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ELECTROENCEFALOGRAFIA
Y EPILEPSIA

Crisis afasicas. Hallazgos
electroencefalograficos

Moreno-Morales E?, Bondy-Pefia E?,
Fernandez-Ferro J®, Dominguez-
Lorenzo JM?, Peleteiro-Fernandez M@

2Servicio de Neurofisiologia Clinica. ®
Servicio de Neurologia. Hospital Clinico
Universitario de Santiago de Compostela.

Introduccion. Las crisis afasicas se cla-
sifican dentro de las crisis parciales
simples, siendo la afasia el sintoma
predominante. La afasia ictal como
sintoma principal es relativamente ra-
ra, dado que requiere preservacion
del estado de conciencia, alteracion
selectiva del lenguaje durante el esta-
do critico (disfluente, disnomia o pa-
rafasias), a la vez que el EEG debe
mostrar una actividad eléctrica que
coincida con los hallazgos clinicos.
Ademas, la afasia debe resolverse to-
tal o parcialmente con un tratamien-
to antiepiléptico. Pacientes y méto-
dos. Se revisaron retrospectivamente
las historias de los pacientes que acu-
den al servicio de urgencias por pre-
sentar afasia como sintoma principal,
entre el 1de abril de 2008 y el 31 de
mayo de 2011. Se desestimaron aque-
llos pacientes que, una vez cedieron
las crisis, no recordaban lo sucedido o
que el EEG era normal. A los pacientes
seleccionados se les realizd, posterior
a una exploracién neuroldgica, un
EEG de urgencias entre otras pruebas
complementarias, donde se obtuvie-
ron distintos patrones de actividad
paroxistica. A tales pacientes se les
administré un tratamiento antiepilép-
tico y cedieron tanto la clinica como la
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actividad critica en el EEG. Conclusién.
La afasia como principal o Unica ma-
nifestacion de una crisis epiléptica de
instauracién brusca en el adulto es ra-
ray sélo se han publicado pocos casos
bien documentados. A pesar de que
las causas mas frecuentes de afasia
aguda son el ataque isquémico tran-
sitorio y el ictus entre otros, deberia
realizarse un EEG en todos los casos
de afasia de instauracién brusca, ya
que esta exploracién neurofisioldgica
se convierte en una técnica Util para
establecer un diagnéstico de certeza.

2.

Sincopes recurrentes en un
paciente con epilepsia del
I6bulo temporal derecho:
asistolia ictal

Moreno-Morales E, Bondy-Pefia E,
Dominguez-Lorenzo JM, Peleteiro-
Fernandez M

Servicio de Neurofisiologfa Clinica.
Hospital Clinico Universitario de Santiago
de Compostela.

Introduccion. La epilepsia del I6bulo
temporal se ha relacionado con diver-
sas arritmias cardiacas que aparecen
durante el desarrollo de una crisis par-
cial compleja. Estos trastornos del rit-
mo cardiaco se expresan clinicamen-
te de forma variable, siendo los sinco-
pes recurrentes la manifestacién mds
frecuente. En la actualidad, dentro de
las arritmias cardiacas, la asistolia ic-
tal ha despertado especial interés por-
que se ha involucrado en la patoge-
nia de la muerte stbita en pacientes
epilépticos. Caso clinico. Mujer diag-
nosticada de epilepsia del I6bulo tem-
poral derecho desde hace mas de 20
afos, con refractariedad al tratamien-
to farmacolégico, que desde hacia tres
meses habia comenzado a presentar

episodios recurrentes de pérdida del
nivel de conciencia y del tono muscu-
lar, acompafiado de acentuada pali-
dez cutanea. El estudio cardiolégico
fue normal. Durante la monitoriza-
cion video-EEG de larga duracién, se
evidenci6 al final de los episodios criti-
cos la ausencia de ritmo cardiaco du-
rante unos 20 s de registro, hallazgo
coincidente con la clinica descrita pre-
viamente. Ante la presencia de asisto-
lias ictales, se decidié la implantacién
de un marcapasos de ritmo cardiaco,
de funcionamiento a demanda, que
corrigié eficazmente dicha arritmia y,
por ende, su expresion clinica. Con-
clusién. El diagndstico precoz de una
asistolia ictal permite controlar, con
una intervencién apropiada, una de
las etiologias de muerte stbita en la
poblacién epiléptica. En la actualidad,
la monitorizacién video-EEG se con-
vierte en una herramienta Util, senci-
llay accesible para el diagndstico opor-
tuno de alteraciones del ritmo cardia-
co en pacientes con epilepsia y, en es-
pecial atencién, a las originadas en el
|6bulo temporal.

3.

Valor diagnéstico del video-EEG
en las crisis focales motoras
simples hemifaciales
Gonzdlez-Rato J, Lozano-Aragoneses B,
Valles-Antufia C, Santovefia-Gonzalez L,
Carvajal-Garcia P, Fernandez-Miranda MC,
Villanueva-Gémez F

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

Introduccion. La presencia de activi-
dad motora anémala en la muscula-
tura facial es una manifestacién muy
frecuente que no siempre se debe a
un origen cortical. Entre las causas ex-
tracorticales mas frecuentes estan los

tics, los espasmos hemifaciales secun-
darios a reinervacién andmala tras
paralisis facial, y las distonias. Dentro
de la causas de origen cortical, las cri-
sis focales motoras son las mas fre-
cuentes, siendo en un gran ndmero
de casos secundarias a una lesién es-
tructural en dicha regién, como tu-
mores, lesiones residuales posthema-
toma o contusiones cerebrales. Casos
clinicos. Se estudiaron cuatro casos,
todos varones, con edades entre 57 y
70 afios, que presentaron una clinica
comun: contraccién continua e invo-
luntaria de la musculatura de una mi-
tad facial. Caso 1: varén de 70 afios,
con antecedente de ictus cerebral en
territorio de la arteria cerebral media
izquierda. Espasmo hemifacial izquier-
do resistente a toxina botulinica, se
requiere descartar origen cortical. Ca-
so 2: varén de 62 afos, sin antece-
dentes personales de interés; sospe-
cha de crisis ténicas, con contraccion
continua de la musculatura hemifa-
cial izquierda. Caso 3: varén de 57
afios, con habito endlico crénico, que
sufrié un traumatismo craneoencefa-
lico con hematoma subdural agudo
izquierdo; contracciones tonicocléni-
cas de la musculatura hemifacial de-
recha y disfasia motora. Caso 4: va-
rén de 57 afios, con habito endlico
crénico, intervenido de absceso cere-
bral frontal derecho cuatro afios an-
tes; contracciones continuas de la he-
micara izquierda. Tras la realizacidn
de un video-EEG estandar, se obtuvie-
ron dos tipos de respuestas: en los ca-
s0s 1y 2, actividad cortical normal, sin
presencia de anomalias epileptiformes,
y en los casos 3y 4, actividad epilepti-
forme focal compatible con un estado
epiléptico focal motor simple; en el
caso 4 se registraron seis episodios ic-
tales y en el caso 3 se registré activi-
dad epileptiforme periddica. Conclu-
siones. El registro video-EEG en los fe-
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némenos motores faciales ha sido de-
terminante para establecer un diag-
ndstico diferencial tanto del origen de
la descarga eléctrica como de los fe-
némenos clinicos observados.

4,

Estudio retrospectivo de las
peticiones de electroencefalo-
gramas urgentes en un Servicio
de Neurofisiologia Clinica

Gémez-Rodriguez A, Guanipa-Sierra,
Rodriguez-Sdez E, Fernandez-Gil S

Servicio de Neurofisiologfa Clinica.
Hospital Universitario Xeral-Cies. Vigo.

Introduccion. El electroencefalograma
(EEG) es una prueba de bajo coste y
alta sensibilidad diagnéstica, Util en
unidades de urgencias y de pacientes
criticos para descartar esencialmente
crisis o estado epiléptico, o confirmar
muerte cerebral. Pacientes y métodos.
Se revisaron los EEG urgentes realiza-
dos por nuestro servicio en un afio,
clasificados como EEGU (los efectua-
dos en el servicio) y EEGPU (los reali-
zados fuera del servicio en pacientes
cuya situacion clinica impedia su tras-
lado). Se analizaron datos demografi-
cos, tipo de trazado EEG, motivo de
peticién y relacién entre la normali-
dad del EEG y los dias de ingreso hos-
pitalario y exitus en el ingreso actual.
Resultados. Se estudiaron 78 mujeres
y 102 varones, distribuidos en grupos
de edad: 18-30 afios, 14 (7,8%); 31-
50 afios, 42 (23,3%); 51-65 afios, 34
(18,9%),; 66-80 afios, 60 (33,3%) y
> 80 afos, 30 (16,7%). Las peticiones
de EEGU procedian de los servicios de
Neurologia (42; 50,0%), Urgencias
(23; 27,4%), Medicina Interna (15;
17,9%) y otros (4; 4,8%). Las peticio-
nes de EEGPU procedian de UCI (73;
76,0%), Reanimacién (10; 10,4%) y
otros (13; 13,6%). Los motivos de peti-
cién de EEGU fueron: descartar esta-
do convulsivo (25; 29,8%), crisis (15;
17,8%), estado no convulsivo (10;
11,9%) o estudiar bajo nivel de con-
ciencia (14, 16,6%). En EEGPU, los mo-
tivos fueron: estado no convulsivo
(35, 36,5%), bajo nivel de conciencia
(25; 26,0%), estado convulsivo (12;
12,5%) y crisis (5; 5,2%). Los hallazgos
patoldgicos predominantes en EEGU

fueron: trazado desorganizado (45;
53,6%), enlentecimiento generalizado
(26; 31%) y paroxismos focales (17;
20,2%); y en EEGPU: trazado desor-
ganizado (33; 34,3%), enlentecimien-
to generalizado (22; 22,9%), paroxis-
mos focales (21; 21,9%) y muerte ce-
rebral (9; 9,4%). Los trazados tipo
brote-supresion representaron el 20,8%.
Los hallazgos topograficos generaliza-
dos predominaron en EEGU (22,6%),
mientras que en EEGPU fueron las asi-
metrias (17,7%) y las focalidades (16,7%).
En el total de registros, la frecuencia
de ritmos de base patoldgicos fue:
theta (58; 32,2%), theta-delta (39;
21,7%) y delta (9; 5%). La normalidad
en el EEG se correlaciond de forma
significativa con menores dias de in-
greso hospitalario y exitus en el ingre-
so actual (p = 0,004y p = 0,001, res-
pectivamente).

5.

Crisis gelasticas en relacion con
un hamartoma hipotalamico.
A propésito de un caso

Abete M?, Ayuso M?, Barén J?,
Campos D°®, Toledano M?

2Servicio de Neurofisiologia Clinica.

®Servicio de Neurologia. Hospital Clinico
Universitario de Valladolid.

Introduccion. La presencia de crisis
geldsticas en la edad pediatrica es al-
tamente sugestivo de epilepsia aso-
ciada a hamartoma hipotalamico. Las
crisis epilépticas relacionadas con ma-
yor frecuencia con hamartoma hipo-
talamico son atdnicas, ténicas, ausen-
cias atipicas y crisis focales con gene-
ralizacién secundaria o no. Caso clini-
co. Mujer de 15 afios que desde los 8
afios presenta crisis variadas, de hipo-
tonia con desconexion del medio de
pocos minutos de duracién, crisis to-
nicoclénicas generalizadas y episodios
de risa inmotivada, por lo que se rea-
liza video-EEG, donde no se eviden-
cian anomalias epileptiformes, y RM
cerebral, en la cual se objetiva lesion
ocupante de espacio, en probable re-
lacién con hamartoma hipotalamico.
Se instaura tratamiento antiepilépti-
co con carbamacepina y clobazam,
con control parcial de las crisis; poste-
riormente presenta pubertad precoz,
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que se trata con hormona liberadora
de hormona luteinizante, consiguien-
do la menarquia a los 13 afios. Actual-
mente sigue en tratamiento con leve-
tiracetam y clobazam. Un nuevo EEG
con privacién total de suefio muestra
una actividad cerebral de base bien
sincronizada, tanto en vigilia como en
suefio, con buena diferenciacién to-
pografica, adecuada para la edad de
la paciente. Sobre esta actividad se
objetivan elementos epileptiformes
en forma de ondas theta agudizadas,
complejos de polipunta-onda lenta de
moderada persistencia que se acen-
tdan en el suefo, sin correlacidn clini-
ca aparente, en regiones frontales bi-
laterales, y se registra un episodio de
crisis gelastica en vigilia. Conclusion.
La presencia de crisis geldsticas y pu-
bertad precoz se relaciona frecuente-
mente con la existencia de un hamar-
toma hipotalamico. En la mayoria de
los casos las pruebas de neuroimagen
y neurofisioldgicas son normales en
un primer momento, por lo que se su-
giere un control adecuado y segui-
miento de los pacientes.

6.

Valor pronéstico del
electroencefalograma

en los pacientes en coma
Vega-Zelaya L, Rojo-Alaminos P,
Pastor J, Wix-Ramos R

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

lucién del coma, clasificado como re-
cuperacion, estado vegetativo persis-
tente (EVP) o fallecimiento. Resulta-
dos. Se estudiaron 38 pacientes (15
mujeres y 23 varones), con edades
comprendidas entre 40-81 afios (me-
dia: 60,0 + 0,3 afios). Las causas del
coma fueron: 42% por accidentes ce-
rebrovasculares, 34% por parada car-
diorrespiratoria, 11% por otras enfer-
medades cardiacas, 8% por insufi-
ciencia renal y 5% por estado epilépti-
co. Los resultados de los registros EEG
y el resultado funcional fueron: grado
1: 2 (recuperacion: 2); grado 2: 5 (re-
cuperacion: 4; fallecimiento: 1); gra-
do 3: 9 (recuperacion: 3; EVP: 2; fa-
llecimiento: 4); grado 4: 7 (EVP: 2; fa-
llecimiento: 5); y grado 5: 15 (falleci-
miento: 15). Se ha encontrado una
muy buena correlacién lineal inversa
entre el grado del EEG y el prondstico,
obtenido como media ponderada de
los tres estados funcionales (coefi-
cientes de ponderacion 3, 2 y 1, res-
pectivamente), con una recta de re-
gresion y = —0,53x + 3,55 y un coefi-
ciente de correlacién r = 0,9836. Con-
clusion. El registro de EEG en pacien-
tes en coma tiene un gran valor
prondstico, con una relacién lineal
entre el grado de la escala de Synek y
el resultado global ponderado. Este
hecho, junto con su bajo coste y su ca-
pacidad de reproduccién seriada en el
tiempo, hace de él un estudio indis-
pensable para pacientes en coma.

7.

Introduccion. Aunque existen predic-
tores clinicos de mal pronéstico de los
pacientes en coma, el EEG es una he-
rramienta Util. La escala de Synek es
la recomendada por el consenso eu-
ropeo del uso de la pruebas neurofi-
siolégicas (2009) en las unidades de
cuidados intensivos (UCI): grado O,
EEG normales; grado 1, actividad + alfa
y — theta; grado 2, ritmo theta domi-
nante; grado 3, + theta y — delta; gra-
do 4, ritmo delta dominante, coma
alfa, descargas periddicas o brote-su-
presion, y grado 5, EEG plano. Pacien-
tes y métodos. Se realizé un estudio
retrospectivo de los pacientes en co-
ma a los cuales se les habia efectuado
el EEG. Se clasificaron segun la escala
de Synek y se relacionaron con la evo-

Disminucion del nivel de
consciencia: encefalopatia

o coma frente a trastorno

de regulacion de vigilia-suefio
Delgado A2, Banea 02, Ley M®, El-Kara M?,
Valls A?, Espadaler JM?, Royo |®
2Servicio de Neurofisiologia Clinica.

®Servicio de Neurologia. Parc de Salut Mar.
Barcelona.

Introduccion. El suefio es un proceso
activo, siendo bien conocidas las es-
tructuras del sistema nervioso central
generadoras del mismo, fundamen-
talmente en el tronco encefdlico y el
diencéfalo. Lesiones de dichas estruc-
turas podrian causar trastornos del es-
tado de suefio-vigilia. Se presentan dos
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pacientes remitidos a nuestro labora-
torio, uno con coma de etiologia no fi-
liada y otro con crisis no convulsiva.
Casos clinicos. Caso 1: varén de 79
afios con ictus de territorio vertebro-
basilar, tratado con trombdlisis sisté-
mica y trombectomia de rescate. Pre-
senta paralisis completa de nervios
oculomotores y disminucién del nivel
de consciencia. Responde facilmente a
estimulos, obedeciendo érdenes sim-
ples, y es remitido por encefalopatia.
RM: lesiones isquémicas taldmicas-hi-
potaldmicas bilaterales y en regién me-
sencefdlica central anterior. EEG: lenti-
ficacién global. PSG: enlentecimiento
de actividad eléctrica cerebral y au-
sencia de figuras de suefio. Caso 2:
mujer de 67 afios con hemangioblas-
toma en fosa posterior intervenido,
presentando lesién de pares cranea-
les, disautonomia, alteraciones del rit-
mo ventilatorio y fluctuaciones del ni-
vel de consciencia; se sospecha esta-
do no convulsivo, tratado con antiepi-
|épticos sin mejoria clinica. RM: zona
maldcica en parte posterior del bulbo.
EEG: enlentecimiento global del traza-
do sin alteraciones epileptiformes. PSG:
alteraciones del ritmo ventilatorio, sin
figuras propias de suefio. Conclusiones.
Lesiones en las estructuras generado-
ras de suefio causan alteraciones en
el nivel de consciencia que pueden si-
mular encefalopatia o crisis no con-
vulsiva. Ante un paciente con trastor-
no del nivel de consciencia, el estudio
neurofisioldgico es una herramienta il
en el diagnéstico diferencial de la etio-
logia clinica, pudiendo variar el trata-
miento como en el segundo paciente.

8.

Analisis de las caracteristicas
de las descargas epilépticas
intercriticas en el EEG de
suefio de pacientes pediatricos
con epilepsia parcial:

revision de nuestra casuistica

Navas-Sanchez P ?, Rodriguez-Santos L ?,
Escalante-Pérez del Bosque A?, Barbancho-
Fernandez MA ®, Bauzano-Poley E ®

2Servicio de Neurofisiologia Clinica.
Hospital Regional Universitario Carlos
Haya. Malaga. ® Centro de Investigaciones
Médico-Sanitarias (CIMES).
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Introduccion. El suefio es uno de los
métodos mas eficaces para el estudio
neurofisiolégico de las epilepsias. El
suefio activa la aparicién de descar-
gas, induce cambios cuantitativos y
cualitativos en las descargas epilepti-
formes intercriticas (DEI), aporta in-
formacion sobre las crisis y los cam-
bios en la arquitectura del suefio. Pa-
cientes y métodos. Estudio descriptivo
y retrospectivo de pacientes en edad
pediatrica con epilepsia parcial idio-
pética (EPI) o criptogénica/sintomati-
ca (EPC/S), derivados al Servicio de Neu-
rofisiologia Clinica del Hospital Carlos
Haya de Malaga para la realizacién
de videopolisomnografia nocturna
(video-PSG) en los tltimos cinco afios.
Analizamos la influencia del suefio co-
mo mecanismo activador de la apari-
cién de DEI o como modificador de las
caracteristicas de las mismas (cambios
cuantitativos, morfoldgicos), compa-
randolos con los hallazgos en vigilia.
Resultados. Se han analizado un total
de 91 pacientes que tenian estudio de
EEG basal y video-PSG. El 59,3% (n =
54) tenfan una epilepsia parcial (68,5%
EPC/Sy el 31,4% EPI). En el grupo de
las EPC/S lo mas frecuente es la exis-
tencia de cambios morfoldgicos en
las DEl con respecto al EEG basal
(43,2%), y en el grupo de las EPI, el
aumento en la incidencia de los paro-
xismos que aparecen en vigilia (47%).
En ambos tipos de epilepsias parciales
estos hallazgos ocurren predominan-
temente en suefio no REM (85,1% en
EPC/S 'y 73,4% en EPI). En relacién a
la arquitectura del suefio, estd altera-
da en el 51,6% de los pacientes con
EPC/Sy en el 40,3% de los pacientes
con EPI. La morfologia de los grafo-
elementos de suefio presenta una
mala identificacion en el 35,7% de las
EPC/Syen el 20% de las EPI.

o.

10.

Estado epiléptico multifocal
en un paciente con sindrome
de Walker-Warburg

Guerrero-Solano JL 2, Gil-Pons E°,
Godes-Medrano B?, Pardal-Fernandez JM
¢ Carrascosa-Romero MC¢, Sanchez-
Honrubia RM @, Rossi-Vietsky ML?

2Servicio de Neurofisiologia Clinica.
®Unidad de Cuidados Intensivos Pediatricos.
Servicio de Neuropediatria. Hospital
General Universitario de Albacete.

Introduccion. Describimos un recién
nacido a término con sindrome poli-
malformativo y distrofia muscular, en
el que se objetivaron movimientos
clénicos toracoabdominales y de las
cuatro extremidades (asincronas), en
el que observamos estado epiléptico
multifocal electroclinico. Caso clinico.
Recién nacido a término tras gesta-
cién por fertilizacién in vitro, que pre-
sentd al nacimiento sindrome poli-
malformativo, debilidad global, hipo-
tonia cervicoaxial, movimientos cléni-
cos asincronos toracoabdominales y
de extremidades, ausencia de reflejos
primarios y malformaciones oculares
(microftalmia). En el EMG presentd
miopatia difusa, y en el EEG, pocas
horas tras el nacimiento, estado epi-
|éptico multifocal. La RM cerebral mos-
tré agenesia del cuerpo calloso, ven-
triculomegalia, lisencefalia y microf-
talmos derecho. En estudios seriados
EEG se objetivd encefalopatia grave y
actividad critica multifocal persistente
con caracteristicas de estado epilépti-
co. Se traté con midazolam, fenobar-
bital, fenitonia y levetiracetam, per-
sistiendo a pesar de ello los mismos
hallazgos en los dias posteriores; se
agregd piridoxina, que permitié con-
trolar las crisis miocldnicas, aunque
empeord el estado respiratorio. Asi-
mismo mejord el trazado basal EEG y
las anomalias epileptiformes, persis-
tiendo mejoria en EEG de control se-
riado. Fallecié al mes por parada res-
piratoria. Conclusion. Este cuadro es
compatible con el diagnéstico de sin-
drome de Walker-Warburg, aunque pen-
diente hoy de confirmacién genética.

Quick-application, portable,
and wireless EEG system
for clinical applications

Jakab AD #, Kulkas A €, Jantti V ¢,
Kauppinen PK 2, Salpavaara TJ ?,
Verho JA®, Heikkild H ¢, Hyttinen JA 2

2 Department of Biomedical Engineering.
® Department of Automation Science and
Engineering. Tampere University of
Technology. Tampere. ‘Department

of Clinical Neurophysiology. Seinajoki
Central Hospital. Seinajoki, Finland.

Introduction. Electroencephalographic
(EEG) recordings are a valuable tool
for the functional evaluation of the
brain. However, traditional recording
systems require skilled personnel to
set up and operate. Furthermore, pa-
tient preparation takes a long time
and such systems can be cumbersome
because of their many lead wires. We
describe a novel wireless EEG system,
which overcomes these shortcom-
ings, and its validation in a hospital
environment. Patients and methods.
The 6-channel system we have devel-
oped consists of a quick-application
cap, a wireless EEG amplifier, and re-
cording software. All of the lead wires
are embedded within the cap and the
electrodes are of the pre-gelled, snap-
in type. The EEG amplifier, which is al-
so housed within the cap, digitizes the
EEG and transmits it wirelessly to a
laptop computer where it is stored in
the standard EDF+ format by the re-
cording software. At the end of the re-
cording, the EDF+ file can be auto-
matically transmitted to a remote
computer via a secure connection.
The validation was performed by re-
cording the spontaneous EEG simulta-
neously with an Embla A10 system
and the developed 6-channel system.
A group of 6 healthy volunteers was
recruited for this purpose. Two of the
recordings were carried out in a hos-
pital examination room, two in the
neurological intensive care unit, and
two in the volunteers’ homes. Results.
Preliminary results show that there is
a high level of agreement between
the data recorded with the Embla A10
system and the data recorded with
the developed system. Also, in the
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majority of cases, the recording was
started in less than two minutes. It
follows that this novel system could
be employed to facilitate the record-
ing process and improve patient com-
fort in polysomnography studies. In
addition, the system could be em-
ployed for recordings in intensive care
units and emergency rooms where its
unobtrusiveness would simplify the
duties of caregivers.

1.

Variaciones de la presion
intracraneal como causa
de trastornos paroxisticos
no epilépticos. A propdsito
de un caso
Balugo-Bengoechea P ¢, Martin-

Albarran S @, Ramirez-Nicolas B 2,
Garcia-Morales | ®, Garcia-Garcia ME®

2Servicio de Neurofisiologia Clinica.
®Servicio de Neurologia. Hospital Clinico
San Carlos. Madrid.

Introduccion. La realizacién del video-
EEG es fundamental como herramien-
ta diagndstica en fenémenos neuro-
|6gicos paroxisticos de origen no epi-
|éptico. Se han descrito episodios re-
currentes de alteracion de conciencia
asociados a variaciones en la presion
intracraneal por el efecto ‘sifonaje’ en
pacientes portadores de valvulas de
derivacién. Caso clinico. Varén de 37
de afios, con antecedentes de episo-
dios recurrentes de trombosis venosa,
entre ellos de duramadre, y de mal-
formacién de Chiari tipo | con hidroce-
falia que precisé colocacién de valvu-
la lumboperitoneal en 1997. Acude
por presentar desde mayo de 2010
episodios recurrentes de desconexién
del medio, con caida al suelo. En los
tres video-EEG realizados de vigilia y
suefio se registra actividad bioeléctri-
ca cerebral de fondo levemente en-
lentecida en relacién con la edad del
paciente, simétrica, con correcta dis-
tribucién topogréfica y reactividad. No
se objetiva actividad epileptiforme in-
tercritica. Se registran cinco episodios,
de hasta 10 minutos de duracién, pre-
cedidos de sensacidn de angustia, con
variacion fluctuante del nivel de con-
ciencia hasta la desconexiéon comple-
ta en cuatro de ellos, sintomas auto-

ndémicos, nistagmo, estridor, ausencia
de reflejo de amenaza, Babinski bila-
teral, amnesia del episodio y ausencia
de estado poscritico. Tres episodios se
relacionan con el inicio de la miccién
en decubito. Se correlacionan con on-
das delta polimorfas generalizadas de
predominio anterior sin anomalias
epileptiformes entremezcladas. Se des-
cartan causas no neuroldgicas (car-
diogénica, endocrinolégica, metabé-
lica...) como desencadenantes de los
mismos. Posteriormente se determi-
na una presion intracraneal basal ele-
vada (50 mmHg) que motiva una
nueva prueba de imagen, que eviden-
cia trombosis venosa crénica masiva
en todo el sistema de la vena cava su-
perior. Tras estos hallazgos se decide
el recambio valvular, con remision de
los episodios. Conclusién. Deben con-
siderarse los cambios de presion in-
tracraneal como posible causa de
trastornos paroxisticos no epilépticos
(diagnosticados mediante video-EEG)
en pacientes portadores de valvula de
derivacion.

12.

Estado parcial refractario como
primera manifestacion del
sindrome del nifio zarandeado
Villadéniga-Zambrano M, Alvarez-

Sanchez JA, Buenache-Espartosa R,
Lorenzo-Sanz G, Pedrera-Mazarro A

Hospital Universitario Ramén y Cajal.
Madrid.

Introduccidn. Este sindrome es una for-
ma de maltrato infantil en los lactan-
tes menores de un afio de edad. Se
caracteriza por la presencia de hema-
toma subdural o subaracnoideo y he-
morragias retinianas en ausencia de
otras evidencias fisicas de traumatis-
mo. El dafio puede sufrir secuelas im-
portantes del sistema nervioso cen-
tral. Casos clinicos. Caso 1: lactante
de 4 meses, previamente sano y sin
antecedentes de interés, que ingresé
en estado convulsivo generalizado,
sequido de mdiltiples crisis parciales
de hemicuerpo izquierdo (clonias de
miembro superior izquierdo, pedaleo
y chupeteo). Al segundo dia del ingre-
5o, presenté un nuevo estado convul-
sivo de hemicuerpo izquierdo. La neu-
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roimagen mostré un hematoma sub-
dural laminar subagudo parietoocci-
pital bilateral y hematomas subdura-
les de evolucién crénica enlocalizacion
frontal bilateral. Se encontraron frac-
turas costales. En el estudio oftalmo-
l6gico, se observaron mdltiples he-
morragias retinianas bilaterales. Caso
2: Ictante de 5 meses, previamente
sano y sin antecedentes de interés,
que presentd una crisis generalizada
afebril. Presentd nuevas crisis parcia-
les y estado epiléptico por actimulo
de crisis focales y generalizadas, resis-
tentes al tratamiento. En un primer
momento se sospechd encefalitis. La
puncién lumbar sélo mostré hematies
en el liquido cefalorraquideo. La TC
craneal mostré hematomas subdura-
les laminares bilaterales, y la RM ce-
rebral, una lesién axonal difusa, he-
matoma subdural frontal izquierdo,
higroma frontal derecho, aclimulos
de sangre en ambos polos occipitales
y contusiones subcorticales. En el fon-
do de ojo, se observaron hemorragias
retinianas bilaterales. En la serie dsea
se detectaron fisuras costales. En am-
bos casos, la evolucidn fue favorable.
Conclusidn. En presencia de crisis epi-
|épticas recurrentes y refractarias al tra-
tamiento en lactantes previamente
sanos, es necesario incluir en el diag-
nostico diferencial etioldgico la posi-
bilidad del sindrome del nifio zaran-
deado.

13.

Estudio electroclinico evolutivo
de epilepsias indeterminadas
(focales o generalizadas) no
definidas. A propésito de 10 casos
Picornell-Darder M?, Bozieux E?,

Villar ME ®, Rodriguez-Jiménez M?,
Picornell-Darder I°
2Servicio de Neurofisiologia Clinica. ° Servicio

de Neurologia. Hospital Universitario de
Méstoles. Madrid.

Introduccion. Las epilepsias indetermi-
nadas (focales o generalizadas) son
poco prevalentes y en ellas hay un
apartado que incluye las que todavia
no estan definidas. Pacientes y méto-
dos. Se han estudiado 10 pacientes,
seis varones y cuatro mujeres, de eda-
des comprendidas ente 7 y 21 afios,

que presentaban epilepsias indeter-
minadas no definidas. Criterios de se-
leccion: estudios EEG vigilia/suefio evo-
lutivos y tiempo de evolucidn superior
a 8 afios. Se han estudiado los tipos
de crisis epilépticas y su evolucidn,
edad de la primera crisis, anteceden-
tes familiares y personales, explora-
cién neuroldgica y complementarias,
y estudios EEG de vigilia/suefio (ano-
malias EEG epileptiformes intercriticas
y episodios criticos). Resultados. En
ocho pacientes los episodios criticos
registrados han sido durante el suefio
(en cinco casos crisis ténicas generali-
zadas y crisis focales en areas tempo-
rales; en dos casos, durante la descar-
ga critica de punta-onda generaliza-
da, se registra una crisis focal en areas
posteriores, y en un caso, durante la
descarga generalizada de punta-on-
da, se registra una crisis focal motora
que interrumpe dicha descarga y que
luego recomienza al finalizar la des-
carga focal). En dos pacientes se re-
gistran descargas criticas punta-onda
generalizada y las anomalias epilepti-
formes intercriticas tienen caracteris-
ticas generalizadas y focales. Anoma-
lias EEG epileptiformes intercriticas:
en todos los casos hay anomalias ge-
neralizadas y focales.

14.

Hallazgos electroencefalo-
graficos en distintos tipos de
malformaciones del desarrollo
cortical

Urrestarazu E?, Cieza S?, Gomez A®,
Viteri C®, Iriarte J?, Artieda J?

2Servicio de Neurofisiologia Clinica.
°Departamento de Neurologia. Clinica
Universidad de Navarra. Pamplona, Navarra.

Introduccion. Las malformaciones del
desarrollo cortical (MDC) son lesiones
altamente epileptogénicas. El EEG de
superficie se encuentra alterado en la
mayoria de los pacientes, existiendo
algunos patrones electroencefalogra-
ficos sugestivos de este tipo de pato-
logfa. El objetivo de este estudio fue
describir los hallazgos del EEG en dis-
tintos tipos de MDC. Pacientes y mé-
todos. Se revisaron los EEG realizados
alos pacientes diagnosticados de MDC
en la Unidad de Epilepsias de la Clini-
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ca Universidad de Navarra. Se estudié
la actividad de fondo, la presencia de
ondas lentas focales, ritmos anorma-
les focales sugestivos de MDC y alte-
raciones epileptiformes. Resultados.
Se estudiaron 49 pacientes con epi-
lepsia secundaria a MDC (31 mujeres
y 18 varones). La mayoria de los pa-
cientes tenian displasia (n = 37), de
los cuales 22 tenfan ondas lentas fo-
cales y 21 actividad epileptiforme en
el EEG. En estos pacientes, las ondas
lentas identificaban correctamente el
|6bulo donde se localizaba la lesion
en menos del 60% de los casos, mien-
tras que la actividad epileptiforme lo
hacia en mas del 80% de los casos. En
cinco pacientes con polimicrogiria se
comprobé que dos tenian ondas len-
tas focales (localizadoras en uno) y en
uno, actividad epileptiforme, que no
se localizaba en el I6bulo de la lesién.
De cuatro pacientes con heterotopia,
dos tenian ondas lentas focales (loca-
lizadoras en uno) y tres, actividad epi-
leptiforme (localizadoras en dos de
ellos). De tres pacientes con esquisen-
cefalia, dos tenian tanto ondas lentas
focales como actividad epileptiforme,
pero sélo en uno de ellos se localiza-
ban en el drea de Ia lesién. Se obser-
v un ritmo focal en el rango theta-al-
fa en dos pacientes con displasia (uno
ademas tenia esquisencefalia) y se lo-
calizaba en el area de la lesion. En un
paciente con displasia temporal iz-
quierda se identificé un ritmo beta de
morfologia aguda en el area central
izquierda.

15.

Electroencefalogramas en
malformaciones del desarrollo
cortical. Analisis segtin su
localizacion

Cieza S?, Urrestarazu E?, Gomez A®,
Viteri C*, Iriarte J?, Artieda J?
2Servicio de Neurofisiologia Clinica.

®Departamento de Neurologia. Clinica
Universidad de Navarra. Pamplona, Navarra.

Introduccion. La sensibilidad y especi-
ficidad de los hallazgos del EEG es dis-
tinta segln la localizacién del foco
epiléptico. Las malformaciones del de-
sarrollo cortical (MDC) son lesiones ca-
paces de producir crisis epilépticas. La
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extension de la lesién puede ser ma-
yor que la observada en la RM, por lo
que la localizacién del drea generado-
ra de actividad epiléptica es especial-
mente relevante. El objetivo de este
estudio fue describir los hallazgos del
EEG en las MDC segun su localizacién
(por RM). Pacientes y métodos. Se
estudid la actividad de fondo, la pre-
sencia de ondas lentas focales, ritmos
anormales focales sugestivos de MDC
y alteraciones epileptiformes en los
EEG realizados a pacientes con MDC
de localizacién frontal, temporal, pa-
rietal y occipital en la Unidad de Epi-
lepsias de la Clinica Universidad de
Navarra. Resultados. Se estudiaron 49
pacientes con epilepsia secundaria a
MDC, la mayoria con displasia. En 19
la lesién era frontal. El EEG mostrd on-
das lentas focales en 12 de estos pa-
cientes, y actividad epileptiforme en
nueve; sin embargo, estas alteracio-
nes coincidieron con la localizacién
por RM en menos del 50% de los ca-
s0s. En 21 de los pacientes, la MDC se
localizaba en el I6bulo temporal, ob-
servandose ondas lentas focales en
los EEG de 12 de ellos y actividad epi-
leptiforme en 13. Estas alteraciones
en el EEG tenian una alta correlacién
topografica con los hallazgos de la RM
(> 80% para ondas lentas y > 90%
para actividad epileptiforme). Por el
contrario, cuando la MDC se localiza-
ba en el I6bulo parietal, tanto las on-
das lentas como la actividad epilepti-
forme (observada en tres de seis pa-
cientes) no identificaron correctamen-
te el area lesional. En tres pacientes la
lesién se localizé en el I6bulo occipi-
tal. Se observaron ondas lentas en un
paciente y actividad epileptiforme en
dos, occipitales en todos los casos. Fi-
nalmente, se registré un ritmo theta-
alfa en dos pacientes, con MDC fron-
tal y temporal respectivamente, que
localizaba de forma correcta la lesion.
En un paciente con MDC temporal ha-
bia un ritmo beta no localizador.

16.

Electroencefalograma y
fenilcetonuria: estudio preliminar

Villar-Ferndndez C?, Ortiz-Sdenz de
Santa Maria R?, Vadillo-Vidal, U®,
Goémez-Chingate N2, Cano del Pozo M?,
Santiago-Fernandez, C?, Nieto-Martin MA?,
Alcalde-Martin C°

2 Servicio de Neurofisiologia Clinica.

bServicio de Pediatria. Hospital
Universitario Rio Hortega. Valladolid.

Introduccion. La fenilcetonuria (PKU)
es el trastorno mas prevalente causa-
do por un error congénito del meta-
bolismo de los aminoacidos, siendo el
resultado de mutaciones en el gen de
la fenilalanina hidroxilasa. Los fenoti-
pos resultantes son variables. La in-
troduccién de programas de cribado
neonatal para su identificacion tem-
prana han sido un gran avance pro-
nostico, permitiendo un tratamiento
precoz. Quiza por ello encontramos
en la bibliografia cada vez menos tra-
bajos sobre la importancia del EEG en
este trastorno, aunque se sigan usan-
do en los protocolos de control. En es-
te contexto, el objetivo de nuestro
trabajo es acercarnos de un modo
preliminar a los hallazgos EEG dentro
de la evolucién de pacientes afectos
de esta metabolopatia. Pacientes y
métodos. El Hospital Universitario Rio
Hortega es centro de referencia de
Castillay Ledn en PKU. Ello nos ha per-
mitido recoger informacién sobre el
seguimiento, total o parcial, realizado
a 19 pacientes afectos. De ellos, dis-
ponemos datos electroencefalografi-
cos de 14. Todos menos uno (identifi-
cada a raiz de su primer embarazo)
fueron diagnosticados en periodo neo-
natal, iniciando una terapéutica pre-
coz. Se analizan variables como el
cumplimiento de la dieta, el cociente
intelectual o los niveles de fenilalani-
na. Resultados. La media de edad es
de 10 afios (rango: 5-18 afios). El nu-
mero medio de EEG de cada paciente
es de 5,0 + 2,6, distinguiendo entre
aquellos con todos los EEG normales
(n = 8), los que tenian alguno altera-
do alo largo de la evolucidon (n=3) y
los que presentaban patologia en to-
dos (n = 3). Las anomalias encontra-
das fueron enlentecimiento o activi-

dades focales. Parece existir cierta ten-
dencia a que las cifras elevadas de fe-
nilalanina sean mas frecuentes en pa-
cientes con EEG alterados. El cociente
intelectual es mas bajo en el grupo
con todos los EEG alterados y a medi-
da que el cumplimiento dietético es
peor. Sin embargo, este es un estudio
preliminar y hacen falta mas datos y
una mayor profundizacién para poder
sacar conclusiones.

17.

Encefalitis limbica asociada
a anticuerpos contra el
neuropilo del hipocampo.
Presentacion de un caso

y revision de la bibliografia
Padrino-De la Mata C, Martin-

Palomeque G, Pamplona-Valenzuela P,
Castro-Ortiz A, Saiz-Sepulveda MA

Servicio de Neurofisiologia Clinica. Hospital
General Universitario de Ciudad Real.

Introduccion. La mayoria de las series
publicadas de pacientes con encefali-
tis limbica no virica suponen un ori-
gen autoinmune paraneopldsico. La
identificacién en los Ultimos afios de
pacientes con encefalitis limbica que
no desarrollan cancer y que se aso-
cian a anticuerpos dirigidos contra an-
tigenos de membrana neurona —ca-
nales de potasio (CKVD) y neuropilo
del hipocampo, anticuerpos antirrecep-
tor de N-metil-D-aspartato (NMDA)-,
ha ampliado el espectro etioldgico de
la encefalitis limbica autoinmune e in-
duce a pensar que se trata de un sin-
drome infrarreconocido. Caso clinico.
Mujer joven que desarrollé una ence-
falitis grave asociada a la presencia
de una lesién ovarica benigna, con
anticuerpos antirreceptor de NMDA.
Cuadro clinico de evolucién subaguda
(dos semanas) de alteracién de con-
ducta, alucinaciones auditivas, agita-
cién y estupor. Ya ingresada, present6
crisis parciales complejas y una dismi-
nucién progresiva del nivel de concien-
cia, precisando antiepilépticos, sedan-
tes e intubacién. TAC al ingreso, nor-
mal. Puncién lumbar: liquido cefalo-
rraquideo con pleocitosis linfocitaria.
RM: imagenes focales milimétricas hi-
perintensas en la sustancia blanca sub-
cortical, con realce leptomeningeo di-
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fuso tras contraste. EEG al ingreso y
dias sucesivos: actividad basal lenta
difusa, en rango theta-delta, con ano-
malias epileptiformes los primeros
dias sobre ambas regiones tempora-
les. En el curso de la evolucién presen-
ta alteraciones autondémicas y movi-
mientos anormales complejos. Buena
respuesta a inmunoterapia: corticoi-
des, inmunoglobulinas y plasmafére-
sis, y remision del cuadro tras anexec-
tomia. Conclusiones. La ampliacion del
espectro etiolégico de la encefalitis
limbica autoinmune conlleva impor-
tantes implicaciones diagndsticas y
terapéuticas. A diferencia de los anti-
genos paraneopldsicos previamente
conocidos, de localizacién intracelular
y asociados a sindromes que respon-
den poco al tratamiento, los mas re-
cientemente identificados antigenos
del neuropilo del hipocampo, locali-
zados en la membrana celular, se aso-
cian a sindromes graves con buena
respuesta al tratamiento.

18.

Epilepsia refractaria en un
paciente con accidente vascular
en periodo neonatal en el
contexto de una displasia
cortical focal

Guerrero-Sanchez MD?, Dinca-Avarvarei L2,
Lobdn-lglesias MJ®, Lluch-Fernandez D,
Aguilar-Anddjar M@

2Servicio de Neurofisiologia. °Servicio de
Pediatria. Hospital Universitario Virgen
Macarena. Sevilla.

Objetivo. Describir el caso de un nifio
con crisis clénicas del hemicuerpo iz-
quierdo de inicio en el periodo neona-
tal. Caso clinico. Neonato de tres dias
de vida que ingresd por presentar des-
hidratacién y pérdida de peso suprafi-
sioldgica (<14% g de peso al naci-
miento). Embarazo y parto normales.
Exploracién: frecuencia cardiaca, 150;
frecuencia respiratoria, 42; tempera-
tura, 36,2 °C; tension arterial, 72/42
mmHg. Piel y mucosas palidas y se-
cas. Despierto, hipotonia generaliza-
da, tendencia a la hipoactividad con
respuesta disminuida a los estimulos.
A su ingreso se evidencié hipogluce-
mia grave (20 mg/dL), que se norma-
lizé con glucosa. A las siete horas pre-

sentd clonfas en extremidades, con
movimientos de chupeteo y pedaleo
que posteriormente se focalizaron en
el hemicuerpo izquierdo y que cedie-
ron con fenobarbital y midazolam.
Presentd una crisis similar a los siete
dias que precis6 para su control perfu-
sion de fenobarbital. RM: zona de hi-
perdensidad de sefial en secuencias T,
y FLAIR occipitoparietal y frontal pos-
terior derechas, pequefia zona de
afectacién parasagital parietal y occi-
pital izquierdas. EEG normales. A los
diez meses de vida presentd una crisis
motora focal jacksoniana con paresia
transitoria del miembro inferior iz-
quierdo. RM: similar a la previa; se vi-
sualizaba ademds vacio de sefial ser-
pinginoso de aspecto vascular, que
sugeria anomalia venosa del desarro-
llo. Asimetria occipital. Hipodensidad
en la sustancia del I6bulo occipital de-
recho, disminucién de N-acetil-aspar-
tato y colina y aumento del pico de
creatina que orientd hacia una displa-
sia cortical focal. EEG: normal. Se mo-
dificd el tratamiento a oxcarbacepina.
Con 18 meses presentd dos nuevas
crisis y EEG normal, por lo que se deci-
dié afhadir levetiracetam. Asintomati-
co hasta la fecha. Conclusién. Se pre-
senta el caso de un nifio con epilepsia
que podria evolucionar a refractaria a
causa de un accidente vascular cere-
bral por hipoglucemia grave, produci-
da en el contexto de una displasia cor-
tical focal y posible malformacién vas-
cular. Sorprende que los EEG de su-
perficie hayan sido siempre normales.

19.

Encefalopatia de Hashimoto:
espectro clinicoy
electroencefalografico
Fernandez V2, Postigo MJ?, Ojea T°,
Rodriguez L?, Bauzano E?

2Servicio de Neurofisiologia Clinica.

® Servicio de Neurologia. Hospital Regional
Universitario Carlos Haya. Mdlaga.

Introduccion. La encefalopatia de Ha-
shimoto o encefalopatia sensible a
esteroides asociada con tiroiditis au-
toinmune (SREAT) es una encefalo-
patiarara (prevalencia: 2,1/100.000;
unos 30 casos publicados) de proba-
ble origen autoinmune, asociada con
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anticuerpos antitiroideos (antimicro-
somales/antiperoxidasa/anti-TPQ).
Presenta pruebas de funcidn tiroidea
normales y una clinica heterogénea:
cuadros de tipo encefalitis con dete-
rioro de conciencia brusco/sintomas
psiquiatricos y cuadros de tipo encefa-
lopatia de dos tipos: tipo 1(50%), que
afecta a pacientes jévenes o de me-
diana edad, con recaidas y remisiones
y episodios tipo accidente cerebrovas-
cular, y tipo 2 (40%), en pacientes an-
cianos con un curso progresivo, alte-
raciones de cognicion (demencia) y
conducta. Todos los tipos clinicos pue-
den presentar crisis epilépticas (mio-
clénicas, parciales complejas). Su tra-
tamiento es con corticoides, inmuno-
globulinas intravenosas y plasmafére-
sis. El tratamiento antiepiléptico pue-
de empeorar los sintomas. Pacientes
y métodos. Estudio retrospectivo de
los aspectos clinicos y EEG de las ence-
falopatias de Hashimoto detectadas
en nuestro hospital desde 2008. Re-
sultados. Se detectan cinco casos de
encefalopatia de Hashimoto: uno del
tipo encefalitis con alucinaciones, de-
terioro del nivel de conciencia y crisis
miocldnicas y parciales complejas que
empeoraban con tratamiento antie-
piléptico, y cuatro de tipo encefalopa-
tia, uno del tipo 1y otros cuatro de ti-
po 2. Los EEG mostraron en general
moderada lentificacién difusa, con fo-
calidades variables y escasa represen-
tacién de las crisis. Conclusiones. El
EEG, aunque inespecifico, es Util en el
diagnéstico, diagndstico diferencial y
seqguimiento de alteraciones neurop-
siquidtricas que no responden a trata-
miento convencional, como la ence-
falopatia de Hashimoto.

20.

Estado no convulsivo:

aspectos electroencefalograficos
Ferndndez VE, Postigo MJ,

Navas P, Bauzano E

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

Introduccion. Los estados no convulsi-
vos (ENC) aparecen como episodios
prolongados de alteracién de la con-
ciencia, de intensidad y duracién va-
riables. Son frecuentes en la practica

diaria. Probablemente sea la forma
mas frecuente en personas ancianas.
Hasta el 8% de pacientes en coma de
etiologia no establecida y el 9% de
pacientes con descenso del nivel de
conciencia en un hospital general pre-
sentan un ENC. El 19% de enfermos
criticos monitorizados con EEG conti-
nuo en la UCI presentan crisis epilépti-
cas, en su mayoria no convulsivas. El
EEG conseguira diagnosticarlos y dife-
renciar entre las formas generaliza-
das y las formas parciales. Pacientes y
métodos. Andlisis retrospectivo (2002-
2010) de EEG con motivo de peticion
o diagndstico de ENC en nuestro hos-
pital. Resultados. 35 pacientes tuvie-
ron motivo de peticién o diagndstico
EEG de ENC. Los motivos de referencia
de los EEG fueron: sospecha clinica de
ENC, 19; coma, 9; confusién, 4; y cri-
sis epilépticas, 3. La edad media de
los pacientes era de 57 afios (rango:
14-83 afios). Se diagnosticé ENC por
el EEG en 21 pacientes. De éstos, solo
en siete casos el diagndstico de pre-
suncion clinico inicial era de ENCy 14
fueron remitidos por otras sospechas
clinicas. El resto de los pacientes remi-
tidos por ENC (n = 12) fueron encefa-
lopatias, en su mayoria metabdlicas y
farmacolégicas. En el EEG se detecta-
ron: paroxismos hipervoltados de
punta-onda en regién frontotemporal
bilateral/continuas descargas de fre-
cuencias lentas (delta-theta) hipervol-
tadas, que tienden a la difusion. El
tratamiento intravenoso con Valium
durante la ejecucién del EEG se realizd
en ocho pacientes y produjo la nor-
malizacién del EEG en todos los pa-
cientes. Conclusiones. El ENC es de di-
ficil sospecha clinica y parece infra-
diagnosticado. El EEG es fundamental
para su diagndstico y seguimiento.

21.

Encefalopatia con estado
epiléptico eléctrico de sueho:
édisfuncion taldmica?

A propésito de seis casos clinicos
Ruiz P, Ortega JJ, Canovas E, Ghinea A,

Pinzén J, Entrambasaguas M,
Estarelles MJ, Serrano AL

Servicio de Neurofisiologia Clinica y Unidad
del Suefio. Hospital General de Castelln.
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Introduccion. Recientes trabajos abren
una discusion sobre condiciones que
muestran solapamiento, como son el
sindrome de Landau-Kleffner (SLK), el
estado epiléptico eléctrico de suefio
(ESES) y la epilepsia con punta-onda
continua durante el suefio lento
(EPOCS). El patrén EEG caracteristico
proporciona el diagndstico de ESES y
EPOCS, mientras que el diagndstico
de SLK es clinico (y a su vez puede cur-
sar o no con ESES). Tassinari prefiere
utilizar el término ‘encefalopatia con
ESES’, incluyendo la afasia epiléptica
adquirida. Hemorragias y lesiones ta-
[amicas perinatales, asi como anor-
malidades morfolégicas y metabdli-
cas del tdlamo, se han descrito como
causa de encefalopatia con ESES. El
sequimiento de seis nifios con enti-
dad durante un periodo comprendido
entre los 5y los 14 afios permite defi-
nir ciertos tipos de patrones neurofi-
siolégicos clinicos de disfuncién tald-
mica que podrian ayudar a explicar la
fisiopatologia de la enfermedad. Ca-
sos clinicos. Presentamos seis casos
de encefalopatia con ESES durante el
suefio, dos de los cuales se encuadra-
rian dentro del SLK (afasia epiléptica
adquirida). Realizamos una porme-
norizada exposicién de los hallazgos
clinicos y neurofisiolégicos observa-
dos. Conclusion. Los hallazgos sugie-
ren una disfuncién talamica transito-
ria como causa de la encefalopatia
con ESES, de origen metabdlico o es-
tructural. Esta disfuncién puede rela-
cionarse, desde el punto de vista neu-
rofisiolégico, con ciertas areas taldmi-
cas pertenecientes a diferentes terri-
torios vasculares.

22,

Proporcion de pacientes

con crisis no epilépticas
diagnosticados erroneamente
de epilepsia refractaria

Mora F?, Caballero M?, Mufiuzuri D®
Martinez-Quesada C®

2Servicio de Neurofisiologia Clinica.
Unidad de Gestién Clinica de Neurociencias.
Hospital Virgen del Rocio. Sevilla.

®Departamento de Epileptologia.
Universidad de Bonn.

Introduccion. El diagndstico diferencial

562

entre crisis epilépticas y pseudocrisis
puede plantear serias dificultades,
especialmente cuando ambas coexis-
ten en el mismo paciente, ocasionan-
do que algunos casos sean cataloga-
dos erréneamente como epilepsia re-
fractaria. La monitorizacién prolon-
gada con video-EEG puede ser deter-
minante para clasificar correctamente
los episodios paroxisticos, facilitando
el diagnéstico y el manejo de los pa-
cientes. El objetivo de este trabajo es
determinar qué porcentaje de nues-
tros pacientes con epilepsia refracta-
ria presentan pseudocrisis. Pacientes
y métodos. Se realiza una revision re-
trospectiva de los pacientes con epi-
lepsia refractaria evaluados con vi-
deo-EEG prolongado en nuestro cen-
tro en el transcurso de un afio. Se
analizan pacientes candidatos a ciru-
gia de la epilepsia, monitorizados pa-
ra localizacién del foco epileptégeno,
y pacientes no quirdrgicos, evaluados
para clasificacién de las crisis y esta-
blecimiento de un diagndstico sindré-
mico, y se determina el porcentaje de
€casos con crisis no epilépticas. Resul-
tados. Se registran con video-EEG
prolongado 59 pacientes, 42 para va-
loracién prequirdrgica y 17 para diag-
néstico sindrémico. En el primer gru-
po, el 7% (n = 3) presenta pseudocri-
sis exclusivamente, el 88% (n = 37)
sdlo crisis epilépticas, y el 7% (n = 3),
pseudocrisis y crisis epilépticas. En el
sequndo grupo, el 29% (n = 5) pre-
senta pseudocrisis, el 59% (n = 10)
crisis epilépticas, y ningln caso con
coexistencia de ambos eventos. Con-
clusiones. Estos resultados confirman
que una poblacién considerable de
pacientes en los que se sospecha una
epilepsia refractaria presenta crisis
no epilépticas. La monitorizacién pro-
longada con video-EEG es una técnica
Util para establecer el diagndstico co-
rrecto.

23.

24,

Hallazgos
electroencefalograficos en el
sindrome de Wolf-Hirschhorn

Sanchez-Honrubia RM?, Carrascosa-
Romero MC®, Guerrero-Solano JL?,
Pardal-Fernandez JM?, Godes-Medrano B?,
Rossi-Vietsky ML®

2Servicio de Neurofisiologia Clinica.

®Servicio de Neuropediatria. Complejo
Hospitalario Universitario de Albacete.

Introduccién. El sindrome de Wolf-
Hirschhorn es un cuadro sindrémico
causado por una delecién parcial ter-
minal en el cromosoma 4. Clinica-
mente se manifiesta con mdltiples
anomalias congénitas, retraso men-
tal y epilepsia (mioclonias y ausen-
cias atipicas), que ocurren en casi to-
dos los casos. Caso clinico. Nifia de 15
meses, estudiada desde el nacimien-
to por sindrome dismdrfico, siendo
diagnosticada de sindrome de Wolf-
Hirschhorn mediante estudio genéti-
co. Neurolégicamente presenta en
los primeros meses de vida retraso
psicomotor importante. Se realizan
registros EEG a los 3, 6 y 9 meses,
siendo informados como normales.
Al afio, la paciente presenta una con-
vulsion febril, mostrando el EEG de vi-
gilia una actividad lenta irreqular en
regiones parietooccipitales, de pre-
dominio hemisférico izquierdo. El EEG
de suefio muestra ausencia en la re-
presentacién de los grafoelementos
especificos del suefio, anomalias fo-
cales y generalizadas intercriticas (ac-
tividades delta asociadas a grafoele-
mentos agudos). Conclusiones. Se han
descrito dos patrones EEG tipicos, con
gran actividad de grafoelementos
punta/punta-onda que se activan du-
rante el suefio. Estas anomalias se
han descrito en EEG criticos e intercri-
ticos, e incluso en pacientes que no
han presentado crisis epilépticas. El
diagndstico diferencial se plantea con
los sindromes de Dravet y Angelman.
Nuestra paciente ha presentado un
episodio critico epiléptico, con traza-
dos EEG diferentes a los descritos co-
mo tipicos para este sindrome, a pe-
sar de tener un diagndstico genético.

Nuestra experiencia en el uso
de lacosamida intravenosa
en casos de estado epiléptico

Torres-Cafio N2, Giner-Bayarri P2,
Faus-Cerdd R®, Rodrigo-Sanbartolomé A2,
Ruiz-Mdrquez L?, Quintero-Hernandez
K2, Moliner-Ibafiez J?, Chilet-Chilet R®,
Zalve-Plaza G*

2Servicio de Neurofisiologia Clinica.

®Unidad de Cuidados Intensivos. Hospital
Universitario Doctor Peset. Valencia.

Introduccion. El estado epiléptico es
una emergencia neuroldgica consis-
tente en una crisis epiléptica que per-
siste durante mas de 30 minutos o
que se repite de forma recurrente en
un periodo breve (2-3 h), con persis-
tencia durante la fase intercritica de
una alteracién de conciencia. Los es-
tados pueden ser convulsivos o no
convulsivos y el EEG es fundamental
para su diagndstico y clasificacién, asi
como para su seguimiento y valora-
cién de la respuesta al tratamiento.
Casos clinicos. Se presentan cinco ca-
sos clinicos de pacientes ingresados
en la Unidad de Cuidados Intensivos
de nuestro hospital por estado epilép-
tico, a los que se realiz6 video-EEG, y
su evolucién tras tratamiento con
lacosamida intravenosa. Conclusiones.
Ante la dificultad de seguimiento y
evolucién de los pacientes con estado
epiléptico es fundamental la realiza-
cién de EEG, que permiten ver la evo-
lucién del caso en tiempo real tras la
administracién de farmacos. La laco-
samida es un farmaco de nueva ge-
neracién que, dada su presentacion
intravenosa, que puede iniciarse con
dosis terapéuticas y los resultados ob-
tenidos en pacientes con estado epi-
léptico refractario, debe tenerse en
cuenta para el uso en este tipo de pa-
cientes.

www.neurologia.com  Rev Neurol 2012; 55 (9): 556-573
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25.

26.

27.

28.

Burst-suppression de origen
no farmacoldgico en etapa
neonatal. Revisién de 19 casos
Rodriguez-Santos L, Navas-Sanchez P,

Escalante-Pérez del Bosque A,
Lépez-Torres E, Bauzano-Poley E

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

Introduccion. El burst-suppression es
un trazado EEG formado por salvas de
ondas, ondas agudas y puntas, sepa-
rados por periodos de supresion de
voltaje de duracién variable. Es la ma-
nifestacion EEG de diversas entidades
nosolégicas que se presentan en la
etapa neonatal. Pacientes y métodos.
Estudio descriptivo y retrospectivo (2006-
2011) de pacientes en etapa neonatal
con patrén burst-suppression en el re-
gistro EEG, siendo excluidos aquellos
pacientes con burst-suppression de-
bido a tratamiento farmacolégico. Se
analizan datos etioldgicos, clinicos,
electroencefalogréaficos (duracién de
los periodos de supresion, presencia
de actividad epileptiforme) y evoluti-
vos. Resultados. Hemos estudiado 19
neonatos (edad media de deteccion
de burst-suppression de 8,5 dias), 10
de ellos varones. Desde el punto de
vista etioldgico, nueve casos presen-
taban un sindrome hipoxicoisquémi-
co; cinco, alteraciones malformativas;
cuatro, metabolopatias, y uno, causa
infecciosa. La duracion de los perio-
dos de supresién fue de mas de 10 s
en 13 pacientes. Cinco neonatos pre-
sentaron ademas anomalias paroxis-
ticas epileptiformes focales resaltadas
dentro de los periodos burst. En rela-
cién a la evolucién EEG, cinco pacien-
tes desarrollaron una encefalopatia
epiléptica; dos, una epilepsia parcial
sintomatica; cinco, lentificaciones ines-
pecificas de la actividad de base; en
tres pacientes se normalizo el trazado
EEG y tres fallecieron. En el grupo de
pacientes con periodos de supresion
de mas de 10 s de duracion, la etiolo-
gia mas frecuente fue el sindrome hi-
poxicoisquémico (n = 6) y la causa
malformativa (n = 4). En estos pacien-
tes, la evolucién EEG predominante
fue la existencia de encefalopatia epi-
|éptica (n = 4).

Aportacion del estudio
electroencefalografico

de vigilia en el diagndstico
de insuficiencia vascular
cerebral crénica

Picornell-Darder M, Bozieux E,
Rodriguez-Jiménez M, Picornell-Darder |

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

Introduccion. El EEG de vigilia, antes
de implantarse la TACy la RM, aporta-
ba informacién privilegiada sobre los
procesos vasculares cerebrales (des-
crita por Naquet y Gastaut en los afios
sesenta). Actualmente sigue aportan-
do, en manos de expertos, informa-
cién destacada para muchas patolo-
gias cerebrales habituales. Pacientes
y métodos. Se estudian 110 pacientes
adultos, 60 varones y 50 mujeres
(rango: 50-89 afios), que presenta-
ban patologias diversas inespecificas
(cefaleas, mareos, vértigos, sincopes,
lipotimias, etc.). Se analizan: estudios
EEG evolutivos (EEG vigilia/suefio), es-
tudios morfoldgicos TACy RM craneal,
exploracién neuroldgica, anteceden-
tes familiares y personales. Resulta-
dos. En todos los casos, el EEG de vigi-
lia muestra en dreas frontotempora-
les brotes paroxisticos de actividades
lentas (basicamente de 3-6 Hz de has-
ta 80 uV de amplitud, de duracién va-
riable y asociados a grafoelementos
angulares), que aparecen de forma
bilateral o independientes en ambos
hemisferios, con predominio en el he-
misferio dominante. La hiperventila-
cién no produce cambios significati-
vos de las anomalias focales lentas en
areas frontotemporales. La estimula-
cién luminosa intermitente muestra
potenciales evocados e induccién en
areas occipitales. Durante el suefio no
se objetivan dichas anomalias. La TAC
y la RM craneal tiene caracteristicas
correspondientes a la edad del pacien-
te. Los estudios EEG seriados mues-
tran variabilidad de las anomalias len-
tas descritas en areas frontotempora-
les. Las caracteristicas electroclinicas
de esta muestra se pueden correlacio-
nar con un trastorno funcional (insufi-
ciencia vascular cerebral crénica en
areas silvianas).

www.neurologia.com  Rev Neurol 2012; 55 (9): 556-573

Asimetrias electroencefalo-
graficas interhemisféricas.
Anadlisis de 16 casos infantiles
Rodriguez-Santos L, Navas-Sanchez P,

Escalante-Pérez del Bosque A,
Bauzano-Poley E

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

Introduccion. Las asimetrias interhe-
misféricas en trazados EEG son poco
frecuentes y suelen ser a causa de mal-
formaciones del desarrollo cortical,
alteraciones vasculares, traumatismos,
infecciones del sistema nervioso cen-
tral... Pacientes y métodos. Estudio
descriptivo y retrospectivo en el que
se analizan los hallazgos EEG de pa-
cientes pedidtricos en relacién a asi-
metrias interhemisféricas segin la
etiologia y se establece su correlacién
con pruebas de neuroimagen y evolu-
cién. Resultados. Se han analizado 16
pacientes infantiles con registros EEG
con asimetrias interhemisféricas. He-
mos clasificado las asimetrias en: asi-
metria por menor voltaje de la activi-
dad de base en un hemisferio (n = 5),
por mayor lentificacion hemisférica
(n = 4), asimetria por combinacion de
ambas (n = 3) y asimetria por presen-
cia de anomalias paroxisticas (n = 4).
En el grupo de trazados EEG asimétri-
cos por diferencia de amplitud de la
actividad de base, el lado de menor
voltaje se relacionaba en todos los ca-
sos con el lado lesionado. Asi mismo,
en todos los casos de asimetria en la
frecuencia de la actividad de fondo, el
lado de mayor lentificacién coincidia
con el lado afecto. El tipo de asimetria
predominante en el grupo de malfor-
maciones del desarrollo cortical era
del tipo actividad paroxistica, y en el
grupo de alteraciones vasculares, las
asimetrias por amplitud. En la evo-
lucién clinica encontramos epilepsia
parcial en cuatro de los pacientes, cin-
o casos evolucionaron a una encefa-
lopatia epiléptica (tres de ellos a sin-
drome de West) y dos pacientes pa-
decian epilepsia generalizada.

Revisién bibliografica de casos
informados con estado epiléptico
refractario y encefalitis por
anticuerpos antirreceptor

de N-metil-D-aspartato

Sanchez-Gonzalez Y?, Ramos-Saez S°,
Vico-Pardo L?, Ruiz-Serrano L2,
Ruiz-Giménez JAS, Pifiero-Benitez M2,
Galdén-Castillo A?, Ruiz-Garcia J@,
Iznaola-Mufioz C?, Paniagua-Soto J°

2Servicio de Neurofisiologia Clinica.
®Unidad de Cuidados Intensivos. ¢Servicio
de Neurologia. Hospital Universitario
Virgen de las Nieves. Granada.

Introduccion. La encefalitis por anti-
cuerpos antirreceptor de N-metil-D-as-
partato (NMDA) es una enfermedad
recientemente reconocida, a menudo
paraneoplasica, que provoca un sin-
drome caracterizado por sintomas
psiquiatricos, crisis, alteracién de con-
ciencia, movimientos involuntarios y
disautonomia. Se revisan en la biblio-
grafia los datos de EEG realizados en
pacientes con encefalitis por anticuer-
pos antirreceptor de NMDA y altera-
cién de conciencia. Una serie de 100
casos (2008) refiere disminucion del
nivel de conciencia/arreactividad en
el 88% y EEG con lentificacion theta-
delta en el 77%, con escasos informes
de estado epiléptico (6%) sin especifi-
car las caracteristicas del trazado. Pos-
teriormente se describe en tres casos
(2009-2011) un patrdn EEG de estado
epiléptico refractario. Casos clinicos.
Caso 1: mujer de 25 afios. Estado epi-
|éptico parcial complejo: crisis parcia-
les, patrén ritmico hemisférico dere-
cho a1Hz, mejora tras diacepam. EEG
seriados: complejos pseudoperiddi-
cos generalizados a 3 Hz. Sin mejoria
inmediata tras antiepilépticos, tiopen-
tal y metilprednisolona. Contacto vi-
sual a la séptima semana. Anticuer-
pos antirreceptor de NMDA positivos,
inmunoglobulinas y ooforectomia (te-
ratoma). Caso 2: mujer de 35 afios.
Estado epiléptico no convulsivo: pa-
trén ciclico agudo generalizado de
predominio anterior 2 Hz/5-6 Hz, ce-
se y atenuacién con propofol-benzo-
diacepinas, refractario a antiepilép-
ticos y pentobarbital. Posterior EEG:
lentificacidn y crisis hemisféricas. Anti-
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cuerpos antirreceptor de NMDA posi-
tivos, inmunoglobulinas, rituximab y
ciclofosfamida, sin mejoria. Recupe-
racion de EEG y conciencia al sexto
mes tras dos semanas de ooferecto-
mia (teratoma). Caso 3: muijer de 19
afos. Estado epiléptico no convulsivo:
patrén delta ritmico generalizado re-
fractario a antiepilépticos, predniso-
na, pentobarbital. Anticuerpos antirre-
ceptor de NMDA positivos. Persiste es-
tado epiléptico tras extirpacién de
masa mediastinica (teratoma), rituxi-
mab, esteroides y plasmaféresis. Ce-
de tras felbamato y en seis semanas
inicia conciencia. Conclusiones. El es-
tado epiléptico en los casos descritos
muestra caracteristicas comunes res-
pecto a refractariedad, tumor asocia-
doy EEG ictal con patrén inicial de ac-
tividad delta, cuya identificacion pue-
de apoyar la sospecha de una posible
encefalitis por anticuerpos antirrecep-
tor de NMDA.

29.

Monitorizacién electro-
encefalografica continua de
38 dias con registro de 614
horas en un caso de estado
epiléptico refractario y encefalitis
por anticuerpos antirreceptor
de N-metil-D-aspartato
Sanchez-Gonzalez Y?, Ramos-Saez S°,
Pifiero-Benitez M?, Galdén-Castillo A2,
Ruiz-Garcia J?, Iznaola-Mufoz C?,
Vico-Pardo L?, Ruiz-Serrano L#,
Ruiz-Giménez JA, Paniagua-Soto J*®

2Servicio de Neurofisiologia Clinica.
®Unidad de Cuidados Intensivos. ¢Servicio
de Neurologia. Hospital Universitario
Virgen de las Nieves. Granada.

Introduccion. Se detallan hallazgos de
la monitorizacién EEG continua en un
caso clinico tipico de encefalitis por
anticuerpos antirreceptor de NMDA
que ingreso tres meses en la UCI. Ca-
so clinico. Mujer de 22 afios. Antece-
dentes de malformacién vascular fron-
totemporal derecha. En dias previos
presenta crisis y comportamiento al-
terado con apatia, desinhibicion, irri-
tabilidad, insomnio, delirio, desorien-
tacién y agitacién, con EEG normal.
Ingresa por episodios recurrentes t6-
nicos y baja conciencia. Se realiza mo-
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nitorizacién EEG de 12 canales seria-
da (38 dias con 614 horas de regis-
tro) y de dos canales continua, que
mostré cambios evolutivos. Primero,
patrén de estado epiléptico no con-
vulsivo durante 44 dias. Fase inicial
(2 dias): actividad ciclica delta aguda
1-2 Hz/5-6 Hz difusa, predominio
frontal mas derecho; control inicial
con midazolam-propofol. Fase de es-
tado (41 dias): actividad periddica agu-
da hipervoltada a 1-3 Hz, predominio
anterior y frontal derecho, refractaria
a antiepilépticos y barbitricos, con-
trol inicial parcial con propofol-mida-
zolam, sin cambios inmediatos tras
metilprednisolona-inmunoglobuli-
nas. Fase de transicion (1 dia): activi-
dad ciclica delta no aguda 1 Hz/5 Hz
difusa de predominio anterior y pe-
riodos de lentificacion desincronizada
tras 1-2 semanas de tratamiento in-
munomodulador. Seqgundo, fase de
estabilizacién (4 dias): lentificacion
delta desorganizada, arreactiva, des-
aparicién del estado epiléptico, crisis
parciales y discinesias orofaciales. Ter-
cero, fase de recuperacion: seis dias
previos al inicio de recuperacién de
conciencia, lentificacién variable mo-
derada e inicio de fases de suefio, sin
crisis y persistencia de alteracion del
movimiento. Posterior lentificacion
theta e inicio de contacto visual (55.¢
dia). Masa mediastinica tras cuatro
meses. Conclusion. La monitorizacion
EEG fue esencial en el diagndstico,
control evolutivo y decisién terapéuti-
ca del estado epiléptico no convulsi-
vo, permitié la diferenciacién entre
crisis y discinesias, y demostro la des-
aparicion del estado epiléptico y la
identificacion de patrones de suefio
previos al inicio de recuperacién de
conciencia.

30.

Sindrome de vasoconstriccion
cerebral reversible.

A propésito de un caso

Montilla S 2, Salinas M 2, Escribano AB?,
Martinez N?, Pefia E?, Llanero M?,
Fernandez C?, Bravo 0°, Mingo A¢
2Servicio de Neurofisiologia Clinica.

®Servicio de Medicina Interna. ¢Servicio
de Radiologia. Hospital La Moraleja. Madrid.

Introduccion. El sindrome de vaso-
constriccion cerebral reversible se pre-
senta como una cefalea de inicio agu-
do y recurrente, acompafiada de otros
signos neuroldgicos (alteraciones vi-
suales, hemiplejia, disartria, afasia,
parestesias, ataxia, ictus isquémicos y
hemorragicos, crisis epilépticas). La
patogenia de este cuadro no estd
aclarada, pero se postula una altera-
cién en la regulacién del tono vascu-
lar de origen desconocido, bien es-
pontaneo o provocado por factores
exdgenos o enddgenos. Para el diag-
nostico se utiliza la TAC craneal, la
puncién lumbar, el Doppler transcra-
neal, la RM para la valoracién de in-
fartos en territorio frontera y hemo-
rragias intraparenquimatosas, la ar-
teriografia con la que se visualizan
dreas alternas de vasoconstriccion
con dreas de dilatacidn, y el EEG para
la valoracién de las crisis epilépticas.
Para el tratamiento se utilizan blo-
queantes de los canales de calcio, cor-
ticoides y sulfato de magnesio. Caso
clinico. Mujer puérpera de 34 afios
con derrame pleural bilateral, ede-
mas generalizados y cefalea intensa,
que presenta crisis tonicoclénica con
probable origen parcial occipital (vi-
sion de colores mas cequera cortical).
Se realiza, entre otras pruebas, un
EEG en que aparecen brotes bilatera-
les y sincronos de ondas lentas agu-
das de predominio en ambas regio-
nes temporales. En la RM se encuen-
tran areas parcheadas de hiperinten-
sidad de sefial en territorios frontera
secundarios a vasoconstriccién cere-
bral generalizada. Se trata con anta-
gonistas de calcio, con una evolucién
favorable. Conclusién. A pesar de ser
una entidad poco frecuente se debe
pensar en ella ante una cefalea explo-
siva, por la importancia del diagndsti-
€O precoz para evitar complicaciones,
ya que a pesar del buen prondstico
pueden quedar secuelas.

31

Encefalitis limbica como causa
de esclerosis mesial temporal
bilateral y crisis refractarias
en una nifia de 7 afos

Montes-Pefia V, Polo A, Requena A.

Servicio de Neurofisiologia Clinica. Hospital
General Universitario Gregorio Marafién.
Madrid.

Introduccion. La encefalitis limbica in-
fantil es una enfermedad inhabitual
cuyas etiologias mas frecuentes son
la paraneoplasica, infecciosa y auto-
inmune. Clinicamente se caracteriza
por crisis epilépticas con origen en el
[6bulo temporal y alteraciones de la
memoria y del afecto. Caso Clinico.
Nifia de 7 afios que tras un cuadro ca-
tarral comenzd a presentar somno-
lencia excesiva diurna, ataxia y aluci-
naciones visuales. Cuarenta y ocho
horas después tuvo dos episodios de
desconexién del medio e hipertonia,
que precisaron ingreso en la UCI. Du-
rante el mes siguiente a su ingreso
presenté marcadas fluctuaciones del
nivel de conciencia, episodios de agi-
tacion y frecuentes crisis epilépticas
que consistieron en parpadeo, desvia-
cion ocular, clonismos de extremidad
superior izquierda y, en ocasiones, ge-
neralizacién secundaria, refractarias a
multiples farmacos antiepilépticos. El
tratamiento con metilprednisona e
inmunoglobulinas instaurado un mes
después del inicio clinico redujo la fre-
cuencia de las crisis en mas del 50%.
En los cuatro EEG realizados durante
su ingreso, se registré actividad epi-
leptiforme lateralizada periddica in-
dependiente en ambos hemisferios,
con predominio de amplitud y persis-
tencia en la regién temporal derecha,
y en tres de ellos, crisis de origen focal
en la regién parietotemporal dere-
cha. En la RM realizada a su ingreso
se observd un aumento de la sefial de
ambos hipocampos y de la circunvolu-
cién parahipocampal, con desarrollo
a los tres meses de esclerosis mesial
temporal bilateral. Los estudios para
descartar patologia infecciosa y tumo-
ral fueron normales, y los anticuerpos
antineuronales, negativos. Un afio des-
pués, la paciente continda con crisis
epilépticas, aunque menos frecuentes,
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y alteraciones psiquidtricas. Conclu-
sién. La encefalitis limbica debe consi-
derarse en el diagnéstico diferencial
de un nifio que desarrolla crisis epi-
|épticas del I6bulo temporal y sinto-
mas psicopatolégicos. En nuestro ca-
5o, la respuesta parcial a la inmunote-
rapia y la negatividad de los estudios
para descartar patologia tumoral e in-
fecciosa sugieren un probable origen
autoinmune.

32.

El electroencefalograma como
clave diagnéstica en demencias
rapidamente progresivas:

un caso de enfermedad

de Creutzfeldt-Jakob

Martin-Lépez D, Montes V,
Luque C, Jaurequi E, Prieto J
Servicio de Neurofisiologia Clinica. Hospital

General Universitario Gregorio Marafén.
Madrid.

Introduccion. La enfermedad de Creutz-
feldt-Jakob (ECJ) es una encefalopatia
espongiforme fatal rdpidamente pro-
gresiva, caracterizada por el acimulo
de proteina priénica en el cerebro. La
forma esporadica es la mas prevalen-
te en nuestro medio y presenta una
sintomatologia inicial muy heterogé-
nea. Caso clinico. Mujer de 54 afos
diagnosticada de probable trastorno
disociativo de tres semanas de evolu-
cién, que ingresd por agravamiento
de su clinica, consistente en altera-
cién conductual, afecto inapropiado,
bradipsiquia, alteracién del lenguaje,
dificultad para la movilizacion del
miembro superior izquierdo y episo-
dios de desconexién del medio con
version oculocefdlica a la izquierda.
Tras la valoracién neuroldgica y la
realizacién de una TAC craneal que se
informé como normal, se descartd
patologia orgdnica. Al quinto dia de
su ingreso se efectud un registro EEG
que mostré complejos de ondas agu-
das periddicas a 1 Hz, de morfologia
bifasica, sequidas de onda lenta y de
expresion hemisférica derecha con le-
ve predominio parasagital, de varios
minutos de duracién. Se realizaron re-
gistros sucesivos y a partir del vigési-
mo dia de ingreso era evidente una
actividad periddica bilateral que cum-

plia con los criterios de la Organiza-
cién Mundial de la Salud para la ECJ.
Los datos EEG, la evolucidn clinica y la
positividad de la proteina 14.3.3 en
dos ocasiones permitieron el diagnds-
tico de ECJ esporddica probable. La
paciente fallecié a los cuatro meses de
su ingreso. Conclusiones. El EEG pue-
de ser clave en el diagnéstico de sos-
pecha precoz en cuadros de altera-
cién conductual de etiologia no filia-
da que evolucionan hacia una de-
mencia rdpidamente progresiva.

33.

Sindrome de Zellweger:
hallazgos electroencefalo-
graficos en un caso clinico

Corral F, Polo A, Montes V

Servicio de Neurofisiologfa Clinica. Hospital
General Universitario Gregorio Marafién.
Madrid.

Introduccion. El sindrome de Zellweger
es un raro trastorno genético con dé-
ficit en la biogénesis de los peroxiso-
mas y acimulo de acidos grasos de
cadena muy larga. Se caracteriza por
dismorfogénesis y alteracién de la mi-
gracién neuronal, y puede ademas
cursar con quistes renales, calcifica-
ciones 6seas, patologia ocular y hepa-
tomegalia. Son muy escasas las des-
cripciones EEG en esta entidad. Caso
clinico. Recién nacida a término de
bajo peso con fenotipo peculiar: hipo-
mimia, hipertelorismo, boca en ‘u’ in-
vertida, fontanela anterior amplia y
pulgares de implantacién baja. Pre-
sentaba hipotonia de predominio axial,
hiporreflexia y reflejos de Moro y de
deglucién ausentes. En la RM cerebral
se observé hipogenesia del segmento
posterior del cuerpo calloso y extensa
polimicrogiria bilateral perisilviana y
rolandica. El primer EEG mostro activi-
dad aguda multifocal en ambos he-
misferios. Al mes comenzé con crisis
epilépticas focales, y en un segundo
EEG se objetivaron dos crisis de origen
focal sobre la regién centrotemporal
izquierda y el cuadrante posterior de-
recho. El patrén de inicio de la crisis
fue de ondas agudas ritmicas. La du-
racion de las crisis fue de 36 sy 7 min,
respectivamente. Desde los dos me-
ses fueron evidentes los datos de re-
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gresion madurativa; ademds apare-
ci6 nistagmo, llanto débil, menor mo-
tilidad espontanea, dificultad respira-
toria y, desde los 3 meses, salvas de
espasmos en flexion. Fallecié a los 5
meses de vida. El estudio metabdlico
confirmé una enfermedad del espec-
tro Zellweger. Conclusién. Las crisis
epilépticas suceden hasta en el 71%
de los casos en esta entidad, de inicio
entre los dos dias y un mes de vida,
con respuesta variable a los antiepi-
|épticos. Se describe como frecuente
un patrén EEG de onda aguda y punta
negativa continua en vértex por la fre-
cuente asociacién con displasias corti-
cales, aunque también se ha descrito
un patrén de puntas independientes
multifocales bilaterales, como en esta
paciente.

ELECTROMIOGRAFIA

34,

Paralisis diafragmatica bilateral
en neuralgia amiotréfica.
A propésito de un caso

Molina J, De Pablos C, Delgado M

Servicios de Neurofisiologia Clinica y
Neurologia. Hospital Universitario Marqués
de Valdecilla. Santander, Cantabria.

Introduccion. La pardlisis diafragmati-
ca es una entidad poco frecuente y su
presentacion hilateral, excepcional.
En raras ocasiones se presenta en el
contexto de una neuralgia amiotrdfi-
ca o sindrome de Parsonage-Turner,
cuadro que consiste en afectacion del
plexo braquial con clinica de dolor in-
tenso, amiotrofia y debilidad. La afec-
tacién del nervio frénico empeora el
prondstico, de por si benigno, de esta
entidad. Caso clinico. Mujer de 75
afios, ingresada en UCI por insuficien-
cia respiratoria global, dependiente
de respiracion asistida, que se remite
para estudio neurofisioldgico. En la
anamnesis destacaba un episodio pre-
vio de dolor en hombro izquierdo y
brazo, seguido de debilidad generali-
zada y disnea progresiva. El estudio
electromiografico mostré un patrén
neurdgeno con fibrilaciones y ondas

positivas en primer interéseo e hipo-
tenar y pérdida de unidades motoras
en el resto de musculos explorados
del miembro superior izquierdo. El
estudio de conduccién nerviosa mos-
tré una disminucion de las amplitu-
des de los potenciales distales de los
nervios mediano y cubital. En un pri-
mer estudio de ambos nervios fréni-
cos se observo latencia aumentada y
amplitud del potencial descendida en
el lado derecho, con ausencia de res-
puesta en el izquierdo, y en un exa-
men control, ausencia de respuesta
en ambos nervios tanto a la estimu-
lacién eléctrica como a la estimula-
cién magnética transcraneal. Conclu-
sién. El cuadro clinico de la paciente,
junto con los hallazgos neurofisiol6-
gicosl apoyan el diagndstico de sin-
drome de Parsonage-Turner, con afec-
tacién bilateral de ambos nervios fré-
nicos, que condiciona una paralisis
diafragmatica bilateral.

35.

Espectro
cliniconeurofisioldgico en tres
generaciones de la neuropatia
motora en la canalopatia

por mutacidn del gen TRPV4

Garcia A?, Gallardo E®,
De Jonghe P ¢, Berciano J¢

2Servicio de Neurofisiologia Clinica.
bServicio de Radiologia. “Servicio de
Neurologia. Hospital Universitario Marqués
de Valdecilla (CIBERNED e IFIMAV).
Santander, Cantabria. ¢ Departamento
de Neurogenética. Universidad de Amberes.
Bélgica.

Introduccion. Recientemente se co-
noce que la canalopatia por mutacio-
nes del gen TRPV4 (transient receptor
potential vanilloid 4) puede causar di-
versas formas de atrofia muscular es-
pinal (AME) y neuropatias heredita-
rias de tipo motor (NMH) o sensitivo-
motor (NHSM2C) autosémicas domi-
nantes. El objetivo es presentar el es-
pectro fenotipico en los miembros de
tres generaciones de una familia con
una mutacién heterocigota Arg269-
Cys en el gen TRPV4. Casos clinicos. La
estirpe esta formada por dos pacien-
tes clinicamente afectos, la probando
y una hija, y otros siete miembros
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asintomaticos y con exploracién clini-
ca normal. Ademds del estudio mole-
cular se efectuaron exploraciones elec-
trofisioldgicas (electromiografia, elec-
troneurografia, potenciales evocados
somatosensoriales) y de resonancia
magnética (RM). La mutacién en el
gen TRPV4 estaba presente en la pro-
bando (44 afios) y una hija afecta (4
afios), asi como en otros tres miem-
bros de la familia asintomaticos (8,
40y 79 afios). La probando presenta-
ba un fenotipo de AME escapulopero-
neal, mientras que la hija afecta pa-
decia una AME congénita asociada a
artrogriposis multiple y paralisis de las
cuerdas vocales; en ambas pacientes
el estudio electrofisioldgico mostraba
un patrén electromiografico de tipo
neurégeno con acusada reduccién de
la amplitud de los potenciales moto-
res compuestos y normalidad en el
componente sensitivo del nervio peri-
férico, compatible con una axonopa-
tia motora grave. Ademas, en la pro-
bando, los potenciales evocados so-
matosensoriales fueron normales, la
biopsia muscular mostraba un patrén
de atrofia neurégena y la RM eviden-
ciaba una atrofia e infiltracién grasa
de la musculatura distal de las pier-
nas, asi como en el musculo serrato
mayor bilateralmente. Los tres pacien-
tes asintomaticos portadores de la
mutacién en el gen TRPV4 tenian una
exploracion clinica, electrofisioldgica
y de RM normal. Conclusiones. Ade-
mas de los fenotipos clinicos de AME
congénita con artrogriposis y AME es-
capuloperoneal (variante del sindro-
me de Davidenkow), la canalopatia
hereditaria autosémica dominante por
mutacién en el gen TRPV4 puede te-
ner una penetrancia incompleta, lo
cual genera importantes implicaciones
en el diagndstico y consejo genético.

36.

Aportacion al estudio de la
sincinesia trigeminopalpebral
congénita

Wu Y2, Garcia A®,

Dominguez J°, Arteaga R®

2Servicio de Neurofisiologia Clinica.

®Servicio de Pediatria. Hospital Universitario
Marques de Valdecilla. Santander, Cantabria.
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Introduccion. La sincinesia trigemino-
palpebral congénita, o sindrome de
Marcus Gunn (SMG), consiste en la
asociacion de la elevacién involunta-
ria de un parpado ptésico congénito y
la apertura de la boca (SMG ‘directo’).
Puede ser esporadico o familiar con
transmisién autosémica dominante,
siendo mas frecuente en nifias y en el
lado izquierdo. EI mecanismo mds
aceptado consiste en una sincinesia
debida a una innervacién anémala
del musculo elevador del parpado por
parte del V par craneal en lugar del IlI
par, de tal manera que el parpado
ptésico se eleva al contraerse el mus-
culo pterigoideo externo ipsilateral.
Ademas, se ha descrito también un
SMG ‘inverso’ en el que se cierra com-
pletamente el parpado al abrir la bo-
ca. El estudio neurofisioldgico integral
de estos pacientes se ha descrito es-
casamente en la bibliografia, por lo
que presentamos estos hallazgos en
un paciente con un SMG. Caso clinico.
Lactante de sexo femenino de 4 me-
ses de edad que, desde el nacimien-
to, al mover la mandibula durante la
succion, chupeteo o llanto, presenta
una elevacion del parpado izquierdo.
Carece de antecedentes familiares de
interés. Motilidad ocular y reflejos pu-
pilares normales con leve ptosis iz-
quierda. Se realizd estudio electro-
miografico (EMG) de superficie en la
musculatura elevadora del parpado
superior y la musculatura masticato-
ria bilateralmente. En la hemicara iz-
quierda se registraron contracciones
fasicas de la musculatura elevadora
del parpado sincronas con la fase de
relajacién de la musculatura mastica-
dora, dando lugar clinicamente a la
apertura simultdnea palpebral y bu-
cal (SMG ‘directo’). El EMG en la he-
micara derecha fue normal. La elec-
troneurografia de ambos nervios fa-
ciales y el blink-reflex fueron norma-
les. Asimismo, el reflejo maseterino
fue normal, sin inducir anomalias en
la musculatura palpebral con la aper-
tura pasiva y el cierre reflejo subsi-
guiente de la mandibula. Conclusio-
nes. El estudio neurofisioldgico esta
indicado para la correcta identifica-
cién del SMG al demostrar la sincro-
nia de la actividad de la musculatura
elevadora del parpado con la apertu-
ra mandibular, diferenciando si se tra-

ta de la variante directa o indirecta de
dicho sindrome.

37.

Correlacion clinicoelectro-
miografica de pacientes
referidos a un Servicio

de Neurofisiologia Clinica

Abete M, Ayuso M, Toledano M

Servicio de Neurofisiologia Clinica.
Hospital Clinico Universitario de Valladolid.

Introduccion. La electromiografia en
la actualidad se ha convertido en una
herramienta esencial en el diagnésti-
co neuromuscular, debido a su sensi-
bilidad y especificidad, y a que permi-
te descubrir alteraciones subclinicas
o0 insospechadas; al ser cuantitativa,
permite determinar el tipo y grado de
lesién neuroldgica. Pacientes y méto-
dos. Hemos revisado 250 pacientes
que fueron referidos a nuestro servi-
cio para descartar o afirmar diagnds-
ticos clinicos por electromiografia. Se
dividieron segun edad y sexo, servicio
peticionario, sospecha clinica y corre-
lacién electromiografica. Resultados.
La mayoria de los pacientes fueron
muijeres (69,4%), con una prevalen-
cia de edad de 50-69 afios (43,6%),
sequido de 30-49 afios (38,4%). Con
respecto a los servicios peticionarios,
como era de esperar, los que mas so-
licitaron pruebas fueron Traumatolo-
gia (66,4%) y Neurologia (15,6%), se-
guidos de Medicina Interna, Reuma-
tologia y Rehabilitacién. En relacién a
la sospecha diagnéstica, las predomi-
nantes fueron mononeuropatias (68%)
(nervio mediano, cubital, femorocu-
téneo, cidtico popliteo externo) y ra-
diculopatias (11,6%), sequidas de poli-
neuropatias, enfermedad muscular,
enfermedad de la placa motora y en-
fermedad de motoneurona. De todas
las electromiografias realizadas, el
60% fueron positivas para confirmar
el diagnéstico solicitado. Conclusion.
La electromiografia debe indicarse en
todo paciente que presente algun ti-
po de alteracién sensitiva o motora
sugerente de afectacién del sistema
neuromuscular (nervioso, muscular y
unién neuromuscular), ya que al ser
una prueba cuantitativa y realizada
por un experto en neurofisiologia cli-

nica, permite confirmar o descartar un
diagndstico preciso y evolutivo de es-
tas enfermedades.

38.

Analisis de la funcion
sudomotora mediante la
aplicacion del tratamiento
digital de imagenes
Quintero-Morales JL°, Nava-Baro E 2,

Lara-Mufioz JP b, Barbancho-
Fernandez MA®, Dawid-Milner MS ®

2Departamento de Ingenieria de
Comunicaciones. ® CIMES Unidad de
Neurofisiologfa del Sistema Nervioso
Auténomo. Universidad de Malaga.

Introduccién. Nuestro trabajo se ha
centrado en el desarrollo de un siste-
ma para el andlisis y Ia evaluacién de
la funcién sudomotora, que servira
como herramienta de diagndstico de
neuropatias periféricas y otros tras-
tornos, empleando técnicas de trata-
miento digital de imagenes por com-
putador. Pacientes y métodos. He-
mos realizado pruebas sobre 28 suje-
tos adultos. La sudoracién se estimu-
la por iontoforesis (1,5 mA, 10 min,
Pilogel ® de Macroduct) de pilocarpi-
na al 0,5% en ambos antebrazos. Se
aplica un marcador de pH (rojo de
alizarina, carbonato sédico y harina
de maiz) sobre la superficie estimula-
da y se registra en video durante 10
minutos. Una vez finalizada la toma
de imdgenes se realiza el test de Si-
lastic. El video se procesa posterior-
mente y se extraen imagenes cada
10 s, con lo que se obtiene la evolu-
cion temporal de la sudoracion del
paciente en la zona estimulada. El
sistema se puede descomponer en
las siguientes tareas fundamentales:
estimulacién y preparacién del pa-
ciente, adquisicion de las imagenes,
cambio a un espacio de color especi-
fico, correccién de la iluminacion, co-
rreccion de posibles desplazamien-
tos, segmentacion, y visualizacién de
resultados. Probablemente es el dise-
fio de un espacio de color especifico
el aspecto clave del sistema y lo que
garantiza su buen funcionamiento.
Conclusiones. Los resultados obteni-
dos guardan una alta correlacién con
los derivados de otros tests existen-
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tes para evaluar la funcién sudomo-
tora (test de Silastic), ofreciendo una
buena resolucién espacial y temporal
con unos costes reducidos y un equi-
pamiento no especifico. La evaluacion
a lo largo del tiempo ofrece perfiles
muy abruptos que se suavizan al al-
canzar la saturacién en pacientes hi-
perhidréticos, comportamientos mas
lineales en normohidréticos y resul-
tados practicamente nulos para pa-
cientes hipo y anhidréticos.

39.

Ataxia: estudios neurofisiologicos

Catalan-Bernardos B, Velasco-Gonzalez R?,
Medrano-Sanchez 0°, Cano-Rosas JR¢

2Servicio de Neurofisiologia Clinica.
Hospital Clinico Universitario. ° Servicio de
Neurofisiologia Clinica. Hospital Sagrado
Corazodn. “Neurofisiélogo clinico. Valladolid.

Introduccion. La ataxia no es una en-
fermedad o entidad nosolégica, sino
la forma comin de presentacién de
mdltiples enfermedades. Algunas de
ellas son de causa genética, otras son
secundarias y otras, esporadicas. El
avance de los estudios genéticos ha
hecho que el nimero de ataxias here-
ditarias identificadas sea cada dia ma-
yor. La creciente complicacién de es-
tos cuadros y los progresos en su estu-
dio mediante otras disciplinas han he-
cho reflexionar sobre el papel de la
neurofisiologia clinica en su diagnds-
tico, prondstico y orientacién terapéu-
tica. Pacientes y métodos. Hemos es-
tudiado 60 pacientes con ataxia co-
mo diagndstico principal, a los cuales
se ha explorado, siguiendo un proto-
colo establecido, mediante ENG sensi-
tiva y motora de un nervio de extre-
midad inferior y potenciales evocados
somatosensitivos desde ambos miem-
bros inferiores. Se ha valorado: velo-
cidad de conduccién sensitiva, ampli-
tud del potenciales evocados sensiti-
vo, latencia distal motora, velocidad
de conduccién motora, amplitud del
potencial evocado motor distal y proxi-
mal, latencia de la onda P40 izquier-
da y derecha, amplitud de la onda
P40 izquierda y derecha, latencia de
la onda P60 izquierda y derecha y am-
plitud de la onda P60 izquierda y de-
recha. A algunos pacientes se les ha

realizado el mismo protocolo un afio
después de la primera exploracion.
Como control se han empleado los
valores normales utilizados en nues-
tro laboratorio. Pretendiamos estable-
cer un conjunto minimo de pruebas,
facil de aplicar, suficiente para estu-
diar los posibles sistemas implicados
en la aparicién de la ataxia. Conclu-
siones. Los valores obtenidos en cada
exploracién han permitido clasificar a
los pacientes en grupos bien caracte-
rizados que sugieren diferente partici-
pacién de los distintos sistemas cuya
afectacion puede producir ataxia. Los
grupos van desde pacientes con todos
los datos normales hasta aquellos
en los que no es posible obtener res-
puesta alguna en ninguna de las ex-
ploraciones.

40.

Meralgia parestésica y afectacion
del nervio femoral secundaria
a artroplastia de cadera

Bardén-Sanchez J, Ayuso-Herndndez M,
Abete-Rivas M, Toledano-Barrero M

Servicio de Neurofisiologia Clinica.
Hospital Clinico Universitario de Valladolid.

Introduccion. La meralgia parestésica
es una patologia producida por la mo-
noneuropatia del nervio cutaneo fe-
moral lateral y en la mayoria de los
casos la sintomatologia cede con tra-
tamiento conservador. La meralgia
parestésica y la afectacion del nervio
femoral pueden ser causadas por fac-
tores primarios/idiopéticos como la
diabetes, la obesidad y causas meta-
bdlicas. Las causas secundarias obe-
decen a compresion extrinseca en el
espacio retroperitoneal o en la zona
del ligamento inguinal y a iatrogenia
por cirugias ortopédicas, laparoscopia
y fracturas. Caso clinico. Varén de 54
anos, con antecedentes de necrosis
avascular de la cabeza del fémur iz-
quierdo, que es intervenido quirdrgi-
camente mediante artroplastia total
de la cadera. Presenta mala evolucién
posquirdrgica, con pérdida de fuerza
en el muslo izquierdo, dolor y aneste-
sia cutdnea. Se solicita EMG, que in-
forma de signos compatibles con le-
sién del nervio femoral izquierdo, gra-
do moderado-grave, sin signos de de-
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nervacién activa en su musculatura
distal y una ausencia de respuesta al
realizar potenciales evocados soma-
tosensitivos (PESS) del nervio femoro-
cutaneo izquierdo. Se pauta tratamien-
to con gabapentina y rehabilitacion,
sin mejoria de la sintomatologia que
padece durante meses. Se realiza ra-
diografia de dicha articulacion, que
informa de movilizacién de la prétesis
de cadera izquierda. Es intervenido qui-
rlrgicamente para recambio a préte-
sis total. Un nuevo EMG objetiva una
importante mejoria de la lesion del
nervio femoral izquierdo con normali-
zacion de los valores de conduccion
motora y aumento de la amplitud del
potencial evocado motor, aunque
persiste patoldgico. El estudio de PESS
de ambos nervios femorocutaneos es
normal, aunque asimétrico (descenso
de la amplitud de las respuestas en el
lado izquierdo respecto al contralate-
ral). Conclusion. Entre las complica-
ciones de la técnica quirdrgica elegida
en la artroplastia de cadera, en este
caso, destaca la probable lesién de
los nervios femoral y femorocutaneo;
ante la sospecha de lesién de estos
nervios es importante el diagndstico
neurofisiolégico para instaurar trata-
miento precoz y asi mejorar el pro-
néstico y hacer un sequimiento objeti-
vo de la evolucién de estas patologias.

11.

Estudio electromiografico
en la camptocormia

Abenza MJ?, Reyes K?, Sanchez-Ruas JJ°,
Sendino S®, Cabafies L?, De Blas G®
2Servicio de Neurofisiologfa Clinica.

®Servicio de Traumatologia. Hospital
Universitario Ramén y Cajal. Madrid.

Introduccién. La camptocormia se ca-
racteriza por una postura anormal de
flexién del tronco, que aumenta du-
rante la deambulacién y mejora con
el decubito. Puede ser secundaria a
alteraciones del sistema nervioso
central (mas frecuentemente trastor-
nos del movimiento), periférico (neu-
ropatias, miopatias o enfermedades
de la transmisién neuromuscular) y
otras entidades (toxicidad farmacol6-
gica, patologia osteoarticular, etc.).
Como posible etiologia se ha descrito

la presencia de miopatia de la mus-
culatura axial antigravitatoria. Se des-
criben tres casos de camptocormia
diagnosticados en el dltimo afio en
nuestro centro. Casos clinicos. Se re-
visaron las historias clinicas de los
tres pacientes remitidos a la Seccién
de Electromiografia con la sospecha
clinica de camptocormia (dos muje-
res y un varén, edad media de 76,6
afos); dos de ellos presentaban an-
tecedentes de artrodesis toracolum-
bar. Se realizé estudio neurofisiol6gi-
co para valorar la presencia de mio-
patia. Respecto al estudio neurofisio-
|6gico, dos casos presentaban mio-
patia de musculatura paravertebral,
sin enfermedad neuromuscular pre-
via. Respecto a la etiologia, dos de
ellos se relacionaban con etiologias
ya descritas, mientras que en el ter-
cero no se encontré causa asociada.
Conclusion. A pesar de que tipicamen-
te esta entidad se asocia con trastor-
nos del movimiento, presentamos
tres casos sin este antecedente (dos
secundarios a patologia osteomuscu-
lar previa y el tercero, idiopatico). Da-
do el amplio espectro de enfermeda-
des al que se asocia (neuromuscular,
trastornos del movimiento, osteoarti-
cular), la presencia de camptocormia
(clinica y electromiograficamente) de-
berfa incluirse en el cribado de estas
entidades.

42.

Estudio neurofisiolégico
en el sindrome de painful
legs and moving toes

Reyes K2, Cuéllar N2, Lebrato N¢,
Cabafies L?, Vazquez JM®, Regidor I,
De Blas G*®

2Servicio de Neurofisiologia Clinica.
PServicio de Neurologia. Hospital Ramén
y Cajal. “Servicio de Neurofisiologia Clinica.
Fundacidn Instituto San José. Madrid.

Introduccion. El sindrome de painful
legs and moving toes es un cuadro
que se caracteriza por dolor en miem-
bros inferiores, que suele ser de inicio
unilateral, con extensién posterior-
mente al miembro contralateral, aso-
ciado a movimientos anormales en
los pies tipo flexoextensién o abduc-
cién-aduccién, que se presentan de
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manera espontanea. Su etiologia es
multifactorial de origen central o peri-
férico. Casos clinicos. Dos mujeres, de
55y 58 afios, que presentan un cua-
dro clinico de dolor en miembros infe-
riores y movimientos involuntarios de
los dedos de los pies, asimétrico, con-
tinuo, que desaparece Unicamente
con el suefio y se bloquea parcialmen-
te con la contraccidn voluntaria. Se
realiza estudio neurofisioldgico con
conducciones motoras y sensitivas nor-
males, estudio electromiografico con
potenciales de unidad motora de am-
plitud aumentada y actividad involun-
taria formada por potenciales de uni-
dad motora y algunas fasciculaciones.
En una de las pacientes se realizd un
bloqueo nervioso que provocd la des-
aparicién de la actividad. Conclusio-
nes. El painful leg and moving toes es
una entidad no tan infrecuente en la
practica clinica, pero probablemente
infradiagnosticada. En nuestros casos,
el estudio neurofisioldgico sugiere un
origen central.

43,

Posible asociacién CIDP+y
esclerosis lateral amiotréfica
en un paciente con insuficiencia
respiratoria aguda
Martin-Palomeque G2, Saiz-Sepulveda MA?,
Castro-Ortiz A®, Pamplona-Valenzuela P?,

Padrino-De la Mata C?, Martinez-
Migallén M®
2Servicio de Neurofisiologia Clinica.

®Unidad de Cuidados Intensivos. Hospital
General Universitario de Ciudad Real.

Introduccion. La polineuropatia desmie-
linizante inflamatoria crénica (CIDP)
es una neuropatia mediada inmuno-
|6gicamente que se caracteriza por un
curso recidivante o progresivo y po-
tencialmente tratable. Esta neuropa-
tia debe cumplir los criterios neurofi-
siolégicos de desmielinizacion. Se pue-
de asociar con distintas entidades, dan-
do lugar a diferentes variantes (CIDP +).
Caso clinico. Varén de 62 afios, diag-
nosticado de polineuropatia crénica
desmielinizante en otro centro hace
dos afios, y que ingresa en la UCI por
coma hipercapnico secundario a dos
semanas de disnea, disfagia y pérdida
de fuerza en miembros inferiores, que
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se interpreta como una reagudizacién
de su CIDP. Tras la estabilizacién del
paciente se constata que no se le pue-
de desintubar al no responder a venti-
lacién mecdnica no invasiva y se cursa
interconsulta a Neurofisiologia. Encon-
tramos a un paciente consciente, cola-
borador y conectado a un ventilador,
con una tetraparesia mas marcada en
miembros inferiores, hiperreflexia ge-
neralizada y presencia de fasciculacio-
nes. Se le realiz6 EMG, compatible
con afectacién difusa de la sequnda
motoneurona en el contexto de una
polineuropatia sensitiva y motora de
tipo mixto, fundamentalmente axonal
pero con algunos datos de desmielini-
zacion (blogueo parcial de la conduc-
cion en el nervio mediano derecho,
disminucién difusa de las velocidades
de conduccién motora y aumento de
la latencia de aparicién de las res-
puestas proximales). Con el diagnds-
tico de insuficiencia respiratoria hiper-
capnica de origen neuromuscular (CIDP
asociada a esclerosis lateral amiotré-
fica) fue dado de alta por decision del
paciente, pero con ventilacién meca-
nica continua (CPAP con presion de
soporte de 14 + PEEP 8; Fi0, 40%).
Conclusién. Es importante la realiza-
cién de estudios EMG para el diagnds-
tico de una insuficiencia respiratoria
aguda en la UCl y ante la posibilidad
de una esclerosis lateral amiotréfica
asociada a CIDP cuando el paciente
no responde al tratamiento convencio-
nal y presenta una mala evolucién.

44,

Analisis de la marcha en
pacientes con trastornos del
movimiento y estimulacion
cerebral profunda

Cabafies L, Regidor I, Magarifios C,
Montes E, Martinez F, San Millan A,
Figueiras R, Del Alamo M

Unidad de Neurocirugia Funcional.
Hospital Ramén y Cajal. Madrid.

Introduccion. La estimulacién cerebral
profunda (ECP) es una técnica que ha
demostrado eficacia en la mejoria de
los sintomas motores de los pacientes
con trastornos del movimiento, aun-
que sus efectos sobre la marcha atn
no se han descrito bien. Nuestro obje-

tivo es estudiar las alteraciones en la
marcha en distintos trastornos del
movimiento, asi como los cambios ob-
servados tras el tratamiento con ECP.
Pacientes y métodos. Se realizd un
estudio sistemdtico de la marcha me-
diante el sistema Step 32. Este siste-
ma realiza un analisis estadistico au-
tomdtico de los diferentes pardme-
tros de la marcha (actividad muscular
mediante EMG de superficie, contacto
plantar y goniometria), con registro
simultaneo en video. Estudiamos a
pacientes con distintos trastornos de
movimiento (enfermedad de Parkin-
son, distonia y temblor ortostatico),
antes y después de la cirugia. Resulta-
dos. Los pacientes con enfermedad
de Parkinson mostraban una dismi-
nucion en la longitud del paso y de la
velocidad, con cadencia normal, jun-
to con una disminucién en la exten-
sion articular. Tras el tratamiento con
ECP se observd una mejoria de estos
parametros, traduciéndose en una ma-
yor autonomia al caminar. En los pa-
cientes con distonia, el ciclo de la mar-
cha estaba afectado, observandose
un aumento del contacto plantar y
del doble soporte, con una disminu-
cién del braceo. Estos parametros me-
joraron con la estimulacién. Se obser-
vé una disminucién de la amplitud
del temblor con el estimulador encen-
dido en el paciente con temblor ortos-
tatico. Conclusiones. El andlisis de la
marcha es una herramienta neurofi-
siolégica util para evaluar la mejoria
de los pacientes con trastornos del
movimiento tras la ECP.

45,

Distrofia muscular congénita
merosina negativa, epilepsia
occipital y alteracion de

la sustancia blancaenla
resonancia magnética

Abad V?, Fernandez-Torre JL ¢,
Arteaga R ®, Garcia-Pefias JJ °

2Servicio de Neurofisiologia Clinica.
bSeccién de Neuropediatria. Hospital
Universitario Marqués de Valdecilla.
“Instituto de Formacidn e Investigacién
Marqués de Valdecilla (IFIMAV). Santander,
Cantabria.

Introduccion. Describimos los hallazgos

clinicos, del EEG y de neuroimagen de
una paciente con distrofia muscular
congénita con déficit total de merosi-
na, epilepsia occipital y desmieliniza-
cién de la sustancia blanca cerebral.
Caso clinico. Nifia de 13 afios sin ante-
cedentes familiares de interés, que
presentaba desde el nacimiento défi-
cit motor que le habia impedido ad-
quirir la bipedestacién y la marcha,
con un desarrollo intelectual normal
hasta la actualidad y que, desde los 5
afios, sufria crisis parciales complejas
o secundariamente generalizadas to-
nicocldnicas. Dichas crisis se incremen-
taron en frecuencia y duracién hasta
presentarse dos o tres veces al dia.
Posteriormente, las crisis se controla-
ron con acido valproico y etosuximi-
da. En el EEG interictal se apreciaron
descargas epileptiformes focales de
complejos punta-onda y onda aguda-
onda lenta temporooccipitales bilate-
rales y paroxismos generalizados de
complejos punta-onda de 2,0-3,5 Hz.
En la RM se objetivaron alteraciones
de la sustancia blanca supratentorial de
caracter desmielinizante, sin displasia
cortical asociada. Conclusiones. Este
caso contribuye a delinear el espectro
de hallazgos clinicos y electroencefa-
lograficos en pacientes con distrofia
muscular congénita con déficit total
de merosina y epilepsia coexistente.

46.

Miopatia necrotizante
paraneoplasica en un paciente
con colangiocarcinoma
Santiago-Sanz MM?, Gonzdlez-Hidalgo M2,
Sanchez-Barros C?, Martin-Albarrdn S?,
Martinez-Martinez A®

2Servicio de Neurofisiologia Clinica.
®Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital Clinico San Carlos. Madrid.

Introduccion. La miopatia necrotizan-
te es un sindrome paraneopldsico de
curso progresivo y rapido, aunque se
confirma con la biopsia muscular. Los
hallazgos electromiograficos (EMG)
pueden ser los primeros datos objeti-
vos para sospecharla. Caso clinico. Mu-
jer de 83 afos sin antecedentes médi-
cos de interés, que acudié a urgencias
por un cuadro de mds de un mes de
evolucién de debilidad muscular pro-
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gresiva, de inicio en miembros infe-
riores y posteriormente afectacion de
miembros superiores, rapidamente
progresiva a eje axial. La exploracién
neurolégica inicial evidenciaba tetra-
paresia de predominio proximal y en
extremidades inferiores, hiporreflexia,
y sensibilidad conservada. La EMG ob-
jetivé una miopatia difusa de acusada
intensidad en extremidades inferio-
res, y moderada en extremidades su-
periores, sin afectacién neuropatica.
Se realizaron ademas RM cerebral y
estudio inmunolégico, con hallazgos
dentro del limite de la normalidad; la
ecografia y la TAC abdominales reve-
laron una lesién hepatica del segmen-
to 4y 5, con aspecto tumoral, ramas
biliares dilatadas y ligera atrofia del
segmento 4, sugerente de colangio-
carcinoma. La hiopsia muscular con-
firmd la miopatia, con necrosis e infil-
trados inflamatorios, compatible con
una miopatia paraneopldsica. Duran-
te el ingreso la paciente presentd fra-
caso multiorganico y fallecid. La pos-
terior ecopsia confirmd los diagndsti-
cos previos. Conclusiones. La miopa-
tia necrotizante paraneopldsica es un
hallazgo poco conocido en la evolu-
cién de algunos tumores, principal-
mente digestivos, que llevan a un peor
prondstico. El diagndstico precoz de
esta miopatia podria relacionarse con
una mejor respuesta al tratamiento.

47.

Mononeuropatias infrecuentes
tras traumatismos triviales
Canovas ME, De Entrambasaguas M,

Ghinea A, Ruiz P, Bravo |, Estarelles MJ,
Orenga J, Serrano AL

Servicio de Neurofisiologfa Clinica.
Hospital General de Castellén.

Introduccion. Una mononeuropatia
traumdtica debe ser consecuencia de
un mecanismo fisico de intensidad su-
ficiente como para interrumpir los
componentes anatémicos del nervio.
La compresion aguda es mas frecuen-
te en el nervio radial y el nervio pero-
neal. La lesién por traccién suele ocu-
rrir en las fracturas o luxaciones dseas,
y es mas frecuente la afectacion del
plexo braquial y el nervio peroneal.
Presentamos tres pacientes con mo-

noneuropatias infrecuentes tras trau-
matismos triviales o inadvertidos. Ca-
sos clinicos. Caso 1: mujer de 18 afos,
indice de masa corporal (IMC) de
17,14 kg/m?, con mononeuropatia del
nervio espinal accesorio derecho por
compresién aguda tras lavarse el ca-
bello en una peluqueria. Caso 2: va-
rén de 21 afios, IMC de 22,85 kg/m?,
con mononeuropatia del nervio cuta-
neo antebraquial derecho tras trac-
cion leve del antebrazo. Caso 3: mu-
jer de 13 afios, IMC de 15,11 kg/m?, ju-
gadora de voleibol y baloncesto, con
mononeuropatia del nervio toracico
largo por posible traccién, sin antece-
dente causal reconocido. El caso 1 su-
frié una pérdida axonal grave (88%) y
ha quedado con secuelas motoras. El
caso 2 sufrié una pérdida axonal gra-
ve (86%) pero se recuper6 sintomati-
camente, aunque ha presentado un
cuadro similar en el nervio contralate-
ral tras realizar ejercicios con pesas. El
caso 3 sufrié una degeneracién axo-
nal moderada (68%) y ha quedado
con una escapula alada. Conclusion.
En pacientes jévenes delgados pue-
den producirse mononeuropatias de
nervios infrecuentes tras traumatis-
mos triviales o inadvertidos, proba-
blemente en relacién con el trayecto
anatémico del nervio, la escasa pro-
teccidn somdtica de éste (poco tejido
adiposo y escasa masa muscular) y el
tipo de mecanismo causal.

48.

Miotonia clinicay
electromiografica con
diagnéstico genético negativo
para distrofia miotdnica tipo 1
Ghinea A, De Entrambasaguas M,
Cénovas ME, Ruiz P, Estarelles MJ,
Orenga J, Serrano AL

Servicio de Neurofisiologia Clinica.
Hospital General de Castelldn.

Introduccion. La causa mas frecuente
de fenémeno miotdnico clinico y EMG
es la distrofia miotdnica tipo 1 (DM1).
La historia y la clinica permiten su sos-
pecha, y la confirmacién viene dada
por el estudio genético. Sin embargo,
existen otras canalopatias que com-
parten la presencia de miotonia. Ca-
s0s clinicos. Caso 1: vardn de 45 afos,
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diagnosticado de enfermedad de Thom-
sen (miotonia congénita autosémica
dominante) hacia los 15 afios (sin in-
formes), con hija asintomética de 16
afios, pide consejo genético. Caso 2:
varén de 30 afios (muy dificil anam-
nesis) quien tras una caida casual re-
fiere debilidad en una mano, remiti-
do por sospecha de rotura muscular,
con hallazgo de miotonia. En ambos
casos, el estudio genético fue negati-
vo para DM1. El caso 1 mostré descar-
gas miotdnicas frecuentes y prolonga-
das con gradiente de distribucién dis-
tal, minima disminucién de la ampli-
tud (area normal) del potencial mo-
tor tras ejercicio, no afectada por el
frio, y estimulacién repetitiva normal.
El caso 2 mostré descargas mioténi-
cas largas y lentas con gradiente dis-
tal, con leve mejoria de la amplitud y
area del potencial motor con el frio.
Conclusién. El diagnéstico diferencial
de los cuadros con miotonia clinica y
EMG incluye: DM1, DM2 (miopatia
miotdnica proximal), paramiotonia
congénita, paralisis periddica hiperka-
liémica, miotonia congénita y sindro-
me de Schwartz-Jampel. El algoritmo
diagndstico EMG deberia incluir una
descripcién del tipo de miotonia (dis-
tribucién, duracion, frecuencia), prue-
bas de provocacion (ejercicio breve y
largo, efecto del frio), y estimulacién
repetitiva. La EMG intenta orientar el
diagnéstico clinico, aunque el definiti-
vo lo da la genética cuando es posi-
ble. En los estudios descritos, la EMG
por si sola no consiguié aclarar el
diagndstico definitivo.

49,

Estudio neurofisioldgico de
suelo pélvico frente a potenciales
evocados multimodales: émayor
utilidad para el diagnéstico
precoz de esclerosis multiple?
Delgado A?, Banea 02, Munteis E®,
Tejero M, Principe A2, Espadaler JIM?,
Royo I?

2Servicio de Neurofisiologia Clinica. ® Servicio

de Neurologia. “Servicio de Rehabilitacion.
Parc de Salut Mar. Barcelona.

Introduccion. La disfuncién esfinteria-
na se presenta en un bajo porcentaje
de pacientes como primer brote de

esclerosis multiple, aunque no suele
ser motivo de consulta. La frecuencia
de dicha alteracién aumenta conside-
rablemente durante la evolucién de
la enfermedad. Presentamos un pa-
ciente con disfuncién esfinteriana de
ocho afios de evolucién, remitido por
rehabilitacion a nuestro laboratorio
para descartar patologia neuroldgica.
Caso clinico. Varén de 43 afios, sin
antecedentes patoldgicos de interés,
con disfuncién vesicoesfinteriana en
forma de retencién urinaria y estrefii-
miento grave. Estudio neurofisiolégi-
co de suelo pélvico: el potencial evo-
cado sensitivo (PES) del pudendo in-
terno muestra retraso en la respuesta
cortical (56 ms); estudio de via moto-
ra central registrando en esfinter anal
externo, con tiempo de conduccién
central aumentado; EMG de insercion
en esfinter anal externo: contraccién
paraddjica. Resto de estudio normal.
Potenciales evocados multimodales:
visuales y auditivos de tronco cere-
bral, normales; PES de tibial poste-
rior, levemente retrasados (42 ms).
RM: lesiones de la sustancia blanca de
ambos hemisferios cerebrales, tronco
encefdlico, cerebelo y médula cervi-
cal, compatibles con un proceso des-
mielinizante. Conclusiones. La relati-
va preservacion de los PES de nervios
tibiales posteriores en relacién a los
de nervio pudendo interno, franca-
mente patoldgicos, unido a la norma-
lidad del resto de potenciales evoca-
dos multimodales, haria conveniente
pensar en la utilidad del estudio neu-
rofisiolégico del suelo pélvico como
herramienta (til para el diagnéstico
precoz de la esclerosis mdltiple, inten-
tando minimizar la progresion de la
enfermedad. Ante un paciente con
disfuncién esfinteriana en forma de
estreflimiento o retencién urinaria po-
dria ser aconsejable realizar un estu-
dio neurofisioldgico del suelo pélvico
para objetivar alteraciones neurolégi-
ca centrales o periféricas.
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50.

Sindrome desmielinizante
aislado: medida del estado
axonal

Fernandez VE?, Postigo MJ?, Rodriguez L,
Dawid Milner MS®, Ledn A?, Alonso A?,
Guerrero M?, Fernandez 0°

?Instituto de Neurociencias Clinicas.
Hospital Regional Universitario Carlos Haya.
®Departamento de Fisiologia Humana.
Universidad de Malaga.

Introduccion. El sindrome clinico ais-
lado o sindrome desmielinizante ais-
lado (SDA) es un episodio aislado de
sintomas neuroldgicos compatible con
la esclerosis multiple (EM), como la
neuritis dptica (NO). Alrededor del
80% de los pacientes con SDA y lesio-
nes en RM terminaran desarrollando
EM, mientras que en el 20% restante
se trata de un proceso limitado. La EM
es una enfermedad inflamatoria del
sistema nervioso central (SNC), carac-
terizada por destruccién de la mielina
y dafio axonal. La identificacién de
aquellos pacientes que van a desarro-
llar la enfermedad y la cuantificacion
de su estado axonal es de gran im-
portancia, ya que se ha demostrado
que el tratamiento precoz puede mo-
dificar la evolucién de la enfermedad
y la conversién a EM. Los potenciales
evocados permiten el estudio funcio-
nal del SNC —visuales (PEV), actsticos
(PEATC), somatosensitivos (PESS), mo-
tores (PEM)- al cuantificar el grado
de desmielinizacién y pérdida axonal.
La tomografia éptica de coherencia
(OCT) es una técnica de imagen que
mide el espesor de la capa de fibras
nerviosas retiniana. Objetivo. Cuanti-
ficar la pérdida axonal estructural y
funcional en el SDA. Pacientes y mé-
todos. Estudio de corte transversal en
15 pacientes con SDA mediante OCT y
potenciales evocados. Resultados. Los
SDA fueron: ocho pacientes con NO,
tres con sindromes de tronco de encé-
falo y cuatro con afectaciones de vias
largas. Las medidas de OCT, PEVy PEM
se correlacionaron positivamente. En-
contramos diferencias  significativas
para todas las medidas de OCT y de
PEV entre los ojos de pacientes con EM
y NO y los ojos de pacientes con EM sin
NO. El espesor de la capa de fibras ner-
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viosas retinianas y las medidas de
PEM se correlacionaron con las medi-
das de OCT y con el tiempo desde el
SDA. Conclusién. Detectamos pérdida
axonal tanto en los ojos de los pacien-
tes con EM y NO como en los ojos que
no presentaban NO. Las medidas es-
tructurales (OCT) y las funcionales (PEV
y PEM) se correlacionan entre ellas.

51.

¢Es rentable la realizacion del
test lumbrical-interdseo en
pacientes con sospecha de
sindrome del tinel del carpo?
Analisis de 100 casos

Ramos-Jiménez MJ, Garcia-Perales CA,
Diaz-Montoya BP, Menéndez de Leén C

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

Introduccién. El sindrome del tinel
del carpo (STC) es la causa mas fre-
cuente de neuropatia y uno de los
motivos de consulta mas prevalentes
en los servicios de neurofisiologia cli-
nica. Los pacientes afectados presen-
tan parestesias en el territorio del ner-
vio mediano, de predominio noctur-
no, sensacion de pérdida de fuerza,
flickering positivo, signos de Tinnel o
Phalen positivos y, en casos avanza-
dos, atrofia de eminencia tenar. El cri-
terio de referencia para el diagndstico
es la combinacidn de los hallazgos cli-
nicos junto al estudio neurofisioldgi-
co. Para su diagnéstico se realizan es-
tudio sensitivos como el test del IV de-
do, evaluacién segmentaria (mufieca-
palma), y comparativa de la latencia
distal entre mediano y radial al dedo |,
junto con latencia distal motora del
nervio mediano. Adicionalmente, la
diferencia entre la latencia motora
distal del mediano al sequndo lumbri-
cal y del cubital al interdseo (TMLCI)
ha demostrado una alta sensibilidad
en casos de dificultad diagndstica (po-
lineuropatia, STC de grado extremo).
Pacientes y métodos. Se han estudia-
do 240 pacientes derivados con sos-
pecha de STC al Servicio de Neurofi-
siologia Clinica del Hospital Universi-
tario Virgen Macarena durante dos
meses, realizandose estudio sensitivo
segmentario (palma-mufieca) a 7-7 cm,
test del IV dedo a 14 cm, estudio mo-

tor del nervio mediano a APB (7 cm),
cubital a ADM (7 cm) y test del lumbri-
cal-interéseo a 10 cm. Resultados y
conclusiones. Se han diagnosticado
100 casos de STC, 13% varones y 87%
mujeres. Objetivamos que las diferen-
cias entre las comparativas del test
sensitivo al IV dedo y el TMLCI presen-
tan resultados similares para los gra-
dos mas leves segun la clasificacion
de Padua de 1999; asi, para el STC de
grado incipiente, 0,7 ms frente a 0,83
ms; para el leve, 1,26 ms frente a 1,09
ms, y para el moderado, 2,28 ms fren-
te a 2,25 ms. Ademads, se muestra la
mayor rentabilidad descrita en estu-
dios previos para casos donde no es
posible la obtencién de respuestas
sensitivas —valores medios del TMLCI
para STC intenso (3,24 ms) y extremo
(5,65 ms)-.

52.

Evaluacion neurofisioldgica de
la tetraparesia o fallo de destete
en una serie de 22 casos
Alvarez-Lépez M?, Rosado-Pefia B?,
Garcia-Gonzélez G2, Marmesat 1°,
Rodriguez R®

2Servicio de Neurofisiologia. ® Unidad

de Cuidados Intensivos. Hospital Virgen
Macarena. Sevilla.

Introduccion. Presentamos una revi-
sién de los estudios EMG-ENG solicita-
dos en la UCI por fallo de destete o te-
traparesia en los Ultimos 18 meses,
excluyendo sindrome de Guillain-Ba-
rre 0 Miller Fisher como causa de in-
greso en la UCI. Pacientes y métodos.
Estudiamos 22 pacientes (10 mujeres
y 12 varones), con una edad media de
60 afios (rango: 19-78 afios). El moti-
vo de consulta mas frecuente fue la
tetraparesia (n =15), sequido del fallo
de destete (n = 4) y una combinacién
de ambos (n = 3). El estudio incluyd
velocidad de conducciéon motora y ve-
locidad de conduccién sensitiva en al
menos dos nervios de miembro supe-
rior y dos de miembro inferior, ondas
F de miembro superior e inferior y es-
tudio EMG de al menos dos musculos,
(con andlisis de potenciales de unidad
motora en 20 pacientes). El diagnds-
tico fue de miopatia en 11 casos, poli-
neuropatia en nueve, un caso mixto y

un caso de esclerosis lateral amiotré-
fica bulbar. El tratamiento con corti-
coides se asocié al diagndstico de
miopatia en casi la mitad de los pa-
cientes (n = 5). El enolismo fue el an-
tecedente personal mds frecuente
(40%), sequido de diabetes mellitus
(18%), teniendo el alcoholismo una
fuerte asociacién con la mortalidad
(66% exitus). El enolismo también se
relaciond con mas frecuencia con po-
lineuropatia (78%). La mortalidad en
la UCI fue del 27% (n = 6), asociando-
se con mds frecuencia a pacientes con
diagnodstico de polineuropatia (66%
de los exitus) que a pacientes con
diagndstico de miopatia (33% de los
exitus). La polineuropatia fue el diag-
néstico mas frecuente en pacientes
coningreso en la UCl por sepsis o ciru-
gia de sustitucion valvular cardiaca
(66%), mientras que en los casos de
ingreso por insuficiencia respiratoria
la causa mds frecuente fue la miopa-
tia (66%). Conclusiones. La miopatfa
ha sido el diagndstico mas frecuente
en nuestra serie, correlacionandose
con tratamiento con corticoides y con
insuficiencia respiratoria como causa
de ingreso en la UCI. El shock séptico,
la cirugia de sustitucién valvular car-
diaca y el alcoholismo se han asocia-
do con mds frecuencia a polineuropa-
tia. El alcoholismo es un antecedente
frecuente en pacientes con patologia
del paciente critico.

53.

Deficiencia de vitaminaD y
enfermedad de motoneurona:
caso clinico

Fernandez V2, Postigo MJ®,

Garcia L®, Rodriguez L2, Ntfiez MJ?,
Fernandez 0°, Bauzano E?
2Servicio de Neurofisiologia Clinica.

® Servicio de Neurologia. Hospital Regional
Universitario Carlos Haya. Mdlaga.

Introduccion. La deficiencia de vitami-
na D se ha asociado con debilidad
muscular (30% de casos), en forma
de debilidad proximal, atrofia y fati-
ga. La debilidad neuromuscular se ha
atribuido clasicamente a un cuadro
de tipo miopatico, pero estudios neu-
rofisiolégicos posteriores revelaron mez-
cla de componente neurogénico ines-
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pecifico en la debilidad secundaria a
la deficiencia de vitamina D. Caso cli-
nico. Varén de 39 afios que presenta-
ba desde hacia dos afios debilidad en
las piernas, pérdida de peso y de ma-
sa muscular de forma generalizada.
Los hallazgos neurofisioldgicos eran
compatibles con una afectacién de
segunda motoneurona difusa, par-
cheada, de predominio distal y en
miembros inferiores (afectando a dos
segmentos: miembros superiores y
miembros inferiores). Se trataria de
una afectacién de segunda motoneu-
rona atipica-patrén parcheado, datos
de denervacién activa-actividad es-
pontanea, fasciculaciones con esca-
sos datos de reinervacion crénica. Es-
tos hallazgos neurofisiolégicos pueden
aparecer en diversas etiologias: alte-
raciones metahdlicas, tiroideas, para-
tiroideas, alteracién de hexosaminida-
sa A, intoxicaciones por metales pesa-
dos, otros téxicos, alteraciones para-
neoplasicas, linfomas... En este caso,
otras pruebas complementarias fue-
ron normales, salvo los niveles de vi-
tamina D: 7,7 ng/mL (normal > 15
ng/mlL), que estaban disminuidos,
con niveles de paratohormona nor-
males (21 pg/mL). Se instaurd trata-
miento con vitamina D oral y se reali-
z6 control ENG-EMG que mostré me-
joria de los hallazgos. Clinicamente el
paciente ha ido mejorando. Conclu-
siones. Destaca la importancia de la
deteccién de los niveles de vitamina D
en pacientes que presenten un cua-
dro de debilidad y atrofia progresiva.

54,

Analisis de 307 casos de
electromiografia infantil.
Correlacién cliniconeurofisioldgica
Escalante-Pérez del Bosque A,

Navas-Sanchez P, Rodriguez-Santos L,
NUfez-Castain MJ

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

Introduccion. La exploracién neurofi-
sioldgica del sistema nervioso perifé-
rico es importante en el diagnéstico
de muchas enfermedades neuromus-
culares, aunque por su menor inci-
dencia en la infancia, el nimero de
pacientes pediatricos explorados en

los servicios de neurofisiologia es muy
pequefio comparado con el de adul-
tos, lo que dificulta su manejo y apren-
dizaje. A pesar de que muchas enfer-
medades pediatricas son similares a
las de los adultos, la relativa propor-
cién es muy variable; asi, en los adul-
tos, los motivos de consulta mas fre-
cuentes son el sindrome del tdnel car-
piano y las radiculopatias, procesos
ambos infrecuentes en nifios. Ade-
mds, hay que tener en cuenta los fac-
tores técnicos y madurativos que difi-
cultan la realizacién e interpretacion
de la prueba. Pacientes y métodos.
Se ha realizado un analisis descriptivo
de las caracteristicas clinicas y neuro-
fisioldgicas de 307 pacientes atendi-
dos en la Unidad de Electromiografia
del Hospital Carlos Haya durante los
afios 2008 y 2009. Los pacientes se
han dividido en dos grupos de edad:
menores de 2 afios y de 2 a 14 afios.
Resultados. Se realiz6 EMG a 86 me-
nores de 2 afios y a 221 nifios de 2-14
afios. Los motivos de consulta mas
frecuentes en el grupo de menor edad
fueron pardlisis braquial y sindrome
del lactante hipotdnico, y entre 2-14
anos, debilidad muscular crénica, al-
teraciones de los pies y de la marcha,
neuropatias traumaticas y debilidad
muscular aguda. Los resultados EMG
obtenidos fueron: patrén neuropati-
o (53%), sin hallazgos significativos
(40%), patron miopédtico (5%) y tras-
torno de la unién neuromuscular (2%).
La correlacién cliniconeurofisioldgica
fue alta en atrofia muscular espinal,
miastenia, neuropatias y paralisis bra-
quial, y de menor grado, en miopatia
y trastorno de los pies y de la marcha.

55.

Atrofia monomiélica

de miembro superior
(enfermedad de Hirayama):
estudios neurofisioldgicos.

A propésito de un caso clinico

lzura V?, Castell P®

2Servicio de Neurofisiologia. Hospital
Virgen de la Arrixaca. Murcia. ® Servicio
de Rehabilitacién. Hospital Comarcal
de Hellin.

Introduccion. La atrofia monomiélica
o enfermedad de Hirayama es una for-

www.neurologia.com  Rev Neurol 2012; 55 (9): 556-573

ma no progresiva de atrofia espinal
juvenil que comienza en la segunda o
tercera década de la vida. El mecanis-
mo patogénico subyacente se cree
que se debe a un desequilibrio entre
el crecimiento de la columna verte-
bral y del contenido del canal medu-
lar, lo que condiciona una mielopatia
cervical relacionada con los movi-
mientos del cuello (flexion). Caso cli-
nico. Varén de 18 afios, con un cua-
dro clinico de debilidad y atrofia pro-
gresiva de la musculatura del miem-
bro superior izquierdo de un afio de
evolucién, de claro predominio distal,
sin ningln factor desencadenante y
sin ningln sintoma sensitivo ni dolor.
Como exploraciones complementa-
rias se realizan estudios radioldgicos
de columna cervical, RM, EMG y po-
tenciales evocados somatosensoriales
de miembros superiores con el cuello
en posicién neutra y en flexion. Pre-
sentamos los hallazgos obtenidos en
las exploraciones complementarias
de RM cervicales y en las exploracio-
nes neurofisioldgicas (EMG y poten-
ciales evocados somatosensoriales de
miembros superiores realizados con
el cuello en posicidn neutray en flexion
forzada).

56.

Asociacion de enfermedad
de Charcot-Marie-Tooth 'y
alteracion en la transmisién
neuromuscular

Goizueta-San Martin G2, Escamilla-
Crespo C®, Gorriz C¢, Sevilla T¢

2Servicio de Neurofisiologfa Clinica.
Hospital Universitario Santa Cristina.
Madrid. ®Servicio de Neurologia. Servicio
de ORL. Hospital Universitario Puerta de
Hierro. Majadahonda, Madrid. ¢Servicio
de Neurologia. Hospital La Fe. Valencia.

Introduccion. La alteracién en la trans-
misién neuromuscular en pacientes
con neuropatias sensitivomotoras he-
reditarias se ha descrito en algunos ti-
pos de ellas en relacién con determi-
nadas alteraciones genéticas. El obje-
tivo de este trabajo es la evaluacién
clinica, analitica, radioldgica, ORL, neu-
rofisiolégica y genética en una pa-
ciente con enfermedad de Charcot-
Marie-Tooth (CMT) y episodios de dis-

fonia con fatiga. Caso clinico. Mujer
de 42 afios, diagnosticada en la in-
fancia de enfermedad de CMT. Acude
por presentar episodios recurrentes
de disfonia y fatiga. Se realiza evalua-
cién clinica previa por el servicio de
ORL de la disfonia. El estudio neurofi-
siolégico consta de EMG de muscula-
tura laringea (mdsculos cricotiroideos
y tiroaritenoideos) con abordaje ex-
terno, ademas de analisis de muscu-
los proximales y distales de las extre-
midades; ENG sobre nervios laringeos
superiores, recurrentes, faciales y de
extremidades, y estimulacion repetiti-
va, todo ello seguin técnica convencio-
nal. El estudio ORL objetiva mediante
el estroboscopio una paresia de cuer-
da vocal unilateral. El estudio neurofi-
siolégico confirma datos compatibles
con el diagnéstico de enfermedad de
CMT y se evidencia una alteracién en
la transmisién neuromuscular de tipo
postsindptico. Test de Tensildn positi-
vo. Anticuerpos anti-RAch negativos.
Estudio genético de GDAP1y GJBT ne-
gativos. Conclusién. Es muy importan-
te la evaluacién neurofisioldgica de
musculos y nervios laringeos ya que
su alteracién puede constituir el pri-
mer sintoma de una patologia neuro-
muscular generalizada y ayuda a un
diagndstico precoz de ésta.

57.

Posible fuente de error
de las respuestas F en la
anastomosis de Martin-Griiber

Goizueta-San Martin G2, Terrén C?,
Gutiérrez-Rivas E®, Mingorance-Goizueta C©

2Servicio de Neurofisiologia Clinica.
Hospital Universitario Santa Cristina.
®Servicio de Neurologia. Hospital
Universitario 12 de Octubre. “Servicio de
Sistemas y Tecnologia de la Informacién.
Hospital Clinico San Carlos. Madrid.

Introduccion. La presencia de una
anastomosis de Martin-Griiber (MGA)
es una fuente de error en los estudios
ENG del sindrome del tdnel carpiano
(STC) y también puede serlo en la eva-
luacién de las respuestas F. Nuestro
objetivo ha sido conocer las caracte-
risticas de las respuestas tardias F en
el nervio mediano y cubital con esti-
mulacién distal, en sujetos sanos con
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esta variante anatémica y en pacien-
tes con STC, que también presenta-
ban esta anastomosis, en sus diferen-
tes grados de afectacion. Sujetos y
métodos. Se han estudiado 100 suje-
tos sanos con MGA y 90 pacientes con
STC, 30 con intensidad leve, 30 con in-
tensidad moderada y otros 30 con
intensidad acusada (segun la clasifi-
cacion de la AAEE). También se ha
realizado un estudio en 13 sujetos sin
MGA. Técnica convencional para estu-
dios de ENG. Resultados. La persisten-
cia de la respuesta F es menor en los
sujetos normales y en los pacientes
con STC al estimular en el nervio me-
diano, acentuandose segun el grado
de intensidad y siendo normal al esti-
mular en el nervio cubital. La latencia
es mayor al estimular por via cubital
en sujetos normales, invirtiéndose en
relacién con el grado de intensidad
en los pacientes con STC. Conclusion.
Nuestros resultados demuestran una
ausencia o baja persistencia de las
respuestas tardias F en pacientes con
una MGA en un alto porcentaje esti-
mulando distalmente el nervio me-
diano, lo que podria sugerir errénea-
mente un trastorno en la conduccion
proximal de este tronco nervioso o ra-
dicular. Sin embargo, la obtencién de
estas respuestas en musculos depen-
dientes del nervio mediano al estimu-
lar distalmente el nervio cubital indica
que la conduccién eferente de la res-
puesta F estd mediada por las fibras
comunicantes, dependiendo proba-
blemente de la cuantia de las mismas
y condicionada en alguna medida por
la existencia de compresién del ner-
vio mediano.

58.

Alteraciones neuromusculares
en pacientes diagnosticados
de cancer de colon y tratados
con oxaliplatino

Goizueta-San Martin G2,

Blasco-Quilez R®, Provencio M¢
2Servicio de Neurofisiologia. Hospital
Universitario Santa Cristina. ®Servicio de
Neurologia. “Servicio de Oncologia Médica.

Hospital Universitario Puerta de Hierro.
Majadahonda, Madrid.

Introduccion. La polineuropatia funda-
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mentalmente sensitiva y axonal co-
mo efecto secundario del tratamiento
con compuestos platinados (oxalipla-
tino) en el cancer de colon se ha des-
crito ampliamente en la bibliografia,
y de forma mas escasa la alteracién
en la transmisién neuromuscular. El
objetivo de este trabajo es la evalua-
cion clinica y neurofisioldgica de las
complicaciones neuromusculares de
forma global en estos pacientes. Pa-
cientes y métodos. Estudio de 39 pa-
cientes con edades comprendidas en-
tre 40-79 afios, diagnosticados de
cancer de colon y propuestos para tra-
tamiento con oxaliplatino. Se realiza
un estudio neurofisioldgico pre y pos-
tratamiento, con consentimiento por
parte de los pacientes, mediante es-
tudio EMG, ENG y estimulacién repeti-
tiva segun técnica convencional. Re-
sultados. El primer examen se realizé
en todos los pacientes. La sequnda
evaluacién se realizd en 25 pacientes
(al mes de administrar el oxaliplati-
no), evidenciandose una polineuro-
patia fundamentalmente sensitiva y
axonal en todos. La segunda estimu-
lacién repetitiva se hizo en 20 pacien-
tes, con resultados normales en cua-
troy alteracién en la transmision neu-
romuscular en el resto. Conclusiones.
La existencia de polineuropatia es al-
tamente frecuente como complica-
cién del tratamiento con oxaliplatino;
el origen no estd claramente estable-
cido, aunque se presupone una ac-
cién toxica sobre las células del gan-
glio de la raiz dorsal. La alteracién en
la transmisién neuromuscular es mas
frecuente de lo descrito y en su pato-
génesis posiblemente esté implicada
la participacién del téxico al alterar
los canales de sodio, quizds de pota-
sio (dependientes de voltaje), a tra-
vés de una via que implican los iones
de calcio en la terminal presinaptica.

59.

Estudio electromiografico

en la miopatia con excesiva
autofagia ligada al cromosoma X.
Tres casos pertenecientes

a una misma familia

Ruiz-Garcia J®, Vico-Pardo L?,
Pifiero-Benitez M?, Roldan-Aparicio S°,
Arrabal L®, 1znaola-Mufioz MC?,
Sanchez Y?, Paniagua-Soto J°
2Servicio de Neurofisiologfa Clinica.

®Servicio de Neuropediatria. Hospital
Virgen de las Nieves. Granada.

Introduccion. La miopatia con excesi-
va autofagia ligada al cromosoma X
(XMEA) es una enfermedad infrecuen-
te, una forma de miopatia autofagica
vacuolar. Se caracteriza clinicamente
por miopatia de predominio proximal
en miembros inferiores, con afectacion
posterior distal en piernas y miem-
bros superiores, curso lentamente
progresivo, sin afectacion de otros 6r-
ganos distintos al musculo esqueléti-
co (a diferencia de otras miopatias
autofdgicas vacuolares), aumento de
la creatinfosfocinasa, biopsia caracte-
ristica y patrédn EMG con alteraciones
miopaticas, actividad espontanea anor-
mal, complejos repetitivos de alta fre-
cuencia y descargas mioténicas, con
estudios de conduccién nerviosa nor-
males. Casos clinicos. Tres varones de
una misma familia: dos hermanos
(casos 1y 2) y un sobrino (caso 3), hi-
jo de una hermana de éstos. Caso 1:
fallecido a los 6 afios por sepsis, con
cultivos negativos (sufri® numerosas
infecciones, de predominio respirato-
rio y ORL, ocasionalmente del estoma
de gastrostomia). Caso 2: vardn de 6
afios (nacido 1,5 afios después del fa-
llecimiento de su hermano). Caso 3:
varén de 5 meses. Todos ellos con hi-
potonia generalizada desde el naci-
miento en ‘libro abierto’, ventilador-
dependientes, aumento de la creatin-
fosfocinasa, EEG normales, estudios car-
diolégicos, ecocardio, ecografia abdo-
minal y transfontanelar normales,
estudios EMG (realizados en el perio-
do entre 1-2 meses de edad) compati-
bles con XMEA. El proceso diagndstico
fue largo y dificil, con varias sospe-
chas diagndsticas: distrofia mioténica
congénita (descargas mioténicas en

EMG), miopatia vacuolar compatible
con glucogenosis tipo Il —enfermedad
de Pompe— (biopsia muscular), no
confirmada tras estudio enzimatico.
Finalmente, una nueva biopsia en el
caso 2 fue compatible con XMEA. Con-
clusiones. Las miopatias congénitas
constituyen un grupo heterogéneo de
enfermedades para cuyo diagndstico
es necesaria una colaboracién inter-
disciplinar (neuropediatras, intensi-
vistas, anatomopatélogos, genetis-
tas, neurofisidlogos...). El estudio EMG
aporta una informacién diagndstica
orientativa.

60.

Técnica de cribado de deteccion
precoz de mononeuropatia
compresiva del nervio cubital
en el codo

Lardelli-Claret A?, Villalobos-Lépez P2,
Lardelli-Garcia MJ®

2Servicio de Neurofisiologia Clinica. Hospital
Torrecardenas. Almerfa. ® Servicio de
Neurofisiologia Clinica. Hospital General
de Ledn.

Introduccion. Debido a la situacion
econdémica del pais y de la sanidad en
particular, con recortes en la contra-
tacion de facultativos especialistas y
sobrecargas de trabajo abusivas para
los ya contratados, hemos desarrolla-
do una técnica novedosa, aunque no
original, de cribado de compresién lo-
cal del nervio cubital en el codo, que
se puede realizar en menos de cinco
minutos, que es lo que desean los di-
rectores y supervisores, con altas ta-
sas de sensibilidad y especificidad. De-
sarrollo. La técnica se basa en la reco-
gida simultanea del potencial mixto
ortodrémico de los nervios mediano y
cubital en la axila empleando un idén-
tico punto de registro dado que a ese
nivel ambos nervios comparten proxi-
midad, casi intimidad anatémica, es-
timuldndolos en el carpo por separa-
do. Conclusién. Estimamos diferen-
cias de latencias superiores a 0,7 ms
entre el potencial de cada nervio me-
dido en su pico negativo, como positi-
vas y diagndsticas de una compresion
del nervio cubital en el codo, con un
nivel de confianza superior al 95%.
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61.

Sindrome del tunel
tarsiano postraumatico

Lardelli-Claret A?, Villalobos-Lépez P2,
Lardelli-Garcia MJ ®

2Servicio de Neurofisiologia Clinica. Hospital
Torrecardenas. Almeria. ° Servicio de
Neurofisiologia Clinica. Hospital General
de Ledn.

Caso clinico. Vardn de 54 afios que su-
frié un esguince mecdnico en el pie
izquierdo. tratado en urgencias con
el protocolo traumatoldgico habitual
en estos casos. En los dias siguien-
tes, y de forma insidiosa, el paciente
refirié sensacién disestésica y dolor
punzante en la cara externa y borde
lateral del pie izquierdo que se exa-
cerba por la noche, impidiéndole in-
cluso conciliar el suefio. Dicho cua-
dro ha persistido, agravandose los
sintomas hasta el dia de hoy, cuatro
meses después del evento traumati-
co desencadenante. Los estudios ra-
diolégicos, ecogréficos y de RM de la
zona no revelaron alteraciones que
justificaran el cuadro. En el laborato-
rio de neurofisiologia se detectaron
respuestas motoras evocadas del ner-
vio peroneal al musculo pedio nor-
males, al igual que las respuestas del
nervio plantar medial al musculo ab-
ductor hallucis. Llamaba la atencién
la presencia de potenciales motores
evocados en el musculo abductor del
quinto dedo significativamente de-
crementados de amplitud, tanto en
términos absolutos como al compa-

rarlos con suhomdénimo en el pie de-
recho. La EMG de aqguija reveld silen-
cio eléctrico en todos los musculos
explorados del miembro inferior iz-
quierdo distales y proximales, a ex-
cepcion del abductor del quinto dedo,
que presentaba denervacion profusa,
+++ durante el reposo. El potencial
de accién sensorial maleolar del quin-
to dedo aparecia ausente, mientras
que el del primer dedo ipsilateral se
liberé con normalidad. Conclusion.
Presentamos un caso de sindrome
del tunel tarsiano posterior postrau-
matico, entidad de por siyarara, con
afectacion selectiva de la rama plan-
tar lateral, mas raro aun, y con afec-
tacion mixta motora y sensitiva.

62.

Atrofia muscular espinal

tipo Charcot: diagndstico
diferencial con la enfermedad
de Charcot-Marie-Tooth

Villalobos-Lépez P, Lardelli-Claret A,
Toledano-Villar JR

Servicio de Neurofisiologia Clinica.
Hospital Torrecardenas. Almeria.

Objetivo. Describir el caso de un pa-
ciente al que se solicita estudio neuro-
fisioldgico para confirmar la existen-
cia de una enfermedad de Charcot-
Marie-Tooth o neuropatia sensitivo-
motora hereditaria tipo I. Caso clini-
co. Varén de 14 afios que acudié a la
consulta por leve dificultad en la mar-
cha y fenotipo sugestivo de neuropa-
tia sensitivomotora hereditaria tipo |
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(extremidades inferiores con forma
de ‘patas de cigiiefia’), sin anteceden-
tes familiares. Se le realizd estudio
neurofisiolégico, mostrando caracte-
risticas normales en la ENG y EMG en
miembros superiores y destacando en
los miembros inferiores la ausencia
de respuesta de ondas F, conduccio-
nes sensitivas normales y amplitudes
de todos los potenciales motores muy
disminuidas, con latencias y velocida-
des de conduccién dentro de la nor-
malidad. En el estudio EMG en miem-
bros inferiores se observé un patrén
neurdgeno crénico con abundante ac-
tividad espontanea de denervacion,
datos que orientaron hacia la existen-
cia de una atrofia muscular espinal ti-
po Charcot. Conclusiones. El estudio
neurofisiolégico es determinante en
el diagndstico de estos casos infre-
cuentes de atrofia muscular espinal y
resulta necesario para el diagndstico
diferencial con la neuropatia sensiti-
vomotora hereditaria tipo I, ya que
clinicamente son casi indistinguibles.
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Mielitis transversa secundaria
a infeccién por virus de la
gripe A (HIN1). Utilidad del
estudio neurofisioldgico

Villalobos-Lépez P, Lardelli-Claret A,
Toledano-Villar JR

Servicio de Neurofisiologia Clinica.
Hospital Torrecardenas. Almeria.

Objetivo. Describir el caso de una pa-
ciente que ingresa en la UCI de nues-

tro hospital por un cuadro respirato-
rio grave secundario a infeccién por
virus de la gripe A (HIN1), y que, tras
la retirada de la sedacién, no movia
los miembros inferiores. Caso clinico.
Mujer de 33 afios, embarazada, que
ingresd por un cuadro de distrés res-
piratorio grave en la UCI, requiriendo
ventilacién mecdnica prolongada, se-
dacién durante dias y cesarea de ur-
gencia. Tras mejoria del cuadro respi-
ratorio y retirada de la sedacién se
observd en la exploracién una ausen-
cia de movilidad y una pérdida de
sensibilidad en ambos miembros infe-
riores. En la exploracién clinica mas
exhaustiva se evidencié ademds una
pérdida del control de esfinteres, asi
como un nivel sensitivo con pérdida
de sensibilidad desde el abdomen (ni-
vel dorsal). No se pudo realizar RM en
ese momento a consecuencia de la
ventilacién mecanica. Se efectud es-
tudio neurofisioldgico con ENG, EMG y
potenciales evocados somatosenso-
riales desde miembros superiores e
inferiores, demostrandose la existen-
cia de una lesién medular dorsal, agu-
da, que posteriormente y tras la reti-
rada de la ventilacion mecdnica se
confirmé mediante RM, la cual era
compatible con mielitis transversa
dorsal. Conclusiones. El estudio neu-
rofisiolégico es determinante en el
diagndstico de casos complejos como
éste, en el que se barajan distintas hi-
pétesis diagndsticas y diversas etiolo-
gias (sindrome de Bolton, lesién du-
rante la cesérea...), y resulta funda-
mental para un manejo y una orien-
tacién prondstica de estos pacientes.
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