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1.

Avaluació d’una encefalopatia 
postanòxia després d’una 
aturada cardiorespiratòria

N. Gonzàlez-Arnau a, M. Ferrándiz-Mach a,  
L. Martín-Muñoz a, P. Loma-Osorio b

a Servei de Neurofisiologia Clínica. b Unitat 
Coronària. Hospital Josep Trueta. Girona.

Introducció. La mort sobtada, i parti-
cularment la mort sobtada cardíaca, 
és un problema sanitari de primer or-
dre. Tot i la millora de les pràctiques 
de reanimació, l’evolució de la majo-
ria de pacients després de l’aturada 
és desfavorable. Les lesions cerebrals 
secundàries poden comportar greus 
seqüeles. És important una bona ava-
luació neurològica i poder establir 
possibles pronòstics. Pacients i mèto-
des. Presentem una sèrie de sis paci-
ents que van patir una aturada cardi-
orespiratòria durant l’any 2010, in-
gressats a la Unitat Coronària del nos-
tre hospital. A tots els pacients se’ls 
ha practicat una exploració neurolò-
gica, un registre d’electroencefalogra-
ma, uns potencials evocats somato-
sensorials d’extremitats superiors (ob-
tenció de resposta N20), i es valoren 
els nivells d’enolasa neuronal sèrica. 
Es considera si tenen criteris de mal 
pronòstic (dades consensuades a la 
bibliografia) atenent als resultats de 
les diferents proves: clínica, electro-
encefalograma, potencials evocats so-
matosensorials i enolasa neuronal. Re-
sultats. Dos pacients complien quatre 
criteris de mal pronòstic i van ser exi-
tus als pocs dies. Dels quatre restants, 
dos complien dos criteris de mal pro-
nòstic, un va ser exitus i l’altre va que-
dar amb moderada disfunció cogniti-
va. Un dels pacient només tenia un 

criteri de mal pronòstic i es va recupe-
rar completament, i l’altre que no te-
nia cap criteri ha quedat amb una mo-
derada-greu disfunció cognitiva. Con-
clusió. La combinació de paràmetres 
clínics, neurofisiològics i analítics per-
met establir un pronòstic evolutiu més 
ajustat a pacients amb encefalopatia 
postanòxia després de mort sobtada.

2.

Estado parcial complejo en una 
paciente con leucoencefalopatía 
megalencefálica con quistes 
subcorticales (enfermedad  
de van der Knaap)

S. Amezcua a, P. Casquero-Subías b

a Servicio de Neurofisiología Clínica.  
b Servicio de Neurología. Hospital  
General Mateu Orfila. Menorca.

Introducción. La enfermedad de van 
der Knaap es una leucodistrofia rara 
de inicio en la infancia y lenta progre-
sión heredada, con carácter autosómi-
co recesivo y caracterizada por macro-
cefalia, deterioro cognitivo y motor 
con ataxia y espasticidad. Es causada 
por mutaciones en el gen MLC1, locali-
zado en el cromosoma 22q-tel, que 
codifica una proteína de membrana 
altamente expresada en algunas célu-
las gliales. La resonancia magnética 
muestra un cerebro edematoso con 
anomalías difusas en la sustancia blan-
ca y presencia de quistes subcortica-
les. Hasta el 50% presentan crisis epi-
lépticas. Caso clínico. Se solicita un 
electroencefalograma urgente para 
una paciente de 56 años con antece-
dente de hermana afecta y diagnosti-
co genético de la enfermedad, con 
una tetraparesia espástica, deterioro 
cognitivo moderado y disartria secun-
darios que presenta tras una caída ca-
sual hace quince días; deterioro del 
estado general con disminución del 

nivel de respuesta y episodios de hi-
pertonía seguida de clonías de extre-
midades derechas con versión oculo-
cefálica a la izquierda, seguidos de risa 
inmotivada. Tomografías axiales com-
putarizadas craneales seriadas no evi-
dencian lesiones agudas. El electroen-
cefalograma muestra la aparición de 
actividad rítmica focal parietal izquier-
da, con propagación variable de 20 a 
30 s de duración, frecuencia de tres 
cada 10 minutos, y lentificación focal 
entre crisis. Se trata el estado epilépti-
co con infusión de levetiracetam; dis-
minuye drásticamente la frecuencia 
de las crisis, pero persiste un deterioro 
general progresivo. El control electro-
encefalográfico al tercer día no mues-
tra actividad epileptiforme. Tras una 
semana, y sin ser tributaria de medi-
das terapéuticas agresivas, la paciente 
es exitus. Conclusión. El interés del ca-
so reside en que presenta una enfer-
medad rara de reciente descripción 
con un estudio completo, incluyendo 
comprobación del defecto molecular 
en tejido encefálico por necropsia, y 
con un comienzo epiléptico atípico.
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3.

Neuropatia en la  
porfíria aguda intermitent. 
Presentació de dos casos

N. Raguer a, B. García a, I. Serrano a,  
M. Gratacós a, J.L. Seoane a, M. Benito a,  
J. Gámez b, M. Crespo c

a Secció d’Electromiografia. Servei  
de Neurofisiologia Clínica. b Unitat 
Neuromuscular. Servei de Neurologia.  
c Unitat d’Infeccioses. Servei de Medicina 
Interna. Hospital Universitari Vall 
d’Hebron. Barcelona.

Introducció. La porfíria aguda inter-
mitent (PAI) és una malaltia heredità-
ria poc freqüent associada a un dèficit 
de l’enzim porfobilinogen desamina-
sa, que es caracteritza per atacs aguts 
de disfunció global del sistema nerviós, 
amb nàusees, vòmits, estrenyiment, 
dolor abdominal, neuropatia perifèri-
ca i trastorns psiquiàtrics. La baixa 
prevalença d’aquesta entitat i el qua-
dre clínic, a vegades complex, dificul-
ten la sospita del diagnòstic. La pre-
sència de neuropatia pot ser la forma 
d’inici d’una PAI. Casos clínics. Dos 
dones, de 23 i 37 anys, amb inici de 
PAI, que presenten un quadre de te-
traparèsia d’instauració aguda, amb 
conservació de reflexos osteotendino-
sos, excepte areflèxia aquília i lleu clí-
nica sensitiva. Posteriorment es va 
instaurar una greu amiotròfia de pre-
domini distal. Els exàmens neurofisio-
lògics practicats van mostrar caigudes 
d’amplitud de potencials motors i, en 
menor grau, sensitius, amb conserva-
ció de les velocitats de conducció i la-
tències motores distals. L’estudi elec-
tromiogràfic va mostrar l’existència 
d’abundant activitat espontània i pa-
trons d’activació greument deficitaris 
i de característiques neurògenes. En 
una pacient es va practicar estudi del 
sistema nerviós autonòmic mitjan-
çant registre de la resposta simpàtico-
cutània i variació de la freqüència car-
díaca (RR), que va ser patològic. Con-
clusions. Es descriuen dos casos amb 
neuropatia aguda en l’inici d’una PAI. 
La neuropatia és de característiques 
axonals i de marcat predomini motor, 
i pot cursar amb gran gravetat. Cal 
considerar la PAI en el diagnòstic dife-
rencial de les neuropaties axonals, ja 
que el diagnòstic adient pot permetre 
la instauració de tractament i evitar 
seqüeles importants. 
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Potencials evocats

4.

Valor pronòstic dels potencials 
auditius de latència mitjana. 
Experiència en una sèrie  
de 42 pacients en coma

E. Cases-Rodríguez b, J. Pedro-Pérez b, 
C. Flores b, I. Moreno-Gómez b,  
S. Yagüe-Jimeno a, I. Herrero-Messeguer c,  
L. Corral-Ansa c, L. García-Huete d,  
J. Montero-Homs b, M. Veciana- 
De las Heras b 
a Institut Universitari Dexeus-USP. Barcelona. 
b Servei de Neurofisiologia Clínica. c Servei 
de Medicina Intensiva. d Reanimació 
Urgències, Anestesia. Hospital Universitari 
de Bellvitge. L’Hospitalet de Llobregat, 
Barcelona.

Introducció. Els potencials evocats au-
ditius de tronc cerebral (PEATC) i de 
latència mitjana (PEALM) ajuden a 
avaluar el tronc de l’encèfal i el còrtex 
auditiu primari. El registre dels PEATC 
és àmpliament utilitzat i no té una 
particular dificultat de realització. El 
registre dels PEALM està poc estès per 
les seves dificultats tècniques i perquè 
encara avui dia és tema de discussió 
quins són els seus generadors. Paci-
ents i mètodes. Estudiem els PEATC, 
PEALM i potencials evocats somato-
sensorials (PESS) en 42 pacients en 
coma en els darrers quatre anys. L’eti-
ologia del coma en aquests pacients 
és diversa: aturada cardiorespiratòria 
(n = 27), lesió traumàtica cerebral 
(n = 5), patologia vascular cerebral 
(n = 7) i altres (n = 3). Per registrar els 
potencials evocats auditius realitzem 
uns estímuls auditius, que són uns 
clics a intensitat elevada (95 dB), so-
bre cadascuna  de les oïdes individual-
ment, amb emmascarament contra-
lateral de –20 dB. La freqüència d’es-
tímul és de 9,1 Hz tant per a PEATC 
com per a PEALM. Per al registre dels 
potencials auditius emprem elèctro-
des a Cz, F3, F4, amb referència a ore-
lles i un terra a Fz. Els casos en els 

quals es troba reflex miogènic són re-
butjats i, si és possible, s’administren 
relaxants musculars als pacients i es 
repeteix l’estudi. Registrem dues sèri-
es de 2.000 estimulacions cadascu-
na. Analitzem per PEATC les ones I, II, 
III, IV i V i les interlatències I-III, I-V, III-
V, i per PEALM, les ones Na i Pa. Es re-
alitzen els PESS seguint estàndards in-
ternacionals i es valoren les ones N9, 
N13, N20, P13 i P14. Resultats i con-
clusions. Al tercer mes de la realització 
dels potencials evocats, 10 pacients 
havien despertat, 32 estaven encara 
en coma vegetatiu persistent o havien 
mort. Cap dels 16 pacients en els quals 
havia estat absent de forma bilateral 
la N20 dels PESS van recobrar la cons-
ciència: sensibilitat (S), 100%; especi-
ficitat (E), 38%; valor predictiu negatiu 
(VPN), 100%, i valor predictiu positiu 
(VPP), 50%. Dels 17 pacients que teni-
en la Pa dels PEALM absent bilateral, 
dos van despertar (S: 88%; E: 32%; 
VPP: 47%; VPN: 80%). En 13 pacients, 
els PEALM van presentar dificultats de 
valoració, entre altres causes per pre-
sència de miografia.

5.

Síndrome de Vogt-Koyanagi-
Harada. Avaluació clínica i 
neurofisiològica i seguiment

L. Martín-Muñoz a, N. Gonzàlez-Arnau a, 
M. Ferrándiz-Mach a, R. Robles-Cedeño b,  
Ll. Ramió-Torrentà b, A. Molins-Albanell b 
a Servei de Neurofisiologia Clínica. b Servei 
de Neurologia. Hospital Universitari Josep 
Trueta. Girona.

Introducció. La síndrome de Vogt-Ko-
yanagi-Harada és un trastorn idiopà-
tic, multisistèmic, caracteritzat per una 
panuveïtis granulomatosa bilateral 
associada principalment a trastorns 
neurològics i dermatològics. Afecta a 
individus amb alts nivells de pigmen-
tació, especialment dones joves. Cas 
clínic. Dona de 23 anys, d’origen mar-
roquí, que va ingressar en el nostre 
hospital per un quadre agut de dismi-
nució de l’agudesa visual i cefalea 

greu de 15 dies d’evolució. Els estudis 
oftalmològics van mostrar un despre-
niment de retina exudatiu bilateral. 
La RM craneal i l’SPECT cerebral van 
ser normals. La RM d’òrbita va mos-
trar lesions extenses retinocoroïdals 
bilaterals. L’anàlisi de sang va ser nor-
mal, mentre que el de líquid cefalora-
quidi va mostrar marcada pleocitosi 
limfomonocitària. Als 15 dies de l’inici 
dels símptomes, l’estudi de la via visual 
amb potencials evocats visuals (PEV) 
amb estímul d’escaquer alternant no 
va mostrar resposta i l’electroretino-
grama (ERG) va mostrar una greu 
afecció de les respostes fotòpiques i 
escotòpiques, de predomini d’aques-
tes últimes. Amb tractament precoç 
d’altes dosis de corticosteroides es va 
veure una gran milloria de l’agudesa 
visual. L’estudi de control de la via vi-
sual, tres mesos després, va demos-
trar normalització dels PEV i una gran 
milloria de l’ERG, tant de les respostes 
fotòpiques com de les escotòpiques, 
més marcada a aquestes últimes. Con-
clusions. Davant d’un pacient amb 
despreniment de retina exudatiu, mul-
tifocal i bilateral amb simptomatolo-
gia sistèmica associada, és fonamen-
tal la sospita de la síndrome de Vogt-
Koyanagi-Harada. El tractament pre-
coç i mantingut és la base d’una bona 
evolució. L’ERG és una prova molt útil 
en el tractament d’aquesta síndrome, 
a l’hora de detectar una lesió retinia-
na precoç.

6.

Estudis neurofisiològics en un 
pacient amb adrenoleucodistròfia

S. Yagüe-Jimeno a, J. Valls-Solé c, E. 
Cases-Rodríguez b, C. Casasnovas-Pons b,  
A. Albertí-Aguiló b, I. Moreno-Gómez b, 
J. Montero-Homs b, M. Veciana-De las 
Heras b

a Institut Universitari Dexeus-USP. Barcelona. 
b Hospital Universitari de Bellvitge. 
L’Hospitalet de Llobregat, Barcelona.  
c Hospital Clínic. Barcelona.

Introducció. L’adrenoleucodistròfia és 

una malaltia peroxisomal causada per 
una anomalia a un gen del cromoso-
ma X que provoca una acumulació 
d’àcids grassos saturats de cadena 
llarga, que s’associa a desmielinitza-
ció del sistema nerviós central i insufi-
ciència adrenocortical. Actualment es 
distingeixen diferents variants. Pre-
sentem el cas d’un pacient afecte 
d’una forma gradualment progressi-
va espinal de l’adult i les seves troba-
lles neurofisiològiques. Cas clínic. Ho-
me de 37 anys amb antecedents fa-
miliars d’adrenoleucodistròfia lligada 
al cromosoma X, afecte d’insuficièn-
cia suprarenal i paraparèsia espàsti-
ca. L’exploració neurològica va mos-
trar una espasticitat a les extremitats 
inferiors, hiperreflèxia generalitzada, 
reflex cutani plantar extensor i marxa 
paretospàstica. Les ressonàncies mag-
nètiques cranial i medul·lar no van 
evidenciar alteracions morfològiques 
o de senyal. Estudis neurofisiològics: 
potencials evocats visuals normals. Po-
tencials evocats auditius, motors (es-
timulació magnètica transcranial) i 
somatosensorials, amb un increment 
del temps de conducció central i amb 
una afectació més accentuada a les 
extremitats inferiors. Els potencials 
evocats làser van ser normals a les ex-
tremitats superiors i el territori facial. 
A les extremitats inferiors no es va ob-
tenir resposta consistent; la sensació 
percebuda era diferent a la de les ex-
tremitats superiors i l’estímul làser 
evocava un moviment involuntari sem-
blant a un clonus de latència variable, 
que no s’evocava amb estímuls elèc-
trics intensos. Conclusions. Les ano-
malies en els estudis neurofisiològics 
reflecteixen la progressiva afectació 
del sistema nerviós central de forma 
més precisa que la que mostren l’ex-
ploració clínica o la neuroimatge. En 
aquest pacient, l’estimulació selectiva 
de les fibres Aδ i C de les extremitats 
inferiors no va donar lloc a cap poten-
cial evocat. En canvi, provocava la 
contracció alternant involuntària de 
músculs antagonistes, la qual cosa 
suggereix l’activació de patrons de 
moviment subcorticals. 


