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ATROFIA BULBOESPINAL DE KENNEDY:
PRESENTACION DE UNA FAMILIA

Diaz-Ruiz R, Aguilar-Anddjar M, Montes-L atorre E,
Vézquez-Rodriguez R, Porcacchia P, Caballero-Martinez M
Servicio de Neurofisiologia Clinica.

Hospitales Universitarios Virgen del Rocio. Sevilla.

Introduccion. La enfermedad de Kennedy o atrofia bulboespinal au-
tosomica recesiva ligada al X presenta unas caracteristicas electro-
diagnosticas casi patognomonicas. La mayoria de los pacientes tie-
nen disminucion de amplitud o ausencia de |os potencial es sensiti-
vos, lo que refleja una degeneracion de las raices dorsales. Este ha-
Ilazgo es relevante, ya que no aparece en otras enfermedades de
motoneurona. La presenciade debilidad proximal y bulbar, fascicu-
laciones faciaes, ginecomastiay una historia familiar positiva de-
ben hacer sospechar esta entidad. Los estudios neurofisiolégico y
genético confirmaran el diagndstico. Casos clinicos. Presentamos
unafamilia de cuatro varonesy tres mujeres. Estudiamos dos varo-
nes, de 67 y 68 afios, con un cuadro progresivo de debilidad gene-
ralizada de predominio proximal de varios afios de evolucion. En la
exploracion presentaban pseudohipertrofia de gemelos y atrofia
grave de la musculatura intrinseca de manos y pies. RMPS aboli-
dos. No referian trastorno sensitivo. Ginecomastia. El estudio neu-
rofisiol égico objetivo ausencia o disminucion de las amplitudes de
los potenciales sensitivos y disminucion de las amplitudes de res-
puestas motoras con relativa preservacion de las velocidades de
conduccion. El EMG mostré una afectaci 6n neurdgena crénica con
trazados muy simplificados en todos los muscul os explorados, con
escasa actividad denervativa (ondas positivas y fibrilaciones) y fas-
ciculaciones. Conclusiones. La enfermedad de Kennedy tiene una
presentacion heterogénea, tanto en su comienzo como en su sinto-
matologia, 1o que muchas veces dificulta su diagnéstico. Sin em-
bargo, aunque la presentacién clinica sea variable, los hallazgos
electrodiagnésticos son bastante constantes y constituyen una he-
rramienta fundamental para el diagndstico.

2.

VALOR DE LOS SIGNOS ELECTROENCEFAL OGRAFICOS
EN LASCONVULSIONESFEBRILES

Montiel-Duran MJ, Ramos-Jiménez MJ, Navas-Sanchez P,
Nufiez-Castain MJ, Gonzédlez-Medina C, Postigo-Pozo MJ,
Fernandez-Sanchez VE, Bauzano-Poley E

Servicio de Neurofisiologia Clinica.

Hospital Regional Universitario Carlos Haya. Mélaga.

Introduccion. Las convulsiones febriles son muy frecuentes en la
infancia. Los EEG intercriticos suelen ser normales. Se han descri-
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to patrones EEG considerados pronésticos en relacion ala posibili-
dad de recurrencia de crisis, en nuevos procesos febriles: a) Activi-
dad theta posterior a 4-7 Hz; b) Inestabilidad en regiones bitempo-
ralesy vértex. Objetivo. Revision de nifios con convulsiones febri-
les (dos Ultimos afios), buscando los signos EEG descritos como
valor predictivo de recurrencia de las convulsiones. Pacientesy mé-
todos. Revisamos 187 pacientes, de 6 meses a 4 afios de edad, con
convulsiones febriles. Se les practicd EEG de vigilia, aplicando la
técnica estandar. Se excluyeron 19 pacientes, atendiendo a: encefa-
lopatia previa, organicidad en neuroimagen, epilepsia previaconoci-
day suefio durante e registro. Resultados. Analizados |0s 168 pacien-
tes restantes presentaron: 105, EEG normd; 11, activided a 4-7 Hz
posterior; 41, signos de inestabilidad bitemporal y vértex, y 11, ha-
Ilazgos EEG epileptiformes (éstos Ultimos fueron excluidos del se-
guimiento). En los 157 pacientes restantes se analizé la existenciao
no de recurrencia de nuevas crisis: 88 pacientes no presentaron re-
currenciay de los 69 casos con recurrencia, tenian EEG normal 38
(36% de 105), signos de inestabilidad en regiones bitemporal y vér-
tex 26 (63,4% de 41), y actividad lenta posterior 5 (45,4% de 11).
Conclusiones. Los signos EEG predictivos pueden ser una ayuda
de aproximacion prondstica en la recurrencia de convulsiones fe-
briles. El signo EEG de inestahilidad en regiones bitemporales y
vértex tiene mayor valor predictivo que la actividad a4-7 Hz en re-
giones posteriores.

3.

ENCEFALOPATIA DE HASHIMOTO:

ESPECTRO CLINICOY ELECTROENCEFAL OGRAFICO
Fernandez V 2 Postigo MJ? Ojea T, Montiel MJ?2 Bauzano E?
2 Servicio de Neurofisiologfa Clinica. ® Servicio de Neurologia.

Hospital Regional Universitario Carlos Haya. Malaga.

Introduccion. La encefal opatia de Hashimoto o encefal opatia sensi-
ble a esteroides asociada con tiroiditis autoinmune (SREAT) es una
encefalopatia rara (prevalencia: 2,1/100.000; unos 30 casos publi-
cados) de probable origen autoinmune, asociada a anticuerpos an-
titiroideos (antimicrosomales/ antiperoxidasa/anti-TPO). Presenta
pruebas de funcién tiroidea normales y una clinica heterogénea:
cuadros de tipo encefalitis con deterioro de conciencia brusco/sin-
tomas psiquitricos, o cuadros de tipo encefal opatia de dos tipos: ti-
po 1 (50%), en pacientes jévenes o de mediana edad con un curso
con recaidas y remisionesy episodiostipo ACV, y tipo 2 (40%), en
paci entes ancianos con un curso progresivo, alteraciones de cogni-
cién (demencia) y conducta. Todos los tipos clinicos pueden pre-
sentar crisis epilépticas (miocl6nicas, parciales complejas). Su tra-
tamiento es con corticoides/inmunoglobulinas intravenosas/plas-
maféresis. El tratamiento antiepiléptico puede empeorar los sinto-
mas. Pacientes y métodos. Estudio retrospectivo de | os aspectos cli-
nicosy electroencefalograficos (EEG) de las encefalopatias de Ha-
shimoto detectadas en nuestro hospital en € Gltimo afio. Resulta-
dos. Detectamos cinco casos de encefalopatia de Hashimoto: uno
del tipo encefalitis, con alucinaciones, deterioro del nivel de con-
cienciay crisismioclénicasy parciales complejas que empeoraban
con tratamiento antiepiléptico, y cuatro de tipo encefalopatia, uno
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del tipo 1y otrostres detipo 2. Los EEG mostraron en general mo-
derada lentificacion difusa, con localizaciones variables y escasa
representacién de las crisis. Empeoramiento de la actividad de base
con €l tratamiento antiepiléptico. Conclusiones. El EEG es muy Util
en el diagndstico, diagndstico diferencial y seguimiento de altera-
ciones neuropsiquiétricas que no responden a tratamiento conven-
cional, como la encefal opatia de Hashimoto.

4.

COMPLICACIONESDEL TRATAMIENTO
CON TOXINA BOTULINICA: CASO CLINICO

Postigo MJ, Fernandez VE, Navas P, Montiel MJ, Nufiez MJ
Servicio de Neurofisiologia Clinica.
Hospital Regional Universitario Carlos Haya. Malaga.

Introduccion. La toxina botulinica se emplea en el tratamiento de
distonias focales, espasticidad o hiperhidrosis. Existe el tipo A (Bo-
tox ®, Dysport®) y e tipo B (Myobloc®, Neurobloc ®). Farmacoci-
néticamente, actlan mediante la unién irreversible al terminal ner-
vioso colinérgico presinaptico interrumpiendo el flujo de calcio i6-
nico. Caso clinico. Varén, de 57 afios, con distonia cervical desde
hace 15 afios, tratado con Dysport durante tres meses. Tras 45 dias
de la Ultima dosis, presentd debilidad proximal y distal, arrastraba
los pies, sin fluctuaciones, parestesias, vision doble, ni dificultad
para hablar o tragar. Exploracion fisica: paresia orbicular y ambos
esternocl eidomastoideos, tetraparesia simétrica de predominio pro-
ximal y en miembros superiores. Pruebas de imagen, bioquimica,
hemograma, coagulacion y liquido cefaorraquideo, normales. Elec-
troneurogramay respuestas F, normales, Estimulacion repetitivade
cubital, espina y facial con signos de afectacion presinéptica (fend-
meno de facilitacion postejercicio y decremento del 10-15% de am-
plitud/area a 3 Hz). Fibra simple voluntaria con jitter y nimero de
blogueos aumentado. Electromiograma con abundante actividad de
denervacion en musculos de cintura escapular, PUM de amplitud
disminuiday duracion reducida, con reclutamiento precoz. Conclu-
siones. Complicaciones locales: excesiva debilidad muscular local
(disfagia o ptosis), rash local, hipertension intraocular (blefaroes-
pasmo), plexopatias o radicul opatias. Complicaciones distales (por
flujo retrogrado axonal y paso asangre): sindrome gripal , alteracio-
nes de la transmision neuromuscular, del sistema auténomo, desa-
rrollo de anticuerpos antitoxina botulinica (3-10%), prurito genera-
lizado o exitus. Destacalaampliadiversidad de complicacionestras
¢ tratamiento con toxinabotulinicay laimportancia de los estudios
neurofisiol6gicos para el diagnéstico y evolucion de algunas de di-
chas complicaciones.

5.

MONITORIZACION NEUROFISIOLOGICA
INTRAOPERATORIA EN INTERVENCIONES

DE ENDARTERECTOMIA CAROTIDEA

Postigo MJ?, Fernandez VE 2 Montiel MJ?, CallgjaF®

Jiménez J®, Tamayo J¢, Fernandez O°, Bauzano E©

2Servicio de Neurofisiologia Clinica. ® Servicio de Cirugia Cardiovascular.

¢ Servicio de Neurologia. Hospital Regional Universitario Carlos Haya. Malaga.

Introduccion. El tratamiento quirdrgico de las estenosis carotideas
puede ser mediante endarterectomia o por angioplastia carotidea, cu-
yo objetivo es aumentar € aporte de oxigeno cerebral y prevenir el
ictus. Latécnica convencional en la endarterectomia consiste en un
clampaje provisional (3 min), un clampaje definitivo, la diseccidn
delaarteria, laretiradadelaplacay el cierre arterial. El shunt ca-
rotideo serd algo opcional, segin o indique la monitorizacion. Las
indicaciones de la endarterectomia son pacientes seleccionados,
con obstruccion > 75%, sintomética o no de la arteria carétida in-
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terna extracraneal. Consigue €l 15% de reduccion de ictus en dos
afios de seguimiento. La monitorizacion neurofisiol dgica intraope-
ratoria advierte del dafio en estructuras nerviosas en riesgo durante
laintervencion. Se realiza mediante electroencefalografiay poten-
ciales evocados somestésicos del nervio mediano (PESS), que de-
terminaran la necesidad de colocacion de shunt durante el clampaje
carotideo. Pacientesy métodos. Tras tres afios y medio de experien-
cia se han realizado 36 endarterectomias con monitorizacion de
electroencefalografia y PESS: 28 hombres y 8 mujeres, con 63,5
anos de edad media, siendo el 69% izquierdasy el 31% derechas.
Resultados. Cambios transitorios en la electroencefal ografia en tres
casos (uno requirié shunt), cambios transitorios en PESS en un ca-
so (por compresion externa de vena yugular), cambios combinados
electroencefalografia y PESS en ningiin caso. Alteraciones posto-
peratorias, ningn caso. Conclusiones. Destacalaimportanciade la
monitorizacién neurofisiol dgicaintraoperatoria en la prevencién de
dafios durante la intervencion, y la necesidad de un equipo multi-
disciplinar (cirujano cardiovascular, neurélogo, anestesista, enfer-
meriay neurofisiélogo) en estrecha colaboracidn.

6.

SINDROMESMIASTENICOS CONGENITOS:
A PROPOSITO DE UN CASO

Navas-Sanchez P, Ramos-Jiménez M, Montiel-Duran MJ,
Rodriguez-Santos L, Fernandez-Sanchez VE,
Postigo-Pozo MJ, Nufiez-Castain MJ

Servicio de Neurafisiologia Clinica.

Hospital Regional Universitario Carlos Haya. Malaga.

Introduccion. Los sindromes miasténicos congénitos son procesos
infrecuentes derivados de defectos presindpticos, sinapticos o pos-
tsinépticos de la placa motora con afectacion del margen de seguri-
dad de la transmision neuromuscular. Cursan con hipotonia, debi-
lidad y fatiga. No hay un mecanismo inmunolégico subyacente. Se
pueden diagnosticar atravésde laclinicay pruebas farmacol gicas,
electrofisiologicas (EMG, estimulacion repetitiva, fibra aislada) y
de genética molecular. Caso clinico. Recién nacido hipoténico con
ausencia de movimientos respiratorios espontaneos y sospecha de
un sindrome miasténico congénito. Se realizaron las siguientes
pruebas complementarias: ecografia, resonancia magnética de tron-
coy fondo de ojo, normales; estudio de metabolopatiay de cadena
respiratoriamitocondrial, negativos. Genéticade Ondineyy distrofia
miotdnicacongenita, negativas. Enzimas musculares, normales. Biop-
siamuscular: hipotrofiadefibrastipo | y II. EEG: ondas delta-brush,
periodos de atenuacion de voltaje. ENG/EMG: estimulacion repeti-
tiva con decremento. EMG con trazados intermediarios con PUM
de baja amplitud, fatigay actividad espontanea (fibrilaciones y on-
das positivas). Anticuerpos antirreceptor de acetilcolina, negativos.
Estudio de mutaciones genéticas de sindromes miasténicos congé-
nitos, negativo, pero con dos cambios en heterocigosis del gen
DOK?7. Setrat6 con piridostigmina, efedrinay diaminopiridinasin
respuesta. Actualmente en soporte ventilatorio. Conclusiones. Un
ndmero significativo de sindromes miasténicos congénitos pueden
presentarse en €l neonato, con variable expresion clinica y pobre
prondstico. La exploracion neurofisioldgica tiene un inestimable
valor en €l diagnostico y tratamiento de estos nifios. No siempre es
posible asignar tales pacientes a uno de los grupos de sindromes
mi asténicos congénitos combinando hallazgos clinicos, neurofisio-
|6gicos y de genética molecular.
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EPILEPSIA FOTOSENSIBLE

L 6pez-Gutiérrez |, Rosado-Pefia B,
Quesada-Lucas M, Ferrer-BaenaA
Servicio de Neurofisiologia Clinica.

Hospital Universitario Virgen Macarena. Sevilla.

Objetivo. Presentar unarevision de epilepsiafotosensible a proposi-
to del caso de una paciente con lupus eritematoso sistémico (LES),
queen el curso de esta enfermedad sufri6 crisis epil épticas desenca
denadas Unicamente por estimulos luminosos. Caso clinico. Mujer
de 19 afios, diagnosticada de LES, que coincidiendo con una exa-
cerbacidn de dicha enfermedad presento, en un parque de atraccio-
nes, un episodio de visién de luces blancas seguido de movimientos
tonicocl 6nicos generalizados. Posteriormente padecid multiples epi-
sodios de vision de luces blancas, seguidos de sacudidas del tronco,
de algiin miembro o de giro de la cabeza, que se desencadenaban a
ver de cercalatelevision, la pantallade un ordenador antiguo o a re-
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cibir laluz del sol através de unafila de &boles, circulando en un
ciclomotor. En el EEG en privacion de suefio se recogio punta-onda
occipital izquierda con difusion a regiones homo y contralaterales
durante la estimulacién luminica intermitente (respuesta fotoparo-
xistica). En la resonancia magnética cerebral se objetivo unalesion
corticosubcortical occipital izquierda, compatible con hipoplasia o
atrofia cerebral focal en secuencia T,. Conclusiones. La presencia
de crisis epilépticas con una semiologia occipital inicial, sempre
desencadenadas por estimulacion luminosa, la evidencia el ectroen-
cefalogréfica de respuesta fotoparoxistica (punta-onda occipital iz-
quierda con difusién homo y contralateral) y lalesién en neuroima-
gen de laregién occipital izquierda, orienta hacia una epilepsia fo-
tosensible (laforma méas frecuente dentro del sindrome de epilepsia
refleja en humanos), con un determinante lesional en una paciente
con LES. Aungue la mayoria de las epilepsias reflgjas no presenta
lesion estructural identificable, en los Ultimos afios se ha descrito un
ndmero creciente de casos clinicos de epilepsiareflegjaen los que se
ha demostrado la existenciade unalesion foca especificaen el cor-
tex critico, como ocurriria en nuestro caso.
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