COMUNICACIONES

XXXVIII Reunién de la Sociedad de Neurofisiologia Clinica
de las Comunidades de Valencia y Murcia

Elche, Alicante, 24 de mayo de 2013

Actigrafia en un paciente con
sindrome de apnea/hipopnea
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Introduccion. La actigrafia es un mé-
todo diagnéstico utilizado en la pato-
logia del suefio, principalmente en
pacientes que padecen insomnio. Me-
diante un pequefio sensor con apa-
riencia de reloj de pulsera, colocado
normalmente en la mufieca, pode-
mos registrar la actividad motora me-
diante un acelerdmetro y una memo-
ria, que acumula las medidas de acti-
vidad. La duracién del registro varia
entre un dia y varias semanas. En oca-
siones, se amplia el estudio registran-
do la intensidad luminosa externa. La
informacién almacenada se vuelca a
un PC, donde se analizan los hallaz-
gos, combinandose con un diario de
suefio realizado por el paciente. Caso
clinico. Varén pluripatolégico de 57
afios (miocardiopatia hipertréfica, hi-
pertensién pulmonar, fibrilacién auri-
cular, deterioro renal, diabetes, hiper-
tension y obesidad), remitido por in-
somnio de larga evolucion. El pacien-
te aporta una poligrafia nocturna,
realizada por clinica de somnolencia
diurna, ronquidos intensos y pausas
respiratorias durante el suefio. Se ob-
tienen hallazgos compatibles con sin-
drome de apnea/hipopnea del suefio
(SAHS) y se pauta presion positiva

continua en la via aérea (CPAP), que
el paciente rechaza por mala toleran-
cia. Tras nueve dias con el actigrafo se
registra un suefio fragmentado, con
despertares frecuentes y movimien-
tos constantes durante la noche. Es-
tos hallazgos son compatibles con el
diagndstico de SAHS, cuyas apneas e
hipopneas le producen microdesper-
tares. Conclusiones. La actigrafia es
un método diagndstico econémico,
cuya principal ventaja es utilizarse en
el ambiente doméstico del paciente,
evitando los efectos psicoldgicos del
cambio del ambiente natural de sue-
fio. Este método permite corroborar
la gravedad del insomnio, la mala ca-
lidad del descanso y el aumento de
movimientos, y detectar una mala hi-
giene del suefio. En ocasiones se am-
plia el estudio con una polisomnogra-
fia para el diagnéstico diferencial en-
tre un insomnio paraddjico o una
enfermedad del suefio que produzca
despertares frecuentes y desestructu-
racion del suefo.
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Introduccion. El sindrome de Guillain-
Barré (SGB) es la causa principal de
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paralisis flacida aguda ascendente en
el mundo, 2 casos por 100.000 habi-
tantes/afio. Con el tiempo se han in-
vestigado diferentes subtipos, segun
patologia, forma desmielinizante vy
axonal, con afectacién motora pura o
acompafiado de afectacion sensitiva.
Lla electromiografia tiene un papel
fundamental en el diagndstico, clasifi-
cacién y pronostico de este sindrome,
y diferentes autores, tras su experien-
cia, han propuesto criterios para su
valoracién. Objetivo. Analizar los dife-
rentes tipos de criterios diagndsticos
electrofisioldgicos para la tipificacién
del SGB para valorar su efectividad en
relacién al diagnéstico y prondstico
en los distintos estudios revisados.
Pacientes y métodos. BUsqueda de
articulos originales y revisiones siste-
maticas en Medline, Cochrane y Goo-
gle, que analicen los criterios electro-
fisioldgicos de los subtipos de SGB.
Resultados y conclusiones. Los patro-
nes desmielinizantes ya fueron descri-
tos anteriormente al patrén axonal
primario. Se propusieron seis grupos
de criterios diagndsticos, de los cuales
so6lo dos incluyen parametros para el
diagndstico de patrén axonal (AMAN/
AMSAN). Los resultados concluyen la
importancia de realizar estudios seria-
dos para poder definir con claridad el
prondstico, pudiéndose objetivar los
hallazgos del patrén desmielinizante
al inicio de los sintomas, y el patrén
axonal (peor prondstico), a partir de
la segunda semana. Los criterios de
Ho (forma aguda) y Hadden (forma
cronica) son mas sensibles para el
diagndstico de la forma axonal, mien-
tras que los criterios de Albers (forma
aguda) y Cornblath (forma crénica) tie-
nen mayor sensibilidad para la forma

desmielinizante. Sin embargo, nues-
tra revision encuentra ciertos factores
de confusién, como son regiones geo-
graficas y del tamafio muestral de ca-
da estudio, los cuales podrian modifi-
car la sensibilidad de cada criterio
electrofisioldgico. Por tanto, se ve la
importancia de valorar nuevos estu-
dios en nuestra poblacién siguiendo
los resultados descritos.
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Introduccién. La migrafia hemipléjica
es una variante rara de migrafia con
aura motora que se caracteriza por la
presencia de crisis migrafiosas, acom-
pafiadas de trastornos motores defi-
citarios transitorios, afasia o altera-
ciones sensitivas o sensoriales rever-
sibles y con pruebas de imagen nor-
males; los antecedentes familiares
permiten distinguir dos grupos: la
migrafia hemipléjica familiar, cuan-
do existe al menos un familiar de pri-
mer o segundo grado con las mismas
crisis, y la migrafia hemipléjica espo-
radica, en la que no existe antece-
dente familiar alguno. Objetivo. De-
terminar la posible utilidad de las
pruebas neurofisiolégicas como apo-
yo diagndstico en el periodo agudo
de la enfermedad. Caso clinico. Va-
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ron de 78 afios, ingresado por un
cuadro de pérdida de fuerza en el he-
micuerpo derecho, con desviacion de
la comisura bucal y pérdida completa
del habla. Recuperacién progresiva a
lo largo de 24 horas, persistiendo di-
ficultad para hablar. Como antece-
dentes destaca la presencia de episo-
dios recurrentes de debilidad hemi-
corporal derecha, con sintomas sen-
sitivos homolaterales y alteracion del
habla asociados a cefalea de caracter
migrafioso. Analitica, normal, y to-
mografia computarizada craneal y
eco-Doppler de troncos supraadrti-
cos, sin alteraciones significativas. Se
realiza EEG y cartografia cerebral du-
rante la fase sintomatica, donde se
visualizan signos de importante sufri-
miento cerebral focal en el hemisfe-
rio izquierdo y marcada asimetria.
Conclusiones. La realizacién de prue-
bas neurofisioldgicas en el paciente
con sospecha de migrafia hemipléji-
ca muestra signos de alteracién de la
actividad eléctrica cerebral a pesar de
las pruebas de imagen normales.
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Introduccion. El trastorno por déficit
de atencién/hiperactividad (TDAH) es
una enfermedad crénica de elevada
prevalencia, que afecta al 3-5% de la
poblacién escolar y con repercusiones
en la vida adulta. En nuestro servicio,
desde el afio 2008 se han realizado
mas de 1.000 pruebas para el apoyo
del diagndstico de TDAH, consistentes
en potenciales evocados cognitivos
(P300) visual y auditivo, electroence-
falograma y cartografia cerebral. Ob-
jetivo. Estudiar la relacién entre las al-
teraciones del suefio en la infancia y
los resultados obtenidos en las prue-
bas realizadas. Pacientes y métodos.
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Se estudian 60 pacientes remitidos al
servicio por sospecha de TDAH me-
diante la escala de alteraciones del
suefio en la infancia y los resultados
obtenidos en las pruebas realizadas
(tiempo de reaccidn en test de aten-
cién visual y auditivo, errores de omi-
sién y comision, latencia de P300 vi-
sual y auditiva). Resultados y conclu-
siones. Los pacientes que presentan
mayor afectacién de calidad de suefio
muestran mayor afectacion en los re-
sultados obtenidos mediante las téc-
nicas neurofisioldgicas, resultando és-
tas necesarias para un diagndstico mas
objetivo.
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Introduccién. Las enfermedades mi-
tocondriales son trastornos resultan-
tes de la deficiencia de una o mas pro-
teinas localizadas en las mitocondrias
e involucradas en el metabolismo. En
un alto porcentaje de pacientes se
hereda genéticamente. El sistema ner-
vioso central es el sequndo érgano
mas frecuentemente involucrado en
las enfermedades mitocondriales, y
de entre las distintas manifestaciones
clinicas que pueden presentarse, la
epilepsia es una de las mas frecuen-
tes y puede hacerlo en forma de crisis
generalizadas tonicoclénicas, parcia-
les, mioclénicas o sindrome de West.
Se debe evitar tratar con antiepilépti-
€0s que sean téxicos a nivel mitocon-
drial. Caso clinico. Mujer de 66 afios
con retraso mental y crisis convulsi-
vas semanales, diagnosticada previa-
mente de crisis de ansiedad, que in-
gresa en el hospital tras sufrir una
nueva crisis convulsiva con traumatis-
mo craneoencefdlico posterior. Como
antecedentes familiares destaca un
hermano con retraso mental y epilép-
tico, diagnosticado tres afios antes
de encefalopatia desmielinizante ma-

siva de etiologia no filiada, mioclo-
nias de repeticiéon y estado crénico
vegetativo persistente. Durante el in-
greso sufre un deterioro progresivo
de su nivel de conciencia, ingresando
en la UCI con crisis tonicoclénicas re-
petidas cada 5-7 minutos, sin recupe-
racién intercrisis. La paciente fallecié
al mes del ingreso. Se realizaron ocho
registros EEG en los que se evidencia-
ron trazados compatibles con una en-
cefalopatia grave y estado epiléptico.
En la TAC craneal se objetivaron sig-
nos de atrofia cerebral de predomi-
nio frontal y cerebeloso y hematoma
subgaleal en la regién frontal dere-
cha. Conclusidn. La epilepsia es una
manifestacion clinica que se presenta
con mucha frecuencia en estas enfer-
medades, siendo su diagndstico me-
diante EEG muy importante a la hora
de ayudar a realizar un buen diag-
nostico y asi tratar a estos pacientes
de forma adecuada lo antes posible.
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Introduccion. El sindrome de la perso-
na rigida es un cuadro neurolégico
muy infrecuente, caracterizado por ri-
gidez dolorosa, fluctuante y progresi-
va de los musculos axiales y de las ex-
tremidades. La naturaleza del sindro-
me se considera autoinmune, con an-
ticuerpos anti-GAD positivos en la ma-
yoria de los pacientes. Caso clinico.
Mujer de 31 afios, sin antecedentes
médicos de interés, con cuadro clinico
de dorsalgia progresiva, irradiada a
miembros inferiores, y posterior difi-
cultad para la deambulacién por con-
tracturas dolorosas involuntarias. El exa-
men inicial evidencia espasmos mus-
culares generalizados, asociados a
posturas disténicas en extremidades
inferiores, con hipertonia generaliza-
da y resistencia a la movilizacién pasi-
va. El estudio analitico completo des-
taca la presencia de anticuerpos anti-

GAD/65K y antiislotes de Langerhans.
Estudios por imagen descartan un ori-
gen paraneoplasico. Ante la sospecha
clinica de sindrome de la persona rigi-
day la positividad de anticuerpos, se
inicia tratamiento con inmunoglobu-
linas, corticoides y benzodiacepinas.
Métodos diagnésticos: pruebas de la-
boratorio, de imagen y neurofisiol6gi-
cas. Conclusion. El sindrome de la per-
sona rigida, ademas de infrecuente,
es una patologia de dificil diagndsti-
co, donde los estudios neurofisioldgi-
cos ayudan a apoyar la sospecha clini-
ca. ¢Un estudio electromiografico nor-
mal descartaria el diagndstico?

7.

Epilepsia autoinducida

y fotosensibilidad:
diagndstico diferencial con
tics. A propdsito de un caso
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Introduccion. El diagndstico de los tics
y las crisis epilépticas sutiles es en
ocasiones complejo y el video-EEG ha
demostrado ser de gran utilidad. Ca-
so clinico. Nifia de 4 afios remitida al
Servicio de Neuropediatria por tics
consistentes en movimientos de pa-
sarse la mano derecha por delante
de los ojos, que segln la madre im-
posibilitan la vida de la paciente. An-
tecedente familiar: madre con epilep-
sia fotosensible. Se realizan estudios
de video, EEG y video-EEG de vigilia
con estimulacién luminosa intermi-
tente adaptada y video-EEG de suefio
que permiten establecer el diagndsti-
co de epilepsia fotosensible y crisis
autoinducidas. Se establece tratamien-
to con &cido valproico y etosuximida.
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Garcia®
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Introduccion. La encefalitis limbica es
una patologia poco comun que forma
parte de los sindromes neuroldgicos
paraneopldsicos y suele preceder al
diagnéstico de cancer. Caso clinico.
Mujer de 57 afios, con antecedentes
de hipertension arterial, habito taba-
quico y migrafias ocasionales. Ingresa
tras presentar una crisis convulsiva to-
nicoclénica generalizada, precedida
durante cinco dias de cefalea holocra-
neal, que cedia a la administracién de
analgésicos orales. En urgencias con-
tinda con crisis clinicas a pesar del tra-
tamiento con farmacos antiepilépti-
cos e ingresa en la Unidad de Cuida-
dos Intensivos durante tres dias con
control de crisis motoras. La tomogra-
fia axial computarizada cerebral, la
analitica con pruebas tiroideas y el li-
quido cefalorraquideo fueron norma-
les. Las serologias en liquido cefalo-
rraquideo y sangre fueron negativas,
asi como los tests de autoinmunidad.
Durante su ingreso en planta de Neu-
rologia continua con alteracién fluc-
tuante del nivel de conciencia y con
episodios sugestivos de crisis parciales
complejas. Se realiza video-EEG que
evidencia varias crisis electrograficas
de inicio focal frontotemporal dere-
cho, con generalizacién a ambos he-

misferios, coincidiendo con alternan-
cia descrita del estado de conciencia,
compatible con estado epiléptico no
convulsivo. La resonancia magnética
cerebral muestra alteracion difusa del
sistema limbico bilateral y corteza
temporal. Ante la sospecha de ence-
falitis limbica se solicitan anticuerpos
antineuronales, con resultado negati-
vo (continuando negativos hasta la
fecha actual). Permanece durante
una semana en igual situacion clinica
y electroencefalografica, se pauta tra-
tamiento con tres antiepilépticos en
dosis éptimas, corticoides endoveno-
sos e inmunoglobulinas, presentando
mejoria progresiva. El cribado de pa-
tologia neoplasica fue negativo. Tras
un mes de ingreso es dada de alta
con mejoria clinica. Actualmente, en
video-EEG de control se objetiva acti-
vidad lenta theta en el hemisferio de-
recho, de predominio frontotempo-
ral, atrofia bilateral y simétrica de hi-
pocampos en la resonancia magnéti-
ca cerebral, y dos afios sin evidencia
conocida de neoplasia. Conclusiones.
La encefalitis limbica habitualmente
tiene un inicio subagudo caracteriza-
do por alteraciones de la memoria,
crisis convulsivas y sintomas psiquia-
tricos; en un elevado porcentaje cons-
tituye un sindrome neuroldgico para-
neopldsico, que puede aparecer has-
ta cinco afios después de la encefalitis
limbica. Los hallazgos de neuroima-
geny el video-EEG implican al sistema
limbico y los anticuerpos antineuro-
nales pueden estar o no presentes. In-
terpretamos este caso de interés ante
los pocos casos descritos en la biblio-
graffa de dicho sindrome paraneopld-
sico en asociacion con estado epilépti-
co no convulsivo y ausencia objetiva
de neoplasia tras dos afios de sequi-
miento.
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Una forma poco frecuente
de epilepsia en la infancia
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Caso clinico. Nifia de 4 afios que in-
gresa en situacién de estado epilépti-
co con una clinica sutil de mioclonias
palpebrales y movimientos periora-
les. Durante el caso clinico veremos
que era una nifia ya conocida en Neu-
ropediatria con un diagnéstico inicial
y que posteriormente se modifica ese
diagndstico. Veremos las exploracio-
nes durante su ingreso, algun video
de EEG, comentaremos la evolucién y
el tratamiento en el ingreso y, por ul-
timo, se hara una discusion sobre el
tipo de epilepsia que se trata en este
caso.

10.

Epidemiologia descriptiva
de la narcolepsia
R. L6pez-Bernabé
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Desde que en 1880 Gélinedu aplicara
el término ‘narcolepsia’ a un trastor-
no de suefio caracterizado por excesi-
va somnolencia diurna y episodios de
debilidad desencadenados por emo-
ciones fuertes, se ha ido profundizan-
do cada vez mas en sus caracteristicas
clinicas y su fisiopatologia, ademas de
ir configurando la prevalencia de una
enfermedad que, en el momento ac-
tual, aln se encuentra enmascarada

y solapada por diagndsticos erréneos
dispares. La epidemiologia no sélo se
ocupa del nimero de casos de una
enfermedad en una poblacién, sino
que también ayuda a identificar posi-
bles factores de riesgo. Presentamos
una aproximacion epidemioldgica de
los pacientes diagnosticados de nar-
colepsia en la Unidad de Suefio del
Hospital General de Castellén. Hemos
estudiado la totalidad de los casos,
tras una historia clinica orientada a
patologia del suefio, realizadas las es-
calas, los tests especificos, y confir-
mando el diagnéstico mediante estu-
dio de videopolisomnografia comple-
ta vigilada nocturna, sequido de un
test de latencias multiples de suefio la
mafiana siguiente. Nuestro protocolo
incluye actigrafia y diario de suefio los
10 dias previos a la realizacién de la
polisomnografia. Posteriormente, los
pacientes son tratados y controlados
periddicamente en la unidad. Ya en el
terreno de la epidemiologia, presen-
tamos los datos clinicos y epidemiolé-
gicos de una serie de 104 pacientes
narcolépticos con y sin cataplejia, fa-
miliar, sintomatica e infantil, entre los
que destacan cinco pacientes con nar-
colepsia familiar (dos familias diferen-
tes), que nos permiten profundizar en
la genética y los factores ambientales
relacionados con la aparicién de la
enfermedad. Como ocurre en otros
trastornos caracterizados por la pérdi-
da selectiva de células (diabetes tipo 1),
la narcolepsia se desarrolla tras la ex-
posicién ambiental a determinados
factores en individuos genéticamente
predispuestos. El estudio que presen-
tamos nos permite cada vez mas afian-
zarnos en la identificacién de factores
de riesgo que puedan ser modifica-
dos, contribuyendo a la prevencién de
la narcolepsia.
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