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Introduccié. La mort sobtada, i parti-
cularment la mort sobtada cardiaca,
és un problema sanitari de primer or-
dre. Tot i la millora de les practiques
de reanimacio, I'evolucié de la majo-
ria de pacients després de |'aturada
és desfavorable. Les lesions cerebrals
secundaries poden comportar greus
seqiieles. Es important una bona ava-
luacié neurologica i poder establir
possibles pronostics. Pacients i meto-
des. Presentem una serie de sis paci-
ents que van patir una aturada cardi-
orespiratoria durant I'any 2010, in-
gressats a la Unitat Coronaria del nos-
tre hospital. A tots els pacients se’ls
ha practicat una exploracié neurolo-
gica, un registre d’electroencefalogra-
ma, uns potencials evocats somato-
sensorials d'extremitats superiors (ob-
tencié de resposta N20), i es valoren
els nivells d’enolasa neuronal sérica.
Es considera si tenen criteris de mal
pronostic (dades consensuades a la
bibliografia) atenent als resultats de
les diferents proves: clinica, electro-
encefalograma, potencials evocats so-
matosensorials i enolasa neuronal. Re-
sultats. Dos pacients complien quatre
criteris de mal pronostic i van ser exi-
tus als pocs dies. Dels quatre restants,
dos complien dos criteris de mal pro-
nostic, un va ser exitus i I'altre va que-
dar amb moderada disfuncié cogniti-
va. Un dels pacient només tenia un

criteri de mal pronostic i es va recupe-
rar completament, i 'altre que no te-
nia cap criteri ha quedat amb una mo-
derada-greu disfuncié cognitiva. Con-
clusié. La combinacié de parametres
clinics, neurofisiologics i analitics per-
met establir un pronostic evolutiu més
ajustat a pacients amb encefalopatia
postanoxia després de mort sobtada.
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Introduccién. La enfermedad de van
der Knaap es una leucodistrofia rara
de inicio en la infancia y lenta progre-
sién heredada, con caracter autosémi-
o recesivo y caracterizada por macro-
cefalia, deterioro cognitivo y motor
con ataxia y espasticidad. Es causada
por mutaciones en el gen MLCT, locali-
zado en el cromosoma 22g-tel, que
codifica una proteina de membrana
altamente expresada en algunas célu-
las gliales. La resonancia magnética
muestra un cerebro edematoso con
anomalias difusas en la sustancia blan-
ca y presencia de quistes subcortica-
les. Hasta el 50% presentan crisis epi-
|épticas. Caso clinico. Se solicita un
electroencefalograma urgente para
una paciente de 56 afios con antece-
dente de hermana afecta y diagnosti-
co genético de la enfermedad, con
una tetraparesia espastica, deterioro
cognitivo moderado y disartria secun-
darios que presenta tras una caida ca-
sual hace quince dias; deterioro del
estado general con disminucién del
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nivel de respuesta y episodios de hi-
pertonia seguida de clonias de extre-
midades derechas con versién oculo-
cefdlica a laizquierda, sequidos de risa
inmotivada. Tomografias axiales com-
putarizadas craneales seriadas no evi-
dencian lesiones agudas. El electroen-
cefalograma muestra la aparicién de
actividad ritmica focal parietal izquier-
da, con propagacién variable de 20 a
30 s de duracién, frecuencia de tres
cada 10 minutos, y lentificacién focal
entre crisis. Se trata el estado epilépti-
co con infusién de levetiracetam; dis-
minuye drasticamente la frecuencia
de las crisis, pero persiste un deterioro
general progresivo. El control electro-
encefalografico al tercer dia no mues-
tra actividad epileptiforme. Tras una
semana, y sin ser tributaria de medi-
das terapéuticas agresivas, la paciente
es exitus. Conclusion. El interés del ca-
so reside en que presenta una enfer-
medad rara de reciente descripcién
con un estudio completo, incluyendo
comprobacion del defecto molecular
en tejido encefalico por necropsia, y
con un comienzo epiléptico atipico.
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Introduccid. La porfiria aguda inter-
mitent (PAI) és una malaltia heredita-
ria poc frequient associada a un déficit
de I'enzim porfobilinogen desamina-
sa, que es caracteritza per atacs aguts
de disfuncié global del sistema nervids,
amb nausees, vomits, estrenyiment,
dolor abdominal, neuropatia periféri-
ca i trastorns psiquiatrics. La baixa
prevalenga d’aquesta entitat i el qua-
dre clinic, a vegades complex, dificul-
ten la sospita del diagnostic. La pre-
sencia de neuropatia pot ser la forma
d’inici d'una PAI. Casos clinics. Dos
dones, de 23 i 37 anys, amb inici de
PAI, que presenten un quadre de te-
traparésia d'instauracié aguda, amb
conservacio de reflexos osteotendino-
s0s, excepte areflexia aquilia i lleu cli-
nica sensitiva. Posteriorment es va
instaurar una greu amiotrofia de pre-
domini distal. Els examens neurofisio-
|dgics practicats van mostrar caigudes
d’amplitud de potencials motors i, en
menor grau, sensitius, amb conserva-
cié de les velocitats de conduccié i la-
tencies motores distals. L'estudi elec-
tromiografic va mostrar I'existencia
d'abundant activitat espontania i pa-
trons d'activacié greument deficitaris
i de caracteristiques neurogenes. En
una pacient es va practicar estudi del
sistema nerviés autonomic mitjan-
cant registre de la resposta simpatico-
cutania i variacié de la freqliéncia car-
diaca (RR), que va ser patologic. Con-
clusions. Es descriuen dos casos amb
neuropatia aguda en I'inici d'una PAI.
La neuropatia és de caracteristiques
axonals i de marcat predomini motor,
i pot cursar amb gran gravetat. Cal
considerar la PAl en el diagnostic dife-
rencial de les neuropaties axonals, ja
que el diagnostic adient pot permetre
la instauracié de tractament i evitar
seqlieles importants.
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Introduccid. Els potencials evocats au-
ditius de tronc cerebral (PEATC) i de
laténcia mitjana (PEALM) ajuden a
avaluar el tronc de I'encefal i el cortex
auditiu primari. El registre dels PEATC
és ampliament utilitzat i no té una
particular dificultat de realitzacid. El
registre dels PEALM esta poc estes per
les seves dificultats tecniques i perque
encara avui dia és tema de discussio
quins sén els seus generadors. Paci-
ents i metodes. 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 cardiorespiratoria
(n = 27), lesié traumatica cerebral
(n = 5), patologia vascular cerebral
(n=7)ialtres (n =3). Per registrar els
potencials evocats auditius realitzem
uns estimuls auditius, que sén uns
clics a intensitat elevada (95 dB), so-
bre cadascuna de les oides individual-
ment, amb emmascarament contra-
lateral de —20 dB. La fregiiéncia d'es-
timul és de 9,1 Hz tant per a PEATC
com per a PEALM. Per al registre dels
potencials auditius emprem eléctro-
des a Cz, F3, F4, amb referéncia a ore-
lles i un terra a Fz. Els casos en els

506

quals es troba reflex miogeénic sén re-
butjats i, si és possible, s'administren
relaxants musculars als pacients i es
repeteix I'estudi. Registrem dues séri-
es de 2.000 estimulacions cadascu-
na. Analitzem per PEATC les ones |, I,
III, IViViles interlatencies I-II, I-V, IlI-
V, i per PEALM, les ones Na i Pa. Es re-
alitzen els PESS sequint estandards in-
ternacionals i es valoren les ones N9,
N13, N20, P13 i P14. Resultats i con-
clusions. Al tercer mes de la realitzacié
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-
ciencia: 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
valoracid, entre altres causes per pre-
séncia de miografia.
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Introduccid. La sindrome de Vogt-Ko-
yanagi-Harada és un trastorn idiopa-
tic, multisistemic, caracteritzat per una
panuveitis granulomatosa hilateral
associada principalment a trastorns
neurologics i dermatoldgics. Afecta a
individus amb alts nivells de pigmen-
tacid, especialment dones joves. Cas
clinic. Dona de 23 anys, d’origen mar-
roqui, que va ingressar en el nostre
hospital per un quadre agut de dismi-
nucié de I'agudesa visual i cefalea

greu de 15 dies d’evolucid. Els estudis
oftalmologics van mostrar un despre-
niment de retina exudatiu bilateral.
La RM craneal i I'SPECT cerebral van
ser normals. La RM d’Orbita va mos-
trar lesions extenses retinocoroidals
bilaterals. L'analisi de sang va ser nor-
mal, mentre que el de liquid cefalora-
quidi va mostrar marcada pleocitosi
limfomonocitaria. Als 15 dies de I'inici
dels simptomes, I'estudi de la via visual
amb potencials evocats visuals (PEV)
amb estimul d’escaquer alternant no
va mostrar resposta i I'electroretino-
grama (ERG) va mostrar una greu
afeccié de les respostes fotopiques i
escotopiques, de predomini d'aques-
tes Ultimes. Amb tractament precog
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 normalitzacié dels PEV i una gran
milloria de I'ERG, tant de les respostes
fotopiques com de les escotopiques,
més marcada a aquestes Ultimes. Con-
clusions. Davant d'un pacient amb
despreniment de retina exudatiu, mul-
tifocal i bilateral amb simptomatolo-
gia sistémica associada, és fonamen-
tal la sospita de la sindrome de Vogt-
Koyanagi-Harada. El tractament pre-
co¢ i mantingut és la base d’una bona
evolucid. L'ERG és una prova molt (til
en el tractament d’aquesta sindrome,
a I'nora de detectar una lesid retinia-
na precoc.
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Introduccid. L'adrenoleucodistrofia és

una malaltia peroxisomal causada per
una anomalia a un gen del cromoso-
ma X que provoca una acumulacié
dacids grassos saturats de cadena
llarga, que s’associa a desmielinitza-
cié del sistema nervids central i insufi-
ciéncia adrenocortical. Actualment es
distingeixen diferents variants. Pre-
sentem el cas d'un pacient afecte
d’una forma gradualment progressi-
va espinal de I'adult i les seves troba-
lles neurofisiologiques. Cas clinic. Ho-
me de 37 anys amb antecedents fa-
miliars d’adrenoleucodistrofia lligada
al cromosoma X, afecte d'insuficien-
cia suprarenal i paraparéesia espasti-
ca. L'exploracié neurologica va mos-
trar una espasticitat a les extremitats
inferiors, hiperrefléxia generalitzada,
reflex cutani plantar extensor i marxa
paretospastica. Les ressonancies mag-
nétiques cranial i medul-lar no van
evidenciar alteracions morfologiques
o de senyal. Estudis neurofisiologics:
potencials evocats visuals normals. Po-
tencials evocats auditius, motors (es-
timulacié magnética transcranial) i
somatosensorials, amb un increment
del temps de conduccié central i amb
una afectacié més accentuada a les
extremitats inferiors. Els potencials
evocats laser van ser normals a les ex-
tremitats superiors i el territori facial.
A les extremitats inferiors no es va ob-
tenir resposta consistent; la sensacié
percebuda era diferent a la de les ex-
tremitats superiors i I'estimul laser
evocava un moviment involuntari sem-
blant a un clonus de laténcia variable,
que no s’evocava amb estimuls elec-
trics intensos. Conclusions. Les ano-
malies en els estudis neurofisiologics
reflecteixen la progressiva afectacié
del sistema nerviés central de forma
més precisa que la que mostren I'ex-
ploracié clinica o la neuroimatge. En
aquest pacient, I'estimulacid selectiva
de les fibres A8 i C de les extremitats
inferiors no va donar lloc a cap poten-
cial evocat. En canvi, provocava la
contraccié alternant involuntaria de
musculs antagonistes, la qual cosa
suggereix l'activacié de patrons de
moviment subcorticals.
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