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42.

Afectacion motora
bulbocervical demorada
secundaria a electrocucion
Pardal-Fernandez JM, Godes-Medrano B,

Mansilla-Lozano D, Guerrero-Solano JL,
Perona-Moratalla AB

Servicio de Neurologia. Hospital
General Universitario de Albacete.

Introduccién. La corriente eléctrica a
través del cuerpo humano puede da-
fiar estructuras del sistema nervioso
que encuentra a su paso, bien de mo-
do inmediato, bien al cabo de un tiem-
po. La mielitis postelectrocucién inme-
diata 0 aguda no es una complicacién
rara. Puede ser debida a lesién eléc-
trica o cautérica directa y a alteracio-
nes estructurales vertebrales (fractu-
ras-aplastamientos) o tras varias se-
manas por retracciones secundarias a
grandes quemaduras. Existe un tipo
infrecuente de disfuncion medular
postelectrocucién caracteristicamente
diferida en el tiempo. En estos pacien-
tes, y tras varios meses de ocurrido el
evento, aparecen déficits motores pro-
gresivos que provocan un cuadro ca-
racteristico con debilidad en piernas,
espasticidad y piramidalismo, y que
pueden confundirse con enfermedad
de motoneurona. Caso clinico. Varén
que sufrié electrocucién grave y que
tras 6 meses sin sintomatologia moto-
ra presentd un trastorno de la marcha
progresivo que se estahilizd en varias
semanas. En la exploracion cinica se
demostré un importante piramidalis-
mo, mas llamativo en miembros infe-
riores, significativa espasticidad y leve
debilidad bilateral en las cuatro extre-
midades, sin afectacion craneal. la

neuroimagen fue normal, asi como el
estudio electromiografico-electroneu-
rografico convencional. En la evalua-
cién de la via motora corticoespinal
mediante estimulacién magnética se
objetivéd una alteracion bilateral y si-
métrica de la conduccién, mas llamati-
va para piernas, con un nivel de lesién
medular alto y cierto componente de
afectacion asociada bulbopontina. Con-
clusiones. La forma de mielitis demo-
rada, como la de nuestro paciente, no
es habitual. Puede estabilizarse o pro-
gresar, incluso llevar a la muerte. Pa-
rece relacionarse con fibrosis endovas-
cular progresiva de pequefios vasos
medulares con secundaria isquemia pro-
gresiva. No tiene tratamiento, tan sélo
medidas sintomaticas que controlen
sobre todo la espasticidad, y que en
nuestro caso fueron eficientes. El diag-
néstico clinico topografico fue confir-
mado mediante la exploracién de la
via piramidal con estimulacién mag-
nética. Estos hallazgos demostraron,
como ya es conocido, ser una herra-
mienta muy sensible en el diagndstico
de lesiones segmentarias medulares.

43,

Andlisis de valores neurofisio-
I6gicos y de resultados de
laboratorio en pacientes con
sospecha clinica de afectacién
de transmisién neuromuscular

Ramos-Jiménez MJ?, Menéndez de
Ledn C°, Bueno-Ruiz AC?, Alvarez-Lopez M,
Dinca-Avarvarei L°

2Servicio de Neurofisiologia Clinica.
Hospital Juan Ramén Jiménez. Huelva.
®Servicio de Neurofisiologia Clinica.
Hospital Virgen Macarena. Sevilla.

Introduccion. La miastenia grave es
un trastorno de la placa neuromuscu-
lar debido a un proceso autoinmune
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contra receptores de acetilcolina, cau-
sando debilidad fluctuante y fatiga,
con empeoramiento vespertino. Afec-
ta a 5-14/100.000, con mayor inci-
dencia en la tercera y cuarta décadas
y predominio en muijeres (2 a 1). Exis-
ten dos tipos: generalizada y ocular.
La ocular es mas frecuente y se mani-
fiesta con ptosis y diplopia. Ante la
sospecha clinica se realiza el test de
tensilén, determinacion de autoanti-
cuerpos de receptores de acetilcolina
y un estudio neurofisiolégico con elec-
tromiograma-electroneurograma
(EMG-ENG), estimulacién repetitiva y
EMG de fibra Unica. Pacientes y mé-
todos. Analisis descriptivo-retrospecti-
vo de 79 pacientes derivados al Servi-
cio de Neurofisiologia Clinica del Hos-
pital Juan Ramon Jiménez (Huelva)
en los Ultimos cuatro afios por sospe-
cha de trastorno de la transmisién neu-
romuscular con clinica de diplopia,
ptosis y fatiga. Se realizé el siguiente
protocolo: 1. Cribado de afectacién
periférica; 2. Estimulacion repetitiva a
baja frecuencia (basal, 30 s postejer-
cicio y cada minuto hasta 4 minutos)
en los nervios facial, espinal y cubital
a los musculos nasalis, trapecio y ab-
ductor del V dedo, respectivamente.
Sélo se realizé estimulacién repetiti-
va a alta frecuencia ante la sospecha
de sindrome miasteniforme de Lam-
bert-Eaton y botulismo; y 3. EMG de
fibra Unica, considerando patoldgico
sijitter medio > 37 ps, mas de 10% de
pares estudiados con jitter > 54 ps'y
la presencia de bloqueos. Resultados
y conclusiones. Mostramos los resul-
tados de los estudios neurofisiolégicos
patoldgicos (n = 38): porcentaje de
decremento del primer al cuarto CMAP
de los nervios facial y espinal, el por-
centaje de pares con aumento de
MCD, de blogueos, valores minimos y
maximos de MCD, valor del jitter me-
dio y media de los MIPI del musculo

frontal. Establecemos la correlacién
con los autoanticuerpos obtenidos y
la presencia de patologia timica.

44,

Ataxia recesiva espastica

de Charlevoix-Saguenay:
estudio neurofisioldgico

de cuatro pacientes

Benavente 12, Pablo MJ?,

Tamargo P2, Romero F?, Gazulla J°
2Servicio de Neurofisiologia Clinica.
Hospital San Jorge. Huesca. ® Servicio de

Neurologia. Hospital Universitario Miguel
Servet. Zaragoza.

Introduccién. La ataxia espdstica auto-
sémica recesiva de Charlevoix-Sague-
nay (ARSACS) es una enfermedad neu-
rodegenerativa, descrita por primera
vez en canadienses de origen francés,
procedentes de las regiones de Charle-
voix y Saguenay, en Quebec. En esta
zona su incidencia es elevada, siendo
una enfermedad rara en otras partes
del mundo. Esta caracterizada por
ataxia cerebelosa de inicio precoz, es-
pasticidad, nistagmo y neuropatia pe-
riférica. A diferencia de las caracteristi-
cas clinicas, que estan bien determina-
das, las alteraciones neurofisioldgicas
y sumecanismo fisiopatolégico no han
sido suficientemente delimitados. El
objetivo de este trabajo ha sido descri-
bir los hallazgos neurofisiolégicos en
cuatro pacientes con ARSACS y contri-
buir al conocimiento de las alteracio-
nes neurofisioldgicas presentes en es-
ta enfermedad. Casos clinicos. Tres
mujeres y un hombre, afectos de es-
pasticidad, debilidad, ataxia y nistag-
mo, diagnosticados de ARSACS me-
diante estudio molecular. El estudio
neurofisioldgico consistié en valora-
cién de la conduccién nerviosa proxi-
mal y distal, EMG de musculatura
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proximal y distal de las cuatro extremi-
dades, blink reflex, respuesta simpati-
ca de la piel, periodo cutaneo silente y
potenciales evocados somatosenso-
riales, acusticos del tronco cerebral y
visuales. Conclusion. Las alteraciones
neurofisiolégicas de estos pacientes,
entre las que destacaban una anormal
dispersion temporal de los potenciales
motores y sensitivos, alteraciones de
la conduccién sensitivomotora y au-
mento de la latencia de las respuestas
tardias, en el rango desmielinizante,
asi como un aumento del tiempo de
conduccién central, sugieren como
causa de las manifestaciones neuro-
musculares de la enfermedad una
mielinopatia central y periférica, a pe-
sar de que se haya propuesto que las
manifestaciones neuromusculares de
esta enfermedad se relacionan con
una extensa degeneracion axonal.

45,

Atrofia bilateral de

eminencia tenar en la infancia.
A propésito de un caso
Lozano-Aragoneses B, Valles-Antufia C,
Gonzdlez-RatoJ, Carbajal-Garcia P,
Fernandez-Miranda MC, Villanueva-GémezF

Servicio de Neurofisiologfa Clinica. Hospital
Universitario Central de Asturias. Oviedo.

Introduccién. Las mucopolisacaridosis
son un grupo de enfermedades meta-
bdlicas hereditarias causadas por la
ausencia o irregularidades en el fun-
cionamiento de las enzimas encarga-
das de procesar los glicosaminoglica-
nos (GAGS). El acimulo de GAGS en
los tejidos genera un amplio espectro
de signos y sintomas. En la actualidad,
el trasplante de médula dsea y el tra-
tamiento enzimdtico sustitutivo son
las principales opciones terapéuticas.
El tratamiento precoz previene, e in-
cluso podria revertir, la acumulacién
de GAGS, mejorando la calidad de vi-
day limitando la aparicién de compli-
caciones por depdsito. Caso clinico.
Varén de 12 afios. Gestacion, parto y
desarrollo psicomotor normales. An-
tecedentes personales: hernorrafia in-
guinal, otitis y amigdalitis de repeti-
cién. EA: consulta por torpeza mani-
pulatoria lentamente progresiva y, en
los Gltimos 6 meses, parestesias oca-
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sionales en manos. EF: hipotrofia bila-
teral de tenar e hipotenar, debilidad
en manos de predominio derecho, ab-
duccién de brazos limitada, pies ca-
vos, cierta inexpresividad facial y eféli-
des mdltiples. Estudios complementa-
rios: analitica normal, incluyendo cri-
bado de mucopolisacaridos en orina.
Rx: leve displasia de caderas, estudios
reumatoldgicos, oftalmoldgicos y au-
diometria normales. El estudio neuro-
fisiolégico descartd polineuropatia y
puso en evidencia una neuropatia sen-
sitivomotora distal de ambos nervios
medianos, muy grave y con signos de
denervacion activa. Remitido para es-
tudio genético fue diagnosticado de
mucopolisacaridosis tipo I-S (Scheie) y
se inicid tratamiento sustitutivo con
laronidasa. En la actualidad se man-
tiene estable, e incluso ha mejorado
su funcién articular y la clinica neuro-
|6gica. Conclusion. El sindrome del tu-
nel carpiano bilateral es muy poco fre-
cuente en nifios y suele actuar como
sintoma centinela de trastornos meta-
bélicos. Su identificacion permitié en
este caso, un paciente inicialmente
oligosintomatico, orientar el diagnés-
tico y mejorar el prondstico al instau-
rar precozmente el tratamiento.

46.

Demencia frontotemporal

en pacientes con enfermedad
de motoneurona

Reyes K ?, Villadéniga M 2, De Blas G @,
Regidor 12, Vazquez JM b, Jiménez-Escrig A®
2Servicio de Neurofisiologia Clinica.

®Servicio de Neurologia. Hospital Ramdn
y Cajal. Madrid.

Introduccién. La enfermedad de mo-
toneurona en la actualidad se consi-
dera un grupo heterogéneo de pato-
logias mas que una enfermedad con
un fenotipo Unico. En la practica clini-
ca no es infrecuente encontrar pacien-
tes con afectacion de primera, segun-
da motoneurona o mixto asociados a
clinica de demencia frontotemporal,
especialmente en los pacientes con in-
continencia emocional y evolucién
lenta de la enfermedad. Objetivo. Exa-
minar los patrones neurofisioldgicos
de los pacientes con enfermedad de
motoneurona asociada a demencia

frontotemporal. Pacientes y métodos.
Se evaluaron retrospectivamente siete
pacientes con diagnostico de enfer-
medad de primera o segunda moto-
neurona, que tenfan asociados sinto-
mas o hallazgos radioldgicos compati-
bles con demencia frontotemporal, y
analizamos los hallazgos neurofisiolé-
gicos (EMG y ENG). Resultados. En cin-
co pacientes la clinica inicial fue de en-
fermedad de motoneurona y en dos,
demencia frontotemporal. La enfer-
medad de motoneurona afectaba al
bulbo (n = 3), extremidades inferiores
(n=2), superiores (n = 0), generaliza-
da (n = 0). La progresion fue similar
en ambas formas. El EMG mostré en
todos los pacientes signos de actividad
espontanea de denervacion multiseg-
mentaria, potenciales de unidad mo-
tora normal, velocidades de conduc-
cién nerviosa dentro de la normalidad.
Conclusiones. La afectacién de moto-
neurona puede ser el sintoma inicial
de una demencia frontotemporal,
siendo indistinguible el patrdn electro-
miografico. La presencia de deterioro
frontal no influye en el prondstico de
la enfermedad de motoneurona ni el
patrén de afectacién muscular.

47.

Efectos de desoxipeganina en
la inhibicién por prepulso de la
respuesta de sobresalto en
sujetos sanos con baja respuesta

Alvarez-Ruiz de Larrinaga A?,
Pena-Pardo MA®, Alvarez-Vadillo E?,
Francisco-Terreros S°, Tofia-Zuazua |?,
Larrauri-Abril B2, Quiroga-Elizalde J®,
Ledn-Hernandez P?, Sanz-L6pez E°®,
Algorta-Pineda J°, Mucke H¢, Windisch M¢

2Servicio de Neurofisiologia Clinica.

P Unidad de Ensayos Clinicos.

Hospital Txagorritxu. Vitoria-Gasteiz.
¢Clinical Research Department. Austria.
“HF Arzneimittelforschung GmbH. Alemania.

Introduccion. El uso de marcadores fi-
siolégicos en individuos normales fa-
cilita el desarrollo de los nuevos far-
macos antipsicéticos y de sus aplica-
ciones. La evidencia genética y neuro-
quimica sugiere que una inhibicién
por prepulso de la respuesta de sobre-
salto (PPI) reducida puede ser marca-
dor de riesgo de esquizofrenia y que

la capacidad de los antipsicéticos pa-
ra normalizar la PPI puede reflejar su
eficacia clinica. Una de las indicacio-
nes de la desoxipeganina podria ser
su utilizacién como farmaco antipsi-
cético en la esquizofrenia. El objetivo
del estudio fue determinar el efecto
de la desoxipeganina (100 mg v.o.)
en la inhibicién por prepulso en indivi-
duos sanos con baja PPI. Pacientes y
métodos. Se seleccionaron los sujetos
con baja PPI de una muestra de 60
varones sanos calculando la distribu-
cién por percentiles de esta poblacién
y se incluyeron los 13 voluntarios con
PPI por debajo del percentil 33. El re-
flejo de sobresalto se provocd me-
diante un estimulo acustico a 115 dB
(pulso) y se midié registrando la res-
puesta electromiografica del misculo
orbicular de los ojos. Para la inhibi-
cién de esta respuesta (PPI) se utilizd
un estimulo acustico a 85 dB (prepul-
so) precediendo al pulso en 60 ms.
Cada voluntario recibié ambas formas
de tratamiento, desoxipeganina y pla-
cebo, como dosis Unica, en dos perio-
dos experimentales separados por un
periodo de lavado de al menos una
semana. Se midié la PPI dos horas
después de la administracién del tra-
tamiento. El efecto del tratamiento se
compard inicialmente con el test no
paramétrico de Wilcoxon y posterior-
mente se realiz6 un andlisis de la va-
rianza (ANOVA). Resultados. La PPI tras
60 ms fue descrita siguiendo una dis-
tribucién aproximadamente normal
en una poblacién de varones sanos. El
valor calculado para el percentil 33
fue de 31,68. En los individuos con PPI
por debajo del percentil 33 no se en-
contraron diferencias estadisticamen-
te significativas en los efectos del PPI
entre los dos tratamientos. Conclusion.
No hay efecto de la desoxipeganina,
comparado con el placebo, sobre la
PPI en los sujetos con baja respuesta.
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48.

49,

Encefalomielitis aguda
diseminada asociada a sindrome
de Guillain-Barré en nifos:

a proposito de un caso

Salinas-Rodriguez M?, Cabaries-Martinez L¢,
Lebrato-Rubio N¢, Jiménez-Martinez J®,
Fernandez-Garcia C®

2Servicios de Neurologia y Neurofisiologia
Clinica. ®Servicio de Pediatria. Hospital
Sanitas La Moraleja. “Servicio de
Neurofisiologia Clinica. Fundacion Instituto
San José. Madrid.

Introduccion. La encefalomielitis agu-
da diseminada es una encefalopatia
aguda secundaria a un proceso infec-
€i0so que ocasiona una desmieliniza-
cién inflamatoria multifocal del siste-
ma nervioso central. Objetivo. Des-
cripcién de un caso clinico de encefa-
lomielitis aguda diseminada con sin-
drome de Guillain-Barré (SGB) en un
lactante. Caso clinico. Lactante de 6
meses que ingresa tras cuadro viral
de gastroenteritis aguda de 48 horas
de evolucién, que comienza con hipo-
tonia generalizada y episodios de des-
conexion del medio, sin fiebre asocia-
da. Se realiza EMG de miembros su-
periores e inferiores con una ausencia
de las conducciones motoras y sensiti-
vas en miembros superiores, y un en-
lentecimiento con caida de amplitud
de las conducciones de miembros in-
feriores. Ausencia de onda F y de po-
tenciales evocados somatosensoria-
les (PESS) de miembros superiores,
con alteracién de PESS de miembros
inferiores. Conclusion. A pesar de los
pocos casos descritos de encefalomie-
litis aguda diseminada con asociacién
a SGB, ambas entidades pueden apa-
recer simultdneamente en la pobla-
cién pediatrica.

Estudio de sequimiento de
nueve pacientes diagnosticados
de polineuropatia desmielinizante
inflamatoria crénica

Lopez-Gutiérrez |, Dinca-Petruta L,
Alvarez-Lépez M, Diaz-Montoya B,
Rosado-Pefia B, Garcia-Gonzalez G,
Garcia-Perales A, Menéndez de Ledn C

Servicio de Neurofisiologia Clinica. Hospital
Universitario Virgen Macarena. Sevilla.

Introduccién. Realizamos un estudio
retrospectivo de nueve pacientes diag-
nosticados de polineuropatia desmie-
linizante inflamatoria crénica (CIDP),
atendidos en nuestro hospital entre
2000-2010. Pacientes y métodos. De
los nueve pacientes, cuatro presenta-
ron la forma idiopdtica, y el resto, aso-
ciada a otras enfermedades (esclero-
sis multiple, adenocarcinoma gastrico,
gammapatia IgM e insuficiencia renal
crénica). La edad de los pacientes osci-
|6 entre 27 y 74 afios, ocho eran hom-
bres y una, mujer. Se realizé estudio
de conducciéon motora de los nervios
mediano, cubital y tibial posterior y
onda F de los mismos, asi como con-
duccidn sensitiva de mediano, cubital
y sural. Resultados. Los estudios de
conduccién motora mostraron un en-
lentecimiento de la velocidad de con-
duccién en el 83% de los nervios estu-
diados; en el 71% de los nervios moto-
res evidenciamos un aumento de las
latencias; se encontraron bloqueos de
conduccién motora por encima del
50% en un 10% de los nervios moto-
res estudiados. Las ondas F estuvieron
prolongadas en un 28% de los nervios
motores analizados y ausentes en el
72%. Evidenciamos un enlentecimien-
to de las velocidades de conduccién
sensitiva en el 50% de los nervios ex-
plorados y potenciales de accién de
nervios sensitivos ausentes en el 33%.
A todos los pacientes se les adminis-
traron ciclos de Ig IV, presentando en
general buena respuesta al tratamien-
to. Conclusiones. Dada la posibilidad
de intervencién terapéutica es funda-
mental la obtencién de un diagndstico
exhaustivo, apoyado tanto en la clini-
ca como en los estudios neurofisiold-
gicos. Planteamos la diferencia entre
los pardmetros neurofisiolégicos obte-
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nidos en CIDP idiopatica y la asociada
a otras enfermedades, asi como la po-
sible correlacién entre dichos parame-
tros y la evolucién de los pacientes.

50.

Exploracién neurofisiolégica
en un paciente con mioclonias
propiospinales

Traba-Lopez A?, Ochoa-Mulas M®,

Saez-Landete I°, Lépez-Manzanares L®,
Pastor-Gémez J°

2Servicio de Neurofisiologfa Clinica.
®Servicio de Neurologia. Hospital Universitario
Madrid Monteprincipe. Madrid.

Introduccién. Las mioclonias propios-
pinales se caracterizan por la lenta
propagacién de la contraccién mus-
cular tanto caudal como cranealmen-
te a partir de un determinado seg-
mento espinal. Caso clinico. Varén de
44 aiios con mioclonfas generaliza-
das de predominio axial y en miem-
bros inferiores de seis afios de evolu-
cién. Son de aparicién diurna y noc-
turna, principalmente con el adorme-
cimiento y también durante el suefio.
No provocan caida al suelo. Se reali-
26 estudio analitico general en san-
gre y orina, incluyendo hioquimica,
hormonas, marcadores tumorales e
inmunoldgicos para descartar enfer-
medades asociadas. Estudios de ima-
gen con RM cerebral y espinal, asi co-
mo tractografia; PET de cuerpo ente-
roy cerebro. Estudio neurofisiolégico:
electromiograma (EMG) con registro
en multiples niveles, electroencefalo-
grama (EEG) basal y polisomnogra-
ma nocturno, conduccién motora cen-
tral y potenciales evocados somato-
sensoriales de nervio mediano, y test
para valorar la excitabilidad cortical
(potencial C, ciclo de recuperacion de
onda N20 de los potenciales evoca-
dos somatosensoriales del nervio me-
diano). Los estudios de imagen de-
mostraron una hernia discal C5-C6
sin afectacién medular. El PET fue nor-
mal. Se descartaron enfermedades
tumorales o inmunolégicas asocia-
das. EIl EMG demostrd la presencia de
mioclonias de gran duracién (incluso
> 500 ms) que se originaban en la
region cervical inferior y con una difu-
sién tanto craneal como caudal al

resto de niveles espinales. El EEG fue
normal, sin actividad epileptiforme y
registrandose Unicamente un arte-
facto de movimiento cuyo inicio era
siempre posterior al de las mioclo-
nias. El estudio de vias largas centra-
les sensitivas y motoras fue normal.
No se encontré ningun signo de hipe-
rexcitabilidad cortical. Conclusion. Se
trata de un cuadro con criterios neu-
rofisioldgicos de mioclonias propios-
pinales, sin etiologia organica demos-
trable. En su tratamiento se emplea-
ron diversos antiepilépticos con mala
respuesta por intolerancia, y tan sélo
con zolpidem se ha logrado una im-
portante mejoria de los sintomas.

51.

Glucogenosis tipo I,

forma infantojuvenil:

a propésito de un caso

Rodriguez L, Navas P, Nufiez MJ, Escalante A

Servicio de Neurofisiologia Clinica. Hospital
Regional Universitario Carlos Haya. Mdlaga.

Introduccion. Es una enfermedad me-
tabdlica hereditaria rara del grupo de
las glucogenosis, causada por un défi-
cit congénito de maltasa acida. Los
sintomas cardinales en su forma in-
fantil son: hipotonia, debilidad mus-
cular, cardiomegalia, hepatomegalia
y macroglosia. Caso clinico. Varén de
14 meses con succién débil en el pe-
riodo neonatal, enviado para estudio
neurofisiolégico por retraso motor,
facies miopdtica, hipotonia global y
arreflexia, con sospecha diagndstica
de distrofia muscular congénita, sin
antecedentes familiares de enferme-
dad muscular. Se realizan conduccio-
nes motoras de los nervios mediano,
cubital, peroneal y tibial posterior de-
rechos, con amplitud disminuida del
potencial evocado en todos los ner-
vios explorados. La conduccién sensi-
tiva ortodrémica del nervio mediano
derecho fue de pardmetros normales.
La electromiografia de aguja en mus-
culos proximales y distales de miem-
bros derechos mostré actividad es-
pontanea (fibrilaciones, ondas positi-
vas) y abundantes descargas mioténi-
cas, trazados interferenciales de am-
plitud media normal y potenciales de
unidad motora de corta duracién, con
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un aumento en el porcentaje de poli-
fasicos. Se planteé como diagndstico
diferencial la distrofia miotdnica, en-
fermedad de Pompe (déficit de mal-
tasa 4cida), polimiositis, miopatia
miotubular y miopatia por déficit de
carnitina. En las pruebas de laborato-
rio destacan CK (3.396 U/L) y ligera
elevaciéon de las enzimas hepdticas.
Ecocardiograma con miocardiopatia
hipertréfica. Genética negativa para
distrofia miotdnica de Steinert. Biop-
sia muscular compatible con la forma
infantil no clasica de glucogenosis ti-
po Il (déficit de maltasa acida), con-
trastando la extensa afectacién del
musculo estriado con la escasa reper-
cusion respiratoria del paciente. Gené-
tica positiva en heterocigosis. Se inicia
tratamiento de sustitucion enzimatica.
Conclusiones. Importancia del estu-
dio neurofisiolégico en el diagndstico
diferencial de las miopatias en pacien-
tes pediatricos y del diagndstico pre-
coz por la posibilidad de tratamiento.

52.

Hallazgos neurofisiolégicos

en un paciente con insuficiencia
respiratoria como sintoma
inicial de un sindrome
miasteniforme paraneoplasico
originado por un adenocarcinoma
pulmonar oculto

Pascual-Rubio V?, Pellisé-Guinjoan A®,
Barcala-Simé M?, Vifias-Gaya J®,
Sierra-Ormo MJ¢, Estrada-Garcia LL®
2Seccién de Neurofisiologia Clinica.
bServicio de Neurologia. Unidad de

Curas Intensivas. Hospital Universitari
Joan XXIII. Tarragona.

Introduccion. El 1% de las miastenias
puede comenzar con insuficiencia res-
piratoria. La asociacién de miastenia
con neoplasias distintas al timoma es
rara. Presentamos un caso clinico que
cumple estas dos singularidades. Caso
clinico. Varén de 68 afios de edad, hi-
pertenso y en estudio por una trombo-
sis venosa profunda (TVP) poplitea de-
recha, que inicié una clinica aguda de
disnea, disfonia y paresia de la muscu-
latura flexora cervical. El test de edro-
fonio fue positivo, mejorando la capa-
cidad vital forzada. Los estudios de es-
timulacién nerviosa repetitiva mostra-
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ron un patrén decremental patolégico
y la electromiografia mostré signos de
denervacién activa poco expresivos en
distintos musculos, incluyendo el dia-
fragma. No se obtuvo respuesta al tra-
tamiento con corticoides ni inmuno-
globulinas, requiriendo intubacién vy
ventilacién mecdnica. Los anticuerpos
anti-MuSK y anti-AchR fueron negati-
vos. Lla sintomatologia remitié con
plasmaféresis. Ante la sospecha de
neoplasia oculta por el antecedente
de TVP, la elevacion de marcadores tu-
morales y la presencia de adenopatias
en la TAC tordcica, se realiz6 body-PET
que mostré una regién hipercaptante
pulmonar. La biopsia transesofagica
confirmé un adenocarcinoma de pul-
mon. Conclusion. Los estudios neurofi-
siolégicos son de especial importancia
en la evaluacion de la insuficiencia res-
piratoria de origen neuromuscular.
Ante el hallazgo de un patrén miaste-
niforme con resistencia al tratamiento
convencional y negatividad de los es-
tudios inmunoldgicos se debe sospe-
char una etiologia paraneoplasica, jus-
tificando la realizacién de estudios de
imagen exhaustivos dirigidos a locali-
zar una tumoracion oculta.

53.

minucion del nivel de conciencia. Al
ingreso se detecta una hemiparesia
izquierda grave, que se orienta como
posible infarto cerebral de pequefio
vaso, con TAC craneal normal. La ana-
litica muestra signos de rabdomidli-
sis, con elevacién de creatincinasa e
insuficiencia renal aguda. Tras un mes
del cuadro, se realiza un electromio-
grama que objetiva una plexopatia
braquial y lumbosacra izquierdas, con
grave degeneracién axonal. la pa-
ciente inicia rehabilitacién con mejo-
ria lentamente progresiva del déficit.
Conclusidn. Las lesiones de causa com-
presiva del plexo lumbosacro son ra-
ras, y ain mas asociadas a plexopa-
tia braquial ipsilateral, y deberian in-
cluirse en el diagndstico diferencial
en pacientes con hemiparesia y ante-
cedentes de pérdida de conciencia pro-
longada con posible compresidn exter-
na. Ante signos clinicos de patologia
neurolégica central con exploracio-
nes complementarias poco concluyen-
tes o discordantes con la evolucién cli-
nica, debe plantearse un posible ori-
gen periférico y realizar el diagndsti-
co electrofisiolégico para la instaura-
cién de un tratamiento precoz.

54.

Hemiparesia aguda

de origen periférico.

A propésito de un caso

Leén A?, Diaz de la Cruz J®, Amezcua S?,
Quijada C?, Principe A2, Munteis E°,
Espadaler JM?, Royo I®

3Servicio de Neurofisiologia. ® Servicio de
Neurologia. Hospital del Mar. Barcelona.

Introduccion. La hemiparesia aguda se
considera un signo de lesién del siste-
ma nervioso central, siendo la causa
mas frecuente la vascular cerebral, se-
guida de la lesion de tronco encefali-
coy lesién medular alta. La hemipare-
sia de origen periférico es poco fre-
cuente y hay descritos pocos casos en
la literatura. Presentamos el caso de
una paciente con factores de riesgo
vascular con hemiparesia braquiocru-
ral aguda y TAC craneal normal. Caso
clinico. Mujer de 68 afios con factores
de riesgo cardiovascular y trastorno
esquizoafectivo, que es encontrada en
su domicilio tras varias horas con dis-

Influencia del tiempo de
evolucion sobre el desarrollo
de miopatia en pacientes

con pardlisis periddica
hipopotasémica familiar
Valles-Antufia C?, Gonzdlez-Rato J°,
Lozano-Aragoneses B?, Carbajal-Garcia P?,

Garcia-Martinez A®, Astudillo A,
Fernandez-Miranda C?, Villanueva-Gémez F2

2 Servicio de Neurofisiologfa Clinica.
®Servicio de Neurologia. Servicio

de Anatomia Patoldgica. Hospital
Universitario Central de Asturias. Oviedo.

Introduccién. La pardlisis periddica hi-
popotasémica familiar (PPHF) es una
alteracion rara, de transmision auto-
sémica dominante, mayor penetran-
cia en varones y gran variabilidad fe-
notipica en su expresion clinica. Las
mutaciones afectan a los genes que
codifican los canales de Ca** del muscu-
lo esquelético y determinan una alte-
racién de la excitabilidad de su mem-
brana. La clinica se caracteriza por epi-

sodios de debilidad flacida de intensi-
dad variable, asociados a hipopota-
semia y precipitados por diferentes
factores. Con el tiempo, algunos casos
desarrollan debilidad muscular per-
manente y miopatia. Se discute si la
posible correlacién fisiopatoldgica en-
tre esta canalopatia y la degeneracién
muscular dependeria de la frecuencia
y gravedad de los ataques o de la edad
y el tiempo de evolucién de la enfer-
medad. Casos clinicos. Familia con dos
miembros afectados. Padre de 59 anos,
diagnosticado a los 15 de PPHF, inicial-
mente episodios mensuales de parali-
sis completa que mejoraron a partir
de los 22 afios con acetazolamida.
Tras 42 afios de evolucidn, la biopsia
mostré fibras | vacuoladas compati-
bles con miopatia grave por PPHF. Es-
tudio neurofisiolégico: test de ejerci-
cio positivo y EMG con patrén miopati-
co difuso y rotura miofibrilar activa. En
la actualidad continda laboralmente
activo, aunque tiene debilidad inter-
critica y ataques incompletos espora-
dicos. Hijo de 37 afios, que comienza
alos 5 afios de edad con ataques casi
diarios de larga duracion e inicio noc-
turno; mala respuesta a acetazolami-
da. ENF a los 12 afos: PSG, normal;
EMG vy jitter, normales. A los 25 afios
de evolucién el estudio neurofisioldgi-
co mostraba EMG sugestivo de miopa-
tia leve, y la biopsia, fibras I y Il vacuo-
ladas compatibles con PPHF. Actual-
mente, clinica muy grave que le inca-
pacita para su actividad normal. Con-
clusién. Presentamos dos casos de
PPHF, con igual componente genéti-
co y discordancia llamativa entre los
sintomas y los hallazgos neurofisio-
I6gicos y anatomopatoldgicos. La pre-
sencia de miopatia dependeria, en es-
tos pacientes, del tiempo de evolu-
cién (44y 25 afos) mas que de la gra-
vedad clinica.

55.

Lesion del nervio toracico largo

Vico-Pardo L, Pifiero-Benitez M,
Ruiz-Garcia J, Sdnchez-Mufioz Y,
Galdén-Castillo A, Ferndndez-Almagro
MJ, Paniagua J

Servicio de Neurofisiologia. Hospital
Universitario Virgen de las Nieves. Granada.
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Introduccion. La escapula alada es un
cuadro clinico que puede estar provo-
cado por la lesién de varios nervios:
accesorio espinal, escapular dorsal o
tordcico largo. Causas de compresion
nerviosa: compresiones extrinsecas,
como hombreras sobre la regién su-
praclavicular, y causas intrinsecas (tu-
mores, etc.). Clinica: imposibilidad de
flexionar por completo el brazo por
encima del nivel del hombro por de-
lante. Puede estar limitada la abduc-
cién del brazo. Presencia de escapula
alada. La revision de la bibliografia
muestra que existen pocos casos des-
critos, con una evolucién incompleta.
Pese a estas limitaciones, el trata-
miento puede llegar a ser conserva-
dor y si el cuadro es grave, requerir in-
tervencion quirdrgica. Objetivo. Mos-
trar la utilidad de esta técnica diag-
ndstica en el estudio del nervio toraci-
co largo. Caso clinico. Paciente con
lesion del nervio toracico largo tras
ejercicio fisico. Electromiografia: regis-
tro de la actividad eléctrica generada
por el musculo. Electroneurografia: es-
tudio de las conducciones nerviosas y
sensitivas. Retraso de la latencia y dis-
minucién de la amplitud del potencial
respecto al lado sano. Existia actividad
espontdnea de denervacion circunscri-
ta al musculo serrato lateral, con nor-
malidad en el resto de nervios y mus-
culos explorados. Establecemos com-
paraciones con los resultados de la li-
teratura revisada sobre esta patolo-
gia. Diagndstico diferencial: lesion del
nervio accesorio espinal, nervio esca-
pular dorsal y toracico largo, distro-
fias. Conclusiones. La electromiografia/
electroneurografia es Gtil como técni-
ca diagndstica de la escapula alada.

56.

Miopatia de Bethlem. Estudio
neurofisioldgico en un caso

Arcocha J 2, Martin B ?, Urrestarazu E 2,
Alegre M 2, Carmona M®, Pastor P®
2 Servicio de Neurofisiologia Clinica.

® Servicio de Neurologia.
Clinica Universidad de Navarra.

Introduccién. La miopatia de Bethlem
pertenece a las distrofias musculares
lentamente progresivas con patrén de
herencia autosémica recesiva, cuyo gen

anormal se relaciona con mutaciones
del coldgeno tipo VI localizado en el
cromosoma 21. Tanto las contracturas
articulares como la debilidad comien-
zan en la primera década de la vida,
progresando en afios posteriores ha-
cia una debilidad de predominio en
musculatura proximal y extensora de
los miembros, llegando a postrar al
paciente en una silla de ruedas hacia
la cuarta o quinta décadas. Caso clini-
co. Vardn de 61afios, sin antecedentes
de interés, que presenta desde la in-
fancia debilidad generalizada e hipo-
tonia de predominio en la musculatu-
ra proximal, siendo de mayor intensi-
dad en los miembros inferiores. Entre
los 20 y los 35 afios no refirié empeo-
ramiento del cuadro. A partir de los 40
afios, la debilidad resulté mas mani-
fiesta en los brazos. Se realizaron va-
rios EMG, con resultados muy dispa-
res, resultando en todos ellos los estu-
dios enzimaticos y genéticos norma-
les. El Gltimo EMG realizado hace tres
afios informé de una atrofia de fibras
musculares tipo I 'y I, compatible con
miopatia primaria. Actualmente refie-
re sensacion de agarrotamiento mus-
cular generalizado, con debilidad in-
tensa que le obliga a caminar con an-
dador desde hace tres afos. Ocasio-
nalmente tiene episodios de atragan-
tamiento con liquidos. EMG: potenciales
de unidad motora de caracteristicas
miopaticas en la totalidad de muscu-
los, en ausencia de actividad esponta-
nea anormal. El cultivo de fibroblastos
obtenidos en biopsia de piel muestra
banda anormal de colageno tipo VI.
Conclusiones. Tanto la clinica como el
estudio EMG son compatibles con dis-
trofia muscular progresiva. Estudios
mas especificos, como el cultivo de fi-
broblastos, son esenciales para filiar
este tipo de miopatia hereditaria.

57.

Neuropatia hereditaria con
susceptibilidad a la presion: un
caso en relacion con el ejercicio

Porcacchia P, Hernandez A, Montes-Latorre
E, Vazquez-Rodriguez R, Marquez-Infante C
Servicios de Neurologia y Neurofisiologia.

Hospital Universitario Virgen del Rocio.
Sevilla.
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Introduccion. La neuropatia heredita-
ria con susceptibilidad a la presién
(HNPP) es una enfermedad con trans-
misién autosémica dominante que se
presenta con episodios de mononeu-
ropatias focales recurrentes indoloras
y episodios de pardlisis después de
minimas compresiones o traumatis-
mos. Se presenta un caso de pardlisis
durante el ejercicio. Caso clinico. Va-
ron de 35 afos. A los 23 afios sufrié
una paralisis radial derecha tras una
postura de presion sobre el brazo, sin
antecedentes traumdticos. Su padre y
sus tios paternos han presentado epi-
sodios similares. En esta ocasion, el
paciente, haciendo flexiones, noté de
forma brusca pérdida de fuerza para
la flexién del codo izquierdo. Ocurrié
sin dolor, acorchamiento ni chasqui-
do. Se sospechd una rotura del biceps
braquial y se realizaron ECO y RM, que
no mostraron alteraciones proxima-
les ni distales. Cuarenta dias después
acudié a nuestra consulta. En la ex-
ploracién se observaron reflejos hipo-
activos, paresia a 4/5 en la supina-
cién y en la flexion del antebrazo. No
referia hipoestesia en el territorio del
nervio musculocutaneo. El estudio neu-
rofisioldgico mostré una afectacién
global de los nervios estudiados, tan-
to en miembros superiores como infe-
riores, incremento de las latencias dis-
tales, y disminucién de las velocidades
de conduccién motoras y sensitivas. El
estudio de los nervios musculocuta-
neos en sus componentes motores
mostré una pérdida de amplitud sig-
nificativa en el biceps izquierdo y en el
EMG se encontré escasa actividad de-
nervativa con un trazado muy simpli-
ficado de esfuerzo. En conclusion, el
estudio mostré signos de una poli-
neuropatia desmielinizante motora y
sensitiva con afectacién clinica focal
del nervio musculocutaneo izquierdo.
Se solicit6 estudio genético para con-
firmar la sospecha diagndstica de
HNPP. Conclusiones. Presentamos es-
te caso por la particularidad de la pre-
sentacion clinica. De hecho, la asocia-
cién entre ejercicio fisico y paralisis
muscular en pacientes con HNPP es
infrecuente, asi como la afectacion
del nervio musculocutaneo.

58.

Neuropatia del nervio
safeno interno tras ejercicio

Salinas-Rodriguez M?, Ferndndez-Garcia
(?, Lebrato-Rubio N°, Cabafies-Martinez L®

2Servicios de Neurologia y Neurofisiologia
Clinica. Hospital Sanitas La Moraleja.
bServicio de Neurofisiologia Clinica.
Fundacion Instituto San José. Madrid.

Introduccién. La neuralgia del nervio
safeno interno es una afeccién doloro-
sa que se manifiesta a lo largo del te-
rritorio de su distribucién, por medio
de fenémenos irritativos del nervio. Se
trata de un sindrome relativamente
frecuente que puede simular varias
enfermedades de los miembros infe-
riores. Objetivo. Descripcién de un ca-
so clinico de afectacién del nervio safe-
no interno por compresion extrinseca
tras ejercicio. Caso clinico. Varén de 63
afios que tras realizar ejercicio de com-
presion externa con un aro en ambas
piernas refiere disestesias en la cara
anterointerna de la pierna izquierda.
Se realiza EMG de miembros inferiores
y potenciales evocados somatosensiti-
vos del nervio safeno interno, donde
se objetiva una caida de la amplitud,
asi como un retraso de la conduccién
sensitiva del nervio safeno interno iz-
quierdo con respecto al derecho. Con-
clusion. La neuropatia del nervio safe-
no interno, que comunmente se ha
descrito como una complicacién de la
safenectomia, puede asociarse tam-
bién a una compresion extrinseca pro-
longada en la cara anterointerna de la
pierna, aunque no hemos encontrado
ningun caso descrito en la bibliografia
que se asocie a la practica deportiva.

59.

Neuropatia periféricaen la
encefalomiopatia neurogastro-
intestinal mitocondrial.
Presentacion de seis casos

Raguer N2, Gratacds M?, Seoane JL?,
Benito M?, Accarino A®, Gamez J¢

2Unidad de Electromiografia. Servicio de
Neurofisiologia Clinica. °Servicio de Digestivo.
“Servicio de Neurologfa. Hospital
Universitari Vall d’Hebron. Barcelona.
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Introduccion. La encefalomiopatia neu-
rogastrointestinal mitocondrial (MNGIE)
es un trastorno multisistémico con al-
teracién del ADN mitocondrial. Esta
enfermedad se caracteriza por pto-
sis, oftalmoparesia externa progresi-
va, dismotilidad gastrointestinal, ca-
quexia, neuropatia periférica y leuco-
encefalopatia. La neuropatia perifé-
rica es un hallazgo muy frecuente y
se ha descrito como desmielinizante
0 mixta, aunque existen pocos estu-
dios electrofisioldgicos detallados en
la literatura. Se describen en este es-
tudio los hallazgos clinicos y electro-
fisioldgicos de seis pacientes con
MNGIE. Casos clinicos. Se estudian
seis pacientes con el diagndstico de
MNGIE. Se realizaron conducciones
nerviosas motoras de los nervios me-
diano, cubital, tibial y peroneo co-
mun, asi como respuestas F. Se regis-
traron conducciones nerviosas sensi-
tivas de los nervios mediano, cubital,
sural y peroneo superficial, y conduc-
ciones mixtas de mediano y cubital.
Se practic6 examen EMG en la mus-
culatura proximal de extremidades
superiores e inferiores. Se evalué
también el sistema nervioso autoné-
mico mediante la respuesta simpati-
cocutdnea y la variaciéon de la fre-
cuencia cardiaca. Los estudios neuro-
fisioldgicos en estos pacientes mos-
traron una polineuropatia de predo-
minio desmielinizante, detectandose
grados variables de pérdida axonal
acompaiiante. Las lentificaciones en
las velocidades de conduccién fue-
ron simétricas y de distribucién uni-
forme entre distintos nervios y seg-
mentos. Se detectaron dispersiones
temporales anémalas en dos pacien-
tes y bloqueos de conduccién nervio-
sa en uno de ellos. Se demostrd tam-
bién alteracion de fibras autonémi-
cas en tres pacientes mediante la res-
puesta simpaticocutdnea. Conclusio-
nes. Se presentan las caracteristicas
electrofisiolégicas de la neuropatia
periférica en seis pacientes con MN-
GIE y se discuten sus hallazgos.
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60.

Plexopatia braquial en
un paciente con leucemia
linfoblastica aguda con
infiltracion meningea
Ruiz-Garcia J, Pizarro-Sanchez M,

Vico-Pardo L, Pifiero-Benitez M,
Paniagua Soto J

Servicio de Neurofisiologia Clinica. Hospital
Universitario Virgen de las Nieves. Granada.

Introduccion. Describimos el estudio
neurofisiolégico realizado en el diag-
nostico de plexopatia braquial en una
paciente pluripatoldgica. Caso clinico.
Muijer de 68 afios con fractura de hu-
mero derecho hace dos afios, no in-
tervenida quirdrgicamente. Marcapa-
sos por sindrome de bradicardia-ta-
quicardia. Ictus en la arteria cerebral
media izquierda en 1978. Hepatopa-
tia crénica por virus de la hepatitis B.
Trombosis aguda en el miembro su-
perior izquierdo en 2004, tratada con
anticoagulantes orales. Leucemia lin-
foblastica aguda, tratada en el Gltimo
afio con terapia intratecal con Depo-
cyte por recaida neuromeningea. De-
rivada desde consulta de Rehabilita-
cién para estudio de electromiografia
(EMG) por pérdida de fuerza y dismi-
nucién de la sensibilidad en el miem-
bro superior derecho de 10 meses de
evolucion, tras fractura del himero.
Se realiza estudio electroneurografico
(ENG) y EMG de miembros superiores;
el estudio ENG se ve dificultado por
ser portadora de marcapasos, y se de-
cide completar con un estudio de po-
tenciales evocados somatosensoria-
les de miembros superiores e inferio-
res. El estudio neurofisiolégico de-
mostrd signos de polineuropatia axo-
nal sensitivomotora, asi como signos
de plexopatia braquial en los troncos
primarios superior y medio, con posi-
ble infiltracién de raices nerviosas y
médula cervical. Se recomendd reali-
zar pruebas diagndsticas de imagen
para determinar una posible etiologia
infiltrativa de Ia lesién, que resultaron
confirmatorias. Conclusiones. Ante la
sospecha de una determinada pato-
logia, en base a los hallazgos encon-
trados en el estudio EMG, se debe am-
pliar la exploracién con otras técnicas
neurofisioldgicas (potenciales evoca-

dos, etc.), tener en cuenta la historia
clinica y la exploracién del paciente, y
sugerir al clinico posibles etiologias del
proceso.

61.

Sindrome de cabeza caida
secundario a miopatia
inflamatoria cervical

Arcocha J 2, Martin B 2, Urrestarazu E @,
Alegre M 2, Gasca C b, Pastor P b
2 Servicio de Neurofisiologia Clinica.

b Servicio de Neurologia.
Clinica Universidad de Navarra.

Introduccion. El sindrome de cabeza
caida (dropped head syndrome) se ca-
racteriza por una grave y rapida debi-
lidad de la musculatura extensora del
cuello, y en menor grado, de la mus-
culatura axial y de cintura escapular,
que aparece hacia la sexta década de
la vida. Puede presentarse de manera
aislada o formar parte de la clinica de
enfermedades neuromusculares que
provoquen afectaciones generaliza-
das. Caso clinico. Paciente de 68 afios
sin antecedentes de interés, que re-
fiere desde hace un afio dolor cervi-
cal, asociado a rigidez y debilidad pa-
ra aguantar la cabeza. En los Ultimos
meses la debilidad resulta cada vez
mayor, siendo mds evidente en la
musculatura extensora del cuello, lle-
gandose a tener que aguantar la ca-
beza con la mano para mantenerla
en posicién erguida. Unicamente el
descanso nocturno mejora la sinto-
matologia. No refiere alteraciones de
la fonacién ni de la deglucién. EI EMG
mostrd potenciales de unidad motora
de caracteristicas miopaticas, junto a
signos de denervacion activa (en for-
ma de fibrilaciones y positivos) en la
musculatura paraespinal cervical y en
ambos trapecios, encontrandose el
resto de hallazgos dentro de la nor-
malidad. La RM cervical evidencié de-
generacién grasa de la musculatura
cervical. La biopsia del musculo trape-
cio fue compatible con polimiositis.
Tras cuatro semanas de tratamiento
con corticoides mejord la musculatu-
ra. Conclusiones. El sindrome de ca-
beza caida es una entidad infradiag-
nosticada en muchas ocasiones. Tan-
to los hallazgos EMG como la biopsia

muscular fueron compatibles con mio-
patia focal de localizacién en la mus-
culatura cervical. Resulta importante
la realizacién de un EMG completo de
las extremidades con el fin de descar-
tar formas sistémicas de presentacion
de la enfermedad.

62.

Sindrome del tunel carpiano:
electroneurogramay
cuestionario de Boston
Valdizan-Usén JR, Rios-Quevedo MA,

Haddad-Garay M, Navarro-Blazquez R,
Diaz-Sardi, Uclés-Moreno P

Servicio de Neurofisiologia Clinica. Hospital
Universitario Miguel Servet. Zaragoza.

Introduccion. El sindrome del tinel
carpiano (STC) es un cuadro relativa-
mente comun, causado por la presion
del ligamento transverso del carpo
sobre el nervio mediano. El diagndsti-
co se confirma mediante la historia
clinica, signos especificos, autocues-
tionario y el electroneurograma-elec-
tromiograma (ENG-EMG). Dentro de
los instrumentos de autoevaluacion, el
cuestionario de Boston ha sido reco-
nocido como reproducible, valido, con
consistencia interna y capaz de res-
ponder a los cambios clinicos, trans-
culturales, cuya adaptacion esta reali-
zada y validada. EI ENG es una prueba
suficientemente validada como test
de referencia para la exploracién y
confirmacién diagnéstica del STC. Pa-
cientes y métodos. Mediante el ENG
con electrodos de superficie se explo-
ré el nervio mediano a 54 pacientes
(36 muijeres) sin tratamiento, con eda-
des comprendidas entre 24-82 afios.
Se clasificaron en seis niveles siguien-
do el esquema modificado de LoMo-
naco. Resultados. Fue significativa (p <
0,01) la correlacién inversa por sepa-
rado entre lentificacion de la veloci-
dad de conduccién sensitiva distal
(vCSD) y de la latencia distal motora
(LDM) con el nivel alto, asi como (p <
0,05) laVCSD con los items 3,4, 5y 9
del cuestionario de Boston, mientras
que la LDM dnicamente con el item 9.
No fueron significativas la diferencia
de sexos ni la puntuacién total del
cuestionario de Boston con la VCSD o
con la LDM. Conclusién. Sélo cuatro de
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los 11 ftems del cuestionario se corre-
lacionan con la VCSD, y uno, con la LDM,
destacando dentro de ellos la grave-
dad de las parestesias nocturnas. Tras
los resultados, proponemos una revi-
sion del cuestionario de Boston basa-
do en el ENG, reduciéndolo a los cua-
tro items significativos con la VCSD.

63.

Sindrome del tanel del carpo:
valoracion neurofisioldgica y
ecografica en grupos extremos
de afectacion

Requena-Oller A®, Esteban-Garcia A?,
Moran-Blanco L®, Prieto-Montalvo J?

2Servicio de Neurofisiologia Clinica.
®Servicio de Radiologia. Hospital General
Universitario Gregorio Marafién. Madrid.

Introduccion. El sindrome del tinel
del carpo (STC) es el diagndstico mas
frecuente de valoracién ENG en neu-
rofisiologia clinica. Por su alta sensibi-
lidad y especificidad, se considera un
estudio esencial en el diagndstico del
STC. No obstante, presenta un 25%
de resultados normales. La ecografia
de la regién carpiana se utiliza para
aportar informacién estructural de esa
zona, aunque algunos la consideran
un método diagndstico para estable-
cer el posible atrapamiento del nervio
mediano mediante la estimacién de
su area de seccion transversal (AST).
Pacientes y métodos. Se valoraron
64 pacientes con diagndstico clinico
de STC (criterios modificados del Bos-
ton Carpal Tunnel Questionnarie). To-
dos se estudiaron mediante ENG y
ecografia. Dependiendo de los hallaz-
gos neurofisioldgicos, se dividieron en
dos grupos: normal (34 manos) y con
afectacion importante/extrema (61 ma-
nos). Se realizé un andlisis de sus ca-
racteristicas epidemioldgicas, clinicas
y ecogrdficas. Se establecieron las co-
rrelaciones entre los parametros neu-
rofisioldgicos y el AST, y la de los da-
tos clinicos y epidemioldgicos con el
grado de afectacién. Por dltimo, se
determind la concordancia diagndsti-
ca entre ambas técnicas. Resultados.
Se encontrd asociacidn significativa (p <
0,0001) entre el AST y el grado de
afectacion, pero la ecografia no ayu-
dé al diagndstico de STC en el grupo

de normales; como Unica aportacion,
objetivé bifidez del nervio en el 6%
del grupo normal y el 14% del grupo
con afectacién, como variante anaté-
mica. No se encontré ninguna rela-
cion estadistica entre los parametros
neurofisiolégicos y el AST. Ademads, se
obtuvo una concordancia diagndstica
baja (33%) entre la ecografiay el ENG.
Conclusidn. Segun estos hallazgos, la
combinacién de la ecografia con el
ENG no aumenta la sensibilidad diag-
néstica en el STC.

64.

Tetraparesia aguda de origen
periférico y afectacion del
sistema nervioso central.

A propdsito de dos casos

Diaz de la Cruz J?, Royo de Mingo I?,
Principe A®, Quijada C?, Munteis E®,
Espadaler JM?, Amezcua S@, Le6n A®
2 Servicio de Neurofisiologia Clinica. ®

Servicio de Neurologia Clinica. Hospital
del Mar. Barcelona.

Introduccion. Las neuropatias sistémi-
cas pueden presentarse como mono-
neuritis multiple, polineuropatia y po-
lirradiculoneuropatia aguda —sindro-
me de Guillain-Barré (SGB)—, etc., y su
etiologia es diversa. La coexistencia
de afectacion del sistema nervioso
central como parte del complejo sin-
dromético dificulta el diagndstico. Ca-
sos clinicos. Caso 1: mujer de 77 afios
que ingresé por tetraparesia aguda
progresiva y acroparestesias. Desarro-
l16 pérdida de control de esfinteres,
agitacién, alucinaciones, clinica bul-
bary disautonomia, ingresando en la
UCI. Laboratorio: diselectrolitemia.
Disociacion albuminocitolégica. EEG:
afectacion encefalica difusa. Con la
sospecha de SGB se inicié tratamiento
con inmunoglobulinas, con mejoria
parcial. EMG: afectacion de predomi-
nio motor y axonal y alteracion de
blink-reflex y potenciales evocados sen-
sitivos. Caso 2: mujer de 27 afios, ges-
tante (7 meses), con antecedentes de
dos abortos espontaneos y anemia
ferropénica. Cuadros de ansiedad de
repeticion: cefalea y dolor abdominal.
Ingresé por rotura de membranas y
corioamnionitis. En el puerperio pre-
sentaba vémitos, dolor abdominal,
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mialgias y diselectrolitemia, diagnos-
ticdndose sindrome de secrecidn in-
adecuada de hormona antidiurética
(SIADH). Presentd una crisis tonico-
clénica, ingresando en la UCI. EEG:
encefalopatia leve. RM: edema pos-
critico. Posteriormente presentd te-
traplejia y diplejia facial, arreflexia,
disfagia y disautonomia. EMG: poli-
neuropatia axonal sensitivomotora
fulminante, con afectacién de pares
craneales. Se diagnosticé porfiria agu-
da intermitente. A los tres meses per-
sistia con traqueostomia, sonda naso-
gastrica y urinaria, con mejoria par-
cial. Conclusion. La coexistencia de
afectacién del sistema nervioso cen-
tral y periférico deberia sospecharse
cuando los hallazgos EMG son atipi-
cos. El uso de diferentes técnicas neu-
rofisiolégicas puede ser de utilidad
para la orientacién diagndstica y la
instauracién precoz del tratamiento.

65.

T-reflex: un test util y
confortable en la deteccion

de portadores sintomaticos o
asintomaticos de la enfermedad
de Charcot-Marie-Tooth tipo 1A

Garcia A®, Abad V?,
Combarros 0°, Berciano J®

2Servicio de Neurofisiologia Clinica.
®Servicio de Neurologia. Hospital
Universitario Marqués de Valdecilla.
IFIMAV y CIBERNED. Santander.

Introduccién. El estudio neurofisiold-
gico estandar en la enfermedad de
Charcot-Marie-Tooth tipo 1A (CMT-1A)
incluye la electroneurografia motora
y sensitiva, pero no la respuesta mio-
eléctrica del reflejo de estiramiento o
tendan-reflex (T-reflex). El objetivo de
este trabajo es evaluar el T-reflex en
la enfermedad de CMT-1A, teniendo
en cuenta que su aplicacién es indo-
lora y por tanto confortable. Pacien-
tes y métodos. Hemos estudiado 22
pacientes en riesgo de CMT-1A (edad:
5-54 afios) a los que se efectud una
exploracién neurolégica meticulosa y
a continuacién el estudio neurofisio-
I6gico que incluia la electroneurogra-
fia (motora y sensitiva) y el T-reflex
en miembros superiores e inferiores.
Se determind también la existencia o

no de duplicacién/mutacion 17p11.2
(gen PMP22). Resultados. Veinte pa-
cientes portaban la mutacién de
CMT-1A, todos ellos con velocidad de
conduccién motora del nervio media-
no inferior a 38 m/s. En 17 pacientes
(85%) el reflejo osteotendinoso (ROT)
aquileo estaba abolido, pero en dos
de ellos se obtenia el T-reflex en el
musculo gastrocnemio, aunque re-
trasado. En los tres restantes (15%),
el ROT aquileo estaba presente (dos
adultos asintomaticos y un nifio de 5
afios) y en todos ellos se obtenia el
T-reflex en el musculo gastrocnemio
con latencia aumentada. El ROT bici-
pital estaba abolido en 11 pacientes
(55%), pero en seis de ellos se obte-
nia el T-reflex retrasado en el muscu-
lo biceps. En los otros 9 (45%), el ROT
bicipital estaba presente, asi como el
correspondiente T-reflex, pero con la-
tencia aumentada. Entotal, en 15 (75%)
pacientes con CMT-1A el T-reflex esta-
ba presente, todos ellos con latencia
aumentada. En aproximadamente el
80% de los pacientes con abolicién
del T-reflex los potenciales sensitivos
periféricos estaban ausentes. Los dos
pacientes en riesgo de CMT-1A sin
mutacién PMP22 tenian ROT presen-
tes, velocidad de conduccién motora
y T-reflex normales. Conclusiones. En
el contexto clinico adecuado, el T-re-
flex puede ser de gran utilidad en la
deteccion de la enfermedad de CMT-1A,
sobre todo en pacientes con ROT con-
servados. La desaparicién del T-reflex
ocurre frecuentemente en pacientes
con abolicién del potencial sensitivo
periférico.

66.

Utilidad de la electromiografia
para el diagndstico de lesion
neural en la radiculopatia
lumbosacra

Osejo-Altamirano V, Rojo-Alaminos P,
Pastor-Gémez J, Wix-Ramos R

Seccién de Neurofisiologia Clinica.
Unidad de Electromiografia. Hospital
Universitario de la Princesa. Madrid.

Introduccion. La electromiografia (EMG)
constituye la prueba de eleccién para
valorar la funcién de las raices nervio-
sas. Es importante determinar el va-
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lor real de la EMG en comparacién con
la resonancia magnética (RM) en el
diagnéstico de lesién radicular, ya
que ambas se utilizan ampliamente
en el estudio de estos pacientes, en
especial para la valoracién prequirdr-
gica. Pacientes y métodos. Evalua-
mos la historia digitalizada de 52 pa-
cientes consecutivos con sintomas cli-
nicos de radiculopatia lumbosacra,
que acudieron a la consulta de EMG
entre los meses de enero a diciembre
de 20009, referidos por diferentes es-
pecialistas. Definimos al paciente po-
sitivo como el que tenia una compre-
sion radicular o hernia discal en la
RM. Utilizamos el programa Sigmas-
tat 3.5 para calcular los tests, para
determinar el valor diagnéstico de
cada prueba comparandola con nues-
tro paciente positivo, aquellos con ra-
diculopatia en la EMG que incluia evi-
dencia de denervacion en los muscu-
los explorados o patrén neurdgeno
crénico. También se determind la
sensibilidad de la EMG. Resultados y
conclusiones. Se incluyeron 26 hom-
bres y 26 mujeres, con edades entre
33y 83 afios. El musculo cuadriceps
se relaciona con una lesién de la raiz
L4, los musculos tibial anterior y ex-
tensor digitorum brevis se relacionan
con una lesién de L5, y el musculo
gastrocnemio, con una lesion en S1.
La sensibilidad de la EMG fue de 0,95,
con un odds ratio de 3,3 al comparar-
se con la RM. El valor predictivo posi-
tivo fue de 0,83. De los 52 pacientes,
sdlo tres (5%) presentaron signos de
denervacion sin que existiera eviden-
cia radiolégica de compresion.

67.

Utilidad de la rama
cutaneodorsal del nervio
cubital en el diagnéstico

de las neuropatias cubitales

Martinez-Pérez A?, Saez-Landete |2,
Traba-Lopez A®

2 Servicio de Neurologia. Unidad de
Neurofisiologia Clinica. Hospital Universitario
Fundacién Alcorcon. ® Servicio de
Neurofisiologia Clinica. Hospital General
Universitario Gregorio Marafién. Madrid.

Introduccion. La rama cutaneodorsal
(RCD) del nervio cubital no se estudia
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habitualmente ante la sospecha de
neuropatia cubital. Nos proponemos
determinar en qué casos el estudio de
esta rama ofrece una mayor informa-
cién sobre la topografia de las lesio-
nes cubitales. Pacientes y métodos.
Se ha realizado conduccidn sensitiva
del nervio cubital y de la RCD en 93
nervios normales y en 41 nervios pa-
toldgicos. Estos Ultimos, por topogra-
fia, se dividieron en tres grupos; le-
sién en el codo, en el canal de Guyon/
carpo y en otras localizaciones (ante-
brazo y localizacidn incierta), y se cla-
sificaron por el tipo de lesién en des-
mielinizantes o axonales. Resultados.
Lesion en el codo: en lesiones desmie-
linizantes obtuvimos una amplitud de
la RCD y una ratio RCD/dedo V nor-
males. Lesiones axonales: la amplitud
de la RCD fue significativamente me-
nor con una ratio normal. Lesién en el
carpo: todas las lesiones tenian un
componente axonal (dos motoras pu-
ras y dos sensitivomotoras), y en to-
das la amplitud de la RCD fue normal,
con una ratio aumentada en las sensi-
tivomotoras. Otras localizaciones: en
lesiones en el antebrazo obtuvimos
resultados similares a los del codo, y
en las de localizacién indeterminada
(axonales) los resultados orientaron a
una localizacién proximal (reduccién
de la amplitud de la RCD con ratio
normal). Conclusién. Consideramos
muy util el estudio de la RCD para es-
tablecer una topografia de la lesién
del nervio cubital, especialmente en
aquellos casos donde existe una afec-
tacién axonal sensitiva exclusivamen-
te y otras técnicas (velocidad de con-
duccién motora, EMG) son normales.

68.

Electrodo de S. Mark para el
estudio del nervio pudendo

San Nicolds D, Saez V, Mingo P

Servicio de Neurofisiologia Clinica.
Hospital Virgen de la Arrixaca. Murcia.

Introduccion. La determinacion de la
latencia distal del nervio pudendo
mediante la utilizacién del electrodo
de S. Mark es considerada de utilidad
para el estudio de la incontinencia
fecal y otras patologias del suelo pél-
vico por la Sociedad Espafiola de Gas-

troenterologia. Sin embargo, existen
referencias acerca de su variabilidad.
En nuestra experiencia, hay divergen-
cias entre los resultados obtenidos
con el uso de este electrodo y los estu-
dios electromiograficos realizados en
el esfinter anal estriado externo. Pa-
cientes y métodos. Hemos realizado
el registro simultdneo del potencial
motor evocado en el esfinter estriado
externo en el lado derecho, registra-
do mediante el electrodo de S. Mark y
mediante un electrodo bipolar inser-
tado en el propio esfinter, en una se-
rie de 12 pacientes remitidos por in-
continencia. Resultados. En una gran
mayoria de los casos no se obtuvo po-
tencial motor evocado al registrar
mediante electrodo intramuscular,
aunque se obtenia potencial motor
evocado de morfologia y latencia con-
sideradas normales o cercanas a la
normalidad mediante el electrodo de
S. Mark. Conclusiones. El potencial re-
gistrado en superficie por el electrodo
de S. Mark no se genera en el esfinter
anal estriado externo, lo que explica
la variabilidad de la técnica descrita
en la literatura, asi como las incon-
gruencias entre los hallazgos neuro-
graficos del nervio pudendo realiza-
dos mediante esa técnica y los obteni-
dos en el estudio electromiografico
del esfinter anal estriado externo.

69.

Valor diagnéstico de

los potenciales evocados
somatosensoriales en

la meralgia parestésica
Rizea C, Santiago-Pérez S,
Agudo-Herrera R, Tapia-Canelas O,

Ugalde-Canitrot A, Estévez-Nevado R,
Aquirre-Arribas J, Pérez-Conde C

Servicio de Neurofisiologia Clinica.
Hospital Universitario La Paz. Madrid.

Introduccion. La meralgia parestésica
es una enfermedad relativamente ra-
ra, con una incidencia anual de 4,3
€asos/10.000 personas. El término
‘meralgia’ deriva del griego meros
(muslo) y algia (dolor), y fue acufiado
por Roth en 1952. La meralgia pares-
tésica presenta como etiologia mas
habitual una compresién del nervio
femorocutaneo lateral (NFCL) en la

region de entrada en el muslo, cerca
de la espina iliaca anterosuperior. El
NFCL es un nervio sensitivo puro, que
tiene su origen en el plexo lumbar. El
diagndstico es habitualmente clinico,
con sintomas de disestesia o dolor en
la cara anterolateral del muslo, y fuer-
za muscular y reflejos osteotendino-
sos conservados. Objetivo. Evaluar la
utilidad diagnéstica de los potencia-
les evocados somatosensitivos (PESS)
al estimular la cara anterolateral del
muslo, registrando las respuestas pro-
mediadas en el scalp, en la regidn ce-
rebral correspondiente. Pacientes y
métodos. Se han estudiado 100 pa-
cientes consecutivos, 44 mujeres y 56
hombres, con edades comprendidas
entre 17 y 86 afios, remitidos a la con-
sulta de neuromuscular de nuestro
servicio entre los afios 2005 y 2008,
con el diagndstico de meralgia pares-
tésica establecida o probable, uni o
bilateral. Se han obtenido, para cada
paciente: la historia clinica, la explo-
racién fisica y neuroldgica, los PESS
del NFCL bilateral, EMG para descartar
posibles afecciones radiculares en L3-
L4 ipsilateral y, ocasionalmente, otras
pruebas neurofisioldgicas para des-
cartar otras enfermedades neuromus-
culares. Se han establecido como cri-
terios de diagndstico positivo para
meralgia parestésica una diferencia
entre las latencias de los PESS obteni-
dos para ambos NFCL de 2,4 ms o una
diferencia de amplitud mayor del 45%
en el caso de la meralgia parestésica
unilateral. Para los pacientes con
afectacion bilateral se han obtenido
los PESS de los nervios ilioinguinales y
se han comparado las latencias y las
amplitudes de las respuestas. Resul-
tados. De los 100 pacientes incluidos
en el estudio, el 89% presentd clinica
compatible con meralgia parestésica
y el 11% no cumplia criterios clinicos
para el diagnéstico de ésta. En aquel
grupo, la sensibilidad y la especifici-
dad de los PESS del NFCL fue del 67,41
y 100%, respectivamente (todos los
pacientes con clinica negativa tenian
los PESS normales). De los pacientes
con clinica de meralgia parestésica,
sélo el 67% presentaba una explora-
cién fisica compatible, y el resto, sélo
sintomas clinicos, siendo la explora-
cién negativa. En este subgrupo, la
especificidad de la prueba fue del
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82,75%, y la sensibilidad, del 80%.
Conclusiones. Los PESS son un buen
método para el diagndstico de las le-
siones del NFCL, sobre todo cuando la
sintomatologia clinica y la explora-
cién fisica y neurolégica del paciente
son compatibles con el diagnéstico de
meralgia parestésica. Ademas, la nor-
malidad de los PESS del NFCL indica
con una alta probabilidad la exclusién
de este diagndstico.

70.

Variabilidad de la
frecuencia cardiaca y dolor
Vergara-Ugarriza JM

Servicio de Neurofisiologia Clinica. Hospital
Universitario Miguel Servet. Zaragoza.

Introduccion. La variabilidad de la fre-
cuencia cardiaca (VFC) es un método
de estudio de la funcién del sistema
vegetativo que cada vez despierta un
mayor interés. Por otra parte, la me-
dicién instrumental del dolor (un sin-
toma subjetivo) es uno de los proble-
mas no resueltos en el campo de la
neurofisiologia. La posibilidad de en-
contrar parametros derivados del ana-
lisis de la VFC que se relacionen con la
percepcién dolorosa abriria un campo
de estudio de incuestionable relevan-
cia practica. Sujetos y métodos. Se
estudia a 13 individuos (8 mujeresy 5
hombres), con edades entre 30 y 54
afios, procedentes de una consulta de
fibromialgia, y a un grupo de medita-
dores, entre las 12:00-12:30 h, senta-
dos en un ambiente silencioso y en
semipenumbra. Se registra la sequn-
da derivacién EKG en tres periodos
consecutivos de 2 minutos de duracién:
reposo con ojos cerrados, activacion
con manguito de presién y reposo con
ojos cerrados. Se utiliza la correlacién
de Pearson para analizar los datos.
Resultados y conclusiones. Se ha ha-
llado una relacién significativa (p =
0,01) entre pardmetros de VFC atri-
buidos al parasimpatico (concretamen-
te, el pico HF) y el umbral percibido de
dolor. Dado que el pico HF se relacio-
na con la frecuencia respiratoria, este
hallazgo seria coherente con varios
de los enfoques utilizados como trata-
miento (p. ej., ejercicio aerdbico) en
algunos cuadros de dolor crénico.

Patologia del sueiio

7.

Aportacidn de las técnicas
neurofisiolégicas al estudio
del insomnio familiar fatal.

A propdsito de un caso
Alvarez-Vadillo E, Julidn-Villaverde FJ,
Alvarez-Ruiz de Larrinaga A, Tofia-
Zuazua |, Larrauri B, Quiroga-Elizalde J,
Gonzalez-Chinchdn G, Ledn-Hernandez
P, Iduya-Ferndndez de Larrinoa E

Servicio de Neurofisiologia Clinica.
Hospital de Txagorritxu. Vitoria-Gasteiz.

Introduccion. El insomnio familiar fa-
tal es una enfermedad priénica muy
infrecuente, de herencia autosémica
dominante, con un curso invariable-
mente letal. Sus aspectos mas conoci-
dos son los trastornos del suefio y las
alteraciones somatomotoras que acom-
pafa. Presentamos el caso de un pa-
ciente al que se le realizé un estudio
neurofisiolégico amplio: EEG, PSG, sis-
tema nervioso auténomo, PESS y EMG/
ENG. Se puso de manifiesto la afecta-
cién de componentes del sistema ner-
vioso (segunda motoneurona y siste-
ma sensorial de fibras gruesas), poco
conocida ni estudiada en esta enti-
dad. Caso clinico. Varén de 55 afios
de edad, sin antecedentes personales
ni familiares de interés, que presenta
un cuadro progresivo de seis meses
de duracién que comenz6 con inesta-
bilidad de la marcha, diplopia ocasio-
nal y disfonia, progresando a una
marcha ataxoespastica que precisaba
ayuda, disdiadococinesia y dismetria
dedo-nariz de predominio izquierdo,
disfagia y marcada pérdida de peso.
Los reflejos eran vivos y los cutaneo-
plantares extensores. Los familiares
referian movimientos continuos de
los miembros durante el suefio. Pos-
teriormente se afiadieron episodios
de sudoracién profusa, disregulacién
de la temperatura y subida de la ten-
sion arterial y la frecuencia cardiaca.
El EMG/ENG mostrd fasculaciones es-
poradicas y moderada pérdida de uni-
dades motoras sin distribucion especi-
fica. Se observé un retraso en la la-
tencia de las respuestas cerebrales en
los PESS de tibiales posteriores. En la
exploracién del sistema nervioso au-
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ténomo se observa una caida de la
tension arterial con el ortostatismo,
mayor al minuto y mds marcadaenla
tension arterial sistdlica. En el EEG no
se observaron alteraciones. La PSG mos-
traba Unicamente fase 1 de suefio, ta-
quicardia mantenida junto a movimien-
tos continuos de cabeza y miembros.

72.

Asociacién entre el alelo
HLA-DRB1* y pacientes
narcolépticos con cataplejia
tipica: diferencias de género

Canovas-Casado ME?, Ortega-Albds JJ°,
Bravo-Portolés 12, Ghinea AD?,
Diaz-Gémez JR®, De Entrambasaguas-
Barretto M?, Estarelles-Marco MJ?,
Serrano-Garcia AL®

2 Servicio de Neurofisiologia Clinica. ® Unidad
del Suefio. Hospital General de Castelldn.

Introduccion. La narcolepsia es un
trastorno del suefio REM caracteriza-
do por excesiva somnolencia diurna y
otros sintomas menos frecuentes. Cuan-
do se acompaia de debilidad o ato-
nia muscular desencadenada por emo-
ciones, hablaremos de narcolepsia con
cataplejia. A pesar de no existir una
clara etiologia, queda reflejada la
asociacion existente entre la narco-
lepsia con cataplejia y el alelo HLA-
DQB1*0602 en pacientes caucasianos.
Objetivos. Conocer la prevalencia del
alelo HLA-DQB1*0602 en pacientes
narcolépticos con cataplejia tipica y
analizar la asociacion existente entre
la variable sexo y la positividad del
alelo HLA-DQB1*0602. Pacientes y
métodos. Se realizd un estudio en el
que se incluyeron 25 pacientes diag-
nosticados de narcolepsia con cata-
plejia tipica, diferenciando entre raza
caucasica-subraza mediterraneay otros.
Se procedid a la tipificacién del alelo
HLA-DQB1*0602 en todos ellos y se
llevaron a cabo pruebas de asociacion
estadistica (chi al cuadrado) entre la
variables sexo y la positividad alélica.
Resultados. Se computé un total de
25 pacientes narcolépticos con cata-
plejia tipica (11 hombres y 14 muje-
res), sin objetivarse diferencias esta-
disticamente significativas en la posi-
tividad o negatividad alélica segun el
sexo (p = 0,7). Después se extrajeron

los pacientes de raza caucdsica-subra-
za mediterranea (9 hombres y 11 mu-
jeres), observandose que el 100% de
las mujeres presentaban tipaje HLA-
DQB1*0602 positivo frente al 77,.7%
de los hombres, sin apreciarse dife-
rencias significativas entre ambos sexos
(p =0,09). Conclusiones. Aunque es-
tadisticamente no existen diferencias
significativas entre sexos, conviene
resaltar la existencia de una significa-
cién en el limite (p = 0,09) por posi-
ble bajo tamafio muestral (error tipo
B) y la tendencia al predominio del
alelo HLA-DQB1*0602 en el sexo fe-
menino en la subraza mediterranea.

73.

Aumento de catecolaminas
como posible causa de
resistencia a la insulina en
pacientes con sindrome de
apnea-hipopnea obstructiva
del suefio

Bravo-Portolés | ?, Diaz-Gémez JR ®,
Canovas-Casado ME ?, Ghinea AD @,
Ortega-Albas JJ °, Estarelles-Marco MJ 2,

Entrambasaguas-Barretto M ¢,
Orenga-Orenga J 2, Serrano-Garcia AL ®

2 Servicio de Neurofisiologia Clinica. ® Unidad
del Suefio. Hospital General de Castelldn.

Introduccién. Se piensa que en uno de
los mecanismos de resistencia a la in-
sulina en los pacientes con sindrome
de apnea-hipopnea del suefio (SAHS)
estd implicado el incremento de la ac-
tividad simpdtica secundaria a los fe-
némenos de apnea-hipopnea. Nuestros
objetivos son determinar la actividad
simpatica y la resistencia a la insulina
en pacientes remitidos por sospecha
de SAHS. Sujetos y métodos. Estudio
transversal de casos y controles sobre
una muestra de 86 pacientes com-
puesta por hombres de raza blanca,
adultos, con sospecha de SAHS. Dicha
muestra quedé dividida en pacientes
sin SAHS (indice de apnea/hipopnea,
IAH < 5) y con SAHS (IAH > 5), evalua-
do mediante polisomnografia noctur-
na. Se les realizé un andlisis sanguineo
con hemograma completo, bioquimi-
ca general y niveles basales de cateco-
laminas e insulina de una muestra de
sangre obtenida al despertar. Resulta-
dos. Se observa una asociacién entre
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SAHS y obesidad. La saturacién de oxi-
geno es menor en pacientes con
SAHS. Los niveles de noradrenalina es-
tan aumentados en los pacientes con
SAHS y se relacionan positivamente
con el nimero de despertares/hora,
el IAH, los niveles de insulina y el mo-
delo de evaluacién de la homeostasis.
En pacientes obesos estas diferencias
son mas significativas. Conclusiones.
Hemos comprobado una asociacién
entre SAHS y activacién simpatica via
aumento de noradrenalina. También
se ha visto una relacién entre grave-
dad del SAHS y resistencia a la insuli-
na. La presencia de sobrepeso empeo-
ra estos mecanismos.

74.

Catatrenia: étrastorno
respiratorio durante

el suefio o parasomnia?

Ghinea AD 2, Ortega-Albas JJ ®,
Bravo-Portolés | ?, Canovas-Casado ME 2,
Estarelles-Marco MJ ¢, Entrambasaguas-
Barreto M ¢, Orenga-Orenga JV ?,
Diaz-Gémez JR ®, Serrano-Garcia AL ®

2 Servicio de Neurofisiologa Clinica. ® Unidad
del Suefio. Hospital General de Castellén.

Introduccion. La catatrenia es una en-
tidad poco conocida caracterizada por
gemidos espiratorios que ocurren fun-
damentalmente durante el suefio REM,
sin repercusion clinica aparente. Pre-
sentamos el segundo caso de catatre-
nia visto en nuestro hospital, con su
correspondiente registro de audio-vi-
deo con correlacién polisomnografica
(PSG) basandonos en la experiencia
anterior. El primer caso fue un varén
de 25 afios que consulté por un soni-
do agudo nocturno similar a un aulli-
do. Los estudios audio-PSG mostraron
que estos episodios de quejidos espi-
ratorios aparecian sélo durante la fa-
se REM. No presentaba criterios de
sindrome de apnea-hipopnea del sue-
fio (SAHS). Caso clinico. Mujer de 49
afios que presenta ronquido regular
acompafiado de ‘aullido’ de alta in-
tensidad. Para su estudio realizamos
un estudio audio-PSG. En periodos de
ronquido de alta intensidad y elevada
duracién espiratoria se registra en el
sistema de audio un quejido compati-
ble con la catatrenia. El analisis respi-
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ratorio mostré un indice de apnea de
19,8, observandose eventos respira-
torios de tipo obstructivo acompafiados
de profundas desaturaciones, siendo
diagnosticada de SAHS, tipo obstruc-
tivo, de grado moderado. Conclusion.
la catatrenia se encuentra actual-
mente encuadrada entre las para-
somnias, con predominio en fase REM
(ICSD-2); hay autores que consideran
que deberia incluirse en los trastornos
respiratorios relacionados con el sue-
fio. Por otro lado, la reciente descrip-
cién de pacientes con catatrenia y
SAHS, y su positiva evolucidn tras el
tratamiento con CPAP o uvulopalato-
faringoplastia, abre el debate sobre si
considerar la catatrenia simplemente
como un ruido espiratorio similar a un
quejido o lamento o si, por el contra-
rio, tiene un patrén audio-PSG definido.

75.

Dermatitis con rotigotina
Fernandez-Almagro MJ, Paniagua-Soto J

Servicio de Neurofisiologia Clinica.
Hospital Virgen de las Nieves. Granada.

Introduccion. La rotigotina es un ago-
nista dopaminérgico sobre receptores
D,/D,/D,, receptores selectivos sero-
toninérgicos (agonista 5-HT,A) y adre-
nérgicos (antagonista a.,) utilizado en
el sindrome de piernas inquietas (SPI)
intenso-moderado, administrado por
via transdérmica en dosis de 0,5-4
mg/dia. Los efectos adversos mas fre-
cuentes son dermatitis de contacto en
el area de aplicacién, nduseas, dolor
de cabeza y fatiga. Casos clinicos. Ca-
5o 1: mujer de 72 afios sin anteceden-
tes familiares, con antecedentes per-
sonales de Raynaud en manos, sin
enfermedad sistémica, que se diag-
nostica de SPI/MPP (movimientos pe-
riédicos de las piernas). Se inicia tra-
tamiento con pramiprexol y ropirinol,
sin buenos resultados. Se decide tra-
tar con rotigotina 2 mg en parches,
presentando una reaccién cutanea en
el lugar de aplicacién que no se corri-
ge tras tratamiento y que obliga a
suspender el farmaco. Caso 2: mujer
de 71afios sin antecedentes familiares,
con antecedentes personales de hi-
pertiroidismo, diagnosticada de SPI/
MPP intenso. Se instaura tratamiento

con pramiprexol y ropirinol, sin con-
trol de sintomas. Dos meses mas tar-
de se inicia tratamiento con rotigoti-
na 2 mg en parches, presentando der-
matitis de contacto en el area de apli-
cacién que no cede al tratamiento y
obliga a suspender el farmaco. Con-
clusiones. En nuestra experiencia, la
frecuencia de dermatitis tras aplica-
cién de rotigotina en parches sélo se
produjo en dos de los ocho pacientes
(25% de los casos) tratados con roti-
gotina en nuestra consulta de suefio,
cifra inferior a la publicada. Ambas
pacientes tenian enfermedades de
base autoinmune.

76.

Diagnéstico diferencial
de las crisis somnicas

Amat Roca M?, Del Rio-Villegas R®,
Lépez-Esteban P¢, Peraita-Adrados R®

2Unidad de Suefio y Epilepsia. Hospital
General Universitario Gregorio Marafién.
®Servicio de Neurofisiologia Clinica.
Hospital Universitario La Paz.

“Unidad de Neurofisiologia Clinica.
Hospital Universitario Nifio Jests. Madrid.

Introduccion. El diagndstico diferen-
cial de las crisis sémnicas es complejo
y requiere una evaluacion clinica mi-
nuciosa y una metodologia de estu-
dio adecuada. A veces estos eventos
paroxisticos sémnicos se etiquetan
como pseudocrisis en detrimento del
paciente, al no recibir el tratamiento
adecuado. En esta comunicacién pre-
tendemos documentar la importancia
de la video-polisomnografia (VPSG)
en el estudio de las crisis sémnicas.
Casos clinicos. Caso 1: adolescente de
sexo femenino adoptada, de 13 afios
de edad, remitida por terrores noctur-
nos. Presentaba episodios nocturnos
frecuentes de grito, somniloquia, agi-
tacién y amnesia de los episodios al
dia siguiente, con falta de atencién y
somnolencia en el colegio. Caso 2:
vardn de 35 afos de edad, con turno
de trabajo nocturno, remitido por agi-
tacién sémnica consistente en risas,
golpes y cantos. Antecedentes fami-
liares por rama materna de agitacién
nocturna y epilepsia. En ambos casos
1y 2 los registros VPSG mostraron cri-
sis epilépticas nocturnas. Caso 3: mu-

jer de 56 afios remitida por distonia
paroxistica nocturna. Los episodios pa-
roxisticos nocturnos diarios de 1-10
minutos de duracion consistian en cri-
sis involuntarias coreoatetdsicas y es-
tereotipadas que perturbaban el sue-
fio nocturno, sin somnolencia diurna.
Los examenes complementarios fue-
ron normales. El VPSG descartd la
existencia de crisis epilépticas y mos-
tré pseudocrisis Conclusiones. Algu-
nas epilepsias se presentan de mane-
ra preferente durante el suefio y pue-
de plantearse el diagndstico diferen-
cial con parasomnias y pseudocrisis.
La historia clinica y el registro VPSG
son imprescindibles para el diagndsti-
co diferencial y, por consiguiente, pa-
ra administrar la terapia adecuada en
cada caso.

77.

Evaluacion del perfil
psicopatoldgico en pacientes
con hipersomnia primaria
mediante el test MMPI

Teijeira-Azcona A ?, De la Rosa-Aquilar C°,
Corredera-Rodriguez JM?, Perpifia-
Rovira JF?, Teijeira-Alvarez JM?

2 Servicio de Neurofisiologia Clinica. Complejo

Hospitalario de Toledo. ®Servicio de Salud
Mental. Servicios Centrales SESCAM.

Introduccion. El MMPI es uno de los
test mas utilizados en el campo de sa-
lud mental. Identifica perfiles de per-
sonalidad y detecta posibles psicopa-
tologias. Los rasgos psicopatolégicos
en pacientes con hipersomnias prima-
rias no se han estudiado en profundi-
dad, posiblemente por su complejidad
y cronicidad, ni tampoco los posibles
efectos secundarios de sus tratamien-
tos. Pacientes y métodos. Se realiza un
estudio comparativo y observacional
con la dltima version del MMPI-2RF
en ocho pacientes (edad: 18-40 afios)
diagnosticados de hipersomnia prima-
ria en nuestro laboratorio de suefio
segun los criterios diagndsticos de la
Clasificacion Internacional de los Tras-
tornos del suefio (ICSD-2), con prue-
bas neurofisioldgicas positivas (poli-
somnografia y test de latencias). Siete
tienen narcolepsia, cuatro cataplejia y
uno hipersomnia idiopdtica. Ninguno
tiene antecedentes de enfermedad psi-
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quidtrica crénica o sistémica. Todos
ellos se encuentran con tratamiento
especifico controlado (oxibato, moda-
finilo o metilfenidato). Minimo nivel
de educacién: titulo de bachillerato.
Comparamos los resultados con ocho
controles sanos de edad homogénea,
sin patologia de suefio o psiquidtrica.
Se obtiene el consentimiento de los
sujetos para el estudio segun el pro-
cedimiento habitual. La valoracién del
test se realiza por una psicéloga inde-
pendiente. Resultados. Los resultados
preliminares de los pacientes mues-
tran: niveles altos de desmoralizacién,
quejas somaticas y escasez de emo-
ciones positivas. Indefensién y deses-
peranza, con falta de motivacién para
cambiar; propension a tener historial
de violencia. Relaciones familiares
mas conflictivas. Conductas impulsivas
deficientemente controladas y alta-
mente exteriorizadas, con rasgos pro-
pios del grupo B del DSM-IV. Ninguno
de estos items principales se ha evi-
denciado en el grupo control. Se reali-
za una valoracién estadistica entre
grupos. Conclusiones. Resaltamos la
importancia de la valoracién, diag-
néstico y, en su caso, tratamiento psi-
coldégico como complemento al de su
patologia del suefio.

78.

Frontera entre el diagndstico
de epilepsia frontal y trastorno
ritmico del movimiento
relacionado con el sueiio.
Caso clinico

Mora-Granizo F, Ruiz-Rodriguez M,
Hernandez-Vifias A, Vasquez-Rodriguez R,
Botebol-Benhamou G

Unidad de Neurociencias. Hospital
Universitario Virgen del Rocio. Sevilla.

Introduccion. La epilepsia del I6bulo
frontal es, probablemente, el mayor
subgrupo dentro de las epilepsias par-
ciales extratemporales y representa
un 30% de todas las epilepsias parcia-
les. La clinica es muy diversa, siendo
las manifestaciones motoras comple-
jas con las que, frecuentemente, nos
podemos plantear el diagndstico dife-
rencial con la parasomnia no REM del
tipo trastorno ritmico del movimiento
relacionados con el suefio. Estas, a

pesar de tener mayor incidencia en la
nifiez, persisten o se presentan en la
adolescenciay en la edad adulta. Con-
sideramos importante aportar la ex-
periencia de un caso clinico complejo
donde se objetiva la dificultad para
realizar un diagnostico diferencial. Ca-
so clinico. Mujer de 18 afios, sin ante-
cedentes conocidos, remitida a la Uni-
dad de Suefio de la Unidad de Neuro-
fisiologia de nuestro hospital por sos-
pecha de parasomnia no REM con cli-
nica consistente en flexion de tronco y
cabeceo ritmico nocturno de un afio
de evolucion; tras la realizacién de
protocolos diagndsticos de imagen se
descarta patologia neuroldgica. Se
realiza estudio videopolisomnografi-
co (VPSG) de suefio nocturno en el
que presenta, bruscamente, tres epi-
sodios criticos en fases N1, N2 y N3,
consistentes en cambio de posicién
adoptando postura con flexién de ro-
dillas e inicio de golpeteos repetitivos
y ritmicos de cabeza contra la almo-
hada de 20, 48 y 46 s de duracidn,
respectivamente. En el EEG se objeti-
van anomalias epileptiformes a ex-
pensas de potenciales agudos y com-
plejos punta-onda de expresién en la
region frontotemporal anterior del
hemisferio derecho, que difunden a
regiones adyacentes, concordante con
epilepsia focal de origen frontal dere-
cho. Conclusiones. La clinica no es su-
ficiente para establecer un correcto
diagnostico, siendo la VPSG la herra-
mienta mas valiosa para establecer
un adecuado diagndstico diferencial
entre estas dos entidades.

79.

Importancia de las pruebas
neurofisioldgicas para

el correcto diagnastico

de narcolepsia en pacientes
con patologia psiquiatrica.
Caso clinico

Ruiz-Mdrquez L, Giner-Bayarri P,
Chilet-Chilet R, Torres-Cafio N,

Rodrigo-Sanbartolomé A,
Escudero-Torrella M, Zalve-Plaza G

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

Introduccion. La narcolepsia es una
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disomnia intrinseca, cuyo sintoma
principal es la hipersomnia diurna,
asociada o no a cataplejia. La excesi-
va somnolencia tiene una repercu-
sion negativa importante sobre la
calidad de vida de la persona. Es un
trastorno habitualmente infradiag-
nosticado y escasamente reconoci-
do. E1 10% de los pacientes que con-
sultan por somnolencia diurna exce-
siva presentan patologia psiquiatri-
ca. Caso clinico. Mujer de 36 afios
con historial psiquiatrico de mas de
13 afios de evolucién. Diagnosticada
en 2002 de narcolepsia y en dos in-
gresos posteriores de esquizofrenia
paranoide (2004) y de episodio psi-
cético (2007). En febrero de 2010 in-
gresa de nuevo para valoracién psi-
quidtrica. La paciente refiere excesi-
va somnolencia diurna (escala de
Epworth 19/24), cataplejia mandibu-
lar y alucinaciones hipnagdgicas vi-
suales. Niega constantemente la exis-
tencia de clinica psicdtica; segun ella,
las dnicas patologias que presenta
son narcolepsia y trastorno por défi-
cit de atencién/hiperactividad. Ante
la complejidad del caso se realiza un
nuevo estudio neurofisiolégico para
confirmar el diagndstico. Siguiendo
los criterios internacionales ICSD-2-
2005 se realizan polisomnografia y
test de latencias mdltiples, y puncién
de liquido cefalorraquideo para la
determinacion de hipocretinas. Con-
clusién. Aunque el diagndstico de nar-
colepsia es fundamentalmente clini-
co, las pruebas neurofisioldgicas son
de gran ayuda y ante casos comple-
jos aportan informacién muy impor-
tante para el correcto diagndstico.

80.

Modificacién del riesgo
cardiovascular de los pacientes
con sindrome de apnea/
hipopnea del suefio tras la
instauracién del tratamiento
con CPAP

Fernandez-Almagro MJ, Paniagua-Soto J

Servicio de Neurofisiologia Clinica.
Hospital Virgen de las Nieves. Granada.

Introduccion. El riesgo cardiovascu-
lar se relaciona con factores no mo-

dificables (edad, sexo) y modifica-
bles (obesidad, hipertensién arterial,
tabaquismo, dislipemia y diabetes).
El sindrome de apnea/hipopnea del
suefio (SAHS) es un factor de riesgo
cardiovascular independiente y mo-
dificable; los mecanismos fisiopato-
|6gicos que sustentan esta asocia-
cién no son hien conocidos. Los ci-
clos de hipoxia-reoxigenacién que
caracterizan al SAHS se asocian con
estrés oxidativo, activacién del siste-
ma simpatico, disminucién de la sen-
sibilidad de los barorreceptores, acti-
vacion de la inflamacién, desarrollo
de arteriosclerosis, disfuncién endo-
telial, disminucién de la disponibili-
dad de oxido nitrico, dislipemia, re-
sistencia a la insulina y estimulacion
del sistema renina-angiotensina. La
relacién entre el SAHS y el riesgo car-
diovascular se ha probado con evi-
dencia cientifica, asi como que el tra-
tamiento con CPAP reduce la presién
sistélica, mejora la funcién sistélica
del ventriculo izquierdo y disminuye
la agregacién plaquetaria. Objetivo.
Estudiar la reduccién del riesgo car-
diovascular analizando la modifica-
cion del indice de masa corporal
(IMC) y la presion arterial en pacien-
tes con SAHS tras tratamiento con
CPAP de la consulta de suefio del
Servicio de Neurofisiologia Clinica.
Pacientes y métodos. Se han selec-
cionado pacientes con diagnostico
de SAHS y tratamiento con CPAP que
acudieron a consulta en abril-mayo
de 2010. Se han revisado historias
clinicas registrandose marcadores de
riesgo (edad y sexo) y el peso, IMC,
tension arterial sistélica (TAS) y TAS
comparando las cifras pre y postrata-
miento con CPAP. Resultados y con-
clusiones. Hombres (71%) y mujeres
(29%) de edades comprendidas en-
tre 35-75 afios. EI 38% de los pacien-
tes disminuyeron de peso a los tres
meses y el 58% al afio. El 43% de los pa-
cientes aumentaron de peso a los tres
meses y el 33% al afio. En cuanto a
la tensién arterial, en el 15% de los
paciente bajé su TAS a los tres meses
y el 38% al afio; la tensién arterial
diastdlica bajé en el 23% de los pa-
cientes a los tres meses y en el 15%
de los pacientes al afio.
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81.

82.

Movimiento periddico de
piernas y sindrome de piernas
inquietas. Estudio sobre la
evolucion de pacientes segun
tratamiento con ropirinol,
rotigotina y clonacepam
Torres-Cafio N, Giner-Bayarri P,
Rodrigo-Sanbartolomé A, Ruiz-Marquez L,

Chilet-Chilet MR, Zalve-Plaza G,
Blancas-Carrasco A

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

Introduccién. Los movimientos perié-
dicos de las piernas son contracciones
estereotipadas y episddicas que apa-
recen durante el suefio. Se asocian en
un 80% al sindrome de piernas inquie-
tas (SPI), aunque éste se considera
una entidad diferente. El SPI se carac-
teriza por una necesidad irresistible de
mover las extremidades causado por
una sensacion desagradable de hor-
migueo y dolor, que suele comenzar
en reposo al atardecer o al comienzo
de la noche al acostarse, y que mejora
con el movimiento. Pacientes y méto-
dos. Se realiza un estudio con mas de
100 pacientes con movimientos perié-
dicos de las piernas y SPI'y su evolu-
cién alo largo de los afios segun trata-
miento con ropinirol, rotigotina y clo-
nacepam. Se valora la respuesta a los
diferentes farmacos utilizados y sus
efectos adversos. Resultados y conclu-
siones. En nuestro estudio se observa
que la introduccién de la rotigotina ha
conseguido una tolerabilidad alta con
buena efectividad respecto a los sinto-
mas. Por otra parte, el estudio puso
de manifiesto una alta tasa de retira-
da con ropirinol.
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Rotigotina en el sindrome

de piernas inquietas
moderado-grave
Fernandez-Almagro MJ, Paniagua-Soto J

Servicio de Neurofisiologia Clinica.
Hospital Virgen de las Nieves. Granada.

Introduccién. El sindrome de piernas
inquietas (SPI), caracterizado por sen-
sacién desagradable en extremidades
inferiores, provoca la necesidad impe-
riosa de mover las piernas, asociado a
parestesias, intranquilidad motora y
empeoramiento de los sintomas por
la noche. Frecuentemente ocasiona
dificultades para conciliar y mantener
el suefio, agotamiento, cansancio y
excesiva somnolencia diurna. Criterios
diagndsticos del Grupo Internacional
de Estudio del SPI: deseo de mover ex-
tremidades y parestesias; los sintomas
empeoran o sélo estan presentes du-
rante el reposo o se alivian parcial-
temporalmente con la actividad; in-
quietud motriz, y empeoramiento noc-
turno de sintomas. Objetivo. Evaluar
la mejoria clinica medida con la escala
de evaluacion del SPI (IRLS), en pa-
cientes con SPI moderado-grave, tras
tratamiento con rotigotina durante 3-
6 meses. Pacientes y métodos. Reali-
zamos un estudio descriptivo de pa-
cientes con SPI/MPP (movimientos
periddicos de las piernas), diagnosti-
cados segun los criterios del Grupo In-
ternacional de Estudio del SPI. Selec-
cionamos de los pacientes que acudie-
ron durante septiembre a diciembre
de 2010 a consulta de suefio aquellos
que tenian un diagnostico de SPI/MPP
de intensidad moderada o grave y en
tratamiento con rotigotina parches en

dosis de 2-4 mg. Se revisaron sus his-
torias clinicas para valorar caracteristi-
cas demograficas (edad y sexo) y cli-
nicas (tiempo de evolucidn de dosis de
rotigotina y efectos secundarios). Por
Ultimo se aplicé una nueva IRLS para
valorar la mejoria tras 3-6 meses de
tratamiento. Resultados. Se seleccio-
naron 10 pacientes, de los cuales dos
dejaron el tratamiento antes del mes
sin efectos secundarios, dos pacientes
presentaron dermatitis de contacto de
gran intensidad que no cedié con el
tratamiento y obligo a suspender la
rotigotina, y de los seis pacientes res-
tantes, tan sélo uno presentd un valor
en la IRLS postratamiento superior al
pretratamiento. En cinco pacientes, el
valor en la IRLS postratamiento fue
muy inferior al pretratamiento, con
una mejoria superior al 70%. Conclu-
sion. El agonista dopaminérgico roti-
gotina es una opcién en el tratamien-
to del SPIy, en ausencia de efectos se-
cundarios, aporta una sustancial me-
joria sintomatica.

83.

Varon de 9 aiios de edad,

con apneas centrales del suefio,
de tipo postural, asociado

a malformacién de Arnold-
Chiari tipo |

Requena-Oller A?, Hijosa-Pedregosa M®,

Sierra-Sierra |°, Gonzélez-Sanz L®,
Garzén-Pulido T°

2Servicio de Neurofisiologfa Clinica.
Hospital General Universitario Gregorio
Marafién. ° Hospital Central de la Defensa
Gémez Ulla. Madrid.

Introduccién. El sindrome de apneas
centrales del suefio (SACS) es un cua-

dro infrecuente (4-10% de los sindro-
mes de apneas del suefio). Requiere
un diagndstico diferencial amplio, des-
de procesos que afectan a los centros
respiratorios troncoencefalicos y en-
fermedades neuromusculares, hasta
alteraciones cardiacas y de la pared
tordcica. Suele cursar con menor indi-
ce de ronquidos y desaturaciones me-
nos intensas que el sindrome de ap-
neas obstructivas del suefio (SAOS), y
en funcién de la etiologia, sufre mas o
menos influencia postural. Caso clini-
co. Varén de 9 afios, en estudio por
Psicologia por distimia; remitido por
ORL, por cuadro de 6 meses de ronco-
patia, apneas del suefio, nicturia, bo-
ca seca matutina y somnolencia diur-
na, con exploracién ORL no concordan-
te, sin sobrepeso. Antecedentes de par-
to gemelary de parasomnias en la pri-
merainfancia. Se realiza VPSG nocturna,
que objetiva un SACS de grado mode-
rado (IAR = 18,2), claramente postu-
ral, cuyas apneas sélo se producian en
decubito supino. Se recomendé una
RM craneal que objetivé un descenso
de amigdalas cerebelosas hasta C2 y
cavidad siringomiélica C6 a D2. En una
anamnesis posterior, se recogid histo-
ria progresiva de cefaleas que aumen-
taban con maniobras de Valsalva, y
menor agilidad, asi como dismetria
dedo-nariz izquierda. Se decidié cirugia
mediante descompresion de la fosa
posterior y de la unién bulbomedular,
con Gptimos resultados, quedando
asintomatico y con nuevo estudio PSG
normal, sin apneas ni desaturaciones.
Conclusion. La malformacién de Arnold-
Chiari tipo | origina con frecuencia un
SACS, que excepcionalmente estd in-
fluido por la postura corporal durante
el suefio, y que suele resolverse con su
tratamiento quirdrgico.
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