia diurna y la ca-
taplejia, asi como alucinaciones hip-
nagdgicas, paralisis del suefio y frag-
mentacién del suefio nocturno. La
prevalencia de la narcolepsia tipica
oscila entre 25y 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 sin-
tomas son secundarios a una altera-
cién del sistema hipocretina/orexina,
encargado de regular el ciclo suefio-
vigilia. Es importante realizar diagnds-
tico diferencial con otras causas de hi-
persomnia diurna, como puede ser la
hipersomnia de origen central. Caso
clinico. Mujer de 35 afios, remitida a
consulta de neurologia por insomnio
de mantenimiento y somnolencia diur-
na (escala de Epworth: 19). La somno-
lencia no varia el fin de semana ni
tampoco si estd de vacaciones. Sin
datos de cataplejia. Alucinaciones au-
ditivas y visuales tanto hipnagdgicas
como hipnopdmpicas. Asimismo, des-
cribe paralisis del despertar. Durante el
dia refiere cefalea, cansancio y som-
nolencia. Se realiza una resonancia
magnética cerebral, en la que se ob-
jetiva un aumento del tamafio de los
ventriculos laterales y del tercer ven-
triculo y una disminucién de calibre
del acueducto de Silvio, y polisomno-
grafia sequida de test de latencias
mudltiples, con resultados compatibles
con narcolepsia. HLA-DQ1 negativo.
Conclusién. La polisomnografia sequi-
da de test de latencias mdltiples se ha
convertido en el método diagndstico
por excelencia. Toma en cuenta dos
observaciones: la latencia promedio del
suefio, 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-
ndstico mds 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 especifiquen la sensibili-
dad y especificidad del test. En este sen-
tido, estudios realizados en sujetos sa-
nos han encontrado resultados patold-
gicos en el test de latencias multiples.
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126.

127.

Sindrome de hipoventilacion
central de inicio tardio:
estudio polisomnografico

Sanchez Hernandez JC, Canet SanzT,
Soto Manzano L

Hospital General Universitario. Alicante.

Introduccion. El sindrome de hipoven-
tilacién central congénita es una pa-
tologia genética muy rara del sistema
nervioso auténomo, caracterizada por
la pérdida del control automatico de
la respiracién, que se manifiesta tipi-
camente durante el suefio no REM o,
en casos mas graves, en todo el sue-
fio, incluso en vigilia. Caso clinico. Pa-
ciente de 4 afos, con hipoventilacién
central de inicio tardio, que inici6 tras
una neumonia atipica. Se realiz6 una
polisomnografia de patologias respi-
ratorias durante el suefio y titulacién
de terapia ventilatoria (noche parti-
da) con parametros estandares, dado
que se le habia prescrito el sistema de
bipresion positiva en dias previos con
presiones empiricas y se encontraba
correctamente adaptado. La polisom-
nografia mostr niveles de CO, supe-
riores al 50% en todo el tiempo de
suefio, mientras que en vigilia la satu-
racion media de O, fue del 97%, y la
media de PCO,, de 44 mmH,0. La ti-
tulacién con binivel 12/4 y frecuencia
respiratoria de 22 consiguié una SO,
media de 94,2%y PCO, < 50 mmH,0.
El estudio genético determind una
duplicacién de siete aminoacidos en
el tracto de las polialaninas en el axén
3 del gen PHOX2B. Conclusion. La po-
lisomnografia apoya el diagnéstico
de sindrome de hipoventilacién cen-
tral al demostrar hipercapnia e hipo-
xemia durante el suefio y la genética
muestra una alteracién no completa,
siendo portador de una variable pro-
bablemente patégena de novo.

Correlacién entre la gravedad
del insomnio y variables
objetivas obtenidas mediante
polisomnografia y actigrafia
Cocho Archiles B, Manzanilla Zapata O,

Alegre Esteban M, Horrillo A, Urrestarazu
Bolumburu E

Clinica Universidad de Navarra. Pamplona.

Introduccion. A pesar de que el diag-
nostico del insomnio es clinico, la
gravedad se mide mediante escalas,
siendo la principal el indice de grave-
dad del insomnio —Insomnia Severity
Index (ISI)—. En ocasiones, se realizan
pruebas complementarias para eva-
luar otras patologias (polisomnogra-
fia o para estimar varios dias de for-
ma objetiva (actigrafia). Objetivo. Es-
tudiar la correlacién entre la grave-
dad subjetiva del insomnio y los para-
metros objetivos de suefio medidos
mediante polisomnografia y actigra-
fia de 15 dias. Pacientes y métodos.
Se revisaron los ultimos 200 pacien-
tes diagnosticados de insomnio en la
Unidad de Suefio de nuestro centro y
se seleccionaron aquellos de los que
se disponia ISI, polisomnografia y ac-
tigrafia. Las variables analizadas fue-
ron: puntuacion del ISI, tiempo de
suefio y eficiencia de suefio (medidas
tanto con polisomnografia como con
actigraffa) y tiempo en vigilia tras ini-
cio del suefio (WASO) medido con ac-
tigrafia. Se utilizd estadistica descrip-
tiva y analitica (test de normalidad y
correlacién). Resultados. Se identifi-
caron 36 pacientes (21 varones y 15
mujeres). La media del ISI fue de 21.
La media de suefio total mediante
actigrafia fue de 379,6 minutos, y
mediante polisomnografia, de 420,6
minutos. La eficiencia de suefio me-
dia con actigrafia fue del 86%, y me-
diante polisomnografia, del 73%. La
media del WASO mediante actigrafia
fue de 40 minutos. Se ha encontrado
correlacidn inversa significativa entre
la puntuacién del ISl y las variables
de eficiencia de suefio (r = —0,26) y
tiempo total de suefio (r=-0,11) me-
diante actigrafia. Se ha observado
correlacién positiva significativa en-
tre el WASO (r = 0,19) mediante acti-
grafia y la puntuacién del ISI. No se
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ha encontrado correlacién significati-
va entre la puntuacién del ISl y las va-
riables en polisomnografia. Conclu-
sion. El tiempo de suefio y la eficien-
cia de suefio medidas por actigrafia
se correlacionan con la calidad subje-
tiva del suefio medida con el ISI. Los
resultados sugieren que las caracte-
risticas del suefio estimadas median-
te actigrafia podrian ser dtiles para
establecer de manera objetiva la gra-
vedad del insomnio.

128.

Precision diagnostica y
diagnéstico diferencial en
el trastorno de conducta en
suefio REM en una consulta
monografica de suefio

Hidalgo Gdmez M, Lépez Gutiérrez |,
Agudo Herrera R, Ordas Bandera C

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

Introduccion. El trastorno de conduc-
ta en suefio REM (TCSR) es una para-
somnia consistente en la pérdida anor-
mal de la inhibicién del tono muscu-
lar durante la fase REM. Objetivo. Va-
lorar la variabilidad diagndstica entre
los diferentes especialistas y los facul-
tativos expertos en suefio, de una mues-
tra de pacientes derivados a consulta
de suefio de neurofisiologia clinica del
Hospital Universitario Rey Juan Carlos
en los afios 2016-2017 por sospecha
de TCSR. Sujetos y métodos. Estudio
descriptivo en el que se examind la
poblacién atendida en los afios 2016-
2017, seleccionando sélo los pacientes
derivados por sospecha de TCSR. Se
analizé la concordancia entre la sos-
pecha clinica inicial del médico que
realizé la derivacion y el especialista
en suefio. En los pacientes con confir-
macion diagndstica, se describié etio-
logia, tratamiento, si padecian o no si-
nucleinopatia y calidad de suefio (indi-
ce de calidad de suefio 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 suefio. De
ellos, en 24 (51,1%) se sospechd tam-
bién esta patologia por parte de los
facultativos de neurofisiologia clinica,
cumpliéndose criterios clinicos y de

polisomnografia en siete de ellos. Los
17 restantes fueron: sospecha clinica
elevada de TCSR sin confirmacién po-
lisomnografica (n = 7), pacientes con
estudio no finalizado (n = 4), sindrome
de apnea/hipopnea del suefio (n = 3),
pesadillas (n =1), parasomnias no REM
(n = 1) y movimientos periédicos de
las piernas (n =1). En los otros 23 pa-
cientes no se sospeché TCSR, siendo
sus diagndsticos definitivos: pesadi-
llas (n = 7), sindrome de apnea/hipop-
nea del suefio (n = 5), parasomnias
no REM (n = 3), pacientes con estudio
no finalizado (n = 3), movimientos pe-
riddicos de las piernas (n = 2) y otros
(n = 3). En cuanto a etiologia, cuatro
fueron primarios y tres fueron secun-
darios. Cinco de ellos recibieron trata-
miento sintomatico y dos tuvieron que
abandonarlo. El indice de calidad de
suefio de Pittsburgh fue compatible
con mala calidad de suefio en seis pa-
cientes. Conclusién. Ante la sospecha
de TCSR, la consulta monografica de
suefio muestra una mayor precision
diagndstica desde la anamnesis, lo
que puede contribuir al diagndstico pre-
coz de una posible enfermedad neu-
rodegenerativa.

129.

Actigrafia en una unidad de
suefio: nuestra experiencia
2010-2019

Gil Galindo N, Giner Bayarri P, Balaguer

Rosell6 E, Vazquez Rosa M, Hoyo
Rodrigo B, Chilet Chilet R, Zalve Plaza G

Hospital Universitario Doctor Peset. Valencia.

Introduccion. Los trastornos del sue-
flo muestran una elevada prevalen-
cia: un alto porcentaje de la pobla-
cién presentard en cualquier momen-
to de su vida una alteracién del sue-
flo. El insomnio es la queja principal
en nuestra poblacién, que puede lle-
gar a afectar a un 30-50% segun las
muestras consultadas. La actigrafia
representa una técnica objetiva y sa-
tisfactoria para registrar la calidad del
suefio en pacientes que refieren alte-
raciones del suefo. Pacientes y méto-
dos. Estudio retrospectivo, longitudi-
nal y descriptivo, conformado por una
muestra de 232 pacientes referidos a
la Unidad de Suefio del Hospital Uni-

(37



57.2 Reunién Anual de la Sociedad Espafiola de Neurofisiologia Clinica

versitario Doctor Peset por presentar
patologia del suefio. Las variables
principales estudiadas fueron: edad,
sexo, sospecha clinica, dias de uso del
actigrafo, resultados del actigrafo (tiem-
po total de suefio, siestas, interpreta-
cién de los periodos de reposo/activi-
dad y suefio/vigilia), uso de sedantes.
Se reviso la realizacién de polisomno-
grafia posterior y el resultado de ésta.
Resultados. La mayoria de los pacien-
tes estudiados presentaban clinica de
insomnio, siendo la mayor parte mu-
jeres, con un rango de edad de 11-79
afios. En gran parte de los pacientes
se evidencié una mala percepcién y
una mala higiene de suefio. El uso de
sedantes/hipnéticos por parte de los
pacientes fue superior al 50%. Conclu-
sién. La actigrafia es una prueba sen-
cilla, ambulatoria y de facil valoracién
que permite dar una idea indirecta de
la estructura del suefio a través de la
actividad fisica y los movimientos del
paciente. En nuestra experiencia, el
uso de la actigrafia permite distinguir
entre distintos tipos de insomnio/hi-
persomnia y resulta de gran utilidad a
la hora de orientar el diagndstico.

130.

Asociacién entre mioclonia
cervical en fase REM y trastornos
del suefio: nuestra experiencia
en siete pacientes

Ameyugo Fernandez del Campo E,
Gonzalez Garés M, Villalibre Valderrey I,
Martinez Orozco FJ, Ramirez Nicolds B,
Rodriguez Rodriguez N, Benito Calvo M

Hospital Clinico San Carlos. Madrid.
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Introduccion. La mioclonia cervical es
un fendmeno motor del suefio consis-
tente en un movimiento brusco, rapi-
do y breve del cuello y sacudida de la
cabeza sin un desencadenante/causa
que lo justifique y cuya fisiopatologia
se desconoce. Se reconoce en el EEG
de la polisomnografia como artefac-
to de movimiento short stripe-shaped,
que ocurre preferentemente durante
la fase REM. Obijetivo. Valorar la posi-
ble relacién con otros fenémenos mo-
tores (suefio de movimientos oculares
rapidos, desinhibicion en REM) y la
asociacion de la frecuencia/repercusion
de la mioclonia cervical con la clinica.
Pacientes y métodos. Estudio descrip-
tivo retrospectivo de una serie de siete
pacientes remitidos a consulta de sue-
fio por sintomatologia sugerente de
trastorno de suefio, en cuyo estudio
videopolisomnografico presentan stri-
pe-shaped durante el mismo, con revi-
sién simultanea del video para identi-
ficar y describir el movimiento, mi-
diendo su repercusion (arousal/des-
pertar) y relacidén con otros eventos
motores. Resultados. Los siete pacien-
tes (cinco hombres y dos muijeres, con
una edad media de 27 afios) presen-
tan ocho 0 mas mioclonias cervicales
en REM. En todos los casos, entre la
sintomatologia que motiva la consul-
ta se encuentra la excesiva somnolen-
cia diurna, y cinco presentan una du-
racién total de REM disminuida. Cua-
tro pacientes tienen desinhibicién mo-
tora en REM, aunque dos se hallan en
tratamiento con inhibidores selectivos
de la recaptacién de serotonina. No se
observa asociacién con movimientos
periddicos de las piernas durante el
suefio. Destacar que el paciente con

mas nlimero de mioclonias cervicales
(30) y sin tratamiento tiene mayor
fragmentacién del suefio por alertas y
despertares asociados a la mioclonia
cervical durante el suefio REM, asi co-
mo desinhibiciones musculares, y ha-
bia presentado episodios previos de
sonambulismo y somniloquios. Con-
clusion. La mioclonia cervical perma-
nece como un hallazgo incidental de
significado inespecifico; sin embargo,
el caracter benigno y fisiolégico de es-
te fendmeno motor resulta discutible
dada su asociacién con fragmentacién
excesiva del suefio y excesiva somno-
lencia diurna, postulando la existencia
del llamado ‘insomnio REM'. La pre-
sencia de desinhibicion motora en REM
ha llevado a algunos autores a consi-
derarlo una parasomnia del suefio
REM prodrémica del trastorno de con-
ducta del suefio REM.

131.

Evolucién clinicay
polisomnografia en un paciente
con enfermedad de IgLON5

de cinco afios de evolucion
Echeverria Guibert T, Mifién Fernandez B,

Martinez Zuluaga A, Fernandez Bedoya
A, Yurrebaso Santamaria |

Hospital Universitario de Cruces. Bilbao.

Introduccion. La enfermedad de IgLON5
es una patologia rara recientemente
descrita que se caracteriza por tras-
torno del suefio (parasomnias no REM
y REM, sindrome de apnea/hipopnea
obstructiva del suefio, estridor y sue-
fio fragmentado), con disfuncidn bul-
bar y alteracién en la marcha, entre

otros sintomas. Caso clinico. Pacien-
te de 68 afos, con inicio de clinica hi-
percinética, tics faciales e insomnio
en mayo de 2014, diagnosticado de
IgLON5 en noviembre de 2017 con an-
ticuerpos en el liquido cefalorraqui-
deo. Durante su evolucidn se le han
realizado dos estudios video-PSG, el
primero en abril de 2015 y el dltimo
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 suefio, la mayor parte del re-
gistro se componia de un suefio mal
diferenciado muy fragmentado, sin
claros grafoelementos de suefio y con
ausencia de movimientos rapidos en
los ojos. Se observaba estridor, acom-
pafiado de continuas apneas obstruc-
tivas y mixtas con marcadas desatura-
ciones. Clinicamente, durante este es-
tado, persistia una inquietud motora
constante, sin movimientos intencio-
nales o violentos. No se identificé sue-
fio REM. El paciente durmié un total
de 230 minutos (eficiencia de suefio
del 62%), con un indice apnea/hipop-
nea de 57. En el segundo registro vi-
deo-PSG, el paciente no concilid el
suefio durante toda la noche, con una
clinica de agitacién extrema continua,
sin llegar a ceder ni una época en to-
do el registro. La familia del paciente
referia que, en su domicilio, dormia
una hora por noche. Conclusién. La
enfermedad de IgLON5 pone de ma-
nifiesto la importancia de estudiar el
suefio en pacientes con enfermeda-
des neurodegenerativas, tanto para
el diagndstico como para su sequi-
miento evolutivo.
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