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EMG de fibra tnica en el
diagndstico de la miastenia
grave: analisis retrospectivo
de 130 exploraciones

Lambarri San Martin |, Sdnchez Horvath M,

Vicario Elorduy T, Barcena Llona J,
Banea O, Yurrebaso Santamaria |

Hospital Universitario de Cruces. Bilbao.

Objetivo. Definir la fiabilidad de la elec-
tromiografia (EMG) de fibra Unica en
el diagndstico del paciente con sospe-
cha de miastenia grave. Pacientes y
métodos. Se han analizado 130 ex-
ploraciones de EMG de fibra Unica en
el musculo frontal (excepto un caso
que se efectud en el musculo esterno-
cleidomastoideo), realizados por el mis-
mo neurofisiélogo en pacientes con
sospecha de miastenia grave remiti-
dos a nuestro servicio durante el pe-
riodo 2001-2011y con un tiempo trans-
currido de observacion clinica de 30-
120 meses desde la realizacién de la
exploracién. Resultados. El EMG de fi-
bra dnica fue patoldgico en 37 pacien-
tes (28,5%) y se llegd a un diagndsti-
co de miastenia grave en 34 (26%) de
ellos. El resto presentaba ‘otros diag-
ndsticos’ (68 pacientes, 52%) o ‘diag-
ndstico no definido’ (28 pacientes,
22%). El jitter se encontraba en rango
patolégico en 31 de los 34 pacientes
diagnosticados de miastenia grave.
La sensibilidad del EMG de fibra tnica
para el diagndstico de miastenia gra-
ve se situaba en el 91,2%, con una es-
pecificidad del 93,8%, un valor pre-
dictivo positivo del 83,8% y un valor
predictivo negativo del 96,7%. Con-
clusién. El alto valor predictivo negati-

vo del EMG de fibra Unica indica la ba-
ja probabilidad de observar un jitter
patoldgico en pacientes sin miastenia
grave.

2.

Rentabilidad diagnéstica

del EMG de fibra aislada:
experiencia en nuestro centro
Moreno Galera MM, Cabaiies
Martinez L, De Blas Beorlegui G

Servicio de Neurofisiologfa Clinica.
Hospital Ramén y Cajal. Madrid.

Introduccion. El EMG de fibra aislada
es la exploracién mas sensible para el
diagnéstico de enfermedades de la
transmisién neuromuscular, como la
miastenia grave. Sin embargo, es una
prueba invasiva y técnicamente exi-
gente. Pacientes y métodos. Estudio
retrospectivo de tres afios (2011-2013)
de 89 pacientes derivados al Servicio
de Neurofisiologia Clinica del Hospital
Ramén y Cajal, procedentes de diver-
sos servicios, con diagndstico de sos-
pecha de posible enfermedad de pla-
ca motora, a los que se les realizd un
protocolo de exploracién con ENG,
EMG de fibra aislada y estimulacién
repetitiva. Resultados. 89 pacientes,
52 muijeres (58,43%) y 37 hombres
(41,57%), con un rango de edad de
13-94 afios (edad media: 59,19 *
17,44 afios). La mayor parte de los pa-
cientes (93,26%) procedian del Servi-
cio de Neurologia. El 73,03% de los
pacientes presentaban clinica ocular
(ptosis palpebral, fatiga ocular o di-
plopia), el 22,47% se quejaban de sin-
tomatologia generalizada (astenia,
debilidad) y el 4,49% presentaron dis-
fagia, disfonia o disartria. Una vez rea-
lizada la exploracidn, en el 37,08% de
los casos se confirmé la sospecha
diagnéstica de enfermedad de la pla-
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ca motora, en el 57,30% el resultado
del EMG de fibra aislada fue normal y
en el 5,62% se diagnosticé otra pato-
logia que justificaba la sintomatolo-
gia con otras técnicas del protocolo
(polineuropatia axonal o mixta, o
afectacion neurdgena del mdsculo
frontal). Conclusién. El EMG de fibra
aislada es una técnica muy sensible
para diagnosticar enfermedades de la
placa motora, pero al tratarse de una
exploracion molesta, larga y técnica-
mente compleja, es necesario hacer
una adecuada vy estricta indicacién,
pensando también en otros posibles
diagndsticos diferenciales para evitar
someter a los pacientes a este tipo de
pruebas sin que sea preciso.

3.

Miastenia grave y
blefaroespasmo: una excepcional
asociacion como causa de
cierre palpebral involuntario
Royo Martinez MV, Urbina Duralde L,

Traba Lépez A, Luque Cardenas C,
Mufioz Blanco JL, Catalina Alvarez |

Hospital Gregorio Marafién. Madrid.

Caso clinico. Mujer de 93 afios, que
desde hacia un afio presentaba ptosis
palpebral bilateral con cierto grado de
fatiga ocular a lo largo del dia y con-
traccién involuntaria de los parpados
que le dificultaba la visién. Nunca ha-
bia sido tratada con toxina botulinica.
Se realizd un registro electromiografi-
co simultaneo en los masculos orbicu-
laris oculi bilateralmente y levator pal-
pebrae derecho. Se apreciaron parpa-
deos de duracién aumentada (hasta
200 ms) asociados a inhibicién en el
levator palpebrae, de menor duracién
que la activacién del orbicularis oculi
(parpadeo disténico). Existian también
espasmos en musculos orbicularis ocu-

lis de hasta 500 ms de duracién que
se acompanaban de falta de inhibi-
cién en el levator palpebrae (cocon-
traccién de mdsculos antagonistas).
Con la supravergencia mantenida, el
trazado EMG en el levator palpebrae
tendia a simplificarse de forma pro-
gresiva. El estudio de fibra aislada en
el orbicularis oculi derecho mostré
una alteracién muy importante en la
transmision neuromuscular. Se regis-
traron 10 fibras con una MCD por en-
cima de 30 ps en nueve de ellas, blo-
queos en siete y MCD final de 143,3 ps.
La asociacién de dos trastornos como
la miastenia grave y el blefarospasmo
es un hallazgo excepcional y muy po-
co descrito en la bibliografia. Ambas
enfermedades, de etiologia distinta,
son principal causa de cierre palpebral
involuntario.

4,

Sindrome miasténico de
Lambert-Eaton. Presentacion
de tres casos, dos de ellos en
hermanos gemelos monocigéticos
Urbina Duralde L, Royo Martinez MV,

Traba Lépez A, Mufioz Blanco JL,
Catalina Alvarez |

Hospital Gregorio Marafién. Madrid.

Introduccion. El sindrome miasténico
de Lambert-Eaton (SLE) es un trastor-
no de la unién neuromuscular, de ti-
po presindptico, caracterizado por un
déficit en la liberacion de acetilcolina
en la hendidura sindptica. Es un sin-
drome infrecuente, con prevalencia
de 2,5 por millén de habitantes, y se
asocia en un 60% de los casos a can-
cer de pulmén de células pequefias,
siendo las presentaciones idiopaticas
en torno al 40%. Clinicamente se ma-
nifiesta por debilidad muscular, pre-
dominantemente en musculos proxi-
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males, sobre todo de cintura pélvica y
miembros inferiores, y reducciéon o
abolicién de reflejos osteotendinosos,
que caracteristicamente reaparecen
tras un periodo de contraccién mus-
cular sostenida. La confirmacién del
diagnéstico viene dada por las prue-
bas electrofisioldgicas, presentando
PAMC basal de baja amplitud que au-
menta con maniobras de facilitacion
(contraccion muscular voluntaria) o
con la estimulacién repetitiva de alta
frecuencia. Casos clinicos. Se presen-
tan tres casos de varones, uno de
ellos asociado a carcinoma broncogé-
nico y dos de hermanos gemelos mo-
nocigotos. En la revision de la biblio-
grafia sélo hemos hallado una publi-
cacion previa de casos de hermanos
gemelos homocigotos diagnosticados
con defectos de la unién neuromus-
cular, y en ese caso uno de los herma-
nos presentaba un defecto presinapti-
co (SLE), y el otro, postsinaptico (mias-
tenia grave). Se realizaron estudios de
estimulacion repetitiva de nervio cubi-
tal derecho con bajas (3 Hz) y altas fre-
cuencias (20, 30 y 50 Hz) de estimula-
cién en carpo y registro en ADM, y test
de facilitacion comparando la ampli-
tud del PAMC basal y tras 10 s de con-
traccién maxima. Ademas, se realiza-
ron estudios de polineuropatia, fibra
aislada y electromiografia en el pa-
ciente con carcinoma broncogénico.
Conclusiones. Se obtuvieron respues-
tas incrementales caracteristicas, con
aumento de amplitud superior al 100%
en todos los casos de estimulacion re-
petitiva y con maniobras de facilita-
cién, demostrando el defecto presi-
naptico de la unién neuromuscular.

5.

Sindrome de cabeza caida:
presentacion de cinco casos
de etiologia variable

Azcona Ganuza G, Martin Bujanda B,
Pabdn Meneses R, Reyes Pinto JA,

Torné Hernandez L, Gaston Zubimendi |,
Gila Useros L

Complejo Hospitalario de Navarra.

Introduccion. El signo mas caracteris-
tico del sindrome de cabeza caida
(dropped head syndrome), es una de-
bilidad grave de los musculos exten-
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sores del cuello, lo que desencadena
una importante flexién cervical. Pue-
de asociar debilidad leve en otros gru-
pos musculares, especialmente en la
cintura escapular. La etiologia y la pa-
togénesis de esta enfermedad se des-
conocen y frecuentemente se asocia a
una serie de tarstornos neuromuscu-
lares como alteraciones de motoneu-
rona, de la placa neuromuscular o del
musculo. Casos clinicos. Se revisan cin-
o pacientes que consultan en Neuro-
logia por cabeza caida, cuatro muje-
res y un varon, con una edad media
de 74,5 afios. Se les realizd a todos
ellos estudio electrofisioldgico (veloci-
dades de conduccién, EMG, estimula-
cion repetitiva y fibra aislada en uno
de ellos), analitica general y pruebas
de imagen (RM cervical). Los estudios
neurofisiolégicos mostraron un pro-
ceso miopatico en dos pacientes (una
miopatia aislada y una inflamatoria),
miastenia grave generalizada en otro
y cabeza caida en el contexto de una
CIDP en el vardn. En un solo paciente,
el EMG fue normal. Conclusiones. El
sindrome de cabeza caida se trata de
una entidad poco frecuente tanto en
la poblacién general como en la bi-
bliografia. Nuestros resultados son
variables en cuanto a la etiologia, con
la patologia miopdtica como principal
causa. Como lo descrito en la biblio-
grafia, es mas frecuente en mujeres
(proporcion: 3 a 2) y en edad avanza-
da (media: 74,5 afios). El estudio neu-
rofisiolégico es clave para una correc-
ta clasificacion y posterior tratamien-
to del paciente.

6.

Distrofia miotdnica neonatal.
Falso positivo en estimulacion
repetitiva

Pardal Fernandez JM,

Carrascosa Romero MC

Hospital General de Albacete.

Introduccion. La distrofia miotdnica
es una miopatia frecuente, la que mds
en el adulto. La alteracidon, una ex-
pansion del trinucledtido CTG, se loca-
liza en 199'3.3, pero es el nimero de
expansiones el verdadero determinan-
te de la gravedad. La mutacidn altera
una proteincinasa, miotonina, que de

alguna manera incapacita la relaja-
cién muscular. Provoca un proceso sis-
témico degenerativo, progresivo, he-
reditario, autosémico dominante de
expresividad variable y penetrancia
incompleta. La forma congénita neo-
natal suele ser grave. Al nacimiento,
el nifio expresa hipotonia y debilidad,
trastornos respiratorio-deglutorios, aun-
que no la miotonia caracteristica, in-
cluso hasta meses o afios después.
Un factor determinante es la asocia-
cién con deterioro cognitivo, por lo
general grave y ademds notorio en
los primeros meses de vida. Ante un
nifio en estas circunstancias, es I6gico
plantear un diagndstico diferencial con
otras entidades. Caso clinico. Neona-
ta a término, sin problematicas aso-
ciadas. Desde la vertiente neuromus-
cular se investigé miopatia inflamato-
ria o distréfica, enfermedad de placa,
neuropatia y neuronopatia motora.
En el espectro de estudios electrofisio-
|6gicos llamé la atencion la electro-
miografia claramente miopdtica en
una distribucién difusa, pero en espe-
cial la respuesta decremental positiva
a 3 Hz registrada en el musculo trape-
cio. Aunque la sospecha clinica era ba-
ja, se dio pabulo a la probable mias-
tenia neonatal. Afortunadamente, la
confirmacién genética de distrofia
miotdnica tipo Steinert en 48 horas
reorientd el caso y no supuso variacio-
nes terapéuticas. Conclusiones. Este
falso positivo estd recogido en la bi-
bliografia. No tiene una clara justifica-
cién, pero debe conocerse para no fa-
vorecer errores diagndsticos y even-
tuales tratamientos incorrectos. He-
mos descrito los hallazgos electrocli-
nicos de una recién nacida con distro-
fia miotdnica congénita, en la cual,
en los primeros dias, tanto la clinica
como la EMG confundieron en cierta
medida la orientacién diagnéstica.

7.

Enfermedad de Kennedy:
a propdsito de un caso

Monge Marquez ME, Nieto Jiménez E,
Ghazizadeh-Monfared Croigny Z

Hospital Universitario Virgen del Rocio. Sevilla.

Introduccion. La enfermedad de Ken-
nedy es una patologia rara de la mo-

toneurona, de herencia recesiva liga-
da al cromosoma X, debida a una ex-
pansion de la repeticién del triplete
CAG del gen que codifica el receptor
androgénico. Sus sintomas son ca-
lambres musculares, debilidad, atro-
fia, fasciculaciones en lengua y mus-
culatura bulbar, temblor postural, hi-
po/arreflexia e hipoestesia. Para su
diagndstico se realizan analiticas para
valorar la elevacion de la enzima crea-
tincinasa. El estudio neurofisioldgico
permitira localizar la lesién en el asta
anterior del corddn espinal y determi-
nar si la extension de la enfermedad
se limita a un grupo de motoneuro-
nas o a un segmento especifico, obje-
tivandose signos denervativos croni-
cos, reclutamientos neurégenos, mio-
quimias, actividad espontdnea, fibri-
laciones, fasciculaciones y ondas posi-
tivas, con mayor afectacién de Ila
musculatura facial y proximal y, en al-
gunos casos, afectacion de la conduc-
cién nerviosa sensitiva. Por Ultimo, se
confirma genéticamente. Caso clini-
co. Varén de 42 afios, fumador de 20
cigarros/dia y antecedentes de migra-
fia y temblor de actitud en manos. A
los 37 afios comenzd a notar que no
podia incorporarse del suelo sin apo-
yarse. Desde los 40 mostraba dificul-
tad para subir escaleras, incorporarse
de unasilla y elevar pesos. En los ana-
lisis destacé una elevacién de la crea-
tincinasa. El estudio neurofisioldgico
mostré reduccién de la amplitud de
los potenciales sensitivos y recluta-
miento reducido con actividad espon-
tanea en musculos bulbares y en los
cuatro miembros. El diagndstico se
confirmd con el estudio genético, que
mostré un alelo de 42 repeticiones
dentro del rango patoldgico. Conclu-
sion. Ante la sospecha de enferme-
dad de Kennedy se debe realizar un
estudio neurofisiolégico para confir-
mar la presencia de denervacién en
las regiones en las que se sospecha
clinicamente y detectar afectacién sub-
clinica en otras. Esto ayudara a llegar
al diagndstico y a ofrecer un control
evolutivo de la enfermedad.
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8.

Diagndstico de un paciente
con atrofia muscular espinal
infantil: del electromiograma
al estudio genético

Blanco Martin AB, Montilla Izquierdo S,
Diaz Montoya BP, Pérez Villena A

Hospital La Moraleja. Madrid.

Introduccion. Las atrofias musculares
espinales (AME) son un grupo hetero-
géneo de enfermedades, la mayoria
de base genética, debidas a una de-
generacion selectiva de las motoneu-
ronas del asta anterior de la médula
espinal, con o sin afectaciéon de nu-
cleos motores de pares craneales. Su
gravedad, prondstico y esperanza de
vida son variables, modulados en fun-
cién de los genes implicados. Caso cli-
nico. Varén de 16 meses, remitido pa-
ra estudio electromiografico (EMG)
por retraso del desarrollo con hiporre-
flexia e hipotonia generalizadas en
extremidades, de predominio en infe-
riores. Recién nacido a término con
embarazo controlado normal, sin an-
tecedentes familiares de interés. Ini-
cio de sostén cefdlico, sedestacion pa-
siva y activa y gateo, normales, y re-
traso en el inicio de la bipedestacién
(15 meses), que no mantenia sin apo-
yo en el momento de la valoracién.
Se realizé un estudio de conducciones
sensitivas y motoras (nervios media-
no derecho, peroneal y sural bilatera-
les) y EMG (musculos biceps braquial
derecho, vasto lateral y tibial anterior
bilaterales), concluyendo la existen-
cia de una lesién neurogénica multi-
segmentaria, con afeccién de predo-
minio proximal y en extremidades in-
feriores, de evolucién crénica, con sig-
nos EMG de denervacion activa en la
totalidad de los musculos explorados.
No se registraban fasciculaciones. An-
te los hallazgos EMG, se solicit6 un es-
tudio genético, en el cual se detecté
una delecién en homocigosis del gen
de la proteina SMN1 (exones 7 y 8
analizados), confirmando el diagnds-
tico de AME e identificando el haploti-
po de los cromosomas parentales que
segregan la enfermedad (probable AME
tipo I1). Conclusion. El estudio neurofi-
sioldgico fue de vital importancia pa-

ra afianzar la sospecha clinica inicial,
descartar otras causas de afeccién neu-
romuscular, tales como distrofias o
miopatias congénitas, y encaminar el
diagndstico hacia la confirmacion de-
finitiva mediante el estudio genético.

9.

Miopatia miofibrilar:

estudio clinico, morfolégico y
neurofisioldgico de un paciente
Diéguez Varela C?, Alonso Losada MG?,
San Millan Tejado B*?, Garcia Estévez P?,
Rodriguez Mugico VM?, Cimas
Hernando I°, Romero Lopez J®

2Complexo Hospitalario Universitario
de Vigo. ®Hospital POVISA. Vigo.

Introduccion. Las miopatfas miofibrila-
res (MMF) presentan estructuralmen-
te unas caracteristicas tipicas que las
diferencian de otras miopatias. El pa-
trén de herencia es autosémico domi-
nante, aunque existen casos espora-
dicos. Hay gran variabilidad fenotipi-
ca, pero la manifestacién clinica do-
minante es la debilidad muscular de
progresién lenta con cardiopatia aso-
ciada. Presentamos el caso de una
paciente con MMF cuyo fenotipo y es-
tudios neurofisioldgicos orientaban a
una neuropatia periférica puramente
motora. Caso clinico. Mujer de 24 afos,
sin antecedentes familiares conocidos
de enfermedad neuromuscular, que
habia acudido dos afios antes por de-
bilidad distal asimétrica de extremi-
dades inferiores, dolor y calambres,
sin alteraciones sensitivas y con refle-
jos preservados. Se realizaron prue-
bas de laboratorio, estudios neurofi-
sioldgicos seriados, funcién cardiaca,
RM muscular y biopsias de musculo y
nervio. Actualmente presenta debili-
dad distal y parestesias en las extre-
midades superiores, y paresia proxi-
mal y distal en las inferiores. Pruebas
de laboratorio: elevacién de coleste-
rol, triglicéridos, transaminasas, LDH
y VSG, proteinorraquia en liquido ce-
falorraquideo, leve elevacién de anti-
GM2, anti-MAG y antisulfatide. El pri-
mer estudio neurofisioldgico mostré
una polineuropatia puramente moto-
ra sin bloqueos de la conduccién en
las extremidades inferiores, con lenti-
ficacion difusa de las ondas F y blo-
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queos parciales de ambos cubitales.
Las neurografias seriadas evidencia-
ron una reduccién progresiva de las
amplitudes motoras y la aparicién de
nuevos blogueos. La EMG cuantitativa
de mdusculos proximales y distales
mostrd potenciales de unidad motora
neurdgenos e inestables. Estudio de
funcién cardiaca normal. Biopsia mus-
cular: alteraciones mixtas con atrofia
neurégena y depdsitos irregulares de
desmina y miotilina en un nimero ele-
vado de fibras musculares. Biopsia de
sural normal. Se tratd con inmunoglo-
bulinas, sin evidenciarse mejoria ob-
jetiva (ENG seriados). Conclusidn. Esta
descrito que un 20% de las MMF aso-
cian neuropatia periférica. La MMF de-
be incluirse en el diagnéstico diferen-
cial de las neuropatias motoras. La biop-
sia muscular es la prueba de referencia.

10.

Utilidad de la ultrasonografia
en la deteccion de fasciculaciones

Arciniegas Villanueva AV,
Pardal Fernandez JM

Hospital General Universitario de Albacete.

Introduccion. Las fasciculaciones son
actividades motoras involuntarias es-
pontaneas. Son la expresién de la ac-
tivacién parcelaria, irregular e incon-
trolada de fibras musculares de una
misma unidad motora. La contraccién
muscular resultante la nota el pacien-
te como algo serpenteante, extrafio,
y si se produce en una regién superfi-
cial puede ser visible, en especial para
el explorador. La etiologia es con ma-
yor frecuencia benigna, aunque en el
contexto clinico especifico puede cons-
tituir un criterio de gran valor orienta-
tivo de enfermedad de segunda mo-
toneurona (esclerosis lateral amiotré-
fica). La ultrasonograffa se ha incor-
porado al proceso diagndstico integral
en muchas enfermedades neuromus-
culares por la valiosa aportacién que
supone la informacién morfoldgica,
ademas de por su accesibilidad y tole-
rancia. En la esclerosis lateral amio-
tréfica, las fasciculaciones constituyen
un criterio importante para el diag-
nostico, aunque existen situaciones
en las que pueden evidenciarse mal,
bien por su origen profundo, por el di-

ficil acceso a algunos musculos o qui-
zas, con mayor frecuencia, por obesi-
dad. Casos clinicos. Se presentan va-
rios pacientes con enfermedad de
motoneurona valorados en nuestra
unidad. Se afiadid la ultrasonografia
en la bateria diagnéstica, que supuso
una valiosa técnica de apoyo con la
que evidenciar fasciculaciones. Con-
clusiones. Si bien las fasciculaciones
no son parte de los criterios diagndsti-
cos especificos de ninguna entidad,
son un hallazgo orientativo clinico de
gran rotundidad en la esclerosis late-
ral amiotréfica. La EMG es una meto-
dologia sensible, aunque en ocasio-
nes no es capaz de detectarlas. La ul-
trasonografia en esos casos puede fa-
cilitar la identificacion de las fascicula-
ciones, como se objetiva en estos
casos, y el propio profesional del diag-
nostico de la enfermedad neuromus-
cular es el mds adecuado para inte-
grar esta técnica.

11.

Actividad muscular involuntaria
continua en un paciente en
tratamiento con mesalacina
por colitis ulcerosa

Aguilera Vergara M, Segovia Abad ME,

Garzon Pulido T, Sierra Sierra I,
Gonzdlez Sanz L, Hijosa Pedregosa MC

Hospital Central de la Defensa Gdmez Ulla.
Madrid.

Objetivo. Describir la presencia de ac-
tividad muscular involuntaria continua
(AMIC) en un paciente en tratamiento
con mesalacina por colitis ulcerosa,
que se vio incrementada con el au-
mento de la dosis y que remitio tras su
retirada. Caso clinico. Varén de 17
anos de nacionalidad colombiana, sin
antecedentes conocidos, que fue diag-
nosticado de colitis. Al alta de su pri-
mer brote leve se inicié tratamiento
domiciliario con mesalacina en dosis
de 2,4 g/24 h. Un mes después co-
menz6 a presentar una AMIC y alter-
nante de predominio en tronco y ex-
tremidades inferiores sin producir des-
plazamiento articular ni existir datos
de reactivacion de la colitis ulcerosa. El
resto de la exploracion fisica fue nor-
mal. No se encontraron alteraciones
en el hemograma, la bioquimica ni la
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coagulacion, asi como en el estudio
hormonal. La serologia y el coproculti-
vo fueron negativos. La RM cerebral,
la conduccién motora central y los po-
tenciales evocados no evidenciaron
hallazgos destacables. El EEG y el EMG
resultaron normales. Progresivamen-
te empeord el control de su colitis ul-
cerosa, que precisé incrementar la do-
sis de mesalacina. Se constata un au-
mento de la AMIC, motivo por el cual
se solicitd un nuevo EMG en el que se
observo la presencia de potenciales de
unidad motora aislados, en dipletes,
tripletes y multipletes, en toda la mus-
culatura explorada. Una vez descarta-
da patologia metabdlica, infecciosa y
de causa funcional, se sospechd una
causa farmacoldgica, por lo que se
sustituy6 la mesalacina por azatiopri-
na, remitiendo dicha AMIC. Ademas,
el paciente presentd otros efectos se-
cundarios como hipertension arterial,
artralgias y cefalea. Conclusion. Debe-
ria considerarse la AMIC como un posi-
ble efecto adverso de la mesalacina.
Serian necesarios mas estudios para
aclarar su mecanismo fisiopatoldgico.

12.

Plexopatia braquial tardia
posradiacion. Presentacion
de un caso

Diaz Pérez RA, Santovefa Gonzalez L,
Silva Ramos SP, Lozano Aragoneses B,
Fernandez Miranda C, Valles Antuiia C,
Villanueva Gémez F

Hospital Universitario Central de Asturias.
Oviedo.

Introduccion. La plexopatia braquial
es una lesion relativamente poco fre-
cuente del sistema nervioso periféri-
co. Constituye aproximadamente el
14% de las lesiones neuroldgicas ais-
ladas de la extremidad superior. la
causa traumatica es la mas frecuente.
Otras causas pueden ser la neoplasi-
ca, posradiacion, sindrome del desfi-
ladero toracico, amiotrofia neurdlgi-
ca, infecciosa, diabética, etc. Caso cli-
nico. Paciente de 60 afos, interveni-
do 12 afios antes de un carcinoma del
seno piriforme izquierdo, que precisé
quimioterapia y radioterapia coadyu-
vantes. Comentaba torpeza manipula-
tiva en la mano izquierda de 1-2 afios
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de evolucién. En los Ultimos seis me-
ses presentaba mayor dificultad para
movilizar el miembro superior izquier-
do en articulaciones del codo, mufie-
ca y dedo pulgar. En la exploracion fi-
sica se observé atrofia muscular con
pérdida de fuerza moderada de pre-
dominio proximal y fasciculaciones en
dicho miembro. El estudio neurofisio-
I6gico mostré signos de afectacion di-
fusa del plexo braquial izquierdo, con
patrén de evolucién parcheado, con
fasciculaciones y alguna mioquimia,
que sugeria una plexitis posradiacion,
confirmada con técnicas de neuro-
imagen (RM). Fue tratado con corti-
coides, con escasa mejoria. El control
neurofisiolégico a los seis meses ape-
nas mostré cambios en la explora-
cién. Conclusiones. La lesion del plexo
braquial posradiaciéon es una de las
causas mas comunes de plexopatia
no traumatica en pacientes oncoldgi-
cos previamente tratados. Con fre-
cuencia aparece varios afios después
de la radioterapia. Suele ser progresi-
vay usualmente irreversible. Su apari-
cion se relaciona con la técnica, el
area y la dosis de radiacién. Aunque
su incidencia es rara, se ha incremen-
tado con la mejoria en el pronéstico
del cancer. No existe un tratamiento
que permita revertir o mejorar el da-
fio neuroldgico. La neurofisiologia con-
firma el diagnéstico y la neuroimagen
permite diferenciarla de una infiltra-
cién neoplasica.

13.

Uso de toxina botulinica

en el tratamiento de la

tos crénica refractaria
Henriquez Diaz KL, Vazquez Alarcén P,
Pérez Martinez D, Izura Azanza V

Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca.
Murcia.

Introduccion. Ramas aferentes del ner-
vio vago inervan de modo difuso es-
tructuras del tracto aerodigestivo res-
ponsables del desarrollo del reflejo
tusigeno. Hay mdiltiples etiologias que
pueden originar tos cronica refracta-
ria; asma, bronquitis eosinofilica, re-
flujo gastroesofdgico, tratamiento con
inhibidores de la enzima conversora
de angiotensina, tabaquismo, enfer-

medad pulmonar obstructiva créni-
ca... Entre estas posibles causas hay
que tener en cuenta la neuropatia
del nervio laringeo. Caso clinico. Mu-
jer de 36 afios, no fumadora, con as-
ma bronquial moderada que, a pesar
de una buena respuesta al tratamien-
to, desarrollé una tos crénica persis-
tente que no respondia a tratamien-
tos estandares. Se le aplicé el proto-
colo diagnéstico y terapéutico de tos
crénica. Los andlisis de rutina, estudios
inmunolégicos, radiografia de térax,
TAC de senos paranasales, cuello y
torax-pulmén, espirometria y bron-
coscopia resultaron normales. La pH-
metria mostrd reflujo gastroesofagi-
co leve, y el estudio ORL, un ndédulo
en la Uvula que se extirpd sin mejoria
de la tos. Se ensayaron los siguientes
tratamientos sin que mostraran nin-
guna efectividad: montelukast, bro-
muro de ipratropio, formoterol-be-
clometasona, corticoides orales, cla-
ritromicina, inhibidores de la bomba
de protones, amitriptilina, gabapen-
tina e inhibidores de la recaptacién
de serotonina. Finalmente, la pacien-
te fue remitida al Servicio de Neurofi-
siologia para ensayar tratamiento con
toxina botulinica en las cuerdas voca-
les: inyeccién de 30 Ul de Botox® en
cada cuerda, guiada por EMG, bajo
sedacion de la paciente. A los tres dias,
la tos cedié por completo y la pacien-
te permanecia asintomdtica a los 52
dias. Conclusién. Resaltamos la im-
portancia de pensar en la neuropatia
laringea como posible diagnéstico di-
ferencial en los casos de tos crénica
refractaria y en la toxina botulinica co-
mo alternativa terapéutica efectiva.

14.

Estudio de peticiones EMG
recibidas en un hospital
universitario, en un hospital
comarcal y en un hospital privado
en la Comunidad Valenciana

Torres Cafio N2, Giner Bayarri P"¢,
Victorio Mufioz R®, Quintero
Hernandez K¢, Garcia Moreno S,
Oviedo Montés T, Chilet Chilet R>¢
2Hospital Francesc de Borja. Gandia, Valencia.

®Hospital Quirdn. “Valencia. Hospital
Universitario Doctor Peset. Valencia.

Objetivo. Analizar y presentar los re-
sultados obtenidos a partir del estu-
dio de las peticiones de electromio-
grafia (EMG), recibidas en tres servi-
cios de neurofisiologia clinica perte-
necientes a tres hospitales con carac-
teristicas poblacionales diferentes, con
el fin de de determinar si existen dife-
rencias entre las patologias mas fre-
cuentes detectadas mediante esta
prueba diagndstica. Pacientes y mé-
todos. Se analizan las peticiones reci-
bidas sobre las EMG recibidas duran-
te dos afios (2012-2013) en el Hospi-
tal Doctor Peset de Valencia (hospital
universitario), en el Hospital Francesc
de Borja de Gandia (hospital comar-
cal) y en el Hospital Quirén de Valen-
cia (hospital privado). Del estudio, de-
riva el analisis de los pacientes remi-
tidos para el diagndstico de diversas
patologias, estudiando como varia-
bles tanto su procedencia como el
motivo de consulta segln los grupos
de edad. Resultados y conclusiones.
Los resultados de las tres muestras ana-
lizadas son similares en los diferentes
grupos de pacientes estudiados a pe-
sar de su diversa procedencia, sin en-
contrarse diferencias significativas en
los distintos tipos de hospitales que
se han incluido en este estudio.

15.

Latencia distal frente a
latencia medial motora en
pacientes con sindrome del
tunel del carpo idiopatico
Teijeira Azcona A?, Teijeira Alvarez JM®,
Ayuga Loro F?, Lépez Reneo R,

Cuena Boy R

?Complejo Hospitalario de Toledo.
®Policlinico El Rosario. Toledo. “SESCAM.
Toledo. ¢Unidad de Metodologia de

Investigacion. Colegio Oficial de Médicos
de Toledo.

Introduccion. El sindrome del tinel del
carpo (STC) constituye la primera en-
tidad entre las neuropatias focales.
Su diagnostico se basa en el estudio
neurofisioldgico de las fibras motoras
y sensitivas del nervio mediano en pa-
cientes con una clinica caracteristica.
Se ha prestado escasa o nula aten-
cién a cdmo se comporta la latencia
distal motora respecto de la medial
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de codo-mufieca, a pesar de que se
conoce en la practica que puede exis-
tir una inversién ocasional de dicho
valor. Se realiza un estudio compara-
tivo entre la latencia distal y la medial
motora en el nervio mediano para de-
terminar si existe inversién entre ellas
y si puede ser de ayuda para un mejor
diagnéstico del STC. Sujetos y méto-
dos. Se estudian 91 casos sucesivos de
STC idiopatico con clinica positiva y
23 controles sanos (26,4% y 34,8%
de hombres y 41,4 + 11,7y 40,3 + 9,1
afios, respectivamente). Los casos se
distribuyen en tres grupos: STC1 (n =
25), con estudio neurofisioldgico ne-
gativo; STC 2 (n = 23), con alteracién
de la conduccién sensitiva, y STC 3
(n = 43), con alteracion de las con-
ducciones sensitiva y motora. La ex-
ploracién neurofisioldgica se realiza
segun procedimiento ordinario ya pu-
blicado anteriormente; se tiene espe-
cial atencién a las medidas de las la-
tencias motoras distal y medial, y su
diferencia. Resultados. Controles: la-
tencia distal mayor o igual que la me-
dial en el 0%,; diferencia media entre
ambas: 0,53 + 0,24 ms. STC 1: laten-
cia distal mayor que la medial en el
44% e igual en el 16%; diferencia me-
dia: —0,01 + 0,20 ms. STC 2: latencia
distal mayor que la medial en el 66%
(igual en el 0%); diferencia media:
—0,12 + 0,28 ms. STC 3: latencia dis-
tal mayor que la medial en el 100%;
diferencia media: 1,41+ 1,44 ms. Las
diferencias entre los cuatro grupos,
tanto de porcentajes de inversién co-
mo de medias de la diferencia de la-
tencias, son estadisticamente signifi-
cativas (prueba exacta de Fisher y
prueba de Kruskal-Wallis, respectiva-
mente, con p < 0,001 para ambas me-
didas). Conclusion. El estudio encuen-
tra una alta frecuencia de inversion
de latencia distal motora respecto de
la medial de codo-mufieca en pacien-
tes con STC, lo cual puede ser una in-
formacién complementaria util para
el diagndstico de esta patologia.

16.

Namaz y sindrome del
tanel tarsiano anterior
Royo Martinez MV, Urbina Duralde L,

Traba Lépez A, Mufoz Blanco JL,
Catalina Alvarez |

Hospital Gregorio Marafién. Madrid.

Introduccion. El sindrome del tarso an-
terior es una neuropatia poco frecuen-
te. Se produce por atrapamiento del
nervio peroneal profundo en el retina-
culum extensor del tobillo. General-
mente asintomdtico, puede cursar con
hipo/atrofia del musculo extensor di-
gitorum brevis y algunos pacientes re-
fieren dolor sordo o hipoestesia en el
primer espacio interdigital. Las carac-
teristicas electrofisioldgicas, su frecuen-
cia y su etiologia han sido poco inves-
tigadas. Suele asociarse a esguinces,
gangliones, osteofitos, pie cavo o con-
tusiones. Una causa posible es el na-
maz en pacientes musulmanes. Por la
postura que se adopta durante la ora-
cién se puede producir un engrosa-
miento de la piel en el dorso del pie
(callo) y una compresién crénica del
nervio en el tobillo. Casos clinicos. Se
presentan dos casos de atrapamiento
crénico del nervio peroneal profundo
en pacientes musulmanes que duran-
te afos han practicado la postura del
orante (namaz). Caso 1: mujer de 65
afios, remitida para descartar miositis
asociada a lesiones cutaneas inespe-
cificas. El estudio neurofisioldgico mos-
tré una axonopatia peroneal distal bi-
lateral con denervacion completa del
musculo extensor digitorum brevis,
siendo el resto de conducciones ner-
viosas y examen EMG en otros muscu-
los, normales. Presentaba un callo en
el dorso del pie bilateralmente. Caso 2:
varén de 60 afios con antecedentes
de diabetes mellitus, remitido para
descartar polineuropatia. El estudio neu-
rofisiolégico mostrd una polineuropa-
tia sensitivomotora leve, destacando
una afectacion asimétrica del nervio
peroneal con amplitud muy reducida
en el lado izquierdo, donde tenia un
callo en el dorso del pie. Conclusio-
nes. En la postura de namaz, los hom-
bres colocan los pies en direccién a la
Meca: el pie derecho debe estar per-
pendicular al suelo, y el izquierdo, pa-
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ralelo a él. Las mujeres deben colocar
ambos pies paralelos al suelo. Una po-
sicién incorrecta del namaz puede pro-
vocar el atrapamiento del nervio pe-
roneal profundo de manera crénica,
dando lugar a las alteraciones descritas.

17.

Causas infrecuentes
de polineuropatia
Rosado Pefia B. Rodriguez Ferndndez N,

Lidén Mazén A, Fernandez Avila L,
Cruz Rosales E, Gdmez Gonzalez MB

Hospital Universitario de Puerto Real. Cadiz.

Introduccién. Las polineuropatias se
definen de forma genérica como una
afectacién bilateral, simétrica y sincro-
na de los nervios. Pueden tener multi-
ples causas, conociéndose mas de 250
desencadenantes posibles. Presenta-
mos dos casos infrecuentes de poli-
neuropatias adquiridas, una secunda-
ria a metronidazol, un antimicrobiano
con mdiltiples indicaciones pero que
puede causar diversos efectos adver-
sos sobre el sistema nervioso, y el se-
gundo, una polirradiculoneuropatia
secundaria a porfiria. Casos clinicos.
Caso 1: vardn de 48 aios, con enfer-
medad de Crohn de larga evolucién,
que preciso reseccion ileocecal por es-
tenosis sintomatica refractaria a trata-
miento médico, en tratamiento con
metronidazol. Ingresé de nuevo por
pérdida de fuerza en los miembros in-
feriores, asociando parestesias en miem-
bros superiores e inferiores, confir-
mandose mediante electromiografia
una polineuropatia sensitivomotora
de predominio axonal. Caso 2: mujer
de 33 afios, que ingresé por dolor ab-
dominal localizado en la fosa iliaca iz-
quierda y el hipogastrio, acompafiado
de nduseas y vémitos, con pirosis re-
troesternal, tenesmo rectal y estrefii-
miento de 72 horas de evolucién; du-
rante el ingreso hospitalario presenté
confusién mental, alucinaciones y pa-
raparesia proximal, con arreflexia, cur-
sando su ingreso en la unidad de cui-
dados intensivos por polirradiculoneu-
ropatia aguda. Conclusién. Se presen-
tan dos casos infrecuentes de polineu-
ropatias adquiridas, pero a tener en
cuenta porque el metronidazol es un
farmaco que puede provocar trastor-

nos neuroldgicos graves, siendo reco-
mendable realizar revisiones neurolé-
gicas periédicas en pacientes que va-
yan a recibir un tratamiento prolonga-
do o mantenerlo en dosis elevada, y
un caso poco frecuente de polirradicu-
loneuropatia secundaria a porfiria, con
escasa incidencia, pero que ante dicha
clinica debe valorarse.

18.

Neuropatia hereditaria con
susceptibilidad a la paralisis
por presién: importancia

del estudio neurofisiolégico
en el diagnostico

Goémez Loizaga N2, Campos Lopez C?,
Garcia Penco C?, Velasco Zarzosa M?,
Lopez Pérez MA®

2Servicio de Neurofisiologia Clinica. ® Servicio
de Neurologia. Hospital San Pedro. Logrofio.

Introduccion. La neuropatia heredita-
ria con susceptibilidad a la pardlisis
por presién (NHPP) es una enferme-
dad de herencia autosémica domi-
nante, relacionada en la mayoria de
casos con una delecién en la regién
17p11.2 que codifica la proteina de la
mielina PMP 22. Comienza en la edad
adulta joven, generalmente en forma
de mononeuropatia indolora de du-
racién variable, y recurrencias fre-
cuentes provocadas por traumatismos
0 compresiones leves. La exploracién
clinica suele ser bastante anodina y
en general es el estudio neurofisiolé-
gico el que da la sospecha diagnésti-
ca, que se confirma mediante el estu-
dio genético. Casos clinicos. Se pre-
sentan 17 pacientes (8 hombres y 9
mujeres, con una edad entre 18 y 78
afios), que acudieron para la realiza-
cién de ENG ante la sospecha de mo-
noneuropatia en 14 casos (5 por sin-
drome del tdnel del carpo, 3 cubita-
les, 1radial, 4 ciatico popliteo externo
y 1 meralgia parestésica). Otros dos
casos presentaban parestesias en ma-
nos y pies, y uno, dolor en pies. Clini-
camente se observaba el déficit del
tronco nervioso afectado y alteracion
de los reflejos. Dos tenian pies cavos.
El estudio neurofisioldgico se caracte-
rizaba por enlentecimiento de las ve-
locidades de conduccién sensitiva y
prolongacion de la latencia distal me-
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dia, con ausencia o leve disminucién
de la velocidad de conduccién moto-
ra. Estos hallazgos se observaban in-
cluso en los nervios no afectados clini-
camente y en portadores asintomati-
cos. Todas las exploraciones realiza-
das mostraban signos de polineuropa-
tia sensitivomotora desmielinizante,
con predominio de afectacién en las
zonas anatémicamente proclives de
atrapamiento nervioso. Ante la sospe-
cha de NHPP, se realizd el estudio ge-
nético, resultando positivo para la de-
lecién del gen PMP 22, confirmandose
el diagndstico. Conclusion. La NHPP es
una enfermedad probablemente in-
fradiagnosticada. Debido a la pobreza
de los signos clinicos, el estudio neuro-
fisioldgico es fundamental en el diag-
néstico de esta patologia, ya que la
mayoria de los pacientes son remiti-
dos para el cribado electrofisioldgico
de neuropatias por atrapamiento, lo
que permite detectar los casos asinto-
maticos y dar consejo genético, asi co-
mo el tratamiento preventivo.

19.

Rentabilidad diagnéstica de

la ecografia en las neuropatias
hereditarias

Grande Martin A, Pardal Fernandez JM,
Godes Medrano B, Rossi Vietsky ML
Hospital General Universitario de Albacete.

Introduccion. Existen circunstancias
que dificultan el diagndstico clinico y
sobre todo electrofisioldgico, como
puede ser la presencia de significativa
degeneracién axonal secundaria. En
estos casos, la ecografia de nervio pe-
riférico se esta incorporando con fuer-
za al diagndstico de determinadas
neuropatias, en especial de las que
presentan alteraciones morfoldgicas
bien diferenciadas, como ocurre en el
caso de las hereditarias desmielini-
zantes. Casos clinicos. Se presentan
cinco casos de neuropatia hereditaria
tipo 1A, en los que la especifica altera-
cién estructural de los troncos nervio-
sos proporciond un apoyo diagndsti-
co de gran interés. En todos ellos co-
incidieron los hallazgos habituales y
rotundos relacionados por lo general
con fendmenos evolutivos crénicos de
tipo inflamatorio-fibréticos y remieli-
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nizantes, responsables de la presencia
de componentes estructurales redun-
dantes y excesivos que proporcionan
el aspecto tipico engrosado y deses-
tructurado del tronco nervioso. Conclu-
siones. Muchos son los profesionales,
gran parte de ellos neurofisidlogos,
dedicados al campo de la patologia
neuromuscular, en especial neuropa-
tias focales, que han adoptado la eco-
grafia como una exploracion integra-
da en el proceso diagndstico, pues se
trata de una prueba sencilla de reali-
zar, econémica y poco invasiva para
el paciente, con gran valor en la eva-
luacién complementaria de estas pa-
tologias y que ademds asocia otras
muchas indicaciones dirigidas a la ca-
racterizacién de diferentes neuropatias.

20.

Sindrome del interéseo anterior.
Variabilidad clinica y eléctrica

Gonzalez Barredo Y?, Flérez Alvarez FB®

?Departamento de Neurofisiologia.
Resonancia Magnética, S.A. Logrofio.
®Departamento de Traumatologia.
Policlinica Navarra. Pamplona.

El nervio interéseo anterior (NIA) es
rama motora del nervio mediano, se
origina 6-8 cm distal a epitréclea e
inerva los musculos flexor largo del
pulgar, flexor comun profundo de los
dedos indice y medio y pronador cua-
drado. Su lesién constituye menos de
un 1% de las neuropatias periféricas
del miembro superior y con frecuencia
se diagnostica erréneamente como
rotura de tendones flexores profun-
dos. Las caracteristicas clinicas son la
aparicion de un dolor agudo en la re-
gién proximal del antebrazo o distal
del brazo, con debilidad de flexores
de las falanges distales del dedo pul-
gar e indice, que imposibilitan la pin-
za distal (signo de Spinner). Aunque
esta es la presentacion tipica, las va-
riables anatémicas en la distribucion
del NIA determinan, a su vez, la varia-
bilidad clinica. De los diversos tipos de
anastomosis de Martin-Gruber, la co-
municacion emitida desde el NIA es la
mas comun. Cuando esto ocurre, se
asocia debilidad de la musculatura in-
trinseca de la mano dependiente del
cubital. Aunque el flexor comun pro-

fundo del indice y el pronador cuadra-
do se consideran dependientes del NIA
de manera constante, el flexor del ter-
cer dedo puede depender del nervio
mediano, del cubital o de ambos. El
flexor largo del pulgar puede, asimis-
mo, recibir inervacion directa e inde-
pendiente del nervio mediano. El ori-
gen (postraumatico, compresivo o idio-
patico) y el tratamiento del sindrome
del NIA resultan controvertidos. Se pre-
sentan cuatro casos de etiologia, ca-
racteristicas clinicas y neurofisioldgi-
cas diversas. El estudio EMG/ENG con-
firma la neuropatia detallando su lo-
calizacion, gravedad y las posibles pa-
tologias asociadas —comprueba la
funcién normal, o no, del nervio me-
diano a otros niveles (en carpo y a ni-
vel proximal), excluye polineuropatia,
sindrome de Parsonage-Turner...—. La
exploracién neurofisioldgica contribu-
ye asi al diagndstico diferencial y orien-
ta la actitud terapéutica (conservado-
ra, cirugia descompresiva, neurdlisis...).

21.

Lesion de la rama motora
profunda del nervio cubital.
Presentacion de un caso

Diaz Pérez RA, Santovena Gonzdlez L,
Gutiérrez Villanueva M, Silva Ramos SP,
Gonzalez Rato J, Villanueva Gémez F,
Carvajal Garcia P

Hospital Universitario Central de Asturias.
Oviedo.

Introduccion. La neuropatia cubital en
la mufieca es un sindrome de atrapa-
miento nervioso relativamente poco
frecuente comparado con la compre-
sién en el codo, y esta probablemente
infradiagnosticada. Particularmente,
la compresién aislada de la rama mo-
tora profunda es una lesién rara de
este nervio, lo que dificulta el diag-
nostico, ya que puede simular una
forma focal de esclerosis lateral amio-
tréfica u otros trastornos neurolégicos.
Las causas mds frecuentes son quistes
cercanos, neuritis ocupacionales y frac-
turas o luxaciones del carpo/metacar-
po. Caso clinico. Varén de 42 afios,
mecdnico de profesién, con antece-
dentes de fractura de la base del quin-
to metacarpiano derecho un afio an-
tes, que comenzd con debilidad y difi-

cultad para separar el segundo y ter-
cer dedos de la mano derecha unos
cuatro meses antes de acudir a la con-
sulta. En la exploracién presentaba
atrofia del primer interéseo derecho,
con sensibilidad de la mano conserva-
da. El estudio neurofisiolégico mostré
signos de neuropatia axonal de la ra-
ma motora profunda del cubital dere-
cho. Posteriormente, la neuroimagen
(RM) confirmd una fractura por arran-
camiento de la pared cubital del hue-
so ganchoso, que justificaba la clinica
de compresién motora. Conclusiones.
La lesién aislada de la rama motora
profunda del cubital es una causa po-
co comun de disfuncién de la mano,
caracterizada por debilidad de los
musculos inervados por esta rama
motora, con sensibilidad de la mano
normal. En nuestro caso, los hallazgos
neurofisioldgicos fueron determinan-
tes para localizar el sitio de compre-
sion nerviosa cubital en la mufieca,
excluyendo una lesion cubital proxi-
mal o radiculopatia.

22,

Neuropatia peroneal bilateral
tras cirugia bariatrica

Henriquez Diaz K, Vazquez Alarcén P,
De Mingo Casado P

Hospital Virgen de la Arrixaca. Murcia.

Introduccién. La neuropatia del ner-
vio peroneal constituye la primera cau-
sa de neuropatia focal en los miem-
bros inferiores. Una de sus causas
descritas desde hace décadas es el
adelgazamiento y recientemente se
asocia a la cirugia baridtrica, procedi-
miento que provoca un adelgazamien-
toimportante. La presentacion de neu-
ropatia del nervio peroneal bilateral
es rara (se describié un caso en Fran-
cia en 2013). Caso clinico. Muijer de
28 afios, intervenida de bypass gas-
trico por laparoscopia en octubre de
2012, que 14 meses mas tarde pre-
sentd una limitacién subita para la
dorsiflexién del tobillo izquierdo y en
el transcurso de la recuperacién de
este cuadro, tres meses mas tarde,
un cuadro de iguales caracteristicas a
nivel contralateral. En ambos cua-
dros, los hallazgos electromiograficos
revelaban la existencia de axonotme-
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sis parcial moderada de nervios pero-
neales. Se adoptd una conducta tera-
péutica conservadora y de terapia fi-
sica. La paciente se recuperd de la
primera lesién a los dos meses y me-
dio, y de la sequnda, atin se encuen-
tra en proceso de recuperacién. Con-
clusiones. EL escaso epineuro que po-
see el nervio peroneal lo hacen sus-
ceptible a la compresién. La principal
causa descrita es la disminucién del
paniculo adiposo que protege el ner-
vio de la compresién en el estrecha-
miento entre las dos cabezas del
miusculo peroneo largo. Las modifica-
ciones perinerviosas e intraneurona-
les pueden entrafar la descompensa-
cién de un sindrome canalicular. Mi-
lants y Lempereur describieron hallaz-
gos quirdrgicos similares a los de otras
neuropatias por atrapamiento justo
en el paso del nervio entre las dos ca-
bezas del musculo peroneal largo.

23.

Neuropatia desmielinizante
multifocal adquirida:
sindrome de Lewis-Sumner
Reyes Pinto JA,

Arcocha Aquirrezabal J, Azcona G

Complejo Hospitalario de Navarra.

Introduccion. La neuropatia desmieli-
nizante multifocal adquirida sensitivo-
motora con bloqueos, descrita por
Lewis et al en 1982, se considera una
variante dentro de la polineuropatia
desmielinizante inflamatoria crénica.
Clinica y electrofisiolégicamente es si-
milar a la neuropatia motora multifo-
cal, diferencidandose de ésta por la
afectacion de nervios sensitivos y la
respuesta favorable a corticoides. Ca-
so clinico. Varén de 60 afios, con un
cuadro de dos afios de evolucién de
parestesias en pies y manos, diseste-
sias en tronco y pérdida de fuerza re-
ferida como dificultad para subir esca-
leras y abotonarse. El estudio neuro-
grafico mostré enlentecimiento gene-
ralizado de las conducciones nervio-
sas motoras de distribucién difusa en
los cuatro miembros, con presencia
de dos bloqueos en lugares no habi-
tuales de atrapamiento (nervio me-
diano en el codo vy tibial posterior en
la fosa poplitea) y disminucién en las

amplitudes de los potenciales nervio-
sos sensitivos. Conclusion. En el diag-
nostico diferencial de las neuropatias
adquiridas que cursen con bloqueos
de las conducciones y afectacion de
troncos nerviosos, tanto motores co-
mo sensitivos, debe descartarse el sin-
drome de Lewis-Sumner.

24,

Escapula alada.
Presentacion de siete casos
y sus diferentes causas

Reyes Pinto JA, Pabon Meneses RM,

Martin Bujanda B, Azcona Ganuza G,
Gila Useros L, Ibiricu Yanguas MA

Complejo Hospitalario de Navarra.

Introduccion. La escapula alada de
origen neurolégico se produce mas
frecuentemente por afectacion del se-
rrato anterior debida a lesion del ner-
vio tordcico largo. Otros nervios que
producen escdpula alada son el esca-
pular dorsal o el nervio espinal. Esta
afectacion se puede presentar de for-
ma aislada por lesién de uno de estos
nervios o formar parte de un proceso
mas amplio, como plexopatia, multi-
rradiculopatia, miopatia, etc. Pacien-
tes y métodos. Se realiza una revision
retrospectiva de siete pacientes con
escapula alada, tres hombres y cuatro
mujeres, con una edad media de 34,8
afios (rango: 6-56 afos). Resultados.
Las causas fueron: afectacion del to-
racico largo (n = 2), afectacion del
romboides (n = 1), radiculopatia cervi-
cal (n =1) y plexopatia braquial supe-
rior (n = 3; uno por infeccién viral,
uno por paralisis braquial obstétrica
y uno idiopético). Todos los pacientes
mostraron un patrén neurégeno de
denervacién en el EMG en los muscu-
los afectados clinicamente: el rom-
boides, en un caso, y el serrato ante-
rior, en seis, tres de ellos acompafa-
dos de afectacién de otros musculos.
En dos casos, la afectacion era bilate-
ral. Tres casos fueron de intensidad
leve; tres, moderada, y uno, acusa-
da. La evolucién fue favorable en cin-
co de los casos, y uno quedd con se-
cuelas. Conclusiones. Estos resultados
son similares a lo descrito en la ma-
yoria de las series en la bibliografia.
La causa mas frecuente (85,7%) fue
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la afectacion del serrato anterior, la
mitad de ellos en el contexto de una
plexopatia braquial superior. El sin-
drome predomina en mujeres en la
cuarta década de la vida: en nuestra
serie, la mayoria de casos se situaba
en los 33-38 afios.

25.

Escapula alada.
A propésito de un caso
Monge Marquez ME, Nieto Jiménez E,

Diaz Cano G, Ghazizadeh-Monfared
Croigny Z

Hospital Universitario Virgen del Rocio. Sevilla.

Introduccion. La escapula alada es
una entidad clinica causada por alte-
racién del balance neuromuscular de
la cintura escapular. Su causa mds
frecuente es un dafio del nervio tora-
cico largo (neuroapraxia), que inerva
al musculo serrato mayor, producien-
do debilidad, por lo que la escapula
queda libre de contencién muscular.
Posibles causas son traumatismos di-
rectos al hombro, distrofias muscula-
res, tumores, constitucionales, parali-
ticas y polineuritis. Los sintomas mas
frecuentes son: sensacién de presion
sobre la escapula, dolor y limitacién
funcional del hombro, y aparicién de
una protuberancia escapular. Entre
las pruebas complementarias para el
diagndstico son importantes los estu-
dios analiticos y de imagen (radiolo-
gia y RM) para descartar otras enfer-
medades, asi como un estudio neuro-
fisioldgico, que ayuda a alcanzar el
diagnéstico definitivo. En cuanto al
tratamiento, inicialmente se opta por
una terapia conservadora mediante
diferentes ejercicios fisicos. Si no es
suficiente, puede ser necesaria la ciru-
gia. Caso clinico. Mujer de 43 afios,
con antecedentes personales de es-
pondilitis anquilopoyética y cancer de
mama tratado mediante cuadrantec-
tomia y linfadenectomia axilar dere-
chos. Tras realizar un programa de
prevencién de linfedema, acudié por
persistencia de dolor y parestesias en
el hombro derecho. Ante la sospecha
de escdpula alada, se realizé un estu-
dio neurofisioldgico, que mostrd una
lesién axonal del nervio toracico largo
derecho con actividad denervativa, con-

firmandose el diagnéstico. Tras trata-
miento conservador, la evolucién fue
favorable. Conclusion. El estudio elec-
trofisiolégico en los cuadros sospecho-
sos de escapula alada puede ser la
prueba complementaria definitiva, pues
valora la conduccién nerviosa del ner-
vio toracico largo y del nervio espinal
accesorio con el fin de determinar el
diagnéstico final y la intensidad de la
lesion, ofreciendo un importante infor-
me prondstico y el momento mas ade-
cuado para la intervencion quirlrgica.

26.

Lesion de nervio obturador:
presentacion de un casoy
revision de nuestra experiencia

De Mingo Casado P, Henriquez Diaz K,
Vazquez Alarcén P, Sdez Gallego V

Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca.
Murcia.

Introduccion. Las lesiones del nervio
obturador son infrecuentes probable-
mente por la localizacién anatémica
profunda y su proteccion en la pelvis y
la cara medial del muslo. Caso clinico.
Varén de 60 afios, con antecedentes
de trasplante renal realizado nueve
afios antes, hipotiroidismo y diabetes
mellitus tipo 1. Ingresé por un dolor
muy intenso de inicio agudo, localiza-
do en la espina iliaca derecha e irra-
diado al muslo por su cara anterior,
asociado a alteracién de la marcha y
debilidad en musculos aductores de
la cadera derecha y alteraciones sen-
sitivas muy leves en el tercio distal de
la cara interna del muslo derecho. El
estudio EMG puso de manifiesto la
existencia de signos de denervacién
aguda grave exclusivamente en el
grupo muscular aductor del muslo de-
recho. Adicionalmente se encontraron
hallazgos congruentes con polineuro-
patia axonal sensitivomotora, que se
relacioné con sus antecedentes. En
la RM se objetivé una zona de fibrosis
y edema en el tercio proximal del
musculo aductor mayor y pectineo, asi
como una lesién cdlcica puntiforme
intramuscular, atrofia y degeneracién
grasa en el vasto intermedio y un pro-
ceso inflamatorio difuso en el vasto
externo, derechos. A los dos meses, el
dolor cedid parcialmente con morfina
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transdérmica, persistiendo debilidad
de los aductores de la cadera y sin
cambios EMG significativos. Conclu-
siones. La neuropatia del nervio obtu-
rador es poco comun y habitualmen-
te sucede en relacién con una causa
bien definida, traumdtica o relaciona-
da con la cirugia. Su diagnéstico clini-
co es dificil, siendo el dolor el sintoma
caracteristico mas que las alteracio-
nes sensitivas o el déficit motor. El es-
tudio EMG permite establecer la loca-
lizacién de la lesién y su gravedad. El
prondstico esta ligado a la causa que
la provoca. En lesiones agudas existe
mejoria tanto con tratamiento con-
servador como quirdrgico, mientras
que en las formas crénicas el pronés-
tico es peor y dependiente de la en-
fermedad sistémica que la origina.

27.

Neuronopatia sensitiva
y motora de inicio facial
(sindrome FOSMN)

Royo Martinez MV, Urbina Duralde L,
Traba Lépez A, Mufoz Blanco JL,
Catalina Alvarez |

Hospital Gregorio Marafién. Madrid.

Introduccion. La neuronopatia sensiti-
va y motora de inicio facial (sindrome
FOSMN) es una nueva entidad neuro-
|6gica descrita por primera vez en
2006. Existen muy pocos casos diag-
nosticados en el mundo y su preva-
lencia hasta el momento es excepcio-
nal. Se trata de una neuronopatia
sensitivomotora de inicio facial, con
lenta progresién craneocaudal, que
puede llegar a afectar a los miembros
inferiores. Caso clinico. Varén de 62
afios, que tres afios antes comenz6
con un cuadro de sensacién de hormi-
gueo en el pémulo derecho y lagri-
meo del ojo derecho, sin asociar do-
lor ni otra sensacién desagradable.
Los sintomas fueron progresando len-
tamente con afectacién facial com-
pleta, debilidad para la masticacion,
disfagia para liquidos y voz nasal. En
los Gltimos meses asociaba una ligera
debilidad en la flexién del cuello y en
la abduccién del quinto dedo de las
manos. El EMG mostré una denerva-
cién grave en la musculatura facial y
maseterina. En las extremidades, de-
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nervacion leve en el mdsculo tibial an-
terior bilateralmente y fasciculaciones
asociadas a cambios neurogénicos cré-
nicos y también de poca intensidad
en territorios distales de los miem-
bros superiores. El resto de musculos
explorados en las extremidades fue-
ron normales. Reflejo de parpadeo
con respuestas muy retrasadas en to-
dos sus componentes, con un patrén
de lesion aferente bilateralmente,
mas acusado en el lado derecho. Con-
duccién distal del nervio facial normal
en su rama superior y potencial de ac-
cién muscular compuesto de baja am-
plitud en la inferior. Conducciones ner-
viosas periféricas sensitivas y moto-
ras, normales. Potenciales evocados
somatosensoriales de nervio media-
no con ausencia de respuesta cervical
bilateralmente. Potenciales evocados
somatosensoriales de nervio tibial pos-
terior con respuestas corticales retra-
sadas levemente de forma bilateral.
Conduccién motora central en limites
normales. Un segundo estudio reali-
zado nueve meses después mostré un
ligero empeoramiento, con progresién
en los signos de afectaciéon neurogé-
nica en las extremidades.

28.

Registro de sincinesias
posparalisis facial periférica
con EMG de superficie

De Francisco Moure J, Galindo C,
Saenz de Cabezon Alvarez A

Hospital Universitario Miguel Servet. Zaragoza.

Introduccion. La pardlisis facial perifé-
rica es una entidad frecuente que pue-
de dejar secuelas permanentes en has-
ta un 30% de los pacientes. Las sinci-
nesias son una modalidad de disfun-
cién en casos de evolucidn lenta o
desfavorable, y deben buscarse y do-
cumentarse cuando se explora el ner-
vio facial. Pacientes y métodos. Se
presentan seis pacientes con paralisis
facial, cinco de causa idiopatica y uno
de etiologia quirtrgica, en los que se
explord la presencia de sincinesias en
la musculatura facial con electrodos
de superficie. Para ello se registrd de
manera simultanea la actividad de los
musculos orbicular de los ojos y de
los labios de forma bilateral. Se reali-

26 el estudio con el paciente en repo-
so y recogiendo en barrido libre el
parpadeo espontaneo o a requerimien-
to del explorador. La activacién de cua-
tro canales permitia apreciar la exis-
tencia de coactivacion en el orbicular
de los ojos y de los labios del lado
afecto. Resultados. Se registraron sin-
cinesias en cuatro de estos seis pa-
cientes. En dos de ellos persistian sig-
nos de denervacién activa y en tres
existian signos de reinervacién en cur-
s0. La disminucién de la amplitud del
potencial de accién muscular com-
puesto del nervio facial afecto respec-
to al sano era mayor del 50% en tres
de los cuatro pacientes. Conclusion.
La busqueda de sincinesias en la mus-
culatura facial es una técnica sencilla
e indolora que aporta informacién
funcional de interés clinico y que com-
pleta la exploracidn realizada con téc-
nicas convencionales.

29.

Lesion del nervio facial.
Casuistica del Hospital
General Universitari de Castellé

Pinzén Martinez JM, Orenga Orenga JV,
Estarelles Marco MJ, Parra Escorihuela S,
Denisa Ghinea A, Ruiz Elena P,

Gomis Devesa A

Servicio de Neurofisiologia Clinica.
Hospital General Universitari de Castelld.

Objetivos. Revisar los diferentes tipos
de lesiones del nervio facial y su etio-
logia diagnosticadas en nuestro ser-
vicio, y conocer las variables demo-
graficas de los pacientes remitidos
para estudio por sospecha de lesion
del nervio facial. Pacientes y méto-
dos. Estudio descriptivo retrospectivo
de las EMG realizadas en el Servicio
de Neurofisiologia Clinica del Hospi-
tal General Universitari de Castelld,
desde 2012 hasta abril de 2014, con
sospecha de lesion del nervio facial.
Las diferentes variables se analizan
mediante el programa SPSS. Resul-
tados. Del total de los estudios reali-
zados en nuestro servicio, el 1% fue-
ron el estudio por sospecha de lesion
del nervio facial. Se realizaron un to-
tal de 53 estudios (47,2% en mujeres
y 52,8% en varones). El 41,5% de los
estudios se realizaron al mes del ini-

cio de la clinica. El mes de mayor inci-
dencia de aparicién de sintomas fue
noviembre, sequido de febrero. En el
64% de los casos se afectd el nervio
facial izquierdo. La etiologia en el
73% de los casos fue idiopatica. Un
68% de las lesiones fue de tipo axo-
notmesis parcial de grado grave.
Conclusiones. Existe una gran parte
de lesiones del nervio facial no cuan-
tificada, ya que se recuperan a los po-
cos dias (neuroapraxia) y no se lle-
gan a realizar estudios neurofisiol6gi-
cos. Unicamente acude a nuestra
consulta un pequefio porcentaje con
clinica persistente o paresia muy mar-
cada. Destaca la gran sensibilidad de
la EMG en cuanto al diagndstico y
prondstico de las lesiones del nervio
facial y su implicacién en el manejo
terapéutico, y una mayor incidencia
en los meses mas frios del afio.

ELECTROENCEFALOGRAFIA

30.

EEG a través de los aiios

Santovefia Gonzalez L, Villanueva
Gomez F, Gonzalez Rato J, Diaz Pérez R,
Silva Ramos S

Hospital Universitario Central de Asturias.
Oviedo.

Introduccién. Hemos revisado los da-
tos de los pacientes pedidtricos a los
que se les realizaron EEG a lo largo
del primer afio de ejercicio de neuro-
fisiologia infantil en el Hospital Cen-
tral de Asturias del Dr. Villanueva y
los realizados durante el 2013 tam-
bién por él. Pacientes y métodos. En
total, casi 3.000 pacientes han sido
revisados en estos dos afios, concre-
tamente, la edad, el diagndstico de
sospecha, el diagndstico electroence-
falogréfico y la correlacién entre am-
bos. Muchos de estos nifios han se-
guido realizandose exploraciones en
nuestro servicio hasta llegar a la pu-
bertad. Resultados. Contrastar la va-
riacion de las sospechas diagndsticas
entre los 33 afios de diferencia de
ambas series, realizadas en el mismo
centro y por el mismo especialista,
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con al menos curiosos resultados y de
paso hacer un pequefio homenaje al
trabajo de toda una vida del Dr. Villa-
nueva al servicio del EEG infantil, que
ha realizado mas de 60.000 EEG pe-
didtricos en este tiempo.

31.

Registros video-EEG criticos

en epilepsia focal idiopatica
con puntas centrotemporales
y sindrome de Panayiotopoulos
Silva Ramos SP, Gonzalez Rato J,

Diaz Pérez R, Jiménez Gonzdlez A,
Villanueva Gémez F, Roncero
Sanchez-Cano |, Malaga Diéguez |

Hospital Universitario Central de Asturias.
Oviedo.

Introduccion. La epilepsia focal idio-
patica con puntas centrotemporales
(BECTS) y el sindrome de Panayioto-
poulos (SP) son las epilepsias infanti-
les mds frecuentes, constituyendo el
8-23% de todas las epilepsias en me-
nores de 16 afios. Si bien sus caracte-
risticas electroclinicas estan perfecta-
mente definidas, los registros video-
EEG criticos son excepcionales dada la
escasa frecuencia de las crisis en am-
bos sindromes. Presentamos un re-
gistro video-EEG critico de cada epi-
lepsia obtenido en nuestro centro. Ca-
sos clinicos. Se revisaron las historias
clinicas, los registros de video-EEG cri-
tico e intercritico de dos pacientes
afectos de BECTS y SP, respectivamen-
te. Caso 1: nifia de 7 afios, diagnosti-
cada de BECTS, con clinica tipica de
dos crisis nocturnas hemifaciales y di-
sartria. En el registro video-EEG con
privacién de suefio presentaba una
crisis simple hemicldnica facial izquier-
da de segundos de duracién. En el
EEG se registré un foco de puntas en
la regidn rolandica del hemisferio de-
recho. Caso 2: nifio de 1 afio que in-
gresé en la UCI con estado de mal
(desviacién ocular, desconexion del
medio y crisis hemiclénica). Presenta-
ba vémitos y progresiva desconexion
del medio desde una hora antes de su
ingreso. Se registrd video-EEG, que mos-
tré un estado focal motor complejo
con inicio en la regién occipital del he-
misferio derecho, quedando yugulado
con la administracion de diacepam.

Posteriormente, el nifio fue diagnosti-
cado de SP, con registros video-EEG
compatibles con complejos punta-on-
da occipitales que se activaban con el
cierre ocular. El cuadro se considerd
como un estado de mal como forma
de inicio de un SP. Conclusiones. Los
registros criticos en las epilepsias fo-
cales idiopdticas infantiles son excep-
cionales, existiendo menos de una vein-
tena de casos en la bibliografia. Esto
se debe a la baja frecuencia de crisis
en la mayoria de casos.

32.

Utilidad del EEG tras una
parada cardiorrespiratoria
Oviedo Montés T, Giner Bayarri P,
Quintero Herndndez K, Garcia Moreno S,

Martinez Cutillas MJ, Chilet Chilet R,
Zalve Plaza G

Hospital Universitario Doctor Peset. Valencia.

Introduccion. La parada cardiorrespi-
ratoria (PCR) engloba las situaciones
de riesgo vital en las cuales existe una
interrupcién brusca, inesperada y po-
tencialmente reversible de la respira-
cién y de la funcién cardiocirculatoria.
El cerebro es el 6rgano mas vulnera-
ble a la agresién isquémica. La recu-
peracién de la conciencia tras una PCR
es un signo de buen pronéstico, pero
no recobrarla tras las primeras horas no
es siempre indicativo de mal prondsti-
co. El trazado EEG puede ayudar a pre-
decir su evolucién. Pacientes y méto-
dos. Se realiza un estudio descriptivo
tras la revision de 140 pacientes diag-
nosticados de PCR reanimadas, tanto
hospitalarias como extrahospitalarias,
entre enero de 2010 y marzo de 2014
y, las peticiones de EEG posteriores.
Resultados. De los pacientes estudia-
dos, al 72,1% no se le solicité un EEG
tras la PCR, por exitus previo o por ca-
recer de clinica neuroldgica. Del 27,9%
restante, el 10,3% tenian un EEG nor-
mal, el 15,4% presentaban brote-su-
presién y acabaron falleciendo, y otro
7,7% se hallaban en silencio eléctrico
tras la primera exploracién. En algu-
nos casos precisaron EEG seriados pa-
ra valorar su evolucién. Del total de
los pacientes a los que se les pidié la
prueba, el 79,5% acabaron fallecien-
do. En la mayoria de casos, los pacien-
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tes presentaban una térpida evolucién,
sobre todo aquellos que habian sufri-
do una PCR de mayor duracién o bien
de duracién indeterminada, y en los
casos con paradas extrahospitalarias.
Conclusidn. El EEG puede ayudar a de-
terminar las alteraciones neuroldgi-
cas que se producen tras la anoxia ce-
rebral. El patrén de brote-supresion
es indicativo de prondstico irreversible
en casi el 100% de los casos. Es funda-
mental para valorar la gravedad y el
prondstico, debido a la evolucién in-
cierta tras una PCR.

33.

Aportacion del EEG en
pacientes sometidos a
protocolo de hipotermia tras
una parada cardiorrespiratoria
Dinca Avarvarei L, Menéndez de Ledn C,

Gutiérrez Mufioz C, Gonzalez Benitez J,
Garcia Rubira JC

Hospital Universitario Virgen Macarena.
Sevilla.

Introduccion. La monitorizacién elec-
troencefalogréfica (EEG) es una herra-
mienta importante durante el proto-
colo de hipotermia tras parada cardio-
rrespiratoria (PCR), que proporciona
informacion Util respecto al prondsti-
co de estos pacientes. Se recomienda
la motorizacién EEG continua con EEG
integrada en amplitud desde el mo-
mento del ingreso hasta por lo menos
24 horas de normotermia. Cuando no
se dispone de este sistema, se reali-
zan EEG estandares de 30 minutos de
duracién, durante el periodo de en-
friamiento, el recalentamiento y las
primeras 24 horas de normotermia.
Pacientes y métodos. Desde noviem-
bre de 2012 se ha realizado estudio
EEG en 16 pacientes a los que se ha
aplicado protocolo de hipotermia en
la seccién de Coronarias de nuestro
hospital. Consideramos que el mds
importante es el EEG después del re-
calentamiento, que en nuestro caso
se realizé en todos los pacientes. Re-
sultados. Se analiza la actividad bio-
eléctrica cerebral de base (ABC), que se
clasifica como normal, leve/modera-
damente alterada (atenuacidn, lenti-
ficacion) o gravemente alterada (bro-
te-supresién); también se analizé la

reactividad ABC a los estimulos auditi-
vos y nociceptivos y la presencia de
descargas epilépticas interictales o cri-
sis electrograficas. Uno de los pacien-
tes presentd un estado parcial com-
plejo en las primeras 24 horas y fue
exitus; cuatro pacientes presentaron
un trazado brote-supresion y tres de
ellos fallecieron. Ocho pacientes pre-
sentaron ABC enlentecida o baja am-
plitud (seis EEG reactivo y dos EEG no
reactivo; los dos Ultimos fueron exi-
tus). Tres de los pacientes con activi-
dad minimamente enlentecida y reac-
tividad normal tuvieron muy buena
evolucion. Conclusiones. Es indispen-
sable al menos un estudio EEG poste-
rior al recalentamiento. El patrén bro-
te-supresion, el de minima amplitud
con ausencia de reactividad a los esti-
mulos nociceptivos y el estado epilép-
tico en las primeras 24 horas son fac-
tores de mal pronostico. El trazado
moderadamente alterado tiene me-
jor prondstico cuando se acompafia
de reactividad. La ABC minimamente
enlentecida y de amplitud normal en
el registro inicial, especialmente si se
recoge durante el periodo de enfria-
miento, implica un buen prondstico.

34.

Utilidad pronéstica de los
SIRPID en pacientes sometidos
a hipotermia tras una parada
cardiorrespiratoria. Analisis

de cuatro casos

Sanchez Horvath M, Santos Sanchez C,
Aglndez Sarasola M, Goiriena Seijo P,

Mancisidor Solaberrie X, Martin Lopez A,
Yurrebaso Santamaria |

Hospital Universitario de Cruces. Bilbao.

Introduccion. Numerosos estudios han
tratado de establecer predictores de
mortalidad en pacientes sometidos a
hipotermia terapéutica tras parada
cardiorrespiratoria (PCR). Los marca-
dores EEG que han demostrado vali-
dez son la reactividad durante la hipo-
termia, el patrén discontinuo espon-
tdneo (sin sedacién) y la presencia
de actividad epileptiforme. Los SIRPID
(stimulus induced rhythmic periodic or
ictal discharges) constituyen un pa-
trén incierto que se ha asociado a mal
prondstico. Pacientes y métodos. Re-
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visién retrospectiva de las historias cli-
nicas y los registros EEG realizados en
pacientes sometidos a protocolo de
hipotermia desde la instauracién en
nuestro hospital (desde enero de 2013
a mayo de 2014). Resultados. Se in-
cluyeron 18 pacientes en el estudio.
Cuatro (22%) presentaron SIRPID los
dias 4 y 5 de monitorizacién EEG. Se
analizaron las siguientes variables: ti-
pos de respuesta refleja (ictal, ritmica
o periddica), duracién y manifestacio-
nes clinicas asociadas. Ademas se va-
loraron actividad de fondo, reactivi-
dad a estimulos (tactil, auditivo y no-
ciceptivo) durante las primeras 12, 24,
48 y 72 horas tras la PCR, la explora-
cion clinica a las 72 horas, las cifras de
enolasa neuronal especifica en las pri-
meras horas y el prondstico segun la
CPC (Clinical Performance Category
Score). En nuestra pequeiia serie, el
50% de los pacientes con SIRPID tuvie-
ron mal pronéstico y el 50% sobrevi-
vieron con buen prondstico neuroldgi-
co. Conclusidn. La presencia de SIRPID
en pacientes sometidos a hipotermia
tras PCR en nuestra serie constituye
un hallazgo relativamente frecuente.
Estudios sobre SIRPID en pacientes tra-
tados con hipotermia tras PCR conclu-
yen que éstos constituyen un factor pre-
dictor de mortalidad. Ante resultados
discordantes, como los observados en
nuestra serie, su valor como marcador
prondstico debe seguir estudiandose.

35.

Estudio EEG de epilepsias

generalizadas idiopaticas
con mioclonias bilaterales
de comienzo tardio.

A propésito de dos casos

Picornell Darder M, Rodriguez Jiménez M,
De la Rosa Fernandez MA, Villar Villar ME

Hospital Universitario de Méstoles. Madrid.

Introduccion. Janz y Christian descri-
bieron en 1957 la epilepsia miocléni-
ca juvenil (EMJ). Se trata de una epi-
lepsia generalizada idiopatica con cri-
sis de mioclonias bilaterales sin afec-
tacién de la conciencia preferente-
mente al despertar; suelen iniciarse a
los 10-20 afios. Las anomalias EEG in-
tercriticas se caracterizan por paroxis-
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mos punta-onda generalizados de bre-
ve duracién, que pueden mostrar pre-
dominio hemisférico. Suelen asociar-
se otros tipos de crisis, como crisis com-
plejas generalizadas tonicoclénicas, y
menos frecuentemente, de ausencias.
Objetivo. Estudiar las caracteristicas
electroclinicas y evolutivas de las crisis
y de las anomalias EEG intercriticas en
las epilepsias generalizadas idiopati-
cas con accesos de mioclonias bilate-
rales de comienzo tardio. Casos clini-
cos. Dos pacientes con su primera cri-
sis de ‘acceso de mioclonias bilatera-
les’ con 43 y 49 afios. En ambos se
realizaron registros EEG de vigilia y
suefio seriados. En ambos pacientes,
el desencadenante de la primera cri-
sis fue la privacién de suefio. Las crisis
consistian en accesos de mioclonias
bilaterales, breves, con caida al suelo,
sin afectacion de la conciencia. Poste-
riormente, se asociaron crisis comple-
jas generalizadas tonicoclénicas. Ano-
malias EEG intercriticas: durante la vi-
gilia se registraban paroxismos pun-
ta-onda/polipunta-onda generalizados
de breve duracién y brotes paroxisti-
cos de punta-onda irregular generali-
zados de hasta varios segundos de
duracién. Durante el suefio no REM se
activaban los paroxismos punta-on-
da/polipunta-onda generalizados, que
se hacian de mayor voltaje y dura-
cién. Durante el suefio REM, las des-
cargas tendian a desaparecer. Con-
clusiones. Las anomalias EEG intercri-
ticas descritas no son patognoméni-
cas de la epilepsia mioclénica de Janz.
En estas dos pacientes, el patrén EEG
intercritico mostraba algunas diferen-
cias respecto al patron habitual (pre-
sentaban paroxismos generalizados
polipunta-onda y no se observaban
asimetrias interhemisféricas).

36.

Paciente con crisis de ausencias
mioclonicas atipicas. Andlisis
del registro poligrafico EEG-EMG

Guillén Sanchez MV

Hospital Don Benito-Villanueva. Badajoz.

Introduccién. Las crisis de ausencias
miocldnicas consisten en la asociacion
de ausencia, intensas mioclonias rit-
micas de predominio en miembros

superiores y musculos cervicales, y un
grado variable de hipertonia. El regis-
tro poligrafico EEG-EMG, fundamental
para su diagndstico, muestra descar-
gas de complejos punta-onda a 3 Hz,
bilaterales, sincronos y simétricos, co-
rrelacionados con las mioclonias y el
componente ténico. Se han descrito
crisis de ausencia mioclénica con he-
chos atipicos de distinto tipo. Los re-
gistros poligraficos EEG-EMG que se
han publicado son escasos. Caso cli-
nico. Nifia de 9 afios, con anteceden-
tes de retraso de crecimiento intrau-
terino, que se siguid de retraso ma-
durativo global, rasgos dismdrficos
leves y pubertad precoz. A los 8 afios
comenzd con episodios sugestivos de
crisis clénicas generalizadas. Se reali-
26 estudio EEG-EMG (mUsculos deltoi-
des), observandose numerosos epi-
sodios de 10-21 s de duracién de rup-
tura del contacto, descargas de com-
plejos punta-onda bilaterales y sin-
cronos e intensas mioclonias en los
miembros superiores en estricta co-
rrelacién con las puntas de los com-
plejos punta-onda, que se iniciaban
un segundo después del inicio de la
descarga. En ocasiones se asociaba
un cierto grado de hipertonia o auto-
matismos con el brazo derecho. La
frecuencia de los complejos punta-
onda estaba entre 2,5-3 Hz, no total-
mente reqular y con cierta variabili-
dad en la morfologia y amplitud de
las puntas, lo que se traducia en una
variabilidad en la intensidad de las
mioclonias. Las crisis se activaban por
la hiperventilacién. El EEG intercritico
mostré una actividad de base mode-
radamente enlentecida y breves des-
cargas polipunta-polipunta-onda de
predominio anterior frecuentemente
asimétricas, ya evidenciadas en EEG
previos. La RM y el estudio genético
fueron normales. Conclusién. El ana-
lisis del registro poligrafico EEG-EMG
de la paciente permitié su correcto
diagndstico, debiendo afiadirse al es-
tudio video-EEG.

37.

Mioclonias palpebrales,

luz y oscuridad

Colmenarez Sayago P, Santos Sanchez C,
Valle Quevedo E, Maestro Saiz |,

Garcia Ribes A, Martinez Gonzalez MJ,
Yurrebaso Santamaria |

Hospital Universitario de Cruces. Bilbao.

Introduccion. Las mioclonias palpe-
brales con o sin desconexién del me-
dio constituyen un tipo de crisis que
suelen inducirse por el cierre de ojos o
la fotoestimulacion, y se acompafian
de un patrén electrogréfico de com-
plejos punta y polipunta-onda gene-
ralizados. Existe cierta controversia en
cuanto a si este cuadro electroclinico
constituye un sindrome en si o es sim-
plemente un tipo de crisis en distintas
epilepsias generalizadas. Objetivo. Re-
visar las caracteristicas electroclinicas
de pacientes con mioclonias palpe-
brales. Pacientes y métodos. Estudio
retrospectivo de 10 pacientes en edad
infantil, con epilepsia, que presenta-
ron mioclonias palpebrales como una
de sus manifestaciones clinicas. Nues-
tro Unico criterio de inclusion fue te-
ner mioclonias palpebrales registra-
das en al menos un video-EEG. Se re-
vis6 |a historia clinica y los trazados vi-
deo-EEG de estos pacientes y se reco-
gieron datos en relacién a edad de
inicio, patologia asociada, hallazgos
en EEG, tratamiento y evolucién. Re-
sultados. La edad media de inicio fue
alos 4 afios (rango: 1-7 afios). El sexo
predominante fue el femenino (80%).
El 80% de los pacientes presentaron
como manifestacion clinica concomi-
tante episodios de desconexion. En
siete casos se asociaron trastornos psi-
comotores y del aprendizaje, la mayo-
ria en seguimiento por el Servicio de
Psiquiatria, algunos de ellos en trata-
miento farmacoldgico adicional. La
mitad de la muestra presenté refrac-
tariedad a la terapia con farmacos an-
tiepilépticos. Todos los pacientes con
crisis refractarias asociaban trastornos
motores y cognitivos de base. Conclu-
sién. Las mioclonias palpebrales sue-
len acompafarse de ausencias y son
caracteristicas de edades preescolares
y escolares, predominando en el sexo
femenino. Se asocian con frecuencia
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a trastornos cognitivos y del aprendi-
zaje, y cuando lo hacen, presentan ma-
la respuesta a farmacos antiepilépticos.

38.

Utilidad del EEG en |a
encefalitis por anticuerpos
antirreceptor de NMDA:
presentacion de dos casos
Astudillo Rodriguez |, Saez Ansétequi A,

Prieto Montalvo J, Martin Miguel C,
Martin Barriga ML, Martinez Ginés ML

Hospital General Universitario
Gregorio Marafién. Madrid.

La encefalitis por anticuerpos antirre-
ceptor de NMDA es una entidad re-
cientemente descrita, caracterizada por
sintomas psiquidtricos, alteraciones
cognitivas, trastornos del movimien-
to, crisis epilépticas y disautonomia.
Afecta en especial a mujeres jévenes
con patologia tumoral, destacando el
teratoma de ovario. La presencia de
anticuerpos antirreceptor de NMDA
en el liquido cefalorraquideo es diag-
nostica. El EEG es una herramienta
importante en la evaluacién de estos
pacientes. Casos clinicos. Caso 1: mu-
jer de 17 ahos, ingresada por episo-
dios de hemidistonia izquierda de me-
nos de un mes de evolucién y asocia-
cién progresiva de sintomas psicéticos,
lenguaje incoherente, labilidad emo-
cional, desconexién del medio y agi-
tacién psicomotriz. Los estudios EEG
repetidos mostraban actividad lenta
bihemisférica con predominio dere-
cho. Durante su ingreso recibi6 trata-
miento con corticoides, inmunoglobu-
linas y plasmaféresis, sin mejoria sig-
nificativa. Hallazgo radioldgico de te-
ratomas ovdricos bilaterales con clara
mejoria clinica y normalizacion del EEG
tras su exéresis. Caso 2: mujer de 24
afios, epiléptica con muiltiples ingresos,
el ltimo por insomnio, inquietud, len-
guaje incomprensible, mutismo, mo-
vimientos orofaciales y bajo nivel de
conciencia de tres semanas de evolu-
cién. El EEG de ingreso mostrd activi-
dad delta ritmica bilateral, sincrénica
e invariable, compatible con estado
epiléptico no convulsivo. Ausencia de
respuesta a antiepilépticos. Estudio ra-
diolégico con Unico hallazgo de quiste
ovarico derecho. Tras tratamiento su-

cesivo con corticoides, inmunoglobuli-
nas y plasmaféresis presentd una evo-
lucién clinica satisfactoria. El EEG de
control realizado al afio mostré nor-
malizacién de la actividad de fondo.
Conclusion. La encefalitis por anticuer-
pos antirreceptor de NMDA es una en-
tidad clinica recientemente descrita y
probablemente infradiagnosticada; son
caracteristicas la encefalopatia y las
crisis epilépticas, por lo que el EEG es
una herramienta de gran utilidad en el
diagndstico y tratamiento del paciente.

39.

Encefalitis antirreceptor de
NMDA en nifos: dos casos
con hallazgos EEG unicos
Santovefia Gonzalez L

Hospital Universitario Central de Asturias.
Oviedo.

Introduccion. La encefalitis antirrecep-
tor de NMDA es una patologia de re-
ciente aparicién con escasos casos des-
critos, especialmente en nifios, que
en ocasiones puede ser precedida de
una encefalitis virica, con signos clini-
cos comunes pero con hallazgos EEG
no definidos, aunque segun la hiblio-
grafia, la actividad delta en cepillo pa-
rece ser tipica de esta patologia. Es
potencialmente grave porque un por-
centaje de pacientes termina con dé-
ficits neurolégicos importantes y su
tratamiento precoz se relaciona con
mejores resultados. Casos clinicos. Se
presentan dos casos de encefalitis an-
tirreceptor de NMDA en nifios, con di-
ferente curso clinico y EEG, uno de
ellos sin precedentes en la bibliogra-
fia. Caso 1: nifia de 2 afos que ingre-
s6 por convulsiones y fiebre, se diag-
nosticd encefalitis virica y posterior-
mente encefalitis autoinmune. El EEG
mostré una lentificacidn con leve pre-
dominio temporal. Fue dada de alta a
los siete dias, pero reingresé 14 dias
después por agitacion motora, movi-
mientos coreicos y alteraciones del
comportamiento con agresividad. Con-
tinué con tratamiento inmunosupre-
sor, ahora con tratamiento logopédi-
co por trastorno del habla y la deglu-
cién, y con EEG que mantienen dicho
enlentecimiento, mas difuso. Caso 2:
nifio de 11 meses que, tras encefalitis
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virica y mejoria clinica con tratamien-
to durante dos semanas, comenzé un
progresivo deterioro neuroldgico. Los
hallazgos en el EEG variaron desde
lentificacion focal a estado eléctrico,
pasando por hipsarritmia incompleta
con espasmos en salvas. Continta en
estudio hasta el momento. Conclusién.
Los hallazgos EEG en los casos de en-
cefalitis antirreceptor de NMDA obte-
nidos en el caso 2 son Unicos, no des-
critos anteriormente en la bibliogra-
fia, y pueden correlacionarse con la
forma de presentacién del caso, lo que
ayudaria a un diagndstico mas precoz
mejorando por tanto el tratamiento
y posibles déficits neuropsiquicos pos-
teriores.

40.

Semiologia EEG en
encefalitis autoinmunes
Azcona Ganuza G, Olaskoaga Caballer A,

Gila Useros L, Erro Aguirre E, Ayuso
Blanco T, Olaziregi Zabaleta O

Complejo Hospitalario de Navarra.

Introduccion. Frente a la infeccién por
el virus herpes simple como causa
mas caracteristica de encefalitis agu-
da, en los ultimos anos se esta delimi-
tando una serie de procesos autoin-
munes definidos por la presencia de
anticuerpos especificos. Presentamos
un caso de encefalitis de Hashimoto y
otro de encefalitis autoinmune por
anticuerpos antirreceptor de NMDA,
destacando los hallazgos EEG en estas
entidades. Caso clinico. Mujer de 22
afios, que comenz6 con un cuadro en-
cefalitico agudo grave que incluia es-
tado convulsivo y alteracién de la con-
ciencia. En la analitica se objetivaron
anticuerpos antitiroideos (antitiroglo-
bulina y antiperoxidasa) positivos con
funcién tiroidea normal. Tratada con
plasmaféresis y corticoides, mejord del
cuadro encefalopatico (encefalitis de
Hashimoto), recuperando su rendi-
miento académico, pero persisten cri-
sis temporales resistentes a politera-
pia. Los EEG mostraron cambios len-
tos inespecificos, inicialmente gene-
ralizados y después bitemporales de
predominio izquierdo. Caso 2: mujer
de 27 afios, que inicié un cuadro psi-
c6tico agudo acompanado de crisis

convulsivas. El EEG mostraba activi-
dad delta ritmica a 1 Hz sincrénica en
ambas regiones frontotemporales con
actividad rapida (beta) superpuesta,
atribuida al uso de benzodiacepinas.
Ante la presencia de anticuerpos anti-
rreceptor de NMDA, se realizé un ras-
treo oncoldgico, detectandose un te-
ratoma ovarico. Tras su extirpacién mas
el tratamiento con corticoides, inmu-
noglobulinas y antiepilépticos, experi-
menté una mejoria progresiva en los
cinco meses siguientes. Conclusiones.
Las alteraciones EEG descritas en dife-
rentes encefalitis autoinmunes son,
en general, inespecificas. Unicamente
la presencia de cepillos-delta continuos
(extreme delta brush) se ha descrito
como semiologia caracteristica en la
encefalitis autoinmune por anticuerpos
antirreceptor de NMDA. Los hallazgos
en el caso 2 son congruentes con este
patrén y cabe destacar su valor para
establecer una orientacién diagndstica.

41.

Estado epiléptico no convulsivo
en un nifo con encefalitis
herpética. Importancia

de la monitorizacién EEG

Grande Martin A, Pardal
Fernandez JM, Godes Medrano B

Hospital General Universitario de Albacete.

Introduccion. La causa mas frecuente
en nuestro medio de encefalitis espo-
radica es la causada por el virus her-
pes simple. Origina lesiones necrohe-
morragicas que provocan la muerte
en la mitad de los casos y secuelas
graves en la mayor parte de los super-
vivientes. Tanto la expresion clinica
(fiebre, disminucién de conciencia,
crisis epilépticas, déficits focales) co-
mo las caracteristicas del liquido cefa-
lorraquideo son poco dtiles para dife-
renciar esta patologia de otros tipos
de encefalitis, e incluso la neuroima-
gen tampoco es definitiva en ese sen-
tido. Es la deteccién del material ge-
nético del virus mediante la reaccién
en cadena de la polimerasa el hallaz-
go especifico, aunque con el inconve-
niente de la demora en su resultado,
lo que la hace poco practica en el diag-
nostico temprano. Por lo general se
dispone del EEG, método muy sensi-
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ble, a veces desde las primeras horas;
es capaz de demostrar signos lesivos
estructurales y actividad epiléptica, que
si es critica con semiologia focal com-
pleja, suele tener una expresion clini-
ca pobre, de muy dificil reconocimien-
to. Caso clinico. Paciente de 2 afios
con fiebre, hemiparesia derecha y dis-
minucién marcada del nivel de con-
ciencia, en el cual se demostro en las
24 primeras horas, mediante EEG, un
estado de mal epiléptico de crisis foca-
les complejas; poco después se confir-
mo el origen herpético. Conclusiones.
El reconocimiento temprano permitié
un manejo 6ptimo que, con probabili-
dad, ayudé a la excelente recupera-
cién posterior. La realizaciéon de EEG
en nifios con fiebre y alteracién de la
conciencia deberia incorporarse a los
protocolos habituales en unidades de
criticos por ser inocuo y de alta sensi-
bilidad. Puede orientar la etiologia y
detectar complicaciones epilépticas en
encefalopatias, clasicamente relacio-
nadas con un incremento notable de
la morbimortalidad.

42,

Trastorno de dolor extremo
paroxistico frente a epilepsia
secundaria a alteraciones
cerebrales profundas

Velandia Villa J, Galindo Lozano C,
De Francisco Moure J, Sdenz de Cabezén A

Hospital Universitario Miguel Servet. Zaragoza.

Caso clinico. Varén de 18 meses, con
episodios desde los 15 dias de vida,
caracterizados por crisis paroxisticas
acompafiadas de llanto stbito e in-
controlable, con aumento generaliza-
do del tono muscular de sequndos de
duracién, bradicardia, broncoespasmo
y fenédmenos vasomotores complejos.
Lo anterior se presentaba con una fre-
cuencia de 2-5 dias a la semana va-
rias veces al dia. Sin antecedentes de
interés. Examen fisico anodino. Anali-
ticas normales. Pruebas genéticas ne-
gativas. Holter ECG, TAC, RM y poli-
somnografia normales. En sélo uno
de los mdltiples EEG realizados se ob-
servaron grafoelementos andmalos
que podrian corresponder a actividad
epiléptica originada en estructuras en-
cefdlicas profundas. Los diagndsticos
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considerados fueron epilepsia de ini-
cio neonatal (incluida aquella origina-
da en estructuras profundas), hiperec-
plexia, patologia del sistema cardio-
nector, tumores neurosecretores con
capacidad de producir alteraciones
vegetativas, y canalopatias, entre ellas
el trastorno de dolor extremo paroxis-
tico. Los hallazgos clinicos y paraclini-
cos no fueron concluyentes etioldgi-
camente y los EEG seriados no regis-
traron nuevos paroxismos epileptifor-
mes. Los tratamientos empiricos ins-
taurados con diacepam, fenobarbital,
valproato parenteral y topiramato
oral no demostraron eficacia terapéu-
tica. Sélo la carbamacepina oral redu-
jo la frecuencia de los eventos y pro-
longd los periodos intercriticos, sien-
do el tratamiento de eleccién para el
trastorno de dolor extremo paroxisti-
co, sin olvidar que también puede ser
efectivo, aunque en menor medida,
en la epilepsia de origen subcortical.
Lo antes expuesto obliga a realizar un
diagndstico de descarte en el cual co-
bran protagonismo el trastorno de
dolor extremo paroxistico y la epilep-
sia originada en estructuras profundas,
que constituyen el diagndstico dife-
rencial mas plausible.

43,

Automatismos motores
contralaterales en la

epilepsia del I6bulo temporal
Diaz Cano G, Caballero Martinez M,
Ghazizadeh-Monfared Z, Monge Marquez E

Hospital Universitario Virgen del Rocio. Sevilla.

Introduccion. La semiologia ictal pue-
de ser (til en la localizacién del foco
epileptégeno, especialmente en la epi-
lepsia del I6bulo temporal. En la prac-
tica clinica, la asociacién de postura
disténica contralateral a la zona epi-
leptégena y automatismos ipsilatera-
les constituye un signo lateralizador
fiable en la epilepsia del I6bulo tem-
poral, y ademas tiene un excelente
valor localizador en el I6bulo tempo-
ral. En ocasiones, no obstante, la pre-
sentacion clinica consiste en automa-
tismos motores aislados, habitualmen-
te ipsilaterales o bilaterales. Se pre-
senta un caso clinico de epilepsia del
|6bulo temporal con automatismos

motores unilaterales contralaterales.
Caso clinico. Varén de 26 afios, dies-
tro, sin antecedentes de riesgo para
epilepsia, que presentaba desde los
14 afios episodios de desconexién del
medio y movimientos automaticos en
el miembro superior izquierdo. No re-
feria auras. No lenguaje ictal. Cum-
plia criterios de refractariedad. Se rea-
lizaron EEG basales, que fueron nor-
males, y RM, con protocolo de epilep-
sia normal. Ingresé para monitoriza-
cién prolongada con video-EEG para
evaluacion prequirdrgica, con sospe-
cha de epilepsia del I6bulo temporal
izquierdo. El video-EEG mostraba una
actividad basal con signos de disfun-
cién cerebral focal en la regién tem-
poral derecha, descargas epileptifor-
mes interictales en la region temporal
derecha, y una crisis parcial compleja
con automatismos en la mano iz
quierda, sequido de versién cefdlica a
la izquierda y generalizacién secunda-
ria tonicocldnica con ‘signo de 4’ con
el miembro superior izquierdo en ex-
tension. El EEG ictal mostraba un ini-
cio en la regién temporal derecha.
Conclusién. Los automatismos moto-
res unilaterales aislados no constitu-
yen un signo lateralizador fiable, pu-
diendo ser ipsilateral o contralateral a
la zona epileptégena. El video-EEG cons-
tituye una prueba fundamental para
el diagndstico del foco epileptégeno.
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Patrén caracteristico de EEG en
el sindrome de Wolf-Hirschhorn

Diaz Cano G2, Caballero Martinez M?,
Vazquez Rodriguez R?, Ghazizadeh-
Monfared Z2, Monge Mdrquez E?,
Mora Granizo F®

®Hospital Universitario Virgen del Rocio.
Sevilla. ® Neurotoc.

Introduccién. El sindrome de Wolf-
Hirschhorn (SWH) se debe a delecio-
nes variables en el brazo corto del
cromosoma 4y se caracteriza por ras-
gos faciales dismorficos, retraso psi-
comotor y en aproximadamente el
90% de los casos, crisis epilépticas.
Los estudios demuestran que los pa-
cientes con SWH tienen patrones de
EEG caracteristicos, incluso en ausen-
cia de crisis. Se presentan los resulta-

dos de EEG en pacientes con SWH en
el Hospital Virgen del Rocio. Pacien-
tes y métodos. Estudio retrospectivo
de una cohorte consecutiva de pa-
cientes diagnosticados de SWH en los
Ultimos 12 afios mediante estudio ge-
nético. Se analizan los datos de EEG,
la presencia de crisis epilépticas, el
tipo de crisis y el sexo. Resultados.
Cuatro pacientes fueron diagnostica-
dos de SWH, el 100% muijeres. Tres pa-
cientes (75%) tenian crisis epilépticas.
En los casos con crisis, el 100% eran
generalizadas tonicocldnicas y se con-
trolaron con acido valproico. Se dis-
puso de EEG en tres pacientes, que
mostré en el 100% un patrén caracte-
ristico con ondas lentas y punta-onda
ritmicas difusas. Conclusion. El SWH
tiene un patrén de EEG caracteristico,
por lo que constituye una herramien-
ta diagnéstica eficaz ante la sospecha
de este sindrome y puede ser util pa-
ra orientar el diagndstico genético.
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Sindrome de Menkes:
evolucion electroencefalografica.
A propésito de un caso

Vazquez Casares G°, Alejos Herrera MV?,
Soto Alvarez |2, Bardn Sanchez J°

®Hospital Universitario de Salamanca.
®Hospital Clinico de Valladolid.

Introduccién. El sindrome de Menkes
es una enfermedad genética en la
que se produce una mala absorcién
del cobre y un transporte defectuoso
hacia los diferentes érganos. Se clasi-
fica dentro del grupo de enfermeda-
des raras y los nifos afectados falle-
cen antes de los 3 afios de vida. Entre
sus multiples manifestaciones clinicas
se encuentran las crisis epilépticas
generalizadas, que requieren con fre-
cuencia estudios EEG. Caso clinico. Va-
rén que, a los 3 meses, comenz6 con
rechazo de las tomas e irritabilidad.
Presentaba al ingreso movimientos
mioclénicos de extremidades, desvia-
cién ocular y desconexién del medio.
El EEG mostraba frecuentes paroxis-
mos de punta-onda de predominio
occipital bilateral. Seis meses después,
presentd un empeoramiento neuro-
I6gico, con disminucién del nivel de
conciencia, hipertonia de extremida-
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des y movimientos incoordinados. El
EEG mostraba signos de grave ence-
falopatia generalizada con abundan-
te actividad epiléptica, mas frecuente
en dreas posteriores del hemisferio
izquierdo. El trazado finalizaba con
un patrén de salva-supresion. Fallecié
pocos meses después. Conclusion. La
evolucion EEG en el sindrome de Men-
kes es hacia una lentificaciéon de la
actividad eléctrica cerebral que pro-
gresa con rapidez hacia el patrén de
salva-supresion. La actividad epilépti-
ca mas frecuente es la punta-onda
multifocal. Estos hallazgos coinciden
con los descritos por otros autores.

46.

Sindrome de Panayiotopoulos

Velasco Zarzosa M, Campos Lopez C,
Garcia Penco C, Gmez Loizaga N,
Abad Aguirre V, Poch Olivé ML

Hospital San Pedro. Logrofio.

Introduccion. El sindrome de Panayio-
topoulos es un trastorno epiléptico fo-
cal benigno relacionado con la edad.
Las crisis autondmicas y el estado au-
tondmico son sus manifestaciones
cardinales (vémito ictal, 74-82%, y sin-
cope ictal, 20% de las crisis). Un 40%
finaliza con convulsiones, pudiendo
ser infradiagnosticado y confundido
con trastornos no epilépticos. Las al-
teraciones EEG interictales presentan
gran variabilidad y aunque muestran
un predominio occipital, éstas pue-
den no estar presentes (1/3 de los ca-
s0s) 0 mostrar un caracter multifocal/
cambiante (90%), con gran activacién
durante el suefio. En un 9%, el EEG es
normal. Las crisis autondmicas en ni-
fios también estan presentes en epi-
lepsias sintomaticas (especialmente
temporal). Los hallazgos EEG y la pre-
sencia de otro tipos de crisis orien-
taran la diferenciacién diagndstica.
Paciente y métodos. Se estudian las
caracteristicas clinicas y EEG en 13
pacientes (ocho muijeres y cinco va-
rones, de 3-10 afios) con sindrome
de Panayiotopoulos. Resultados. Edad
media de inicio: 5,6 afios. NUmero me-
dio de crisis: 4,5 (rango: 1-8 crisis).
Dos pacientes sélo sufrieron una cri-
sis. El 76,9%, de predominio noctur-
no y larga duracién (8-50 min). To-

dos tuvieron al inicio o en su evolu-
cién crisis autondmica, incluyendo
nauseas o vomitos, y seis pacientes,
sincope ictal. Desviacidon ocular y ce-
falica, 46%; hemiconvulsiones, 30,7%;
alucinaciones visuales o vision borrosa,
23%, cefalea, 46%; nistagmo, 10%.
El EEG interictal mostrd en 10 casos
descargas occipitales o P-T-O, bien uni-
laterales o bilaterales, asimétricas,
independientes o cambiantes, con ac-
tivacion significativa durante el sue-
fio. En seis de éstos se asociaron pun-
tas centrotemporales, puntas fronta-
les o temporales, descargas de pun-
ta-onda generalizada y punta-onda a
3 Hz o paroxismos frontooccipitales.
En dos casos, sélo puntas centrotem-
porales. Todos con actividad bioeléc-
trica cerebral normal. RM: normal.
Conclusion. La presencia de alteracio-
nes multifocales en el video-EEG de
estos pacientes debe orientar hacia
este sindrome, de prondstico benigno
y frecuentemente infradiagnosticado.

47.

Estudio de paroxismos
punta-onda generalizados en
la epilepsia parcial idiopatica
con puntas centrotemporales:
a propdsito de 11 casos

Picornell Darder M, Rodriguez Jiménez M,
De la Rosa Fernandez MA, Villar Villar ME

Hospital Universitario de Méstoles. Madrid.

Introduccion. La existencia de anoma-
lias EEG generalizadas en pacientes
con epilepsia parcial idiopatica con pa-
roxismos centrotemporales fue des-
crita por Beaussat en 1972. Se trata
de paroxismos punta-onda generali-
zados, de breve duracién, que suelen
evidenciarse durante la vigilia y el
adormecimiento. Segun la bibliogra-
fia, la incidencia es muy variable (7-
55%) y hay autores que consideran
que las epilepsias parciales idiopati-
cas con paroxismos centrotemporales
son una forma particular de epilepsia
generalizada idiopética. Objetivo. Ana-
lizar los paroxismos punta-onda ge-
neralizada, durante la vigilia y el sue-
fio, asi como su evolucién. Pacientes
y métodos. Revision de 260 casos de
epilepsia parcial idiopatica con pa-
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roxismos centrotemporales. Se selec-
cionaron 11 pacientes (seis varones y
cinco mujeres) que presentaban pa-
roxismos punta-onda generalizados.
Criterios de seleccién: registros EEG
de vigilia y suefio evolutivos (minimo
dos estudios). Resultados. Durante la
vigilia se registraron paroxismos pun-
ta-onda generalizados, aislados o de
breves brotes, de hasta 1,5 s de dura-
cién, que estaban presentes en todos
los casos y aparecian de forma espo-
radica. Durante el suefo, en tres ca-
sos persistian los paroxismos punta-
onda durante el adormecimiento y
eran de caracteristicas similares. Du-
rante el suefio REM, en dos casos se
registraron algunos paroxismos pun-
ta-onda de menor duracién. Conclu-
siones. La muestra estudiada eviden-
cia que los paroxismos punta-onda
generalizados no se activan durante
el suefio no REM, al contrario de lo
que ocurre con los paroxismos punta
centrotemporales. Sin embargo, las
epilepsias generalizadas idiopaticas
muestran una marcada activacién de
los paroxismos punta-onda generali-
zados durante el suefio. Estos resulta-
dos van a favor de la hipétesis de que
la epilepsia parcial idiopatica con pa-
roxismos centrotemporales no es una
variante de la epilepsia generalizada
idiopatica.

48.

Epilepsia benigna de la infancia
con puntas centrotemporales.
Hallazgos tipicos y atipicos
Garcia Penco C?, Campos Lopez C?,
Goémez Loizaga N @, Velasco Zarzosa M?,
Poch Olivé M®

2Servicio de Neurofisiologfa Clinica.
®Servicio de Pediatria. Hospital San
Pedro. Logrofio.

Introduccion. La epilepsia rolandica
es el sindrome epiléptico parcial mas
frecuente de la infancia. Su prondsti-
o es bueno, pero pueden coexistir di-
ficultades cognitivas y del comporta-
miento y, en menor grado, presentar
formas de evolucién atipica. Objeti-
vos. Describir la semiologia clinica y
hallazgos EEG en una serie de pacien-
tes con epilepsia rolandica y analizare
las alteraciones EEG atipicas y su co-

rrelacién clinica. Pacientes y méto-
dos. Revision retrospectiva de 29 pa-
cientes con criterios de epilepsia ro-
landica. Se analizan los aspectos clini-
cos y los EEG basales y de suefio seria-
dos. Resultados. Hubo predominio
masculino (1,9 a 1) y una edad media
de inicio de 5,6 afios (rango: 3-12
afos). La frecuencia de las crisis fue
baja en el 68% (crisis Unica: 27%). La
crisis mas habitual fue nocturna y fo-
cal, con semiologia motora y afecta-
cion de hemifacies, musculos orofa-
ringeos y extremidad superior. La du-
racién media de la epilepsia en los ca-
sos con remision completa fue de 2,2
afos, sequidos de 2,8 afios hasta la
normalizacién del EEG. El 17% de los
pacientes asociaron leves alteracio-
nes cognitivas como déficit de aten-
cién, inmadurez del lenguaje y bajo
rendimiento escolar. Otras manifesta-
ciones, como estado epiléptico par-
cial, paralisis de Todd o brotes con cri-
sis muy persistentes, las presentaron
un 20%. No se evidenciaron evolucio-
nes atipicas con déficits cognitivos
graves. Todos los pacientes mostra-
ron los hallazgos EEG habituales, pero
en el 24%, ademas, se identificaron
en algin momento evolutivo varias
de las siguientes alteraciones: descar-
gas multifocales, descargas centro-
temporales casi continuas durante el
suefio y descargas generalizadas de
punta-onda. La mitad de estos pa-
cientes presentaron dificultades cog-
nitivas, y un 70%, crisis resistentes o
mds complicadas. Conclusion. Los ha-
llazgos EEG atipicos no son raros en la
epilepsia rolandica y no excluyen el
diagndstico. Estos pacientes pueden
tener mas probabilidad de asociar le-
ves alteraciones cognitivas y una ma-
yor morbilidad de su epilepsia.
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