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32.

NEUROPATIA EN LEPRA. PRESENTACION DE UN CASO
Alvarez-Lépez M, Viguera J

Servicios de Neurofisiologia y Neurologia.
Hospital Universitario Virgen Macarena. Sevilla.

Introduccion. La lepra es una enfermedad que afecta el sistema ner-
vioso, que rara vez observamos con una presentacién florida en la
actualidad. Presentamos el caso por su escasa frecuencia y la im-
portancia de su diagnéstico de cara al tratamiento. Caso clinico.
Var6n de 70 afios que consulta por paraparesia progresiva, mas
marcada en miembro inferior izquierdo. Referia parestesias sin te-
rritorio claro en los pies. Llamaba la atencién una mano atréfica
con falanges distales afiladas e incluso perdidas. No referia aneste-
sia. El informe de Dermatologfa ante la sospecha de enfermedad de
Hansen indicaba secuelas de lesion antigua sin signos de actividad
en la actualidad, y que no precisaba tratamiento. Se realiza estudio
de electromiograma y electroneurograffa de ambos miembros infe-
riores (MMII) y de miembros superiores. Se observa un patrén par-
cheado con actividad espontanea de denervacion (ondas positivas y
fibrilaciones), mds marcada en musculatura distal de MMII, con
trazados neurdgenos sin distribucién radicular. Ausencia de res-
puesta sensitiva en la mayoria de los nervios examinados, y en los
que si estaba presente con respuestas de baja amplitud y moderada-
mente enlentecida. Conducciones motoras moderadamente enlen-
tecidas, también con afectacién parcheada y con grave afectacién
cubital. Se establece diagndstico de sospecha de mononeuritis mul-
tiple por lepra y se realiza biopsia de nervio no concluyente. Tras
consulta con infeccioso se instaura tratamiento antilepromatoso,
con mejoria clinica en pocos meses, recuperando deambulacién au-
tonoma. Conclusion. Aunque infrecuente, el diagnostico de sospe-
cha de neuropatia por lepra debe tenerse en cuenta, incluso aunque
el enfermo no resida en una zona endémica de lepra.

Electroencefalografia y epilepsia

33.

ESTADO EPILEPTICO NO CONVULSIVO:
UNA ENTIDAD INFRADIAGNOSTICADA

Calvo-Rodriguez M, Peleteiro-Fernandez M, Escribano-Rey MD,
Rubio-Fabeiro P, Vidal-Lijé6 MP, Martin-Vigo A,
Gonzélez-Victores JA, Rodriguez-Mugico MV

Servicio de Neurofisiologia Clinica. Complejo Hospitalario

Universitario de Santiago de Compostela. Santiago de Compostela.

Introduccion. La presentacion clinica del estado epiléptico no con-
vulsivo (EENC) es heterogénea e indistinguible de otras causas de
alteracion del nivel de conciencia. Su prevalencia se desconoce,
aunque se estima que es el 25% de todos los estados. Su incidencia
aumenta en edades extremas y en presencia de una enfermedad sub-
yacente. Objetivo. Conocer la frecuencia de EENC en nuestro hos-
pital e identificar sus principales caracteristicas. Pacientes y méto-
dos. Se analizaron de forma prospectiva los EENC diagnosticados
en nuestro centro en los tltimos 10 meses, mediante criterios clini-
cos y electroencefalograficos (EEG efectuados con unidad portétil).

490

Se incluyeron 86 pacientes, 55 (63,95%) mujeres y 31 (36%) varo-
nes, con un intervalo de edad entre 3 y 94 afios (38,37% entre 76 y
90 afios). Resultados. La forma mas frecuente de presentacién fue
la disminucién del nivel de conciencia (67,44%), frente a 17 pacien-
tes (19,76%) tras estado convulsivo. El1 43% (37) se debieron a cau-
sa vascular. El 83,72% sin antecedentes de epilepsia. Al mes del
diagnéstico la mortalidad fue del 39,53%, en casos refractarios del
50%, siendo mayor entre los 76 y 90 afios y en aquellos con etiolo-
gia vascular subyacente. Conclusion. El EENC entrafia una gran di-
ficultad diagnéstica, dadas sus distintas formas de presentacién. Un
alto grado de sospecha clinica y la posibilidad de realizar un EEG
urgente son esenciales para establecer el diagnéstico. En nuestra ex-
periencia y a diferencia de lo encontrado en la bibliografia, la fre-
cuencia de EENC es mayor que la estimada. El diagndstico precoz
es importante, ya que es potencialmente reversible

34.

SINDROME DE SHAPIRO INVERSO. .
HALLAZGOS ELECTROENCEFALOGRAFICOS

Conesa-Pefiuela FJ , Picorelli-Ruiz S ?, Coves-Piqueres MD ?,
Rodrigo-Sesma A ?, Ferrandis-Ballester F ?, Sempere-Pérez A ®
“ Servicio de Neurofisiologia Clinica.” Servicio de Neuropediatria.
Hospital General Universitario de Alicante. Alicante.

Introduccion. El Shapiro inverso es un sindrome muy infrecuente,
consistente en procesos de hipertermia recurrente asociados a age-
nesia del cuerpo calloso. Poco se conoce de este sindrome, encon-
trandose s6lo dos casos en la literatura. Los procesos de hiperter-
mia pueden relacionarse con alteraciones dopaminérgicas del cen-
tro termorregulador del hipotdlamo. Caso clinico. Nifio de 8 meses,
en cuyo seguimiento ecogrifico prenatal se detecta agenesia del
cuerpo calloso e hidrocefalia. Al nacimiento se realiza resonancia
magnética craneal, mostrando signos de atrofia cerebral, agenesia
del cuerpo calloso y aumento del tamafio de los ventriculos. A los
pocos dias, comienza con episodios autolimitados de hipertermia
sin correlacion clinicoanalitica, diagnosticindose de sindrome de
Shapiro inverso. Es remitido a Neurofisiologia a los siete meses de
edad para realizar electroencefalograma (EEG) por sospecha de
movimientos anormales (espasmos en flexién). En los dos casos
publicados el sindrome no se asocia a epilepsia, pero en nuestro pa-
ciente el EEG muestra actividad cerebral muy lentificada y deses-
tructurada, mas acusada durante el suefio, con interferencia de on-
das agudas aisladas de elevado voltaje y de proyeccién multifocal.
Conclusion. Ante la sospecha de evolucidn hacia sindrome de West
se inicia tratamiento antiepiléptico con vigabatrina, sin mejoria cli-
nica y persistiendo los espasmos en flexion, algunos de ellos en sal-
vas, y observdndose una discreta regresion en adquisiciones del de-
sarrollo psicomotor. En estos momentos se estd pendiente de evolu-
cioén tras la instauracion de tratamiento con corticoides orales.
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35.

CIRUGIA DE LA EPILEPSIA EN UN PACIENTE
CON CRISIS GELASTICAS SECUNDARIAS
A DISPLASIA CORTICAL TEMPORAL DERECHA

Villalobos-Loépez P, Caballero-Delgado M,
Rodriguez-Uranga JJ, Villalobos-Chaves F
Servicios de Neurologia y Neurofisiologia Clinica.
HH.UU. Virgen del Rocio. Sevilla.

Introduccion. Las crisis geldsticas se caracterizan por risa ictal este-
reotipada, inapropiada, no asociada a estimulo provocador. Pueden
ser criptogénicas o sintomadticas, habitualmente a hamartomas hi-
potaldmicos. Caso clinico. Varén de 55 afios, sin factores de riesgo
para epilepsia. Primera crisis epiléptica a los 22 afios. Las crisis
eran inicialmente convulsivas tonicoclénicas y desde que se inicid
tratamiento empiezan con aura anticipatoria que no sabe describir,
ocasionalmente déja vu y posteriormente componente geldstico,
desconexién y automatismos distales manuales y oroalimentarios
con confusion poscritica breve. Presenta 4 crisis semanales y crisis
secundariamente generalizadas poco frecuentes. No presenta défi-
cit de memoria verbal ni visual. Ha seguido tratamiento con multi-
ples farmacos antiepilépticos adecuados en dosis 6ptimas, en diver-
sas combinaciones, sin conseguir buen control de crisis. Resonan-
cia magnética: lesion temporal anterior derecha compatible con tu-
mor neuroglial con posible componente displédsico. Videoelectroen-
cefalograma: actividad intercritica y critica temporal derecha. Con
estos resultados se decide ofrecer cirugia de la epilepsia mediante
lobectomia temporal anterior sin amigdalohipocampectomia. Tras
dos afios de evolucién tras la intervencidn, presenta un control
completo de las auras y las crisis. Se encuentra en estadio la de En-
gel. Conclusion. Las crisis geldsticas son un tipo de crisis poco co-
mun, que suelen verse en pacientes con hamartomas hipotaldmicos.
Su asociacién con otro tipo de lesiones cerebrales es extremada-
mente rara. Los mecanismos patofisiolégicos de este tipo de crisis
no estdn claramente definidos, aunque parece ser que la regién del
cingulo anterior estd involucrada en los aspectos motores de la risa,
y el cértex temporal basal en la alegria.

36.

DESCARGAS EPILEPTIFORMES LATERALIZADAS
PERIODICAS EN MENINGITIS BACTERIANA
INFANTIL COMPLICADA

Vera JF #, Orenga JV ¥, De Entrambasaguas M ¥, Ortega-Albds JJ #,
Lépez-Bernabé R b Estarelles MJ 2, Cerveré D?, Bravo 1, Serrano AL ?
¢ Servicio de Neurofisiologia. Hospital General de Castellon.

b Hospital Provincial de Castellén. Castellon.

Introduccion. Las descargas epileptiformes lateralizadas periddicas
(PLED) son un hallazgo electroencefalografico (EEG) descrito por
primera vez por Chatrian en 1964, consistente en una actividad for-
mada por descargas epileptiformes periddicas lateralizadas de corta
duracién (< 4 s) y de distribucion local o focal, segun la clasifica-
cién de Gaches. En nifios suelen observarse en infecciones del sis-
tema nervioso central, accidentes cerebrovasculares y tumores. An-
te cualquiera de estos procesos, la negatividad inicial de las pruebas
de neuroimagen puede plantear un problema diagndstico, a cuya re-
solucién contribuye el estudio EEG. Caso clinico. Nifio de 22 me-
ses que en el transcurso de una otitis media supurada presentd un
episodio de movimientos involuntarios en miembro superior e infe-
rior derechos con posterior hipotonia y relajacién de esfinteres. En
la exploracion neuroldgica destacé Glasgow 7/15, hemiparesia de-
recha, ausencia de reflejos osteotendinosos, reflejo cutaneoplantar
flexor bilateral y ausencia de signos meningeos. Puncién lumbar
con antigenos solubles, andlisis y cultivo de liquido cefalorraquideo
positivos para Streptococcus pneumoniae. Tomografia axial com-
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putarizada cerebral al ingreso sin hallazgos patolégicos. Resonan-
cia magnética cerebral al 2.° dfa con otomastoiditis bilateral y pan-
sinusitis. El estudio video-EEG se realizé en diferentes momentos
evolutivos del proceso (2.°, 4.° y 9.° dias del ingreso), encontrandose
desde el principio PLED en hemisferio izquierdo sobre una afecta-
cién cerebral difusa. La repeticién de ambas pruebas de neuroima-
gen el 4.° dia mostré un infarto isquémico corticosubcortical tempo-
ral izquierdo extenso. Conclusion. Ante un cuadro clinico de afecta-
cién cerebral aguda, el estudio neurofisiolégico mediante EEG es
esencial para la orientacion diagndstica de la lesion, pudiendo inclu-
so anticiparse a los hallazgos de las pruebas de neuroimagen.

37

ESTUDIO VIDEO-EEG EN EPILEPSIA CON .
PUNTA-ONDA CONTINUA DURANTE EL SUENO LENTO

Ferndndez-Almagro Duran MJ #, Galdén A #,

Iznaola Mufioz C ?, Parrilla Mufioz R ®, Paniagua Soto J°
“Servicio de Neurofisiologia Clinica. Hospital Virgen de las Nieves. Granada.
b Servicio de Pediatria. Complejo Hospitalario de Jaén.

Introduccion. La epilepsia con punta-onda continua durante el sue-
fio lento (POCS) fue descrita por Tassinari en 1985, de etiologia
desconocida en 2/3 de los pacientes. Curso clinico: 1° periodo entre
3y 5 afios, en el que sélo se manifiesta por crisis nocturnas general-
mente hemicorporales, sin POCS, encontrdndose puntas multifoca-
les y/o generalizadas, 2.° periodo entre los 7 y 8 afios. Se inicia de-
terioro neuropsicoldgico: torpeza motora, déficit de memoria, com-
prensioén y orientacion, alteraciones del comportamiento e hiperac-
tividad. Las crisis empeoran, siendo hemiconvulsivas, GTCS (ge-
neralized tonic clonic seizures), ausencias tipicas y atipicas, estado
epiléptico no convulsivo. En electroencefalograma (EEG) se descu-
bren POCS en suefio no REM bilaterales, bisincrénicas, de caracte-
risticas roldndicas de 2-4 Hz, en dreas centrales y anteriores. El in-
dice punta-onda suele ser superior al 50%. 3.° periodo: desapari-
cién de crisis, normalizacién del EEG, permanencia de deterioro
neuropsicoldgico estable. Caso clinico. Varén de 5 afios extremo-
prematuro, patologia cardiopulmonar grave y crisis febriles, que
inicia en 2007 crisis tipo ausencias y GTCS, seguido de periodo de
irritabilidad, déficit de atencién e hiperactividad, precisando ingre-
so en Unidad de Cuidados Intensivos por estado convulsivo. EEG
basales iniciales normales, apareciendo posteriormente puntaonda
frecuente. Fue diagnosticado de epilepsia rolandica. Por empeora-
miento de la hiperactividad se realiza video-EEG en suefio, descu-
briéndose POCS a 2-3 Hz, en dreas anteriores ocupando la mayor
parte del suefio no REM. Video-EEG, tras tratamiento (dexameta-
sona y trileptal) con desaparicion de la actividad intercritica. Con-
clusion. La epilepsia POCS es de dificil diagnéstico sin la realiza-
cién de video-EEG durante el suefio.

38.

EPILEPSIA CON PAROXISMOS OCCIPITALES.
CARACTERISTICAS CLINICAS

Y ELECTROENCEFALOGRAFICAS

Castle-Ramirez MM ?, Pab6n-Meneses RM ?, Gurtubay-Galligo IG #,
Ramos-Arguelles Gonzales F , Yoldi-Petri ME > Durg-Trave T ®
Servicio de Neurofisiologia Clinica “. Servicio de Neuropediatria .

Hospital Virgen del Camino. Pamplona.

Introduccion. La epilepsia con paroxismos occipitales (EPO) perte-
nece al grupo de las epilepsias benignas de la infancia y constituyen
sindromes epilépticos focales e idiopdticos, relacionados con la edad,
sin lesiones anatémicas evidentes y susceptibles de remision es-
pontanea. En la nueva clasificacién de epilepsias y sindromes epi-
Iépticos —Liga Internacional contra la Epilepsia (ILAE) 2001- se
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divide la EPO en dos: tipo Panayiotopoulos (TP) y tipo Gastaut
(TG). Objetivos. Exponer y analizar las caracteristicas clinicas,
electroencefalogréficas y evolutivas de un grupo de pacientes diag-
nosticados de EPO (TP y TG) en orden a facilitar su diagnéstico en
la préctica clinica diaria. Pacientes y métodos. Revision retrospecti-
va de historias clinicas de 28 pacientes diagnosticados de EPO (23
TP) y (5 TG) en un periodo de 13 afios (1992-2004). Resultados.
En el TP edad media de 5,59 afios, vémito en el 78,2%, y crisis de
predominio nocturno (69,2%). En el TG edad media de 9 afios, sin-
toma destacado, las alteraciones visuales y crisis principalmente
nocturnas. En los dos tipos hallazgos electroencefalograficos de pa-
roxismos de punta y/o punta onda occipital (10% en el TP se acom-
pafio de otras localizaciones) con pruebas de neuroimagen norma-
les. Durante el seguimiento, principalmente en el TP (84,6%) a los
2 afos, no experimentaron crisis, su evolucién fue similar tanto en
los tratados como en los no tratados. Conclusiones. Las EPO TP y
TG tienen caracteristicas semioldgicas y electroencefalograficas
relativamente especificas que facilitan su diagndstico sindrémico,
siendo controvertido el uso de firmacos anticonvulsionantes dada
su tendencia a la remisién en un periodo relativamente corto.

39.

ENFERMEDAD DE ALEXANDER:
EVOLUCION NEUROFISIOLOGICA EN DOS
CASOS INFANTILES DE INSTAURACION PRECOZ

Serrano I#, Olesti M ?, Pascual 1%, Vizquez E ®, Macaya A ©, Conill J #
“ Servicio de Neurofisiologia Clinica. ® Servicio de Diagnéstico por la Imagen.
¢ Servicio de Neuropediatria. Hospital Vall d’Hebron. Barcelona.

Introduccion. Se presentan 2 casos de inicio precoz con variante in-
fantil del sindrome de Alexander, leucodistrofia con degeneracién
astrocitica fibrinoide, provocada por una mutacién en el gen codifi-
cante de la proteina 4cida fibrilar glial (PAFG), regién 17q21, con
patrén de herencia autosémica dominante. Casos clinicos. Caso 1:
nifio con megacefalia progresiva en el primer mes. Eco y resonancia
magnética (RM) anormales: dilataciones ventriculares, estenosis
acueductal y afectacién subcortical sugestiva de Alexander. Diag-
ndstico confirmado a los 2 meses. Electroencefalograma (EEG) nor-
mal a 2 meses, anormal a 5 meses cuando inician las crisis. Deses-
tructurado a los 2 afos. Potenciales evocados visuales (PEV) norma-
les a 1,5 afios. Fallecimiento a los 4 afios. Caso 2: nifia con hidroce-
falia prenatal. Eco y RM anormales: ventriculomegalia bilateral y
afectacion subcortical. Diagndstico genético: mutacién del gen GFAP,
p-73Met>Thr a 1 mes. EEG normal a 1,5 meses. A 5,5 meses, hipo-
tonfa, nistagmo, trastorno deglutorio; sin crisis pero EEG anormal.
PEV normales. Potenciales evocados auditivos de tronco cerebral
(PEATC) anormal central. Conclusiones. Los dos casos presentan
hallazgos clinicos y neurofisioldgicos paralelos. El EEG todavia es
normal a los 2 meses, pero muy alterado a los 4-6 meses, con o sin
crisis. PEV normales mds alld de lo esperado. PEATC anormales con
afectacion central correlacionada con trastornos deglutorios.

40.

FACTORES PRONOSTICOS ELECTROENCEFALOGRAFICOS
EN LA RECURRENCIA DE CRISIS FEBRILES.

REVISION DE NUESTRA CASUISTICA

Montiel-Durdan MJ, Ramos-Jiménez MJ, Navas-Sanchez P,
Nuifiez-Castain MJ, Gonzalez-Medina C, Postigo-Pozo MJ,
Ferndndez-Sanchez VE, Bauzano-Poley E

Servicio de Neurofisiologia Clinica. H.R.U. Carlos Haya. Mdlaga.

Introduccion. Las crisis febriles (CF) son muy frecuentes en la in-

fancia. Los electroencefalogramas (EEG) intercriticos suelen ser
normales. Se han descrito patrones EEG considerados prondsticos
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en relacién con la posibilidad de recurrencia de crisis, en nuevos
procesos febriles: actividad theta posterior a 4-7 Hz e inestabilidad
en regiones bitemporales y vértex. Objetivo. Revision de nifios con
CF (dos dltimos afos), buscando los signos EEG descritos como
valor pronéstico de recurrencia de CF. Pacientes y métodos. Hemos
revisado 187 pacientes de 6 meses a 4 afios con CF. Se les ha prac-
ticado EEG de vigilia, segtin técnica estdndar. Se excluyeron 19 pa-
cientes, atendiendo a: encefalopatia previa, organicidad en neuroi-
magen, epilepsia previa conocida y sueflo durante el registro. Resul-
tados. Analizados los 168 pacientes restantes, presentaron: 105:
EEG normal, 11: actividad a 4-7 Hz posterior, 41: signos de inesta-
bilidad bitemporal y vértex y 11: hallazgos EEG epileptiformes (es-
tos tltimos fueron excluidos del seguimiento). En los 157 pacientes
restantes, analizamos existencia o no de recurrencia, de nuevas cri-
sis: 88 pacientes no presentaron recurrencia y 69 si la presentaron.
De los 69 casos con recurrencia, tenian EEG normal 38 (36% de
105), signos de inestabilidad en regiones bitemporal y vértex 26
(63,4% de 41), y actividad lenta posterior 5 (45,4% de 11). Conclu-
siones. a) Los signos EEG pronésticos pueden ser una ayuda de
aproximacion prondstica en la recurrencia de CF; b) El signo EEG
de inestabilidad en regiones bitemporales y vértex tiene mayor va-
lor prondstico que la actividad a 4-7 Hz en regiones posteriores.

41.

RELACION ENTRE ACTIVIDADES BIOELECTRICAS
CEREBRALES ELECTROENCEFALOGRAFICAS
ROLANDICAS Y TEMPORALES EN INDIVIDUOS
ADULTOS JOVENES NORMALES

Nombela-Gémez M ?, Sobrino-Torrens R 2,

Nombela-Otero C °, Castell-Gallud P ©

“Servicio NFL. Hospital Universitario Santa Maria del Rosell. Cartagena.
b Servicio de Instrumentacién Psicoldgica. Universidad de Murcia.

¢ Instituto NYNE. Universidad de Murcia. Murcia.

Introduccion. A pesar de que Bouyer y otros autores dicen que el
ritmo mu es mas frecuente en epilépticos que en normales, Kulh-
man seflala, después de un interesante estudio de una serie corta de
sujetos normales, que se da s6lo en no epilépticos y considera, co-
mo los cldsicos, que su origen es local. En 1984, Saradzhisuili et al,
después de estudiar 502 epilépticos constitucionales y 30 normales,
observan que el ritmo mu sé6lo aparece en 54 epilépticos y ningin
caso en normales. Ademas, en muchos de los epilépticos es la tni-
ca anormalidad electroencefalogréfica observable, lo que le lleva a
pensar que el ritmo mu es sistemdticamente un signo de epilepsia.
Sujetos y métodos. Realizamos un estudio en 100 individuos nor-
males voluntarios de alto rendimiento intelectual, comprendidos
entre los 18 y los 26 afios, comparando la aparicién del ritmo mu
roldndico con la de algtin tipo de actividad irritativa, sobre todo en
regién temporal. Los trazados se han realizado en un aparato Alvar
Reega portable de 8 canales con la técnica cldsica y los datos obte-
nidos se han tratado estadisticamente en el paquete SSPS. Resulta-
dos y conclusiones. Los grafoelementos irritativos temporales apa-
recen en el 48% de los casos sin diferencias entre sexos. El ritmo
alfa roldndico aparece en el 76% de los casos, pero sélo en el 66%
tiene forma de mu, sin diferencias significativas entre hombre y
mujeres. De los 48 casos con brotes irritativos temporales, el 87%
tenfan al mismo tiempo ritmo mu. Hay relacién estadistica signifi-
cativa entre la no aparicion de ritmo mu y la no aparicién de activi-
dad en arco roldndico (p < 0,001). La presencia de ritmo mu bilate-
ral se relaciona con la aparicién bilateral, sincrénica o no de grafo-
elementos temporales irritativos (p < 0,001).
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42.

ACTIVIDADES BIOELEC'I:RICAS
ELECTROENCEFALOGRAFICAS
ROLANDICAS HUMANAS NORMALES 'Y EDAD

Nombela-G6mez M ?, Sobrino-Torrens R ?,

Nombela-Otero C °, Castell-Gallud P ¢

“Servicio NFL. Hospital Universitario Santa Maria del Rosell. Cartagena.
b Servicio de Instrumentacion Psicolégica. Universidad de Murcia.

¢ Instituto NYNE. Universidad de Murcia. Murcia.

Sujetos y métodos. Se realiza un estudio de la evolucién de las fre-
cuencias del ritmo dominante, asi como de la riqueza relativa de los
distintas bandas de frecuencia del espectro electroencefalografico
(EEG) comprendidas entre 1 y 32 Hz, en registros de la regién ro-
landica bilateral de 40 individuos, de entre 3 meses y 18 afios, que
se han observado en nuestro servicio por motivos futiles (traumatis-
mos banales sin pérdidas de conciencia ni herida cutdnea, pérdidas
de conciencia tipo sincope, retrasos del desarrollo practicamente
inexistentes, defectos de aprendizaje de muy corta evolucién y atri-
buibles a causas no neuroldgica, etc. ), que tengan ausencia de ante-
cedentes personales o familiares de defectos de sistema nervioso
central, exploracion neurolégica normal y haberse interpretado el
EEG como normal por el Servicio de Neurofisiologia del hospital
Santa Marfa del Rosell de Cartagena. Los pacientes se han observa-
do entre 1992 y 2005. Los registros se han realizado con equipos
computarizados Neurofax (Hihon Coden) y Stellate System y se
han analizado siempre épocas de mds de 10 segundos y libres de ar-
tefactos. Estas muestras se han tratado con el algoritmo rdpido de
Fourier y, siguiendo a Isaksson, se les ha descompuesto en 6 bandas
de frecuencia: —3,9 Hz, delta; 4-6,0 Hz, theta; 7-8,9 Hz, subalfa; 9-
13,9 Hz, alfa; 14-19,9 Hz, beta, y 20-32 Hz, beta. A las series nu-
merarias obtenidas se les ha aplicado el método de los minimos
cuadrados para ajustarlos a funciones dependientes del tiempo. Se
ajustan fundamentalmente a polinomios de 2.° grado salvo las fre-
cuencias mds altas, que lo hacen en forma escasa y a polinomios de
primer grado. Se ha calculado siempre el coeficiente de correlacién
Ry el coeficiente de determinacién (R* x 100). Resultados y con-
clusiones. a) La frecuencia dominante es funcion de la edad con un
nivel de significacién de p < 0,001 x 10* (altisimo); b) La riqueza
de la banda alfa aumenta con la edad y depende de ella con un 82%
con un nivel de significacién p < 0,0004 x 10% ¢) La amplitud rela-
tiva de la banda delta disminuye con la edad en un 63%, con nivel
de significacién p < 0,0002 x 10%; d) La amplitud relativa (riqueza)
de la banda theta disminuye con la edad y es dependiente de ella s6-
lo en un 30%, con un nivel de significacién de p < 0,002 x 10%; e)
En ninguno de estos casos hemos observado actividad tipo mu.

43.

ALGUNOS CARACTERES INTERESANTES

DEL RITMO MU ROLANDICO OBSERVADOS

EN CARTOGRAFIADO DE AMPLITUD

Nombela-G6mez M ?, Sobrino-Torrens R ?,

Nombela-Otero C °, Castell-Gallud P ©

“Servicio NFL. Hospital Universitario Santa Maria del Rosell. Cartagena.

b Servicio de Instrumentacion Psicoldgica. Universidad de Murcia.
¢ Instituto NYNE. Universidad de Murcia. Murcia.

Sujetos y métodos. Dados los caracteres observados en la actividad
roldndica en los trabajos anteriores, durante el dltimo afio hemos
prestado especial atencién a todos los individuos que presentaban
en el electroencefalograma actividad tipo mu o en arco roladndico,
sin importar la causa por la que viniera, y después de haber estudia-
do el trazado lo hemos relacionado con la clinica correspondiente.
El estudio del trazado ha consistido en analisis de la morfologia de
las ondas y de los distintos segmentos que los componen, con aten-
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cién especial a su inclinacién medida por la cotangente (amplitud
en puV, duracién en ms). Si la cotangente era superior a 1 en algin
segmento, entonces se estudiaban su cartografiado de amplitud. Re-
sultados y conclusiones. En el ritmo en arco roldndico siempre hay
algiin segmento con inclinacién superior a 1, fenémeno que no se
da en el ritmo alfa roldndico en general. En el cartografiado de am-
plitud de los segmentos correspondientes el polo negativo (activo)
puede ser roldndico o, mas comtiinmente, temporobasal, de manera
que el ritmo mu estd producido en este caso por el polo positivo del
dipolo correspondiente. La morfologia de las ondas esta determina-
da no por la oscilacién de la posicién de los polos, sino, sobre todo,
por su oscilacién de la intensidad, indicando que se trata de fené-
menos alternos de excitacion e inhibicién locales del drea del polo
negativo, siendo muy importante en este caso el indice de cambio
(cotangente). Nuestra experiencia es que si este indice es superior a
1, se trata de fendmenos irritativos, que si permanecen pueden dar
lugar a fendmenos explosivos criticos. Este indice o superior de
cambio es el que se da en las puntas, al menos en alguno de sus seg-
mentos componentes. A veces, sobre todo en epilépticos, el feno-
meno se da en las regiones roldndica y temporal. Los caracteres, en
este segundo caso, de las ondas son idénticos, aunque la amplitud
suele ser mayor y el polo negativo es mas medial que en el caso del
rolandico. En ocasiones, se producen giros del dipolo para cambiar
de una a otra posicién. Aunque habrd que hacer mas estudio, segin
estos resultados, cuando el ritmo roldndico tiene caracteres de rit-
mo mu, generalmente tiene cardcter irritativo y procede de la cara
basal de hemisferio homolateral.

44,

SINDROME DE JEAVONS: )
¢SINDROME IDIOPATICO O SINTOMATICO?

Pamplona P %, Benavente I #, Tamargo P ?, Calvo MJ b
4 Servicio de Neurofisiologia Clinica. Hospital San Jorge. Huesca.
b Servicio de Pediatria. Hospital Comarcal de Barbastro. Barbastro, Huesca.

Introduccion. La clasificacion de las crisis y sindromes epilépticos
en focales o generalizados es una parte fundamental del diagndsti-
co de estos procesos; sin embargo, existen casos de epilepsias ge-
neralizadas idiopdticas, cuyos rasgos electroencefalograficos
(EEG) sugieren epilepsias sintomdticas, lo que ocasiona frecuentes
errores diagnésticos. Es el caso del sindrome de Jeavons, sindrome
de epilepsia generalizada con mioclonias palpebrales, descrito en
1977. Caso clinico. Nifia de 7 afios, sin antecedentes patolégicos de
interés, remitida por cuadro de meses de evolucién de deterioro en
el rendimiento escolar y movimientos anormales palpebrales, de
frecuencia diaria, sin aparente repercusion de conciencia. Explora-
cién neuroldgica y pruebas complementarias normales. Video-EEG:
EEG intercritico: actividad basal normal. Punta-onda parietotem-
porooccipitales izquierdas. Respuesta fotoparoxistica. Las anoma-
lias se suprimen en la oscuridad. EEG critico: polipuntas generali-
zadas de menos de 1 segundo tras el cierre ocular, que se corres-
ponden con mioclonias palpebrales. Conclusiones. Sindrome epi-
Iéptico no incluido en la ILCE, cuya categorizacién como parte de
los sindromes epilépticos idiomaticos (epilepsias reflejas) o bien
como parte de los sindromes epilépticos sintomaticos, todavia estd
en debate. Frecuentemente malinterpretados por otros sindromes o
crisis epilépticas, e incluso por tics, presenta la peculiaridad de des-
aparicion de las crisis y de las anomalias EEG en la oscuridad, he-
cho que la diferencia del resto de los sindromes epilépticos, funda-
mental en el diagnéstico de este sindrome.
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45,

ELECTROENCEFALOGRAMA EN EL PROTOCOLO
DE INGRESO DE PACIENTES PSIQUIATRICOS

Rodrigo-Sanbartolomé A, Giner-Bayarri P, Mazzillo-Ricaurte A,
Casafa-Pérez S, Zalve-Plaza G, Chilet-Chilet R

Servicio de Neurofisiologia Clinica. Hospital Universitario Dr. Peset. Valencia.

Objetivo. Determinar la utilidad del electroencefalograma (EEG) co-
mo prueba complementaria en el protocolo de ingreso en el Servicio
de Psiquiatria. Pacientes y métodos. Seleccionamos los EEG realiza-
dos en nuestro servicio durante el afio 2007 solicitados por el Servi-
cio de Psiquiatria del Hospital Peset incluidos en su protocolo de in-
greso. Se clasificaron segtn el diagndstico psiquidtrico en los si-
guientes grupos: trastorno bipolar, cuadro psicético, depresién y
otros. Se describi6 el trazado electroencefalografico en cada uno de
estos diagndsticos: trazado normal, trazado desincronizado, con sig-
nos irritativos y actividad paroxistica. Resultados. Se realizaron 133
EEG, 71 mujeres (53%) y 62 hombres (47%), correspondientes a
pacientes ingresados en Psiquiatria durante el afio 2007, los cuales
representan el 5,5% de los realizados por nuestro servicio durante
este afio. En 57 casos (42,8%), 30 mujeres (52,6%) y 27 hombres
(47,4%), se detectd una alteracién electroencefalogréfica en el traza-
do. Los diagndsticos de estos casos al ingreso fueron de trastorno bi-
polar en 5 casos (8,7%), depresivo en 10 casos (17,5%), psicético en
27 casos (47,4%) y 14 con otros (26,13%). Conclusion. La realiza-
cién del EEG como prueba incluida en el protocolo de ingreso en el
Servicio de Psiquiatria esta justificada, ya que expresa en el 43% de
los EEG realizados alteraciones en el trazado y orienta en el trata-
miento terapéutico posterior. Es una prueba no invasiva, que no re-
quiere preparacion previa ni gran colaboracién por parte del paciente
psiquidtrico, y mds econdmica que otras pruebas complementarias.

46.

ANALISIS DE LA SEMIOLOGIA ELECTROCLINICA
DE LAS AUSENCIAS TiPICAS MEDIANTE REGISTRO
VIDEO-EEG EN UNA SERIE DE PACIENTES

CON EPILEPSIA AUSENCIAS INFANTIL Y JUVENIL

Campos-Lépez C, Garcia-Penco C
Hospital San Pedro. Logroiio.

Objetivos. Andlisis de las manifestaciones electroclinicas de las au-
sencias tipicas mediante registros videoelectroencefalograma
(EEG), en epilepsia ausencias infantil y juvenil, en pacientes de re-
ciente diagndstico. Presentacion de videos-EEG con los episodios
criticos mds representativos del estudio. Pacientes y métodos. Estu-
dio retrospectivo de 6 pacientes (4 varones y 2 mujeres) con crisis de
ausencias tipicas (4 epilepsia ausencia infantil y 2 epilepsia ausencia
juvenil). Se han analizado mediante video-EEG un total de 39 crisis
de ausencias tipicas, y se describen las caracteristicas clinicas y sus
EEG. Resultados. La media de crisis por paciente fue de 6,5, dura-
cién media de 10,92 s (5-17 s). Un 46% de las crisis fueron simples
y el 66% con sacudidas mioclénicas y/o automatismos (movimien-
tos ritmicos de parpadeo en 3 casos, aleteo ritmico de nariz en 1, au-
tomatismos orales en 2 casos y 1 caso de frotacién de manos y toca-
miento de orejas). Todos presentaron crisis durante la hiperventila-
cién y ninguno durante la estimulaciéon luminica intermitente. Del
total de crisis, el 41% fueron durante la hiperventilacion, y el 35% en
el adormecimiento. La apertura de ojos durante la crisis se objetivd
en el 69%, con una latencia media de 3,1 s, (1-10 s). El registro EEG
ictal mostraba punta-onda tipica a 3 Hz (2,8-3,3 Hz), sobre un traza-
do de base normal. Conclusiones. La realizacion de registros video-
EEG en todos aquellos pacientes con sospecha de ausencias tipicas
permitird mejorar la clasificacion de las crisis y sindromes epilépti-
cos, asi como los criterios clinicos de inclusién y exclusién en las
epilepsias de ausencias infantil y sindromes relacionados.
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47.

EVOLUCION CLINICA Y NEUROFISIOLOGICA
DE LA CEROIDOLIPOFUSCINOSIS NEURONAL.
A PROPOSITO DE DOS CASOS

Sanchez-Gamarro R, Montelongo-Ojeda C, Maiias-Alcén S,
Peridnez-Gémez J, Méndez-Herndndez L, Galvdn-Reboso A,
Garrido-Babio M

Servicio de Neurofisiologia Clinica. Hospital Nuestra

Seiiora de la Candelaria. Santa Cruz de Tenerife.

Introduccion. La forma infantil de ceroidolipofuscinosis neuronal,
también conocida como enfermedad infantil de Batten, es una en-
fermedad neurodegenerativa grave, basada en la deficiencia de una
enzima lisosomal, la palmitoil-proteintiosterasa-1 (PPT1), cuya trans-
mision es autosdémica recesiva. Se caracteriza por un cuadro de ce-
guera, disfuncién cognitiva y motora, crisis convulsivas, ataxia y
muerte prematura. Caso clinicos. Se estudian dos hermanos, nifia
y niflo, de 12 y 7 afios respectivamente, sin antecedentes familiares
ni personales de interés, que inician a los 18 meses un cuadro regre-
sivo idéntico, de retraso psicomotor y mioclonias. Orientados desde
un primer momento hacia un sindrome de Rett y seguida su evolu-
cién clinica y neurofisiolégica en el tiempo, hasta llegar al diagnés-
tico de ceroidolipofuscinosis neuronal. Conclusiones. Se expone la
grave y rapida evolucién clinica y neurofisiolégica de dos herma-
nos que presentan en los primeros afios de vida sintomatologia co-
mun con el sindrome de Rett, haciendo casi imposible su diferen-
ciacién y retrasando el diagndstico.

48.

ESTUDIO PREQUIRURGICO DE LA EPILEPSIA
CON ELECTRODOS DE FORAMEN OVAL:
VENTAJAS E INCONVENIENTES

Aguilar-Anddjar M, Porcacchia P, Diaz-Ruiz R,
Rodriguez-Uranga JJ, Jiménez-Hurtado R, Oliver M,
Jiménez-Pancho J, Villalobos-Chaves F

Servicios de Neurologia y Neurofisiologia Clinica.

Unidad de Epilepsia. HH.UU. Virgen del Rocio. Sevilla.

Introduccion. Los electrodos de foramen oval (EFO) en el estudio
prequirtirgico de la epilepsia se consideran una técnica semiinvasi-
va. Tienen alto rendimiento en casos de epilepsia temporal con es-
tudio de superficie que no lateraliza o con sospecha de bilaterali-
dad. Como complicaciones se describen hipoestesia facial (9%), in-
feccion (2%) y hemorragia subaracnoidea (1%). Pacientes y méto-
dos. Serie de 24 pacientes monitorizados con EFO entre 2004 y
2008. De éstos, 20 epilepsias temporales mediales, 3 temporales
neocorticales y 2 extratemporal con sospecha de patologia dual. La
indicacion del estudio se basé en video-EEG de superficie no con-
cluyente, resonancia magnética sin lesion, sospecha de bilaterali-
dad o afectacién neuropsicoldgica bitemporal. Resultados. El estu-
dio fue concluyente en el 100%, demostrando afectacién temporal
medial unilateral en 16, bilateral en 2 y extratemporal medial en 6.
Un 75% presentaron durante un periodo no superior a 6 semanas
hiperestesia en el territorio de la III rama del trigémino. Uno pre-
sentd cuadro vertiginoso central por contacto del electrodo con pro-
tuberancia que se resolvi6 retirdndolo parcialmente, otro presenté a
la retirada del electrodo una hemorragia intraventricular sin secue-
las, y otra afectacion del III par izquierdo por desplazamiento del
electrodo. No se registraron complicaciones infecciosas. De los pa-
cientes estudiados, 20 han sido intervenidos, estando 17 en estadio
IA de Engel, 2 en Id, 1 en Ila. Conclusion. Los EFO tienen una ele-
vada capacidad lateralizadora en casos donde el EEG de superficie
y el resto de estudios no son concluyentes si bien es una técnica con
riesgos potenciales que pueden llegar a ser graves.
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49.

ESTADO EPILEPTICO NO CONVULSIVO. IMPORTANCIA
DEL ELECTROENCEFALOGRAMA EN SU DIAGNOSTICO

Alemany B, Corral F, Requena A, Prieto J
Servicio de Neurofisiologia Clinica. H.G.U. Gregorio Marafion. Madrid.

Introduccion. El estado epiléptico no convulsivo (EENC) puede pre-
sentarse clinicamente de forma muy variada. Asimismo, son nume-
rosas las entidades clinicas (encefalopatias toxicas, metabdlicas, al-
teraciones psiquidtricas) que pueden tener una presentacion semio-
l6gica parecida. Objetivo. Determinar que la confirmacién del
EENC mediante electroencefalograma (EEG) es de especial impor-
tancia, ya que permite su diagndstico y el inicio precoz del trata-
miento. Pacientes y métodos. Se han evaluado los pacientes remiti-
dos con sospecha de EENC al Servicio de Neurofisiologia Clinica
del Hospital General Gregorio Marafién desde enero de 2007 a junio
de 2008, identificando sus distintas caracteristicas clinicas y patro-
nes EEG. Durante este periodo de tiempo el nimero de pacientes re-
mitidos con diagndstico de EENC fue de 39 (21 hombres) con una
media de edad de 54 + 20,8 afios, de los que el 35,9% (n = 14) te-
nian historia previa de epilepsia. Respecto a la procedencia de los
pacientes, 24 estaban ingresados (12 en UCI) 7 fueron remitidos
desde su ambulatorio y 8 desde urgencias. Resultados. En todos los
casos, la forma de presentacion fue la alteracion del nivel o conteni-
do de la conciencia. En el 61,5% de los pacientes la clinica se pro-
long6 durante més de 24 h. Un total de 8 pacientes fueron diagnosti-
cados de EENC. De todos los pacientes remitidos diagnosticados de
EENC, 3 presentaban un estado de ausencias y 5 de tipo focal com-
plejo. Sélo en 1 caso hubo generalizacion secundaria. Conclusiones.
Debido a las diversas formas de presentacion del EENC, a veces con
clinica muy sutil, esta entidad puede ser infradiagnosticada. Desta-
camos la importancia de la realizacién de EEG en estos pacientes
para realizar un diagndstico y tratamiento precoz.

50.

EPILEPSIA TEMPORAL FARMACORRESISTENTE. ANALISIS
DE 31 CASOS INTERVENIDOS QUIR(JRGICAMENTE
Alemany B ?, Prieto J #, Esteban A ?, Martin M b

“ Servicio de Neurofisiologia Clinica. ® Servicio de Neurologia.

Hospital General Universitario Gregorio Maraiion. Madrid.

Introduccion. La epilepsia del 16bulo temporal es la més frecuente
de las epilepsias focales y también la que con mayor frecuencia se
asocia a farmacorresistencia. A pesar de los buenos resultados qui-
rurgicos en este tipo de epilepsias es frecuente que los pacientes se-
an remitidos a cirugia tras muchos afios de intratabilidad. Objetivo.
Andlisis detallado de las manifestaciones clinicas, los hallazgos
electroencefalograficos (EEG) criticos e intercriticos, asi como los
hallazgos EEG intraoperatorios en pacientes con epilepsia temporal
farmacorresistente intervenidos quirdrgicamente. Pacientes y méto-
dos. El grupo estd constituido por 31 pacientes (21 mujeres) cuya
edad media fue de 39,3 + 10,2 aflos y un tiempo de evolucién me-
dia de la enfermedad de 28 afios. Los pacientes permanecieron in-
gresados durante 10 + 2 difas en la unidad de video-EEG para mo-
nitorizacion continua. El registro se realiz6 mediante electrodos de
superficie situados segtn sistema 10-20 con electrodos adicionales
del sistema 10-10 adecuados para registro de la regién temporal ba-
sal y electrodos esfenoidales. En 12 de los pacientes fue necesario
el registro con electrodos subdurales. Resultados. El nimero medio
de crisis registrado durante el ingreso fue de 2,5, siendo la altera-
cién precoz del nivel de conciencia el hallazgo més frecuente, se-
guido de los automatismos oromandibulares. Las crisis se precedie-
ron de aura en el 50% de los casos. La actividad lenta focal y las
ondas agudas en F7(F8)-T3(T4) fueron el hallazgo EEG intercriti-
co mds habitual. En 7 de los pacientes se registr6 polipunta durante

REV NEUROL 2008; 47 (9): 490-499

SOCIEDAD ESPANOLA DE NEUROFISIOLOGIA CLINICA

el suefio en la misma localizacién que en vigilia. Los hallazgos de
resonancia magnética y neurofisioldgicos fueron plenamente con-
cordantes en el 50% de los casos. Conclusion. El conocimiento de-
tallado de las manifestaciones clinicas y eléctricas de las epilepsias
del 16bulo temporal permitiria su diagndstico precoz, y reduciendo
el tiempo de acceso de estos pacientes al tratamiento quirdrgico en
aquellos casos resistentes al tratamiento médico.

51.

EPILEPSIA GENERALIZADA IDIOPATICA

CON ‘AUSENCIAS FANTASMA’

Corral F # Martin C %, J. Prieto J ¥, Requena A *, Martin M b
“ Servicio de Neurofisiologia Clinica. ® Servicio de Neurologia.
Hospital General Universitario Gregorio Maraiion. Madrid.

Introduccion. La epilepsia generalizada idiopdtica (EGI) con au-
sencias fantasma es una entidad probablemente infradiagnosticada,
todavia no reconocida por la ILAE (Liga Internacional contra la
Epilepsia). Se estima que su prevalencia es del 15% de las EGI con
ausencias tipicas. La primera manifestacion clinica evidente son las
crisis convulsivas generalizadas tonicoclénicas (CGTC) esporadi-
cas en la edad adulta, aunque las ausencias pueden haber comenza-
do a presentarse mucho mas precozmente. Las ‘ausencias fantas-
ma’ son muy breves —habitualmente duran menos de 4 s—y sus ma-
nifestaciones clinicas son tan leves que incluso pasan desapercibi-
das para el propio paciente. Hasta un 50% de los pacientes presen-
tan estado de ausencias que cursan con afectacién cognitiva leve-
moderada. Caso clinico. Mujer de 53 afios con antecedentes fami-
liares de epilepsia. Inicia clinicamente a los 30 afios con CGTC que
se han repetido esporddicamente con una frecuencia aproximada de
una cada dos afios. Refiere también posibles ausencias, y hasta dos
veces al afio episodios de larga duracidn, incluso dos dias, en los
que se encuentra distraida y con menor concentracién. Buen con-
trol de las crisis con el tratamiento con dcido valproico y lamotrigi-
na. Se realizaron 3 estudios electroencefalograficos (EEG) en 2003,
2007 y 2008; el primero de ellos fue inespecifico con actividad the-
ta temporal derecha, en el segundo se registraron descargas epilepti-
formes generalizadas continuas con alguna fragmentacién y escasa
afectacion cognitiva compatible con estado generalizado de ausen-
cias y en el dltimo, descargas de punta-onda generalizada a 4 Hz de
menos de 1,5 segundos de duracién durante la hiperventilacién. Los
estudios de neuroimagen fueron normales. Conclusion. La EGI con
ausencias fantasma, por su aparente inicio en el adulto y las posibles
anomalias focales intercriticas puede ser erréneamente diagnostica-
da de epilepsia focal. La clinica del estado es habitualmente tan leve
que puede no ser identificada, confundida con alteraciones no epi-
Iépticas o con estado epiléptico focal complejo. La realizacién del
EEG durante las ausencias o los estados con una evaluacién cogniti-
va simultdnea permitirfa el diagnéstico correcto de esta entidad.

52.

EPILEPSIA GENERALIZADA CON CONVULSIONES
FEBRILES PLUS EN DOS HERMANAS

Pedrera-Mazarro A ®, Carretero M ?, Montes E ¢, Sdez-Alvarez J *,
Lorenzo-Sanz G °, Alegre-Viiias M °, Buenache-Espartosa R ®

“ Servicio de Neurofisiologia Clinica. ® Servicio de Pediatria.

Hospital Ramon 'y Cajal. Madrid.

Introduccion. La epilepsia generalizada con convulsiones febriles
plus (GEFS+) se considera un sindrome con una misma base gené-
tica y expresividad variable, que engloba un amplio grupo de for-
mas mds o menos graves de epilepsias generalizadas o parciales
(crisis generalizadas, crisis parciales, ausencias, crisis mioclénicas
o atdnicas, siendo la forma mds grave de este espectro el sindrome de
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Dravet). Se trasmite de forma autonémica dominante y se han iden-
tificado mutaciones en canales del sodio (SCNIA, SCNIB, SCN2A) y
GABA (GABRG?2). Casos clinicos. Presentamos dos hermanas, sin
antecedentes familiares de epilepsia, con crisis febriles y afebriles
con desarrollo neurocognitivo normal. La mayor, de 5 afios y 4 me-
ses, ha tenido 5 episodios, entre los 17 meses y los 3 afios y medio,
coincidiendo con procesos infecciosos banales, en los que presentd
estado de acumulo de crisis (15-20 episodios/dia), de 5-7 dias de
duracién. Los estudios neurofisiolégicos demostraron alteraciones
paroxisticas generalizadas y focales. La menor, de 17 meses, ha te-
nido 4 episodios, coincidiendo con infecciones intercurrentes, de
crisis hemigeneralizadas derechas, recurrentes, en forma de estado,
y crisis generalizadas. Los estudios neurofisiolégicos intercriticos y
de neuroimagen han sido normales en ambas. En el estudio mole-
cular de la hermana menor se ha demostrado una mutacién en hete-
rocigosis del gen para canales de sodio dependientes del voltaje
SCNAIA (c.1662+1G>C), no descrita. Conclusiones. Las manifes-
taciones clinicas objetivadas en estas dos hermanas, con crisis fe-
briles, afebriles, focales, generalizadas, prolongadas y recurrentes
en 24 horas, son compatibles con el espectro del sindrome epilépti-
co GEFS+.

53.

ESTADO CONVULSIVO COMO INICIODE
ENFERMEDAD DE MOYAMOYA EN UN VARON
DE 5 ANOS: A PROPOSITO DE UN CASO

Pedrera-Mazarro A #, Montes E ?, Carretero M 2,
Quintana-Aparicio P?, Lorenzo-Sanz G°,
Buenache-Espartosa R °, Alegre-Vifias M °

¢ Servicio de Neurofisiologia Clinica. b Servicio de Pediatria.
Hospital Ramon 'y Cajal. Madrid.

Introduccion. La enfermedad de moyamoya se caracteriza por una
oclusién lenta y progresiva de las arterias del poligono de Willis
con aparicién simultdnea de colaterales naturales intracerebrales.
El aspecto angiografico ‘de niebla’ de estos vasos neoformados pa-
tolégicos es un hallazgo obligatorio para su diagnéstico. En adultos
suele presentarse como hemorragias intracerebrales o intraventri-
culares. En nifios son mas frecuentes los déficit motores, sensitivos,
visuales o de lenguaje, cefaleas y crisis convulsivas, tanto focales
como generalizadas. Un hallazgo electroencefalografico tipico (hasta
el 75% de los pacientes pediatricos) se conoce como fenémeno re-
build-up, (aparicidn, 20-60 s después de la hiperventilacién, de on-
das lentas de alto voltaje, irregulares y de muy baja frecuencia).
Caso clinico. Varén de 5 afios sin antecedentes de interés con cua-
dro brusco de desconexién del medio, hemiparesia izquierda, des-
viacién de comisura bucal, retrovulsién ocular y movimientos toni-
coclénicos con posterior somnolencia y afasia. Tomografia axial
computarizada craneal: compatible con encefalomielitis. Hemogra-
ma y bioquimica normales, liquido cefalorraquideo estéril, serolo-
gila para micoplasma, Borrelia y virus varicela zoster negativas.
Electroencefalograma: lentificacion difusa. Resonancia magnética:
infarto isquémico agudo en el territorio de la arteria cerebral media
derecha, Angiorresonancia: no se visualiza arteria cerebral media
(ACM) derecha, lenticuloestriadas hipertrofiadas con neoformacién
de vasos tortuosos. Estenosis de arteria carétida interna izquierda
con oclusion de la ACM izquierda e hipertrofia de coroideas, lenti-
culoestriadas y taldmicas. Angiograffa: confirma los hallazgos de la
angiorresonancia y de forma bilateral se observa una red vascular
basal de vasos neoformados hipertréficos, tipicos de la enfermedad
de moyamoya. Conclusion. Mostramos un caso de presentacion po-
co frecuente (estado epiléptico) de una enfermedad rara.
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54.

DETERIORO COGNITIVO EN EL ANCIANO: ESTADO
EPILEPTICO FRENTE A ENCEFALOPATIA METABOLICA

Martinez-Rodriguez SH, Abreu-Jesurum HC, Adelantado-Augusti S
Servicio de Neurofisiologia. Hospital Clinico Universitario Lozano Blesa.
Zaragoza.

Introduccion. El estado epiléptico (EE) es una de las urgencias neu-
rolégicas de mayor morbimortalidad, frecuentemente subdiagnosti-
cado, sobre todo aquel de tipo no convulsivo, traduciéndose en da-
flos cerebrales estructurales, cambios patolégicos y déficit neurol6-
gicos persistentes. Caso clinico. Mujer de 67 afios, con antecedente
de hipertension arterial, dislipemia, diabetes mellitus tipo 2, leuco-
encefalopatia isquémica, hemorragia digestiva alta y cirrosis hepa-
tica alcohdlica, virus de la hepatitis B e hipertension portal, ingresa
en 2003 por presentar desorientacion, alteracion del ritmo del sue-
o y dificultad para realizar actividades diarias. No factores preci-
pitantes. Exploracién neuroldgica: parcialmente desorientada. Res-
to sin alteraciones. Presenta crisis epiléptica aislada. Electroencefa-
lograma (EEG): complejos periddicos trifdsicos, de periodo corto,
generalizados, de discreto predominio izquierdo que se bloquean
con estimulos auditivos, compatible con encefalopatia hipoxicome-
tabdlica o espongiforme; control 48 horas después informado como
moderadamente lento, pobremente diferenciado y reactivo a esti-
mulos actsticos, con actividad aguda pseudoperiddica, que se blo-
quea con la apertura ocular. Impresion diagnéstica: Insuficiencia
hepadtica con encefalopatia. Ingresos posteriores entre 2003 y 2008
por clinica similar, se asumen como secundarios a su cuadro de ori-
gen metabolico. En junio de 2008 nuevo ingreso por cuadro de de-
terioro cognitivo de instauracién subaguda-crénica con bradicine-
sia y marcha cautelosa. EEG: actividad onda aguda-onda lenta ge-
neralizada e hipervoltada que se bloquea momentdneamente con
estimulos auditivos y visuales, compatible con estado de ausencias.
Se instaura tratamiento antiepiléptico con completa normalizacién
del EEG 24 horas después. Conclusion. El deterioro cognitivo en
ancianos puede ser manifestacion de diversas entidades, entre ellas
el EE, por lo que el EEG es de vital importancia.

55.

PACIENTE CON EPILEPSIA IDIQPATICA QUE DESARROLLA
ENFERMEDAD DE CADASIL MAS LENTIFICACION EN EL
ELECTROENCEFALOGRAMA: DESCRIPCION DE UN CASO

Osorio-Caicedo P , Mauri JA ®
¢ Servicio de Neurofisiologia. b Servicio de Neurologia.
Hospital Clinico Universitario Lozano Blesa. Zaragoza.

Introduccion. La arteriopatia cerebral autosémica dominante con
infartos subcorticales y leucoencefalopatia (CADASIL) es una vas-
culopatia hereditaria de pequefios vasos por la mutacion en el gen
notch 3 del cromosoma 19. Los sintomas son ataque isquémico
transitorio, accidente cerebrovascular, demencia subcortical pro-
gresiva, migrafia y trastornos del afecto. La duracién media es de
20 afios y la muerte ocurre entre los 55 y 65 afios. Se sospecha por
clinicas, historia familiar, resonancia magnética (RM), y la biopsia
de piel. Caso clinico. Varén, 67 afios, con epilepsia idiop4tica gene-
ralizada desde 1963 e infartos lacunares talamicos (2003), multi-
ples ingresos en Neurologia. Acude a Urgencias por 2 crisis tonico-
clénicas generalizadas. Exploracién: estado poscritico en estupor;
ACP normal, tensién arterial 138/85. Se objetiva encefalopatia pos-
critica con desorientacién temporoespacial grave, bajo nivel de
conciencia, tetraparesia con piramidalismo bilateral, balance 3/5.
Acido félico: 1,8. Serologia liies: negativa. Electroencefalograma:
lentificacién general grave. Tomografia axial computarizada cere-
bral: leucoencefalopatia difusa grave con infartos taldmicos bilate-
rales de tipo lacunar. Atrofia corticosubcortical moderada. RM ce-
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rebral: multiples dreas de hipersefial T,, en sustancia blanca silvia-
na profunda bilateral con hiperintensidad generalizada; en tdlamo,
lagunas hiperintensas; moderada atrofia corticosubcortical. Biopsia
de piel: capilares con sustancia acidéfila, amorfa presion arterial
sistdlica (+), orceina (-). Imagen compatible con CADASIL. El pa-
ciente evoluciona mejorando su encefalopatia, persiste un déficit
cognitivo y motor, con deterioro progresivo para actividades bési-
cas de la vida diaria. Noviembre de 2007: gastrostomia para nutri-
cién. Persisten crisis y tratamiento con levetiracetam. Conclusion.
La enfermedad de CADASIL es rara y en este caso se superpone a
una epilepsia idiopética, por lo que el diagndstico se logra bajo la
sospecha clinica.

56.

MALFORMACIONES CORTICALES: REVISION
BIBLIOGRAFICA'Y COMPARACION CON NUESTROS
HALLAZGOS ELECTROENCEFALOGRAFICOS

Ramos-Jiménez MJ, Montiel-Durdn MJ, Navas-Sanchez P,
Niifiez-Castain MJ, Gonzdlez-Medina C, Postigo-Pozo MJ,
Fernidndez-Fernandez VE, Bauzano-Poley E

Servicio de Neurofisiologia Clinica. H.R.U. Carlos Haya. Mdlaga.

Introduccion. Las malformaciones corticales producidas durante el
desarrollo del encéfalo en la etapa fetal hacen que durante el creci-
miento se presenten, entre otros, crisis epilépticas con distinta ma-
nifestacion clinica y expresion electroencefalografica (EEG), en
funcién del tipo de anomalia. Gracias a la resonancia magnética, se
ha producido un aumento en su diagnostico, aunque seria interesan-
te observar si existen hallazgos electroencefalograficos sugestivos
de ellas. Objetivo. Basdndonos en la clasificacién de Barkovich
(biolégica-clinica), seleccionamos de entre los distintos trastornos
de la proliferacién, migracién y diferenciacion, las siguientes mal-
formaciones: hemimegalencefalia, esclerosis tuberosa, lisencefalia,
esquisencefalia, alteraciones del cuerpo calloso. Describimos los
hallazgos EEG mds comunes encontrados en nuestros casos, segin
el tipo de malformacidn. Pacientes y métodos. Revisamos en la lite-
ratura reciente los hallazgos EEG caracteristicos de dichas malfor-
maciones y las comparamos con los registros realizados de nuestros
53 casos (12 esclerosis tuberosa, 9 lisencefalia, 6 hemimegalencefa-
lia, 11 esquisencefalia, 15 alteraciones variables en el cuerpo callo-
s0). Resultados. Encontramos que tanto en la literatura como en
nuestros casos, existen miultiples variedades de patrones (del mismo
modo que variabilidad clinica asociada), en funcién del grado de
afectacion, y el momento de la realizacién del EEG. Conclusiones.
a) El EEG en caso de malformaciones es s6lo ‘sugestivo’, no pre-
sentando ‘patrdén’ caracteristico; b) La expresion EEG estd en fun-
ci6n del tipo/subtipo de la malformacién, de su grado, del momento
(edad) en la que se realiza el EEG y del tipo de epilepsia asociada.

57

EPILEPSIA PARCIAL IDIOPATICA EN LA INFANCIA
CON ESTADOS DE MAL DE CRISIS PARCIALES
COMPLEJAS: CARACTERISTICAS ELECTROCLINICAS
Picornell-Darder M, Zarza-Luciafiez D,

Diaz-Negrillo A, Picornell-Darder 1

Servicio de Neurofisiologia Clinica. Hospital Universitario de Mdstoles. Madrid.

Introduccion. En la clasificacion actual de las epilepsias todavia no
esta incluido el grupo de las epilepsias parciales idiopéaticas (EPI)
con crisis parciales complejas. Casos clinicos. Se han estudiado un
grupo de 4 nifios (2 varones y 2 hembras) con EPI durante la infan-
cia, que cursan con estados de mal de crisis parciales complejas con
seguimiento superior a 5 afios. Se analizan los antecedentes fami-
liares y personales patoldgicos, exploracién neuroldgica, estudios
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neurofisiolégicos y morfoldgicos. Se han registrado estados de mal
de crisis parciales complejas durante la vigilia en los 4 nifios, cuyas
descargas criticas en dreas temporales (focales/multifocales) en
uno o ambos hemisferios independientemente, siendo la duracién
inferior a 30 segundos y la semiologia critica era discreta, con afec-
tacién de conciencia variable y automatismos. Conclusiones. Las
anomalias focales/multifocales epileptiformes intercriticas (paro-
xismos ondas agudas y ondas lentas/punta-onda) en dreas tempora-
les/frontotemporales se activan durante el suefio. La evolucién en
todos los casos ha sido benigna, siendo importante su identificacién
para establecer el prondstico de este tipo de epilepsia.

58.

EPILEPSIA GENERALIZADA IDIOPATICA CON CRISIS DE
AUSENCIA DE INICIO PRECOZ (ANTES DE LOS 4 ANOS):
SEMIOLOGIA ELECTROCLINICA DE LAS CRISIS

Picornell-Darder M, Zarza-Luciafiez D,
Diaz-Negrillo A, Picornell-Darder I

Servicio de Neurofisiologia Clinica. Hospital Universitario de Mdstoles. Madrid.

Introduccion. Las crisis de ausencia en la infancia suelen iniciarse a
partir de los 4 afios de edad; sin embargo, en algunos casos puede
iniciarse antes. Pacientes y métodos. Se estudian 11 nifios (5 varo-
nes y 6 mujeres) en los que las crisis de ausencia comienzan antes
de los 4 afios, con periodo de seguimiento superior a 10 afios. Se
analizan las caracteristicas de los episodios criticos, la morfologia
de las descargas, la duracion y la semiologia clinica de las crisis, as{
como su evolucion. Resultados. En todos los casos la duracién de
las crisis ha sido breve (generalmente inferior a 6 segundos). El fe-
némeno clinico es discreto y para su identificacién es util el registro
electroencefalograma poligrafico. Las descargas criticas de punta-
onda/polipunta-onda generalizada han sido de morfologia irregular,
con cierto predominio en uno u otro hemisferio, y preferentemente
en dreas posteriores. Conclusion. El inicio precoz de las crisis no
implica mala evolucién, ya que nuestros pacientes han tenido buen
prondstico, a pesar de la irregularidad de las descargas criticas.

59.

EPILEPSIA GENERALIZADA IDIOPATICA CON CRISIS DE
AUSENCIA DE INICIO PRECOZ (ANTES DE LOS 4 ANOS):
ESTUDIO DE LAS ANOMALIAS EPILEPTIFORMES
INTERCRITICAS EN VIGILIA-SUENO. VALOR PRONOSTICO

Picornell-Darder M, Diaz-Negrillo A,
Zarza-Lucianez D, Picornell-Darder 1
Servicio de Neurofisiologia Clinica. Hospital Universitario de Mdstoles. Madrid.

Introduccion. Este tipo de epilepsia permite establecer el diagndsti-
co electroclinico facilmente debido a la frecuencia de los episodios
criticos. Pacientes y métodos. Se estudian las anomalias generaliza-
das epileptiformes intercriticas y otras anomalias electroencefalo-
gréficas intecriticas de 11 niflos (5 varones y 6 hembras), su valor
prondstico, con seguimiento superior a 10 afios. También se anali-
zan la actividad bioeléctrica cerebral de fondo y sus modificaciones
durante las activaciones (hiperventilacién y estimulacién luminosa
intermitente). Resultados y conclusiones. En todos los casos las ano-
malfas generalizadas epileptiformes intercriticas a veces muestran
predominio en uno u otro hemisferio, asi como cierta asimetria in-
terhemisféricas en algunas descargas intercriticas. La presencia de
ritmos posteriores a 3 + 0,5 Hz también confirma la mejor evolu-
cién y control de las crisis en estos pacientes.

497



SOCIEDAD ESPANOLA DE NEUROFISIOLOGIA CLINICA

60.

EPILEPSIA PARCIAL CONTINUA ASOCIADA A LINFOMA
CEREBRAL PRIMARIO Y A LESION VASCULAR CRONICA

Garcia-Bellon M, Garcia-Jiménez MA, Martinez-Mena JM

Servicio de Neurofisiologia Clinica. Hospital Virgen de la Luz. Cuenca.

Introduccion. La epilepsia parcial continua es una entidad poco fre-
cuente, y en ocasiones presenta dificultades para su tratamiento.
Caso clinico. Var6én de 71 afios, con antecedentes de hipertensién
arterial, diabetes no dependientes de la insulina y pardlisis facial
periférica izquierda. Intervenido de correccidn estdtica de su parali-
sis facial el 12/04/2008. 15 dias después, el paciente ingresa en Ur-
gencias por pérdida de fuerza y movimientos tonicoclénicos locali-
zados en todo el miembro inferior derecho, de mas de 24 horas de
evolucion. Se realiza video-EEG tras su llegada a Urgencias, donde
se registra una actividad de fondo constituida por un ritmo alfa a
unos 10 Hz, reactivo a la apertura ocular, y ritmos beta en regiones
anteriores. Sobre este trazado, se registra una actividad focal lenta
continua de mediano-elevado voltaje en region centroparietal iz-
quierda, ritmica, y sincrona con el movimiento de la pierna dere-
cha, compatible con una epilepsia parcial continua. Resonancia
magnética: lesién hipointensa en T e hiperintensa en T, localizada
en la circunvolucién del cuerpo calloso izquierdo. La lesién brilla
en secuencia de difusidn indicativo de su alto contenido celular. Su-
gestivos de un linfoma primario cerebral como primera posibilidad
diagnéstica. En sustancia blanca del 16bulo parietal izquierdo exis-
te otra lesion de distintas caracteristicas, que podria tratarse de una
lesion isquémica crénica. Actualmente recibe quimioterapia y ra-
dioterapia, ademads de dcido valproico, carbamacepina, y levetirace-
tam, y no presenta crisis. Conclusion. La existencia de una o varias
causas organicas puede dar lugar a una epilepsia parcial continua.

61.

DESCARGAS RITMICAS, PERIODICAS O ICTALES,
INDUCIDAS POR ESTIMULOS: ANALISIS DE UN CASO

Porcacchia P, Aguilar-Anddjar M, Alonso-Garcia M,
Caballero-Martinez M, Botebol-Benhamou G
Servicios de Neurologia y Neurofisiologia Clinica.

HH.UU. Virgen del Rocio. Sevilla.

Introduccion. Las descargas ritmicas, periddicas o ictales, inducidas
por estimulos (SIRPID) son fendmenos que se pueden encontrar en
pacientes criticos y cuya fisiopatologia y valor prondstico no estin
totalmente aclarados. Caso clinico. Varén de 53 afios, sin antece-
dentes patoldgicos, que sufrié una hemorragia subaracnoidea aguda
y parada cardiorrespiratoria, recuperando el ritmo sinusal tras 15
minutos de reanimacién cardiopulmonar, aunque en situacién de
coma. A las 36 horas se realiz6 un electroencefalograma que mostré
una actividad paroxistica continua a expensas de punta onda gene-
ralizada. Durante este registro, tras la aplicacion de un estimulo do-
loroso, se observé un cambio del patrén, con aumento de la frecuen-
cia de las descargas, sin correlacion clinica, que fue interpretado co-
mo SIRPID. El cuadro electroencefalografico no cedié tras la admi-
nistracion de diacepam; sin embargo, el pentotal provocé la desapa-
ricion paulatina de la actividad paroxistica. Tres dias después se ob-
servaba un patrén salva-supresion y los estimulos aplicados no pro-
ducian cambios en el registro. Un mes después persistia este mismo
patrén. El paciente fallecié tres meses después del episodio. Con-
clusion. Los tltimos trabajos demuestran que los SIRPID represen-
tan un estado altamente epileptégeno. Se sabe ademds que el estado
epiléptico postandxico es un factor prondstico de mortalidad. En es-
te caso con el tratamiento farmacolégico se consiguié la desapari-
cién de los SIRPID. Serfa interesante aclarar si también el fenéme-
no de los SIRPID y su desaparicion tras el tratamiento pudieran
considerarse factores prondsticos en estos pacientes.
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62.

ELECTROENCEFALOGRAMA EN LA ENFERMEDAD DE
CREUTZFELDT-JAKOB: REVISION DE CASOS CLINICOS
Diaz-Ruiz R, Porcacchia P, Aguilar-Anddjar M,
Botebol-Benhamou G, Caballero-Martinez M

Servicio de Neurologia. Servicio de Neurofisiologia Clinica.

HH.UU. Virgen del Rocio. Sevilla.

Introduccion. La enfermedad de Creutzfeldt-Jakob (ECJ) es una en-
cefalopatia espongiforme rdpidamente progresiva caracterizada por
el depésito en el cerebro de una isoforma anormal de una glicopro-
tefna de membrana denominada proteina priénica. Los hallazgos
electroencefalograficos (EEG): complejos periddicos de ondas agu-
das, se han incluido en los criterios diagndsticos propuestos en la
Organizaciéon Mundial de la Salud (1998). Objetivo. Analizar los
patrones EEG en pacientes con sospecha de ECJ. Pacientes y méto-
dos. Estudio retrospectivo de 11 pacientes (4 varones y 6 mujeres),
entre 53 y 80 afios, con sospecha de ECJ esporddica que fueron in-
gresados en el Hospital Virgen del Rocio desde 1998 a junio 2008.
Se analizaron los sintomas de comienzo, los EEG realizados asi co-
mo resonancia magnética (RM) craneal y la presencia de proteina
14-3-3 en liquido cefalorraquideo. Resultados. Todos los pacientes
mostraron un deterioro cognitivo, mioclonfas y un EEG tipico en
algiin momento de la evolucién de la enfermedad, menos uno de
ellos, que mostr6 anomalias paroxisticas en regiones temporales. Los
hallazgos en la RM eran concordantes con una ECJ. En todos, ex-
cepto en dos, el LCR fue positivo para la proteina pridnica 14-3-3.
Se practic6 necropsia en tres pacientes, detectdndose la proteina
pridnica. Conclusion. Durante décadas el EEG ha sido el método
de eleccidn para corroborar la sospecha clinica de la ECJ. La pre-
sencia de los complejos periddicos de ondas agudas ha demostrado
una alta utilidad diagndstica en numerosos estudios, con elevada
especificidad (91%) y alto valor prondstico positivo (95%). El diag-
ndstico temprano y fiable de ECJ es crucial para excluir otras cau-
sas de encefalopatias progresivas y potencialmente tratables.

63.

PATRONES ELECTROENCEFALQGRAFICOS
EN HIPERGLICINEMIA NO CETOSICA

Pab6n-Meneses RM #, Morales-Blanquez G ?, Alonso-Barrasa MT #,
Iragui-Madoz M ?, Olaciregui O %, Yoldi-Petri ME °

“ Servicio de Neurofisiologia Clinica. ® Servicio de Pediatria.

Hospital Virgen del Camino. Pamplona.

Introduccion. La hiperglicinemia no cetdsica (encefalopatia glici-
nérgica) es un error congénito de la degradacién de la glicina de he-
rencia autosémica recesiva que produce un aumento de los niveles
de glicina, fundamentalmente en el sistema nervioso central, acti-
vando dos receptores diferentes, el receptor N-metil-D-aspartato
del cértex con funciones excitadoras, cuya hiperestimulacion origi-
na lesién cerebral, crisis y los diferentes patrones electroencefalo-
gréficos caracteristicos, y otro receptor en la médula espinal con
funciones inhibitorias que provocan la apnea, hipotonia y el hipo.
Caso clinico. Varén de 41 semanas + 2 dfas con Apgar de 9y 10 al
1.° y 5.° minutos. A las pocas horas de vida hipotonia progresiva,
disminucién del nivel de conciencia y mioclonias. Al 3.° dia se con-
firman niveles de glicina de 1.280 uM/L en plasma y 208 uM/L en
liquido cefalorraquideo. Electroencefalograma (EEG) al 5.° dia: tra-
zado de brote supresion con puntas en vértex. Se inicia tratamiento
con benzoato sédico, dextrometorfan y dieta con mejoria clinica de
la hipotonia, continuando con episodios de mioclonias acompa-
flados de cambios electroencefalogréficos: hipsarritmia, actividad
epileptiforme generalizada y trazado multifocal, por lo que se inicia
tratamiento con leviteracetam, desapareciendo posteriormente en el
EEG las generalizaciones, persistiendo dos focos (C3-C4). Tras 15
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dias asintomdtico, reingresa por movimientos de desviacién ocular
y mioclonias, confirmandose electroencefalograficamente un esta-
do epiléptico, controlado actualmente. Conclusion. Describimos un
nuevo caso de hiperglicinemia no cetdsica, analizando la importan-
cia de los distintos patrones electroencefalogréficos caracteristicos
no sélo como apoyo diagnostico, sino también como valoracién del
curso clinico de la enfermedad.

64.

RENTABILIDAD DIAGNOSTICA DE UNA
UNIDAD DE VIDEOELECTROENCEFALOGRAMA

Carvajal-Garcia P, Gémez-Loizaga N, Campos-Lopez C
Servicio de Neurofisiologia Clinica. Hospital San Pedro. Logroiio.

Introduccion. El videoelectroencefalograma (video-EEG) estd des-
crito como una herramienta indispensable en la correcta tipifica-
cidn de los episodios paroxisticos sospechosos de crisis epilépticas,
llegando a cambiar el diagndstico de sospecha inicial en un 30-40%
de los casos, seglin series. Objetivo. Valorar la rentabilidad diag-
noéstica del video-EEG de corta y media duracién en una unidad ge-
neral de Neurofisiologia Clinica. Pacientes y métodos. Hemos revi-
sado 1.608 exploraciones de video-EEG, con duracién entre los 30
minutos y las 3 horas, realizadas en nuestro servicio a lo largo del
ultimo afio. Resultados. Hemos identificado anomalias electroence-
falograficas en el 22,8% de los registros, en la mayorfa de los casos
actividad intercritica que, gracias a la correlacién video-EEG en un
14% de ellos, fue posible identificar actividad critica (crisis parcia-
les, en algunos casos con generalizacion secundaria y crisis genera-
lizadas tanto con fenémenos convulsivos como no convulsivos con
correlacién EEG). Asimismo, dentro de los registros con actividad
electroencefalografica normal se han podido identificar fenémenos
clinicos no epilépticos (sincopes vasovagales, pseudocrisis y movi-
mientos anormales) en un 3% de los casos en los que determiné una
modificacién en el diagndstico de sospecha inicial. Conclusion. Es-
tén descritos porcentajes de registro de eventos patolégicos no muy
altos en los estudios video-EEG de corta y media duracién; pero en
nuestro caso ha sido relevante tanto en la precisién diagndstica co-
mo en la correcta tipificacién de los episodios criticos, con una re-
percusion clinica muy alta y un escaso coste afiadido.

65.

SINDROME DE LENNOX-GASTAUT EN UN SINDROME
DE DOWN CON HERMANA GEMELAR SANA

Montelongo-Ojeda C, Sdnchez-Gamarro R,
Manas-Alcén S, Méndez-Hernandez L,

Galvan-Reboso A, Peridnez-Gomez J, Garrido-Babio JM
Servicio de Neurofisiologia Clinica. Hospital Nuestra

Seriora de la Candelaria. Santa Cruz de Tenerife.

Introduccion. El sindrome de Lennox-Gastaut (SLG) es una de las
epilepsias catastréficas de la infancia, caracterizada por la triada elec-
troclinica de crisis convulsivas de dificil control, retraso psicomotor
y patrén electroencefalografico de punta-ondas lentas (< 2,5 Hz).
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Las crisis se presentan entre el segundo y sexto afio de vida. En Eu-
ropa la prevalencia es del 0,1-0,28 por mil y en los nifios con epi-
lepsia y sindrome de Down la prevalencia es del 7,7%. La etiologia
no tiene patrén familiar, aunque los factores genéticos desempefian
un papel importante, en el 20-50% relacionado con espasmos in-
fantiles y un tercio no se conoce la causa (SLG criptogenético). En
otros casos se desarrolla en nifios con patologias cerebrales pre-
existentes. Caso clinico. Lactante varén de 16 meses de edad en la
actualidad, con sindrome de Down, sin antecedentes familiares de
interés, que fue remitido por el fisioterapeuta a los 6 meses para es-
tudio de regresion psicomotora, con estereotipias, pérdida de la ma-
nipulacién y prensién con las manos, desconexion con el medio y
con crisis de espasmo flexion de tronco y extremidades, de segun-
dos de duracién, con somnolencia posterior. Se le diagnostica de
sindrome de West que ha ido evolucionando a SLG. Conclusion.
Presentar la evolucion de un caso de epilepsia catastréfica de la in-
fancia en un sindrome de Down, poco frecuente, en contraste, ade-
mds, con su hermana gemela sana y poner de manifiesto sus hallaz-
gos neurofisioldgicos.

66.

EVOLUCION ELECTROENCEFALOGRAFICA EN
UN PACIENTE CON EPILEPSIA PARCIAL BENIGNA
ATIPICA Y ALTERACIONES DEL LENGUAJE

Corredera-Rodriguez JM, Teijeira-Azcona A,
Montes-Gonzalo C, Teijeira-Alvarez JM
Servicio de Neurofisiologia Clinica. Complejo Hospitalario de Toledo. Toledo.

Introduccion. La epilepsia parcial benigna es una de las formas mas
frecuentes de crisis epilépticas en la infancia, cuyas variantes atipi-
cas (en muchos casos secundarias a la medicacién administrada)
pueden mostrar manifestaciones clinicas y electroencefalograficas
semejantes a otros sindromes epilépticos (afasia epilépticas adquiri-
das). Caso clinico. Varén de 8 afios de edad que inicié con primera
crisis epiléptica a los 6, siendo diagnosticado de epilepsia benigna
idiopdtica roldndica, tratado con carbamacepina con control clinico.
Presenta de forma subita cuadro de trastorno en la articulacién del
lenguaje y tonicidad, con babeo y anomias frecuentes, que progresa
pese a una inicial mejorfa con tratamiento logopédico. Se le realiza
nuevo estudio encefalografico y es derivado a nuestro servicio por
sospecha diagndstica de sindrome de Landau-Kleftner. Clinicamen-
te se aprecia lenguaje disartrico, torpeza motora con caidas frecuen-
tes sin causa aparente y mioclonfas de miembros inferiores. El elec-
troencefalograma de suefio muestra una persistencia moderada tipo
puntas de elevado voltaje y ondas agudas favorecidas por fases de
sueflo lento no REM en regiones temporocentrales de predominio
izquierdo, que no llega a constituir un estado eléctrico. Dada la per-
sistente preservacion de la capacidad de comprension, se considerd
como diagndstico mds probable una epilepsia parcial benigna idio-
patica atipica. La retirada de la carbamacepina y sustitucion por clo-
bazam en dosis unica nocturna ha conllevado una normalizacién del
lenguaje y mejoria de la marcha. Conclusiones. Se presenta un caso
de epilepsia parcial benigna atipica. Ante el deterioro del lenguaje
—asociado al tratamiento con farmacos antiepilépticos?— parece re-
comendable la retirada de la medicacién o su modificacién.
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