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62.

Sindrome de West. Serie de casos

Monge Marquez E, Diaz Cano G, Vazquez
Rodriguez R, Gonzalez-Moya Navarro |

Hospital Universitario Virgen del Rocio.
Sevilla.

Introduccién. El sindrome de West es
una encefalopatia epiléptica asociada
a la edad y se caracteriza por la pre-
sencia de espasmos epilépticos, deten-
cién del desarrollo psicomotor e hip-
sarritmia interictal en el estudio elec-
troencefalografico. Sus causas son mul-
tiples y diversas, y se dividen en: pre-
natal (disgenesia cerebral, trastornos
genéticos, infeccién intrauterina), pe-
rinatal (lesiones por anoxia, trauma-
tismo craneal, infeccion), y posnatal
(trastornos metabdlicos, traumatismo,
infeccién). En hasta un 40% de los ca-
sos la etiologia puede ser indefinida
(criptogénica). Pacientes y métodos.
Estudio descriptivo y retrospectivo de
las caracteristicas clinicas y eléctricas
en 46 nifios (23 nifios y 23 nifias) con
diagnéstico de sindrome de West en
nuestro hospital entre 2008 y 2012.
Hemos analizado datos etioldgicos,
demogrdéficos, caracteristicas de EEG,
tratamiento y evolucién clinica. Resul-
tados. La mayoria de los pacientes re-
visados (85%) son sindrome de West
sintomaticos, mientras que el 15% son
criptogénicos. El inicio clinico es la apa-
ricion de espasmos en el 85%, con
una media de edad de 5 meses, episo-
dios de caida de la cabeza en el 6,5%,
y otros sintomas en el 8,5%. El EEG
muestra una hipsarritmia bilateral en
el 95,7% y unilateral en el 4,3%. El tra-
tamiento utilizado es la vigabatrina en
monoterapia en el 65% de los pacien-

tes, vigabatrina y corticosteroides en
el 19,5%, y vigabatrina en combina-
cién con Aacido valproico en el 15%. El
tiempo medio entre la aparicion de la
hipsarritmia en el EEG y su desapari-
cién es de dos meses o menos. Tres
pacientes fallecieron. Después del ini-
cio del tratamiento, la hipsarritmia en
el EEG desaparecié completamente en
el 28% de los casos, apareciendo un
EEG normal, mientras que en el otro
72% persistié un EEG patoldgico (cua-
tro de los pacientes desarrollan un sin-
drome de Lennox-Gastaut). Conclusio-
nes. El EEG es una herramienta indis-
pensable para el diagnéstico de sin-
drome de West.

63.

Epilepsia centrotemporal
y ausencias fotosensibles

Cortés Jiménez V, Martin Palomeque G,
Pedrera Mazarro A, Aparicio Meix M

Hospital Universitario Ramaén y Cajal. Madrid.

Introduccion. La epilepsia parcial be-
nigna mas frecuente durante la infan-
cia y adolescencia es |a epilepsia con
puntas centrotemporales o epilepsia
rolandica, y la epilepsia generalizada
mas frecuente en esta etapa es la epi-
lepsia con ausencias. Ambas son las
dos epilepsias infantiles mas comu-
nes y comparten numerosas similitu-
des: son las epilepsias mas frecuentes
en la infancia, tienen un buen pronés-
tico porque mejoran con la pubertad,
presentan un marcado caracter gené-
tico, poseen un patrén electroencefa-
lografico tipico y una buena respuesta
al tratamiento. No obstante, también
tienen diferencias: la epilepsia con au-
sencias es generalizada y es mas fre-
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cuente en nifias, mientras que la epi-
lepsia rolandica es parcial y mas fre-
cuente en nifios. Pero aun siendo am-
bas muy frecuentes, encontrarlas en
un mismo paciente es poco habitual,
y mucho mas todavia hallarlas simul-
taneamente en la realizacién de un mis-
mo electroencefalograma. Caso clini-
co. Presentamos el caso de una pa-
ciente que acude al hospital por sinto-
matologia compatible con crisis de
ausencia complejas (revulsién ocular,
automatismos bucales). Durante la rea-
lizacion y revision del electroencefalo-
grama se evidenciaron puntas centro-
temporales y descargas punta-onda a
3 Hz desencadenadas por la estimula-
¢ién luminica intermitente, clinicamen-
te sugestivas de ausencias. Conclusién.
Algunos autores especulan sobre un
‘cruce de epilepsias’ en la infancia;
otros sélo han encontrado ambos ti-
pos de epilepsia en el mismo paciente
durante las maniobras de activacion,
y otros no comparten que ambas epi-
lepsias puedan formar parte del mis-
mo espectro continuo de epilepsias.
Nosotros objetivamos la aparicién de
ambos patrones electroencefalografi-
€os en una paciente, por lo que aunque
sea excepcional, ambas epilepsias pue-
den aparecer simultaneamente.

64.

Pacientes con fluctuacion del
nivel de consciencia. Patrones
periddicos en el EEG con caso
clinico ilustrativo

Cortés Jiménez V, Martin Palomeque G,
Pedrera Mazarro A

Hospital Universitario Ramén y Cajal. Madrid.

Introduccion. Los pacientes con bajo
nivel de consciencia presentan una in-
capacidad para mantener un pensa-
miento o una actividad coherente,
bien de manera fluctuante o bien de
manera mantenida. En estos pacien-
tes se pueden observar patrones pe-
riédicos en el EEG, es decir, una suce-
sion de grafoelementos paroxisticos
estereotipados separados por interva-
los casi idénticos. Gaches, en 1971,
clasificé estos patrones dependiendo
del intervalo de repeticion y la clasi-
ficacién sigue en uso en el momento
actual. Pacientes y métodos. Siguien-
do la clasificacién de Gaches que clasi-
fica estos patrones en tres grupos: 1.
Actividades periddicas de intervalo
corto (< 4 s) y de distribucidn simétri-
ca y sincrona en ondas trifasicas, que
pueden aparecer en la enfermedad de
Creutzfeldt-Jakob, encefalopatias me-
tabdlicas, andxicas y tdxicas, enfer-
medades infecciosas del sistema ner-
vioso central y en el estados no con-
vulsivo, y BIPLED, en encefalopatia
postandxica. 2. Actividades periddicas
de intervalo corto (< 4 s) y distribu-
cién focal o local (PLED y ondas agu-
das trifésicas focales). 3. Actividades
periddicas de intervalo largo (>4 s) y
distribucién difusa y sincrona (com-
plejos de Radermecker en la panence-
falitis esclerosante subaguda). llustra-
mos cada patrén con un caso clinico.
Conclusién. Dentro de las anomalias
periddicas, la que mas frecuentemen-
te se registra es la presencia de ondas
trifasicas. Las ondas trifasicas no son
especificas de ninguna patologfa, sien-
do necesaria una correlacién electro-
clinica para orientar el diagnéstico ha-
cia una patologia u otra. Cuando apa-
recen en pacientes con encefalopatia
o enfermedad secundaria a infeccion,
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inflamacién o toxicidad, no indican por
si mismas peor prondstico o mayor
morbimortalidad. Dicha morbimorta-
lidad viene determinada por la posibi-
lidad de revertir la causa primaria.

65.

Sindrome MELAS y epilepsia
parcial continua: ¢el EEG puede
localizar el foco?

Cortés Jiménez V, Martin Palomeque G,
Pedrera Mazarro A

Hospital Universitario Ramén y Cajal. Madrid.

Introduccion. El sindrome MELAS es
un trastorno neurodegenerativo pro-
gresivo. Se estima una prevalencia en
Europa de alrededor de 1 caso por
6.250. Causado por mutaciones en el
ADN mitocondrial, se han descrito mas
de 10 mutaciones diferentes, pero la
mayoria se deben a la mutacién del
gen del ARNt de la leucina. El consejo
genético es dificil debido a la hereto-
plasmia. Caso clinico. Paciente con
sindrome MELAS que ingresa por mio-
clonias continuas en hemicara dere-
cha, incluyendo ojo, labio, musculos
frontal y temporal, lengua, Gvulay es-
ternocleidomastoideo derecho, de dias
de evolucidn, que impiden la correcta
masticacién, habla y dificultan el sue-
fio. Durante la realizacién del EEG se
objetiva artefacto de movimiento por
las clonias en los canales EEG, que di-
ficulta la interpretacién de la activi-
dad cerebral, aunque se objetiva un
enlentecimiento y aplanamiento difu-
50, algo mas marcado en el hemisfe-
rio derecho. Ausencia de descargas
epileptiformes coincidentes con las
clonfas. Ante la musculatura implica-
day las caracteristicas del registro, en
el que se observa que primero se re-
gistra la mioclonia y posteriormente
se modifica la actividad cerebral, se
llegé a la conclusién de que podria-
mos encontrarnos ante una epilepsia
parcial continua con clonias limitadas
a la hemicara derecha, con foco en
estructuras profundas (subcorticales),
muy probablemente en el area oper-
cular, y se recomienda la realizacién
de prueba de imagen para descartar
un proceso vascular intercurrente que
finalmente corrobord dicha lesién. Con-
clusién. Aunque el EEG no muestre
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descargas epileptdgenas, puede ayu-
dar a la localizacién y el diagndstico
cuando se hace una correlacién elec-
troclinica. De este modo es posible
hacer un diagndstico poco comun, co-
mo es el caso de la epilepsia parcial
continua que involucra al area oper-
cular, un trastorno poco frecuente ca-
racterizado por una disartria asociada
a las mioclonias epilépticas que impli-
can a la musculatura del glosofaringeo.

66.

Ritmos mu:
éayudan en el diagnéstico?

Cortés Jiménez V, Martin Palomeque G,
Pedrera Mazarro A

Hospital Universitario Ramén y Cajal. Madrid.

Introduccion. El ritmo mu fue descrito
por Gastaut (1952) y Chatrian (1959).
Se localiza en dreas centrales y suele
ser bilateral, aunque a veces muestra
independencia interhemisférica. Osci-
la en frecuencias de 7-12 Hz y se blo-
quea con el movimiento o con el pen-
samiento de la ejecucién del mismo,
y no se ve afectado por la apertura de
parpados. Caso clinico. Nifio de 9 afios,
con antecedentes de crisis focales con
generalizacién secundaria, que ingre-
sa en pediatria por episodios de movi-
mientos anormales bilaterales de miem-
bros superiores de segundos-minutos
de duracién, ocasionalmente precedi-
dos de sudoracion, palidez facial y vi-
sién borrosa. Asocia debilidad en miem-
bros inferiores, pero conserva la mar-
cha, sin pérdida de consciencia, sin
poscritico ni relajaciéon de esfinteres,
nduseas o vomitos. Se realiza EEG,
que es acorde a la edad del paciente,
exento de anomalias significativas. Se
registran leves sacudidas mioclénicas
de extremidades superiores, sin corre-
lato EEG. Se repite en privacion de sue-
fio, en el que se registran varios epi-
sodios de movimiento anormales de
todo el cuerpo de pequefia amplitud
con un ritmo determinado (5-6 Hz),
de comienzo y fin brusco, durante los
que el paciente es capaz de hablar y
abrir los ojos, que no se corresponden
con ninguna anomalia del EEG. Du-
rante ellos no se corrobora la sudora-
cién ni la palidez. Segundos antes de
cada uno de estos episodios se produ-

ce un blogueo de los ritmos mu. Con-
clusién. Los ritmos mu son fisioldgi-
cos y pueden ayudar, como en el pre-
sente caso, a excluir patologia organi-
ca, pues traducen un movimiento vo-
luntario: el paciente piensa en sacudir
los miembros superiores y el hecho
de pensar en el movimiento hace que
se bloqueen dichos ritmos antes del
comienzo del movimiento, de modo
que es importante su bisqueda e
identificacién en los pacientes en los
que se realiza un EEG.

67.

Enfermedad de Creutzfeldt-Jakob.
A propésito de un caso

Lagoa Labrador I, Balugo Bengoechea P,
Valdivia Almazén A, Magallén Gibert E,
Gonzalez Hidalgo M

Hospital Clinico San Carlos. Madrid.

Introduccion. La enfermedad de Creutz-
feldt-Jakob (ECJ) es una encefalopatia
espongiforme transmisible, por acu-
mulo de una isoforma alterada de la
proteina priénica en el cerebro. La for-
ma esporadica se caracteriza por pre-
sentar una demencia rapidamente
progresiva, con sintomas y signos de
afectacion piramidal, extrapiramidal,
cerebelosa, cortical y presencia de
mioclonias. El diagndstico se basa en
los hallazgos clinicos en combinacién
con los resultados tipicos del electro-
encefalograma (EEG), estudio de li-
quido cefalorraquideo o la neuroima-
gen. Caso clinico. Mujer de 66 afios,
con pérdida de fuerza progresiva en
las extremidades, cambio en su com-
portamiento con labilidad emotiva y
tendencia al aislamiento. En los dos
meses posteriores presentd una situa-
cién de inmovilidad absoluta, pérdida
de control de esfinteres, mioclonias y
demencia, con tendencia al mutismo.
Ingresé a cargo del servicio de neuro-
logia durante 13 dias, realizandose to-
dos los estudios complementarios ne-
cesarios, para llegar al diagndstico de
ECJ. El EEG mostré un patrdn tipico
con ondas agudas de aparicién pseu-
doperiddica a 1-2 Hz lateralizadas so-
bre el hemisferio izquierdo (PLED), de
predominio posterior, con correlato cli-
nico mioclénico, y propagacion a re-
giones homdlogas contralaterales. Con-

clusion. El EEG constituye un método
vdlido y de gran importancia en la
ECJ. Los cambios evolutivos, vincula-
dos con cada una de las diferentes fa-
ses clinicas de la enfermedad, obligan
a considerar otros patrones de EEG ba-
sicos que pudieran presentarse. Ade-
mas, conviene prestar atencién a cam-
bios poligraficos relacionados con las
variaciones del grado de conciencia y
la minuciosidad al efectuar las activa-
ciones a través de distintos estimulos.
Los estudios polisomnograficos, efec-
tuados de forma precoz ante una sos-
pecha clinica, pueden resultar también
de gran ayuda.

68.

Caracterizacion electrofisioldgica
con registros invasivos de las
displasias corticales focales y
su relacion con la resonancia
magnética

De Abreu Arvelo A®, Angarita Diaz J?,
Pastor Gomez J®, Vega Zelaya L®,
Garnés Camarena-Estruch O°,

Pintor Zamora M®, Garcia de Sola R¢

?Neurologia. Cenes-Neiva. Colombia.
®Servicio de Neurofisiologia Clinica.
“Servicio de Neurocirugia. Hospital
Universitario La Princesa. Madrid.

Introduccion. Las displasias corticales
focales (DCF) con frecuencia se aso-
cian a epilepsia refractaria. La resonan-
cia magnética (RM) es negativa en el
30% de los casos, sobre todo en la
DCF tipo I. El electroencefalograma de
scalp se correlaciona con la zona de
DCF en el 50-66% de los casos, siendo
caracteristica la presencia de polipun-
tas. En el 50% de los pacientes con
DCF, la valoracién preoperatoria sera
con registros invasivos, con un por-
centaje libre de crisis en el postopera-
torio del 62%. Pacientes y métodos.
Se analizaron las caracteristicas neu-
rofisiolégicas y clinicas de 25 pacien-
tes evaluados con registros intracra-
neales (EFO, subdurales, epidurales y
profundos) entre los afios 2001-2014.
Todos fueron intervenidos de cirugia
de epilepsia y tenian diagndstico his-
toldgico de DCF. Se dividieron en dos
grupos: RM— (normal o no especifica)
frente a RM+ (uno o mas hallazgos de
DCF). Resultados. De los 30 pacien-
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tes, 13 eran hombres, con una media
de edad de 37,8 + 2,2 afios. La edad
media de inicio de las crisis fue de 13,1
+ 2,4 afios. Tiempo de evolucién:
24,6 + 2,4 anos. La localizacion mas
frecuente de displasia fue temporal
(76%). Los estudios de RM fueron ne-
gativos en el 84% (temporales) y 67%
(extratemporales). La DCF mas fre-
cuente fue la tipo 1 (92%). El hallazgo
neurofisioldgico predominante fue la
presencia de actividad interictal dife-
rente a polipuntas (64%). De éstos, 15
(94%) correspondian a RM-. El pa-
trén ictal predominante también fue
distinto a polipuntas en 19 pacientes
(76%), de los cuales 15 (79%) corres-
pondian a RM-. Al afio de seguimien-
to, un 72% mantiene una escala de
Engel tipo I-I, de los cuales un 83%
tenia RM— (87% temporales y 13% ex-
tratemporales). Conclusién. La correc-
ta identificacion de la zona epilepté-
gena mediante estudios neurofisiolé-
gicos intracraneales en pacientes con
epilepsia refractaria y RM— permite la
reseccién completa de lesiones dis-
plasicas y, por consiguiente, un buen
prondstico clinico postoperatorio.

69.

Epilepsia con sensibilidad a los
patrones. A propésito de un caso
Ulloa Melo L, Dolz Zaera M,

De Francisco Moure J

Hospital Universitario Miguel Servet.
Zaragoza.

Introduccion. Las crisis reflejas son aque-
llas desencadenadas por un estimulo
especifico, que pueden ser de distintos
tipos: visuales, pensamiento, praxias,
estimulos relacionados con la comi-
da, musica, somatosensoriales, pro-
pioceptivos, lectura, agua caliente y
sobresalto. Las auténticas epilepsias
reflejas, aquellas en las que todas las
crisis estan desencadenadas por un
estimulo, son muy raras. Caso clinico.
Nifio de 3 afios que, desde los 2 afios,
presenta crisis focales complejas des-
encadenadas al mirar una mosquite-
ra, una rejilla o una cuadricula. En el
electroencefalograma en reposo se
observan de forma aislada grafoele-
mentos con morfologia punta-onda y
polipunta-onda generalizados sin un

correlato clinico evidente. Al colocar
una rejilla delante del paciente se re-
gistran descargas de punta-onda ge-
neralizadas a1-1,5 Hz a los 3-4 s de ini-
ciar el estimulo. Con la estimulacién lu-
minosa intermitente no se objetiva
una respuesta fotoparoxistica. Los es-
tudios de neuroimagen no muestran
alteraciones significativas. Tras varios
ensayos terapéuticos, actualmente el
paciente realiza tratamiento con eto-
suximida y vigabatrina con una res-
puesta parcial. Conclusion. Se trata
de un nifio con una epilepsia genera-
lizada idiopdtica con crisis reflejas an-
te estimulos visuales (sensibilidad a
los patrones), pero sin respuesta foto-
paroxistica durante la estimulacién lu-
minosa intermitente.

70.

Patrén periddico de latencia
corta de ondas trifasicas
Valera Davila C, Cortés Jiménez V,

Higuera Lucas J, Pedrera Mazarro A,
Martin Palomeque G, Saez Noguero S

Hospital Universitario Ramén y Cajal. Madrid.

Introduccion. Las ondas trifasicas en
el EEG estdn ampliamente descritas
en la bibliografia en mdltiples patolo-
gias: encefalopatias hepdticas, rena-
les, andxicas, toxicas, estados no con-
vulsivos, enfermedades pridnicas co-
mo Creutzfeldt-Jakob, pero también
pueden aparecer en otras entidades
en las que su descripcion es anecddti-
ca, como es el caso de la tuberculosis
meningea o el hipotiroidismo. Caso
clinico. Varén de 57 afios, diabético
mal controlado, que acude a urgen-
cias por un cuadro brusco de bajo ni-
vel de consciencia. En urgencias del
hospital entra en parada cardiaca, que
se recupera en tres minutos con ma-
niobras de reanimacion cardiopulmo-
nar avanzada. Ingresa en cuidados in-
tensivos con fallo multiorganico y ce-
toacidosis diabética, con mala perfu-
sion periférica e infeccién de partes
blandas que obliga a varias amputa-
ciones de extremidades inferiores y
dedos de las manos. Buena evolucién
hemodinamica, renal y respiratoria,
pero una vez retirada la sedacion, el
paciente no contacta con el medio ni
responde a estimulos. Una vez descar-
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tadas patologia hepdtica, renal e in-
fecciosa se realiza EEG que muestra
actividad de fondo globalmente lenti-
ficada a 3-4 Hz, sobre la cual, de ma-
nera continua, aparece actividad pe-
riédica generalizada de ondas bi y tri-
fasicas, que no se modifica con diace-
pam intravenoso Se realizd TAC craneal,
que fue normal. El estudio de funcién
tiroidea mostrd: TSH 17,479 pU/mL
(0,350-4,950), T4 libre 0,700 ng/dL
(0,700-1,600) y T3 libre 1,10 pg/mL
(1,71-4,53). Ante estos resultados se
comienza tratamiento con hormona
tiroidea, recuperando progresivamen-
te el nivel de consciencia y normali-
zandose el trazado EEG. Conclusién.
En situacién de coma hipotiroideo es-
ta descrito un patrén EEG de ondas tri-
fasicas periddicas de intervalo corto
(similar al de la enfermedad de Creutz-
feldt-Jakob). Pensar en el hipotiroidis-
mo dentro del diagnéstico diferencial
de este patrén EEG es importante por-
que constituye un proceso reversible
con tratamiento adecuado.

71.

Enfermedad de Parkinson,
hipotermia, coma, crisis
tonicoclénicas generalizadas

y estado no convulsivo.

A propésito de un caso

Sanchez Gonzalez MC, Martin Albarran S,

Contreras Casanova JM, Lépez Cantd O,
Gonzdlez Hidalgo MM

Hospital Clinico San Carlos. Madrid.

Introduccién. En pacientes con bajo
nivel de conciencia o estado de co-
ma, sin antecedentes de crisis epilép-
ticas previas, pueden aparecer crisis
tonicocldnicas generalizadas (CTCG) y
posteriormente estado epiléptico no
convulsivo, secundarios tanto a pato-
logia del sistema nervioso central de
diverso origen como a hipoxia/anoxia,
alteraciones metabodlicas, etc. La pre-
valencia del estado epiléptico no con-
vulsivo es del 8-37%. Caso clinico.
Mujer de 76 afios, con antecedentes
de hipertensién arterial, dislipidemia
y diabetes mellitus tipo 2, encontra-
da en su domicilio en decubito supi-
no izquierdo, con bajo nivel de con-
ciencia, hipotermia e hipotension gra-

ve. Presentd una CTCG, que cedié con
diacepam pero volvié a repetirse al
ingreso, al parecer desencadenada
con el estimulo nociceptivo, cediendo
con diacepam y levetiracetam. TC se-
riadas sin alteraciones significativas.
Primer EEG, en normotermia, con an-
tiepilépticos, sin crisis clinicas, sin se-
dacién y en estado de coma. Se regis-
tra una grave lentificacién de la acti-
vidad basal que, ante el estimulo no-
ciceptivo y de forma refleja aparece,
entremezclada con la actividad lenta,
una actividad epileptiforme continua
de predominio bifrontal, sin traduc-
cién clinica. Se realizan otras valora-
ciones EEG tras administracién de
medicacion antiparkinsoniana (la fa-
milia informa dias después de que la
paciente padece enfermedad de Par-
kinson avanzada). Tanto en EEG co-
mo clinicamente se registra la recu-
peracién progresiva de la paciente,
que puede ser extubada. PESS tras la
administracion de levodopa. EMG y
ENG fuera de cuidados intensivos.
Conclusion. El EEG seriado es una he-
rramienta imprescindible en la eva-
luacién del paciente en coma para
descartar la presencia de estado epi-
|éptico no convulsivo como causa o
agravamiento del mismo, el sequi-
miento clinico y terapéutico, asi co-
mo la explicacién, al menos en parte,
de su patogenia. En el presente caso
no es facil establecer el origen del co-
ma y las convulsiones. En la actuali-
dad, la paciente esta ingresada en
una clinica de rehabilitacion.

72,

Sindrome de Rett.
Analisis de las caracteristicas
electroclinicas de 19 pacientes

Gonzdlez Acosta A®, Navas Sanchez P?,
Rodriguez Santos L?, Martinez Antén J°,
Fernandez Sanchez VE?, Bauzano Poley E?,
Barbancho Ferndndez MA©

?Unidad de Gestién Clinica de Neurociencias.
Servicio de Neurofisiologfa Clinica.
Hospital Regional Universitario de Malaga.
°Departamento de Pediatria. Seccion de
Neuropediatria. Hospital Materno-Infantil
de Mdlaga. “Centro de Investigaciones
Médico-Sanitarias (CIMES). Departamento
de Fisiologia Humana. Universidad de
Malaga.
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Introduccion. El sindrome de Rett es
un trastorno neuroldgico de base ge-
nética. Afecta casi exclusivamente a
nifias y mujeres. Los aspectos clinicos
mds representativos son: regresion psi-
comotora, movimientos estereotipa-
dos, microcefalia, marcha ataxica y
conductas autisticas. Las crisis epilép-
ticas pueden afectar al 50-90% de los
pacientes. Pueden ser generalizadas
o parciales complejas y a menudo son
refractarias al tratamiento, requirien-
do politerapia. Pacientes y métodos.
Estudio descriptivo y retrospectivo de
las caracteristicas electroclinicas de 19
mujeres con sindrome de Rett diag-
nosticadas en el Servicio de Neurofi-
siologia Clinica del Hospital Materno-
Infantil de Malaga. Resultados. la
edad media de realizacién del primer
estudio EEG fue de 5,32 afios (rango:
1-14 afios). Seis pacientes (31,6%) se
encontraban en estadio 3, cinco en
estadio 2 (26,3%), cuatro en estadio 1
(21,1%) y otros cuatro en estadio 4
(211%). En diez pacientes (52,63%)
hubo sospecha de crisis epilépticas (pa-
cientes en estadio 2, 3y 4). Entre las
crisis clinicas mas frecuentes destacan
las tonicocldnicas generalizadas (30%)
y las crisis parciales complejas (30%).
Desde el punto de vista de las caracte-
risticas EEG, el 58% de los casos pre-
sentaron una actividad de base lenti-
ficada globalmente (estadios 2, 3y
4), el 26,3% dentro de la normalidad
(estadio 1) y el 15,8 % desincronizada
(estadios 1, 2 y 4). Ninguna paciente
en estadio 1 presenté anomalias pa-
roxisticas epileptiformes. En siete ca-
sos, los paroxismos fueron focales,
destacando la localizacién centrotem-
poral bilateral (n = 4; 57,14%). Apare-
cieron paroxismos generalizados en
tres pacientes (42,85%). Sélo se re-
gistraron dos EEG criticos (una crisis
de ausencia y una crisis de apnea). En
los EEG evolutivos, la totalidad de las
pacientes presentaron una actividad
bioeléctrica cerebral de base global-
mente lentificada, destacando la pre-
sencia de una disminucién marcada
en la amplitud de la actividad basal en
regiones posteriores (n = 8; 42%).
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73.

Importancia del diagnéstico
precoz del estado de mal
epiléptico mioclénico en pacientes
con sindrome de Angelman
Marin Serrano ME, Lépez Pajaro LU,
Ebrat Mancilla EE, Vaquero Martinez M,
Pérez de Vargas Martinez Al,

Canales Lépez D, Domingo Ferndndez F

Hospital Universitario Puerta
de Hierro-Majadahonda. Madrid.

Introduccion. El estado de mal epilép-
tico de tipo mioclénico es muy fre-
cuente en pacientes diagnosticados
de sindrome de Angelman y en oca-
siones puede incluso ser el tipo de cri-
sis de inicio en estos pacientes, pero a
veces puede pasar desapercibido en
pacientes adultos. Caso clinico. Varén
de 50 afios, diagnosticado de sindro-
me de Angelman, que ingresa en me-
dicina interna por neumonia, suboclu-
sién intestinal y un incremento de las
crisis que, en los Ultimos meses, pare-
ce que eran mensuales. El paciente
presentaba habitualmente crisis de
dificil control en tratamiento con aci-
do valproico, levetiracetam, clonace-
pam y lacosamida. A pesar del trata-
miento antibiético para la neumonia,
el paciente continuaba con mal esta-
do general y su hermana decia que
no estaba bien, que estaba como ‘au-
sente’. Se sugirié que en este caso po-
dia ser muy util la realizacién de un
estudio video-EEG poligrafico, que de-
mostré que el paciente se encontraba
en estado de mal epiléptico miocl6ni-
o, que se pudo controlar con aumen-
to de dosis de acido valproico y el pa-
ciente fue evolucionando mucho me-
jor. Medio afio después volvid a ingre-
sar con un cuadro similar y se solicitd
el estudio video-EEG poligrafico desde
el inicio. En este nuevo ingreso, el pa-
ciente no presentaba crisis y fallecié
por numerosas broncoaspiraciones a
pesar de una dieta absoluta. Conclu-
sién. Se presenta este caso con regis-
tros video-EEG para insistir en la im-
portancia de pensar siempre en el es-
tado de mal epiléptico mioclénico en
pacientes con sindrome de Angelman,
tanto en edad pediatrica como en
adultos, para su diagnéstico precoz y
la importancia, especialmente en es-

tos pacientes, de la realizacién de vi-
deo-EEG con registro poligrafico afia-
diendo registro muscular para facili-
tary mejorar el diagnéstico.

74.

Epilepsia mioclonica juvenil
con crisis mioclonicas y ausencias
asociadas: a propdsito de un caso
Martinez Medina OF,

Cano del Pozo M, Cancho Candela R

Hospital Universitario Rio Hortega. Valladolid.

Introduccion. La epilepsia miocldnica
juvenil suele comenzar en la adoles-
cencia y cursar con crisis mioclénicas,
aungue puede asociar crisis tonicoclo-
nicas generalizadas y en menor fre-
cuencia crisis de ausencias. La combi-
nacion de mioclonias, crisis tonicoclé-
nicas y ausencias sucede en un 30%
de los pacientes, pero la asociacién
de mioclonias y ausencias, sin crisis
tonicoclénicas generalizadas, es rara
y se presenta sélo en el 2% de los pa-
cientes. Caso clinico. Nifia de 9 afios,
con antecedente familiar de crisis de
tipo ausencias y de epilepsia generali-
zada en abuela materna y primo en
rama materna con crisis febriles. Sin
antecedentes personales de interés y
adecuado nivel cognitivo. Inicia hace
un afo episodios de sacudidas de ma-
nos, a veces en rachas, sin horario de-
finido, pero en probable relacién con
dias en que ha dormido mal. También
refiere episodios de desconexién bre-
ve, de 4-5, no acompanados de auto-
matismos ni de otros movimientos. El
registro video-EEG de vigilia inicial ob-
jetiva actividad paroxistica generaliza-
da en forma de descargas de punta-
onda y polipunta-onda a 2-3 Hz de
frecuencia y elevada amplitud, con
gran persistencia durante todo el es-
tudio. Durante la hiperventilacién se
observa la persistencia de dichas ano-
malias y un episodio clinico de desco-
nexion con el medio de breve dura-
cién. Con la estimulacién luminosa in-
termitente se registran dos sacudidas
breves de ambas extremidades supe-
riores de caracteristicas miocldnicas,
sin afectacion del nivel de conciencia.
El registro video-EEG de vigilia de con-
trol posterior al inicio de tratamiento
fue normal. Conclusién. El diagnésti-

co de epilepsia miocldnica juvenil pue-
de plantear dudas por no reconoci-
miento de la semiologia o normalidad
del EEG intercritico y cabe plantear el
diagnostico diferencial con otros sin-
dromes epilépticos cuando se asocian
crisis de semiologia diferente a las
mioclonias. En nuestro caso, el regis-
tro video-EEG con registro de crisis cli-
nicay correlato en el EEG han sido cla-
ves para el diagndstico y tratamiento.

75.

Utilidad del sueiio para
valoracién de anomalias EEG
epileptiformes subclinicas en
pacientes sin crisis epilépticas
Picornell Darder MM, Rodriguez

Jiménez M, De la Rosa Fernandez MA,
Herndndez Herndndez P

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

Introduccion. El hallazgo de anoma-
lias electroencefalograficas epileptifor-
mes subclinicas (AES) en pacientes con
crisis no epilépticas o con otras pato-
logias es frecuente, pero en ocasiones
se plantean dudas sobre su signifi-
cado. ¢{Qué puede aportar el suefio?
Objetivo. Establecer criterios orienta-
tivos de la utilidad del suefio en los
pacientes que presentan crisis no epi-
|épticas y AES. Pacientes y métodos.
Se han seleccionado 112 pacientes con
AES y sin crisis epilépticas. Requisito:
minimo, dos estudios de suefio evolu-
tivos. Se analizan las AES: morfologia,
localizacidn, frecuencia y reactividad
durante la vigilia, asi como sus varia-
ciones y modificaciones morfoldgicas
durante el suefo. Resultados. Los pa-
cientes estudiados segun los tipos de
AES que presentaban son: 1. Con AES
focales: 28 con paroxismos punta-on-
da en areas centrales, 21 con descar-
gas ritmicas epileptiformes subclini-
cas en areas temporales, 17 con des-
cargas ritmicas epileptiformes subcli-
nicas en dreas P-O-T, 10 con puntas
temporales, 5 con ritmos a 6/14 Hz en
areas temporales, 6 con ritmos a 3 Hz
parietooccipitales y 4 con ritmos a 4 Hz
posteriores. 2. Con AES generalizadas:
7 con paroxismos de punta-onda ge-
neralizada, 5 con paroxismos de pun-
ta-onda ‘fantasma’ y 13 con respues-
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tas fotoparoxisticas subclinicas. Las AES
durante la vigilia no se activan duran-
te el suefio, desaparecen o persisten
algunos eshozos de las mismas en el
suefio no REM I-Il y no muestran mo-
dificaciones morfoldgicas significativas.
Conclusiones. Cuando se plantean du-
das sobre el significado de AES en pa-
cientes sin crisis epilépticas el suefio
puede ayudar a dilucidar dicho signifi-
cado porque en la epilepsia las AES se
activan durante el suefio y muestran
cambios morfoldgicos significativos.

76.

Estado epiléptico convulsivo
refractario en un cuadro
de encefalitis virica

Villalobos Lépez P, Lardelli Garcia M,
Lardelli Claret A

Hospital Torrecardenas. Almeria.

El estado epiléptico convulsivo se pue-
de dar en numerosas entidades, en-
tre ellas las encefalitis de origen viri-
o, con una evolucién y prondstico va-
riables en funcién de diversos facto-
res, entre los cuales principalmente la
causa etiolégica. Caso clinico. Mujer
de 24 afios, de origen chino, sin ante-
cedentes personales de interés, con
dificultad para la anamnesis por la
barrera idiomatica y ausencia de fa-
miliares, que comienza con un cuadro
de trastorno del comportamiento, tras-
tornos del movimiento (corea, tem-
blor) y estado convulsivo refractario a
todos los tratamientos (incluido el
pentotal) de muy larga evolucién (80
dias), con crisis clinicas y subclinicas
(observadas en el EEG). Ante el cua-
dro clinico se hizo diagndstico diferen-
cial entre encefalitis limbica y encefa-
litis virica, con diagndstico final de en-
cefalitis virica (se realizaron serologias
a distintos virus, incluyendo aquellos
pocos prevalentes en nuestro medio y
mas frecuentes en el pais de origen
de la paciente). Secundario al trata-
miento para el estado epiléptico, la
paciente presenté un fallo hepdtico,
por lo que el ajuste del tratamiento se
realizé con controles seriados y conti-
nuos de video-EEG. Conclusiones. El
video-EEG es una herramienta impres-
cindible en las unidades de cuidados
intensivos para el control de los esta-

dos epilépticos, para el ajuste del tra-
tamiento farmacoldgico y para el
diagnéstico de crisis subclinicas impo-
sibles de detectar de otro modo.

ELECTROMIOGRAFIA

77.

Neuropatia del nervio radial.
Caracteristicas neurofisioldgicas
en un analisis retrospectivo
Ausin Morales N, Lambarri San Martin |,
Martinez Zuluaga A, Vicario Elorduy T,

Urroz Diez MJ, Avellanal Salas MS,
Yurrebaso Santamaria |

Hospital Universitario de Cruces. Bilbao.

Objetivo. Estudiar el perfil clinico y
neurofisiolégico de los pacientes re-
mitidos con sospecha de neuropatia
radial. Pacientes y métodos. De la ba-
se de datos del Servicio de Neurofisio-
logia Clinica del Hospital Universitario
de Cruces (los ficheros constan de mo-
tivo de consulta, exploracién efectua-
da y el diagndstico realizado) se ob-
tiene una muestra de pacientes remi-
tidos con sospecha de lesién del ner-
vio radial; se describe la presentacién
clinica, hallazgos electromiograficos y
evolucién. Resultados. Entre los 69
pacientes que acudieron con clinica
de afectacién en territorio radial, un
total de 20 (29%) fueron diagnostica-
dos de neuropatia radial, 25 pacien-
tes presentaron un estudio electro-
miografico normal y 14 mostraron sig-
nos de neuropatia del nervio media-
no. El 50% de los pacientes se presen-
tan con debilidad en la musculatura
extensora de antebrazo, habiéndose
realizado TAC craneal urgente en el
35% de los casos. Entre las causas ob-
servadas, la mas frecuente es el trau-
matismo (sobre todo asociado a frac-
tura humeral), junto a la ‘pardlisis del
sabado noche’. Electromiogréaficamen-
te se observa una axonotmesis aguda
del nervio radial en la mitad de los ca-
s0s, siendo el musculo extensor co-
mun de los dedos el mas afectado en
nuestra serie. Conclusion. La electro-
miografia resulta fundamental para
establecer el diagndstico en un pa-
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ciente que se presenta con mano pén-
dula, con o sin traumatismo previo.
La informacién que aporta permite
establecer la localizacién y gravedad
de la lesidn, asi como definir su fisio-
patologia y establecer un prondstico.

78.

Mononeuritis multiple en un
paciente con reactivacion de lepra

Pardal Fernandez JM, Ezsol Lendvai S,
Godes Medrano B, Rodriguez Vazquez M

Hospital General de Albacete.

Introduccion. La lepra es una infec-
cién extendida y endémica de regio-
nes en vias de desarrollo. El agente
causal, Mycobacterium leprae, es una
bacteria que crece en ambientes con
temperatura baja, lo que condiciona
que tejidos acros y frios como piel y
nervios sean sus preferidos. La res-
puesta inmunitaria, a su vez determi-
nada genéticamente, es la que esta-
blece el tipo de expresion clinica en
cada individuo y, como resultado, el
especifico tratamiento recomendado
(Organizacion Mundial de la Salud).
La neuropatia leprosa por lo general
se expresa como una polineuropatia,
una mononeuritis mdltiple en la for-
ma tuberculoide con respuesta inmu-
ne intensa, y una afectacién mas difu-
sa, extensa y simétrica en la forma le-
promatosa con caracteristica inmuni-
dad baja o incluso ausente. Caso cli-
nico. Varén de 40 afios, inmigrante
paraguayo, que presentd un cuadro
agudo en las dltimas dos semanas ca-
racterizado por parestesias y diseste-
sias dolorosas en manos y region late-
ral de piernas y pies. Habia sido diag-
nosticado de lepra 20 afios antes y
tratado de manera adecuada. En la si-
tuacién actual, la enfermedad mos-
traba criterios de lepra tuberculoide,
con baciloscopias y PCR positivas, y
tan sélo una lesion en la piel. Las eva-
luaciones clinica, electrofisioldgica y
sonografica demostraron una mono-
neuritis multiple con afectacién im-
portante y subaguda de ambos ner-
vios cubitales, y moderada y también
subaguda de los peroneales. Se de-
termind que el paciente sufria una
reactivaciéon de su enfermedad y se
tratd como tal. En tres meses, la re-

evaluacién del paciente demostrd una
notoria mejoria de su enfermedad,
en especial del principal componente
sintomatico, la neuropatia. Conclusién.
Describimos un paciente inmigrante
con reactivacién de la lepra, actual-
mente en forma tuberculoide, y mul-
tineuritis subaguda, con criterios clini-
cos, neurofisioldgicos y ecograficos, y
que tras tratamiento especifico mejo-
ré de manera notoria.

79.

Aportacion de la reflexologia
troncoencefalica en
mononeuropatias craneales

Pardal Fernandez JM, Godes Medrano B,
Sanchez Honrubia RM

Hospital General de Albacete.

Introduccion. La reflexologia tronco-
encefdlica es un instrumento que, con
la indicacién adecuada, presenta un
buen rendimiento. La presion asisten-
cial creciente en nuestro sistema sani-
tario puede suponer una dificultad
por el tiempo que se necesita para
realizar estos procedimientos, pero
no cabe duda de que, en ocasiones,
pueden facilitar hallazgos diagndsti-
cos valiosos. Son metodologias senci-
llas, tediosas, baratas y poco trauma-
ticas. Casos clinicos. Presentamos va-
rios pacientes con neuropatias cranea-
les, en especial implicando al V par,
con criterios diagndsticos poco rotun-
dos, y en los que algunos reflejos tron-
coencefalicos como el de parpadeo,
el inhibitorio maseterino, el de estira-
miento mandibular, junto a explora-
ciones rutinarias como la electromio-
graffa de musculatura facial y mandi-
bular, el estudio de conduccién moto-
ra con estimulacién magnética de la
via corticonuclear y la evaluacién con
potenciales evocados somatosenso-
riales del nervio trigémino, permitie-
ron determinar disfuncién de grado
variable en el trayecto nervioso cra-
neal implicado, y con ello adecuar el
manejo terapéutico. Conclusién. La
reflexologia troncoencefdlica es un
procedimiento sencillo, econémico,
aunque por si solo poco especifico.
Implementdndola junto a estudios
neurofisiolégicos amplios aporta in-
formacién, en ocasiones de gran va-
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lor. Presentamos varios casos en los
que la clinica y las pruebas comple-
mentarias convencionales no determi-
naron un diagndstico rotundo, y fue-
ron los hallazgos neurofisiolégicos, con
protagonismo de la reflexologia, los
que orientaron y precisaron las neu-
ropatias craneales especificas.

80.

con afectacion del nodo de Ranvier
explicaria una mejor recuperacién. En
este contexto, los estudios neurofisio-
I6gicos seriados adquieren mayor re-
levancia para un primer enfoque diag-
nostico, la consecuente clasificacion
fisiopatoldgica y una adecuada orien-
tacién prondstica.

81.

especialmente agresiva de hipoplasia
pontocerebelosa tipo 1. Conclusiones.
Es importante el estudio neurofisiol6-
gico en el diagnéstico diferencial del
recién nacido hipotdnico para orien-
tar el diagndstico precoz del sindrome
de Barth con vistas a un posible con-
sejo genético.

82.

Utilidad de los estudios
neurofisioldgicos seriados en
la neuropatia axonal mediada
por anticuerpos antigangliésido

Alvarez Guerrico 17, Minguez P®,
Aznar Lain G, Rubio MA?, Royo |2

2Servicio de Neurologia-Neurofisiologia.
®Servicio de Rehabilitacién. <Servicio de
Pediatria-Neuropediatria. Hospital del
Mar. Barcelona.

Introduccion. Se ha asociado la neu-
ropatia axonal motora aguda (AMAN)
a la presencia de anticuerpos antigan-
gliésido en plasma. La AMAN, dentro
del espectro del sindrome de Guillain-
Barré (SGB), suele manifestarse con
debilidad muscular progresiva y au-
sencia de reflejos. Se han reportado
casos de SGB con clinica atipica, mas
frecuentemente en edad infantil. Ca-
so clinico. Varén de 7 afios, que cursé
con debilidad muscular ascendente e
hiperreflexia y al que se le realizaron
estudios de neurografia, onda F y
electromiografia seriados al inicio de
los sintomas y tras 10 y 20 dias de
evolucion. El estudio inicial permitié
el diagnéstico de AMAN, apoyado con
antecedente de gastroenteritis por
Campylobacter jejuni, |la deteccidn de
IgG anti-GD1a y RM con signos de ra-
diculitis inespecifica en la cola de ca-
ballo. Sucesivamente, se detectaron
bloqueos de conduccién con signos
incipientes de denervacién y normali-
zacion de los pardmetros neurografi-
cos y de onda F, junto con evolucién
clinica favorable. Conclusién. Se han
reportado casos de SGB con reflejos
osteotendinosos normales o con hiper-
reflexia, siempre coincidentes con for-
mas de AMAN mediada por anticuer-
pos antigangliésido. Si bien las for-
mas con afectacién axonal suelen
asociarse con peor pronostico, el me-
canismo patogénico de reversibilidad
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Sindrome de Barth: una causa
rara de hipotonia neonatal

Velasco Gonzalez R?, Catalan Bernardos B®

2Servicio de Neurofisiologia Clinica. Hospital

Universitario Lucus Augusti. Lugo. ®Servicio
de Neurofisiologia Clinica. Hospital Clinico

Universitario de Valladolid.

Introduccion. El sindrome de Barth es
una entidad poco frecuente de causa
genética con herencia autosémica re-
cesiva, que asocia hipoplasia ponto-
cerebelosa tipo 1junto con pérdida de
motoneuronas del asta anterior de la
meédula espinal. Caso clinico. Recién
nacido con hipotonia axial grave, hi-
porreflexia generalizada, microcefa-
lia, reflejo de Moro incompleto y posi-
bles fasciculaciones linguales. Como
antecedentes familiares presenta pa-
dres sanos consanguineos, de etnia
gitana rumana, con otro hijo falleci-
do, con la sospecha de posible sindro-
me de Barth (sin confirmar genética-
mente ni mediante ENMG) y otra her-
mana sana. El estudio de conduccién
nerviosa mostré potenciales motores
de baja amplitud en todos los nervios
explorados, con conducciones sensiti-
vas antidrémicas dentro de la norma-
lidad. El estudio electromiografico de
aguja mostré actividad espontanea
difusa, de intensidad profusa (fibrila-
ciones y ondas positivas) y de predo-
minio en extremidades inferiores. La
RM cerebral era sugestiva de ligera hi-
poplasia del vérmix inferior, con leve
atrofia de los hemisferios cerebelosos,
que en el contexto clinico era compa-
tible con hipoplasia pontocerebelosa
tipo 1. Finalmente, el estudio genéti-
co confirmd la mutacién heterocigética
en el gen EXOSC-3 (mutacién pG31A),
frecuente en etnia gitana de origen
rumano. La paciente fallecié a los 6
meses de edad por complicaciones
respiratorias, al presentar esta forma

Infiltracién de toxina botulinica
guiada por EMG en distonia
ocupacional tipo calambre

del escribiente

Azcona Ganuza G, Gila Useros L,

Erro Aguirre E, Olaziregi Zabaleta O

Complejo Hospitalario de Navarra. Pamplona.

Introduccion. La infiltracién de toxina
botulinica es un recurso terapéutico
indicado en distintos trastornos disté-
nicos, como el calambre del escribien-
te (CE). La complejidad de los movi-
mientos anormales y la precisién en
la localizacién de los musculos a infil-
trar hacen necesario el uso del EMG
como guia. Pacientes y métodos. Pre-
sentamos nuestra experiencia en sie-
te casos de CE: cuatro mujeres y tres
varones (edad media: 36 afios) remi-
tidos a nuestro servicio para infiltra-
cién de toxina botulinica guiada con
EMG por CE localizado: seis simples y
uno disténico (con distonia también
al comer). Uno con enfermedad de
Charcot-Marie-Tooth tipo 1A. El patrén
disténico era predominantemente fle-
xor en tres pacientes, infiltrandose en
ellos los musculos flexores radial y cu-
bital del carpo, supinador y flexores
comunes superficial y profundo de los
dedos en distintas combinaciones. Cua-
tro pacientes mostraban un patrén
predominantemente extensor, en los
que se infiltraron el extensor comun
de los dedos y los extensores cubital y
radial corto del carpo. Se administra-
ron entre 25y 100 U de toxina tipo A
(Dysport ®) por musculo en un solo
punto y entre 25 y 200 dosis totales
por sesién. Resultados. En un pacien-
te se efectud una unica infiltracion,
sin resultado, y rehusé nuevos inten-
tos. Un paciente obtuvo respuesta fa-
vorable parcial con la primera infiltra-
cién, pero tras la segunda trasladé su
residencia a otra comunidad. Una pa-

ciente respondid favorablemente des-
de la primera infiltracién. Cuatro pa-
cientes no respondieron en la primera
infiltracion, pero mejoraron tras mo-
dificar dosis o musculos en ensayos
posteriores. En los cinco que conti-
nlan en tratamiento, el intervalo en-
tre sucesivas infiltraciones es de 1-11
meses (media: 3 meses). Del total de
26 sesiones, seis se siguieron de efec-
tos secundarios en forma de paresia
para la extensién de uno o varios de-
dos, que desaparecié entre una se-
mana y dos meses. Conclusiones. La
infiltracion de toxina botulinica guia-
da con EMG ofrece beneficio significa-
tivo en la mayoria de los pacientes
con CE. En general se obtienen mejo-
res resultados en quienes muestran un
patrén disténico predominantemente
en extension.

83.

Protocolo de estudios neuro-
fisioldgicos del suelo pélvico
en la disfuncion anorrectal
de la esclerosis multiple

Alvarez Guerrico 12, Royo de Mingo 12,
Andreu M®, Roquer J?, Munteis E?

2Servicio de Neurologia-Neurofisiologia.
®Servicio de Aparato Digestivo. Hospital
del Mar. Barcelona.

Introduccion. El control neuroldgico
de la funcién anorrectal se lleva a ca-
bo por estructuras de los sistemas
somatico, simpatico y parasimpatico
que involucran estructuras neuromus-
culares y del sistema nervioso central
alo largo de todo el neuroeje. Los pa-
cientes con esclerosis multiple (EM)
pueden desarrollar disfuncién anorrec-
tal por alteraciones de las estructuras
neuromusculares del suelo pélvico y
los mecanismos de control voluntario
de la defecacién. Estudios neurofisio-
I6gicos del suelo pélvico que valoran
la funcién del sistema nervioso cen-
tral y periférico resultan utiles para la
comprension de la fisiopatologia sub-
yacente de la disfunciéon anorrectal.
Pacientes y métodos. Se realizé un
estudio neurofisiolégico protocolizado
en 16 pacientes con diagnostico esta-
blecido de EM y con criterios de estre-
fiimiento, incontinencia fecal o am-
bos. Se registraron los parametros de
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electromiografia de esfinter anal ex-
terno (EMG-EAE), potenciales somes-
tésicos del nervio pudendo (PESSP),
reflejo bulbocavernoso y pudendo-
rrectal, y electroneurografia del ner-
vio pudendo (ENGP). Resultados. La
EMG-EAE detectd signos de denerva-
cién en 3 pacientes (19%), patrones
deficitarios al maximo esfuerzo en 8
(50%) y contraccién paraddjica en 11
(69%). Los PESSP mostraron altera-
ciones en 12 casos (75%). Reflejos bul-
bocavernoso o pudendorrectal apare-
cieron con latencia retrasada o se
consideraron abolidos en 6 pacientes
(38%). Se objetivé retraso de la laten-
cia motora distal unilateralmente en
la ENGP de 3 casos (19%). Todos los
parametros de los tests neurofisiold-
gicos fueron normales en 3 pacientes
(19%). Conclusién. La correlacidn y
concordancia de los pardmetros neu-
rofisiolégicos y la clinica de cada caso
permitieron establecer la implicacién
predominantemente del sistema ner-
vioso central, periférico, de ambos o
descarté implicacién neuroldgica. La
comprensién de la fisiopatologia de
la disfuncién anorrectal en la EM per-
mitird plantear alternativas terapéuti-
cas eficaces y mejorar la calidad de vi-
da de estos pacientes.

84.

Caracteristicas clinicas y
neurofisioldgicas en ocho familias
con neuropatia hereditaria
sensible a la presion

Azcona Ganuza G, Pabdn Meneses R,
Urriza Mena J, Ibiricu Yanguas A,
Useros Gila L, Martin Bujanda B,
Arcocha Aquirrezabal J

Complejo Hospitalario de Navarra. Pamplona.

Introduccion. La neuropatia heredita-
ria con paralisis sensible a la presidn
(NHPP) suele iniciarse en la sequnda
o tercera décadas, siendo rara en la
infancia. Tipicamente hay mononeu-
ropatias recurrentes en nervios suscep-
tibles de compresion, principalmente
el nervio cidtico popliteo externo (CPE),
el cubital y el plexo braquial, ademas
de cuadros atipicos. Neurofisioldgica-
mente, el aumento de la latencia dis-
tal motora (LDM) y la disminucién de
la velocidad de conduccién sensitiva

(VCS) en el segmento palma mufieca
bilateral del mediano, asociado al au-
mento de LDM o disminucién de la
VCM de uno de los CPE son los crite-
rios principales. Pacientes y métodos.
Analisis retrospectivo de criterios clini-
cos y neurofisioldgicos en la NHPP en
20 pacientes con afectacion del gen
PMP22. Resultados. De 14 pacientes,
cuatro con cuadros atipicos de sinto-
mas sensitivos recurrentes posiciona-
les a corto plazo, dos de ellos con poli-
neuropatia sensitivomotora desmieli-
nizante crénica y uno con mononeu-
ropatia no progresiva. Edad de inicio
en la sequnda y tercera décadas en el
70%, dos de inicio temprano, uno a
los 7 afios con un CPE y otro al nacer,
el tnico con plexo braquial. Los nervios
mas afectados fueron el CPE (40%),
cubital (25%) y radial (15%). Se reali-
z6 estudio neurofisiolégico en 16 pa-
cientes, dos de ellos asintomaticos,
obteniéndose resultados patoldgicos
como el aumento de la LDM bilateral
en el nervio mediano y en uno de los
CPE en un 72%, reduccién de la VCM
del cubital sobre codo en el 94% vy la
reduccion general de la VCS en el 90%.
Conclusién. Aunque rara, la HNPP pue-
de presentarse al nacimiento. Clinica-
mente, ademds del CPE y el cubital, el
radial puede afectarse mds que el
plexo braquial. Neurofisiolégicamen-
te, la alteracién de la VCM del cubital
y la VCS generalizada son igual de im-
portantes a otros criterios ya descri-
tos, identificando casos asintomaticos
y atipicos que permiten un diagndsti-
co genético con posterior prevencién
de paralisis nerviosas.

85.

Electromiografia de musculos
laringeos. Diagndstico y
tratamiento de la patologia
de los movimientos laringeos

Santiago Pérez S?, Garcia Lopez I°,
Martinez Garcia L¢, Cortés Velarde M ¢

2Servicio de Neurofisiologia Clinica.
®Servicio de Otorrinolaringologia. ¢ Servicio
de Neurofisiologia. Hospital Universitario
La Paz. Madrid.

Introduccion. La EMG laringea se em-
plea en el diagnéstico de lesiones de
los nervios laringeos y de trastornos
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de la voz (disfonia, temblor) y para
control de la inyeccién de toxina botu-
Iinica en las cuerdas vocales. Pacien-
tes y métodos. Se disefié un protoco-
lo de valoracién laringea, que incluyé
escalas de voz, laringoscopia y EMG
laringea. Se realiz6 EMG laringea en
238 pacientes, 166 con sospecha de
lesion de los nervios laringeos (107
muijeres) y 72 para tratamiento con
toxina botulinica (46 muijeres). Se ex-
ploraron ambos mdusculos cricotiroi-
deos y tiroaritenoideos en todos los
pacientes y el cricoaritenoideo poste-
rior en algunos casos. La prueba se
realizé e interpretd de forma conjunta
por un especialista en otorrinolarin-
gologia y un especialista en neurofi-
siologia clinica. Resultados. El sinto-
ma de presentacién mas frecuente fue
la disfonia. En los pacientes con sos-
pecha de lesién de nervios laringeos,
108 tenian pardlisis de las cuerdas vo-
cales en la laringoscopia y la EMG fue
patolégica en 97 casos de este grupo
(89,8%). El EMG fue normal en todos
los casos sin paralisis de cuerdas voca-
les, excepto en dos pacientes con le-
sién aislada del nervio laringeo supe-
rior. En los pacientes con trastornos
de la voz, la EMG realizé el diagnésti-
co entre disfonia espasmadica y tem-
blor, y permitié un ajuste mas preciso
de la dosis de toxina botulinica inyec-
tada en las cuerdas vocales. Conclu-
siones. La EMG laringea es una herra-
mienta muy Util en el diagndstico y
tratamiento de las alteraciones del
movimiento laringeo que cursan ha-
bitualmente con disfonia.

86.

Miopatia toxica por
cloroquina. Caso clinico
Gonzalez Acosta A, Fernandez Sanchez V,

Postigo Pozo MJ, Lépez |, De Ramén E,
Fernandez O

Servicio de Neurofisiologfa. Hospital
Regional Universitario de Mdlaga.

Introduccion. La cloroquina es un an-
tipaltdico que se utiliza en el trata-
miento del lupus eritematoso sistémi-
co (LES) para las afecciones de piel y
articulares. Es un medicamento bien
tolerado y sequro. El efecto adverso
mas grave es la toxicidad retiniana,

aunque también se han descrito alte-
raciones gastrointestinales, dermato-
I6gicas y neuroldgicas (polineuropa-
tias, debilidad muscular...). Caso clini-
co. Mujer de 47 afios, con anteceden-
te de LES de 27 afios de evolucidn,
con afectacién articular y cutanea. In-
tervenida de mioma uterino, apendi-
cectomia, sinovitis de mufieca y pré-
tesis bilateral de rodillas y caderas. Es-
taba en tratamiento con lormetace-
pam, sertralina, calcio y cloroquina.
Ingresé por disnea, ortopnea y edemas
y referfa debilidad muscular proximal
de meses de evolucidn, sin alteracio-
nes visuales subjetivas. Los estudios
electroneurograficos fueron normales.
El estudio electromiografico fue com-
patible con actividad espontanea pro-
fusa (fibrilaciones, ondas positivas y
descargas repetitivas complejas) con
trazados miopaticos en todos los
musculos examinados, con predomi-
no proximal. Los estudios cardiolégi-
cos mostraron una miocardiopatia hi-
pertrdfica. Se realizaron estudios con
potenciales evocados visuales y elec-
trorretinograma, que fueron patold-
gicos. La biopsia de musculo estriado
mostré inclusiones vacuolares sin
componente inflamatorio. Tras la reti-
rada del tratamiento con cloroquina,
la paciente mejord clinicamente, asi
como en los estudios electromiografi-
cos de control. Conclusion. Los estu-
dios electromiograficos son de utili-
dad en los casos de sospecha miopati-
ca, pudiendo orientar hacia la causa.
La presencia de actividad espontanea
de denervacion inclina el diagndstico
hacia un posible origen inflamatorio,
téxico, metabdlico o algunas distro-
fias musculares. Sirve asi mismo co-
mo control evolutivo en las etiologias
tdxicas, ante la retirada de la noxa.

87.

Reinervacion contralateral
aberrante en pacientes con
lesion del nervio pudendo

Bardn Sanchez J?, ArcaR®,
Cabib C°, Morales M®, Valls Solé J®

2Hospital Clinico de Valladolid.
Hospital Clinic. Barcelona.

Objetivos. La reinervacion que ocurre
después de lesiones nerviosas perifé-
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ricas implica ramificacién anormal de
los axones regenerados, modificacion
de la distribucién original de la inerva-
cién muscular y actividad compensa-
toria de los nervios de la proximidad.
Esto puede llevar a una funcién anor-
mal en los musculos que requieren un
control motor fino, como los esfinte-
res. Hemos investigado si la disfun-
cion del esfinter anal externo (EAE)
que lleva a incontinencia se relaciona
con anormalidades de reinervacion
del nervio pudendo. Sujetos y méto-
dos. En 11 pacientes con incontinencia
fecal y cuatro controles aplicamos un
estimulo eléctrico focal en el EAE, con
una aguja monopolar insertada en un
lado y otra registrando las repuestas
en el lado contrario. Nuestra hipétesis
fue que el tamafio de las respuestas
contralaterales podrian ser una medi-
da indirecta de la cantidad de reiner-
vacién contralateral anormal. Tam-
bién registramos la actividad EMG con
aguja del EAE y la latencia del nervio
pudendo. Resultados. Ocho pacientes
presentaron hallazgos anormales en
la EMG de aguija (denervacion o jitter/
bloqueo significativo). La media de la-
tencia del nervio pudendo fue de 2,9 ms,
con ausencia de respuestas en dos ca-
sos. En 10 pacientes se obtuvieron res-
puestas contralaterales con amplitud
significativamente mayor y latencia
menor que en los controles (area de
respuesta de 625 pV/ms en pacientes
frente a 14 pV/ms en controles; me-
dia de latencia de respuesta de 14,3 ms
en pacientes y 19,5 ms en controles).
Conclusién. La reinervacion anormal
de los musculos esfinterianos después
de una lesién del nervio pudendo pue-
de ser una causa de la disfuncién del
esfinter anal en pacientes con inconti-
nencia fecal.

88.

Hallazgos electromiograficos
en el sindrome de Allgrove
Torres Aznar T, Millet Sancho E, Cortés

Dofate V, Chumillas Lujan M, Bataller
Alberola L, Diaz Roman M, Ciopat O

Hospital Universitario La Fe. Valencia.

Introduccion. El sindrome de Allgrove,
o ‘sindrome de la triple A’, es un tras-
torno multisistémico, autosémico re-
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cesivo, que se caracteriza por la triada
de acalasia, alacrimia e insuficiencia
adrenocortical. Ademas, puede aso-
ciar afectacién neuroldgica, estando
implicados el sistema nervioso cen-
tral, periférico y auténomo. Las mani-
festaciones neurolégicas pueden ser
muy heterogéneas y variadas, y en los
casos de inicio tardio constituyen el
rasgo principal del cuadro clinico. Esta
causado por mutaciones en el gen
AAAS (Achalasia-Addisonianism-Alacri-
ma Syndrome), el cual codifica la pro-
teina ALADIN. Caso clinico. Varén de
56 afios, hijo de padres no consangui-
neos, intervenido a los 14 afios de
acalasia, con una clinica lentamente
progresiva, consistente en alteracién
de la marcha, adormecimiento en ma-
nos y pies, urgencia miccional, impo-
tencia sexual y sequedad ocular y de
boca. En la exploracién neuroldgica
mostraba debilidad facial leve, debili-
dad distal en miembros superiores e
inferiores, hipoestesia en calcetin ba-
joy guante en mano derecha, reflejos
muy vivos en miembros inferiores,
pies cavos, dedos en martillo y espas-
ticidad. Ante la sospecha de una atro-
fia bulboespinal familiar con patrén
autosémico recesivo, se solicitd gené-
tica de enfermedad de Kennedy, que
resultd negativa. La EMG objetivd una
polineuropatia crénica sensitivomoto-
ra tipo axonal en gradiente distal y la
estimulacién magnética transcraneal
reveld un defecto de la conduccién de
la via corticoespinal en los miembros
inferiores. Asimismo, se solicité estu-
dio genético de ‘sindrome de la triple
A’, que resulté positivo al mostrar un
cambio nucleotidico c.43C>A en ho-
mocigosis en el gen AAA, confirman-
do el diagndstico de sindrome de All-
grove. Conclusién. Deberia conside-
rarse este sindrome en el diagnéstico
diferencial cuando el estudio electro-
miografico presente hallazgos de afec-
tacién de motoneurona asociados a
polineuropatia.

89.

90.

Temblor ortostatico y otros
temblores de miembros inferiores

Monge Marquez E, Gonzalez-Moya
Navarro |, Caceres Redondo MT,
Jests Maestre S, Carrillo Garcia F,
Mir Rivera P, Palomar Simon FJ

Servicio de Neurologia y Neurofisiologia
Clinica. Hospital Universitario Virgen del
Rocio. Sevilla.

Introduccion. El temblor ortostatico es
un trastorno del movimiento raro que
se caracteriza por temblores de alta
frecuencia en miembros inferiores,
produciendo una sensacién importan-
te de inestabilidad e incluso caidas
cuando el paciente esta en bipedesta-
cién, y desaparece al sentarse. Para
su diagndstico es importante la reali-
zacién de un estudio electromiografi-
co de temblor, en el que apareceran
descargas de alta frecuencia (13-18 Hz)
en los musculos de miembros inferio-
res afectos, a veces acompafiado de
un temblor postural de similares ca-
racteristicas en los miembros superio-
res. Ademas, el estudio ayudard a
realizar el diagndstico diferencial con
otras causas de temblores, como le-
siones y atrofias cerebrales, enferme-
dad de Parkinson o parkinsonismo y
temblor de origen psicégeno. Pacien-
tes y métodos. Pacientes con sospe-
cha de temblor ortostatico en el Hos-
pital Universitario Virgen del Rocio des-
de el afio 2013 hasta junio de 2015.
Se han estudiado un total de 30 pa-
cientes con sospecha de temblor ortos-
tatico, los cuales se han sometido a
un estudio neurofisioldgico de temblor.
Resultados. Doce pacientes con tem-
blor ortostético, dos con mioclonias
ortostdticas, uno con temblor farma-
colégico, dos con temblor disténico,
uno con temblor esencial, cinco con
temblor de origen no organico, seis
con estudio normal y uno con estudio
inespecifico. Conclusién. El temblor
ortostatico es una causa rara y trata-
ble de temblor, y su estudio neurofi-
siolégico es muy importante para di-
ferenciarlo de otros tipos de temblor.

Evolucion neurofisioldgica en un
paciente con adrenoleucodistrofia
en tratamiento con aceite de
Lorenzo

Alvarez Lépez M, Gutiérrez Mufioz C

Hospital Universitario Virgen Macarena.
Sevilla.

Introduccion. La adrenoleucodistrofia
es una enfermedad genética ligada al
cromosoma X, caracterizada por el
acumulo de acidos grasos de cadena
muy larga en el sistema nervioso cen-
tral, testiculos y glandulas suprarre-
nales. Puede aparecer en edad infan-
til con afectacion cerebral, en adultos
jovenes con afectaciéon medular o co-
mo sindrome de Addison por afecta-
cién suprarrenal. La forma infantil evo-
luciona en pocos afos al coma y falle-
cimiento del paciente. En 1986, la in-
vestigacion, impulsada por los padres
de un nifio afecto, de un compuesto
para tratar la enfermedad dio lugar al
llamado ‘aceite de Lorenzo’, una mez-
cla de dcido oleico y acido erdcico,
que demostré frenar la enfermedad
en casos presintomaticos. Caso clini-
0. Varén con forma de inicio en la in-
fancia, confinado en silla de ruedas
desde los 12 afios, con deterioro pro-
gresivo y diagndstico genético confir-
mado de adrenoleucodistrofia. En di-
ciembre de 2012, con 22 aiios, inicid
tratamiento con aceite de Lorenzo. Se
realizé una evaluacién inicial en mar-
zo de 2013 con estudio electromio-
grafico y electroneurogréfico, y po-
tenciales evocados somatosensoria-
les, y se siguid su evolucidn a lo largo
de dos afios. Al inicio, el paciente pre-
sentaba ausencia de respuestas mo-
toras en piernas, sin activacion volun-
taria, y con respuestas sensitivas de
baja amplitud y enlentecidas, en me-
nor medida en brazos, aunque con
clara afectacién somestésica. A lo lar-
go de la evolucién se comprobd la
aparicién de respuestas motoras en
las piernas, con activacién voluntaria,
y clara mejoria de las conducciones
sensitivas en los miembros inferiores,
asi como una progresiva normaliza-
cién somestésica de los miembros su-
periores, apareciendo respuestas, an-
tes ausentes, en los miembros inferio-
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res. Conclusion. Este caso abre el de-
bate sobre la utilidad del aceite de
Lorenzo, hasta ahora denostado, en
estos pacientes, demostrando no sélo
la evolucién clinica, sino también la
mejoria en los parametros neurofisio-
|6gicos.

91.

Fallo en la conduccidn reversible
de las fibras sensitivas en un
caso de neuropatia ataxica
sensitiva aguda

Lépez Delgado A?, Oliva Navarro J@,

Orizaola Balaguer P2, Lopez Garcia S°,
Quintana Cabieces S¢

2Servicio de Neurofisiologia Clinica.
®Servicio de Neurologia. “Servicio de
Rehabilitacion. Hospital Universitario
Marqués de Valdecilla. Santander.

Objetivo. Exposicion de un fallo en la
conduccién reversible como probable
mecanismo de afectacién de las fibras
sensitivas, en un paciente con neuro-
patia ataxica sensitiva aguda (ASAN).
Caso clinico. Varén de 55 afios que,
cuatro dias antes del ingreso, presen-
t6 de forma aguda acroparestesias de
predominio en pies y marcha inesta-
ble, que progresé hasta imposibilitar
la deambulacién. Diez dias antes del
comienzo de los sintomas, episodio
diarreico no filiado etioldgicamente.
En la exploracién, apalestesia hasta
maléolos, hipoestesia tactil en calce-
tin y arreflexia generalizada. El balan-
ce muscular, la exploracién de pares
craneales y la sensibilidad en miem-
bros superiores fueron normales. Las
pruebas complementarias (analisis
de rutina, liquido cefalorraquideo, in-
munoglobulinas, RM craneal y TC to-
racoabdominal) fueron normales. Co-
mo Unico hallazgo destacé la presen-
cia de anticuerpos anti-GM11gG a titu-
lo elevado. El estudio neurofisiolégico
realizado el dia del ingreso evidencié
una polineuropatia sensitiva pura
(ausencia de respuesta en nervio su-
ral y potenciales de acciéon nervioso
sensitivos de amplitud muy reducida
en el resto de nervios estudiados en
miembros superiores e inferiores, pa-
rametros de conduccién motora nor-
males, asi como la conduccién mixta
del nervio mediano, y ausencia de re-

flejo H del nervio tibial posterior). Tres
estudios neurofisiolégicos consecuti-
vos mostraron mejoria progresiva pre-
coz de los parametros de conduccién
sensitiva, hasta su normalizacién, sin
evidencia de datos neurofisioldgicos
de remielinizacion; el paciente quedd
asintomatico. Conclusiones. La evolu-
cién clinica y neurofisiolégica favora-
ble en un periodo breve, asi como la
normalidad de los potenciales moto-
res y de conduccién mixta, y la ausen-
cia de datos compatibles con remieli-
nizacién, permiten inferir un fallo re-
versible en la conduccién de las fibras
sensitivas a nivel distal, en un pacien-
te con ASAN, asociado a anticuerpos
antigangliésido anti-GM1.

92.

Implementacion de criterios de
derivacion en electromiografia

Garcia Garcia A, Alvarez Paradelo S,
Orizaola Balaguer P, Océn Quintial R,
Gémez Raba L, Rojo Roldan F,
Duefias Puebla JC

Hospital Universitario Marqués de Valdecilla.
Santander.

Introduccion. Dado el creciente nime-
ro de solicitudes de electromiografia
(EMG) se hizo necesario evaluar y ges-
tionar la demanda existente para co-
rregir desviaciones, en particular las
solicitudes inadecuadas o de dudoso
valor afadido. Materiales y métodos.
Se elaboraron y consensuaron dos do-
cumentos: uno con requisitos genéri-
cos para peticiones de EMG y otro con
indicaciones para solicitar EMG en
sospecha de radiculopatias: déficit mo-
tor y/o disminucién o abolicién de los
reflejos osteotendinosos, discrepan-
cia entre hallazgos clinicos y la neuro-
imagen, descartar afectacién nervio-
sa periférica, o cuando se precise es-
tudio previo a la monitorizacién in-
traoperatoria. Dichos documentos fue-
ron aprobados por la Direccién Médica
del hospital y la Subdireccién de Asis-
tencia Sanitaria del Servicio Cantabro
de Salud. En el Servicio de Admisién
se generd un nuevo cédigo (H) para
identificar electrénicamente las solici-
tudes en las que se solicitaba su ade-
cuacién. Resultados. En 2014 hubo
535 solicitudes inadecuadas (11,4% de

www.neurologia.com  Rev Neurol 2016; 63 (12): 559-574

4.692), el 45% procedia de atencién
primaria y el resto de atencién espe-
cializada. Los motivos fueron: radicu-
lalgias inespecificas (58%), solicitudes
sin impresién diagndstica o con datos
clinicos insuficientes (33%), EMG pre-
vio diagndstico (5%) y otros motivos
(4%). En dicho afio, la lista de espera
se redujo un 51,3%. El nimero de soli-
citudes inadecuadas fue inferior a la
reduccion de la lista de espera (1.234)
debido a un efecto de ‘retraccién de
la demanda’. Con una ponderacién
de un EMG estandar en el hospital de
1,0699 URV (unidad relativa de valor
16,9 €), el gasto evitado fue de
66.913 €, duplicandose al contar con
la retraccién de la demanda. Conclu-
siones. Esta iniciativa ha evitado mo-
lestias innecesarias al paciente/usua-
rio, ha mejorado la accesibilidad a es-
tas pruebas agilizando los procesos
diagndsticos, ha mentalizado mas a
los facultativos sobre el uso responsa-
ble de estas técnicas diagndsticas y
ademas, internamente, ha permitido
redistribuir recursos a otras areas.

93.

Miopatia aguda en

un caso de sindrome de
hiperpermeabilidad capilar
Garcia Alonso L, Gémez Cardenas CP?,
Mir6 Andreu A2, Moreno Candel J®,
L6pez Bernabé R®, Cuadrado Arronis JP?,
Maeztu Sardifia MC?

2Hospital General Universitario Reina Soffa.
®Hospital Universitario Morales Meseguer.
Murcia.

Introduccion. El sindrome de hiper-
permeabilidad capilar es una enfer-
medad rara que se caracteriza por
episodios de hipotensién grave, hipo-
albuminemia y hemoconcentracion.
Los episodios varian en gravedad y
frecuencia, pudiendo llegar a ser mor-
tales. Aproximadamente en todo el
mundo hay 150 casos descritos y la
patogenia se desconoce. Las compli-
caciones mas frecuentes son el ede-
ma pulmonar, el sindrome comparti-
mental y el fallo multiorgdnico. Caso
clinico. Mujer de 47 afios, que ingresa
por un cuadro de malestar generali-
zado de 3-4 dias de evolucién, coinci-
diendo con una infeccién respiratoria

de las vias altas y posterior debilidad
generalizada. En urgencias destaca
hipotensién, taquicardia y hemocon-
centracion. Durante el ingreso, existe
una elevacién progresiva de la enzi-
ma muscular CPK, con un descenso
paulatino de ésta hasta valores nor-
males. La paciente habia estado in-
gresada en 2011 por una sepsis de ori-
gen no filiado y fallo multiorgdnico,
con sintomas similares a los del ingre-
so actual. De nuevo en 2013 presenta
un sindrome similar, pero de menor
gravedad, con lo que se piensa en un
probable sindrome de hiperpermeabi-
lidad capilar. Se le realiza electromio-
grafia (EMG) por una clinica de debili-
dad, encontrando leves cambios mio-
paticos en la musculatura proximal
de la extremidad superior, y biopsia
muscular sin alteraciones. En el estu-
dio EMG realizado se aprecian marca-
dos cambios miopaticos en la muscu-
latura proximal y distal de extremida-
des superiores e inferiores, sin obser-
varse signos de irritabilidad de la mem-
brana muscular. Conclusion. En el
sindrome de hiperpermeabilidad ca-
pilar podemos encontrar como compli-
cacién un sindrome compartimental,
que se produce por extravasacion de
fluidos al tejido muscular, pudiendo
afectar la viabilidad de los musculos.
El estudio EMG en esta paciente con-
firmd la afectacién muscular, mostran-
do marcados cambios miopaticos, que
se correlacionan con la referida clinica
de debilidad muscular y mialgias.

94.

Nuevo fenotipo de forma
dominante intermedia

de la enfermedad de
Charcot-Marie-Tooth asociada
a mutacion del gen NEFL

Garcia Garcia A®, Berciano Blanco J?,
Alvarez Paradelo S?, Infante Ceberio J,
Pelayo Negro A?, Gallardo Agromayor E?,
Jordanova A®

2Hospital Universitario Marqués de Valdecilla.
Santander. ® Departamento de Genética
Molecular. Universidad de Amberes. Bélgica.

Introduccion. En la reunién de la SENFC
de 1993 se presenté una estirpe con
la discutida forma dominante ‘inter-
media’ de la enfermedad de Charcot-
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Marie-Tooth (DI-CMT). El objetivo ac-
tual es actualizar los hallazgos clini-
cos, electrofisioldgicos, de neuroima-
gen y ofrecer el resultado del estudio
molecular. Pacientes y métodos. Es-
tirpe formada por cuatro pacientes
afectos en dos generaciones. Ademas
de los datos clinicos se realizé electro-
miografia, electroneurografia (ENG),
blink-reflex, T-reflex, potenciales evo-
cados multimodales y neuroimagen
de la musculatura. Resultados. El cua-
dro clinico consistié en pie cavo, poli-
neuropatia sensitivomotora, marcha
espastica y signo de Babinski; en los
pacientes de mayor edad se asocié
debilidad pélvica. El estudio ENG de
los nervios mediano y cubital reveld
una velocidad de conduccién motora
en el rango intermedio (34-42 m/s),
incluso en segmentos nerviosos proxi-
males. En el blink-reflex existia un re-
traso de R2 con R1 normal. El T-reflex
podia obtenerse, a pesar de la arre-
flexia miotatica, pero con latencias
aumentadas. Se detectd asimismo un
retraso en la conduccién central de
las vias somatosensorial y motora, e
incremento de las latencias interpicos
de los potenciales evocados troncoen-
cefalicos. El electrorretinograma y los
potenciales visuales fueron normales.
La neuroimagen mostrd atrofia de la
musculatura de los pies y piernas, pre-
dominando en el compartimento pos-
terior, asi como de los musculos pélvi-
cos. El estudio molecular evidencié una
mutacién heterocigota NEFL E396K.
Conclusién. Esta estirpe, inicialmente
descrita en 1993, resulto ser efectiva-
mente una DI-CMT, exhibiendo un fe-
notipo inédito asociado a mutacién
en NEFL, con afectacion tanto del sis-
tema nervioso periférico como del
central. La observacién de velocidad
de conduccién motora en rango inter-
medio en fenotipos CMT debe com-
pletarse con el estudio de potenciales
evocados multimodales para detectar
posibles alteraciones centrales y orien-
tar el diagndstico.
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96.

Neuropatia periférica en el
sindrome de Churg-Strauss

Velasco Gonzalez R?, Catalan Bernardos B®

2Hospital Universitario Lucus Augusti. Lugo.
®Hospital Clinico Universitario de Valladolid.

Introduccién. La enfermedad de Churg-
Strauss es una vasculitis sistémica pri-
maria de vasos de pequefio y media-
no calibre, que se observa en pacien-
tes con historia de asma bronquial,
atopia y eosinofilia periférica. Caso
clinico. Mujer asmatica que acude a
urgencias refiriendo dolor y sensacién
de ‘marmol frio” en planta y dorso de
ambos pies desde hace una semana,
asi como hormigueos en ambas ma-
nos desde hace tres dias, sin pérdida
de fuerza asociada ni otra clinica
acompafante. En la exploracién pre-
senta disestesia tactil en guante y cal-
cetin, bilateral, simétrica y dolorosa,
con sospecha de polineuropatia en
paciente diabética. Sin embargo, el
estudio de conduccién nerviosa mues-
tra una afectacion bilateral y asimétri-
ca de troncos nerviosos periféricos,
sensitivomotora de predominio axo-
nal y de predominio en miembros in-
feriores, compatible con una mono-
neuritis multiple. Otras pruebas diag-
nosticas muestran: leucocitosis con
eosinofilia, p-ANCA positivos y biopsia
de nervio sural compatible con neuro-
patia vasculitica con pérdida modera-
da-grave de fibras mielinizadas. Se
instaura tratamiento con corticoides
orales, con moderada respuesta. Pos-
teriormente desarrolla lesiones ma-
culares eritematosas diseminadas. En
controles posteriores presenta mejo-
ria leve, con desaparicién de las lesio-
nes cutaneas y del dolor, mantenien-
do las disestesias en manos y piesy la
normalizacién de los p-ANCA. Conclu-
sién. Ante la sospecha de vasculitis
consideramos indispensable la reali-
zacién de la exploracién ENMG para
establecer la existencia de neuropatia
periférica asociada, el grado de afec-
tacion inicial y como control evolutivo
de la respuesta al tratamiento, ya que
su aparicién implica una mayor disca-
pacidad que requiere un tratamiento
mas agresivo.

Sindrome de Guillain-Barré
en la infancia temprana:

a propésito de un caso

Lépez Vifias L, Moreno Galera M,
Martin Palomeque G, Cabafies
Martinez L, Buenache Espartosa R,
Lorenzo Sanz G, De Blas Beorlegui G

Hospital Universitario Ramén y Cajal. Madrid.

Introduccion. El sindrome de Guillain-
Barré (SGB) es una polirradiculoneu-
ropatia autoinmune, caracterizada cla-
sicamente por paralisis flacida simé-
trica rdpidamente progresiva y ausen-
cia de reflejos miotdticos. En la infan-
cia, donde su incidencia es baja, hay
que tener en cuenta otros hallazgos
como alteraciones conductuales y re-
troceso en el desarrollo motor. Caso
clinico. Nifa de 2 afios y medio, sin
antecedentes de interés, que presen-
ta un dnico pico febril de 38 °Cy, du-
rante los 10 dias posteriores, asocia
cambios en el comportamiento (au-
toagresion, irritabilidad, anorexia) y
alteraciones en la marcha con caidas
frecuentes. En la exploracion: marcha
con aumento de la base de sustenta-
cién y signos meningeos positivos. Las
pruebas analiticas y radioldgicas (TCy
RM craneal) iniciales, asi como el EEG,
no mostraron hallazgos significativos.
Se sospechd encefalitis y fue tratada
con aciclovir, con mejoria parcial del
cuadro (persistiendo déficit motor).
Se realizé puncidn lumbary el analisis
del liquido cefalorraquideo mostré di-
sociacion albuminocitoldgica. Ante la
sospecha de SGB se decidid realizar
un electroneurograma, que mostrd
signos de una polineuropatia desmie-
linizante de intensidad grave y se pau-
té inmunoglobulina intravenosa du-
rante cinco dias. La paciente evolucio-
no favorablemente, siendo dada de
alta con tratamiento rehabilitador.
Conclusién. EI SGB en la infancia tem-
prana, al contrario de lo que sucede
en adultos, en los que la presentacién
clinica suele ser mas clara, es de dificil
diagndstico por la inespecificidad de
las primeras manifestaciones y la in-
capacidad del nifio para comunicar
sus sintomas, lo que implica un am-
plio diagndstico diferencial. Un diag-
nostico y tratamiento precoces son

esenciales para lograr una mejor evo-
lucién del cuadro.

97.

Estudio comparativo de

los resultados de la cirugia
frente a infiltracion local en el
sindrome del tinel del carpo
Moreno Galera MM, Lépez Vifias L,

Andreu JL, Ly Pen D, Milan I,
Sanchez Olaso A, De Blas G

Hospital Universitario Ramén y Cajal. Madrid.

Introduccion. El sindrome del tinel
carpiano (STC) es la neuropatia por
atrapamiento mdas comun y cursa con
un cuadro clinico relativamente tipi-
co, mas o menos florido, que puede
llegar a ser incapacitante. Existen va-
rias opciones terapéuticas, pero no
un consenso claro acerca de su indica-
cién exacta. Nuestro objetivo es com-
parar mediante técnicas neurofisiol6-
gicas la efectividad de la infiltracion
de corticoesteroides y de la liberacién
quirdrgica del nervio. Pacientes y mé-
todos. Se han estudiado 163 mufiecas
procedentes de 101 pacientes. Se han
realizado estudios de conduccién ner-
viosa analizando los siguientes para-
metros: latencia motora distal, ampli-
tud del potencial de accién motor
compuesto, velocidad de conduccién
sensitiva y amplitud del potencial evo-
cado sensitivo. Se realizé un electro-
neurograma basal y otro un afio des-
pués de la intervencion terapéutica
(infiltracidn frente a descompresion).
Resultados. Mufiecas operadas: 45;
mufiecas infiltradas: 50. El resto de
los pacientes se perdieron para el se-
guimiento por diferentes motivos. Se
observé una diferencia estadistica-
mente significativa en tres de los cua-
tro parametros electrofisiolégicos ana-
lizados (latencia motora distal, velo-
cidad de conduccién sensitiva y am-
plitud del potencial evocado sensitivo)
afavor de la cirugia descompresiva, a
pesar de constatar que tanto esta
técnica como la infiltracién de corti-
coesteroides producen una mejora
clinica similar al afio. Conclusién. Un
afio después del tratamiento, tanto
la infiltracién como la descompresion
quirtrgica producen un beneficio cli-
nico similar. Sin embargo, sélo la ci-
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rugia se acompafia de una mejoria
de los parametros neurofisioldgicos al-
terados. En nuestra opinién, esto su-
geriria un mejor prondstico funcional
a largo plazo con el tratamiento qui-
rargico.

98.

Sindromes de actividad muscular
continua. Descripcion de una
serie de casos y revision de

la bibliografia

Moreno Galera MM?, Lépez Vifias L2,

Rivas Navas E°, Martin Palomeque G2,
Cabaries Martinez L2, De Blas Beorlequi G*

?Hospital Universitario Ramaén y Cajal. Madrid.
®Hospital Universitario Rio Hortega. Valladolid.

Introduccion. Los sindromes de activi-
dad muscular continua (SAMC) son
un grupo heterogéneo de entidades
caracterizadas por la existencia de
una actividad muscular continua invo-
luntaria originada a distintos niveles
de la unidad motora. Su espectro cli-
nico es muy diverso y los estudios
neurofisioldgicos resultan imprescin-
dibles para su diagnéstico. La preva-
lencia descrita en estos sindromes es
muy baja. Pacientes y métodos. Estu-
dio retrospectivo de los Ultimos tres
afios de aquellos pacientes diagnosti-
cados en nuestro servicio mediante
exploracion electroneurografica/elec-
tromiografica como SAMC en alguna
de sus variantes. Resultados. Un total
de 34 pacientes (23 hombres y 11 mu-
jeres), de 14-79 afios (edad media:
51,03 + 14,49 afios), cumplian crite-
rios neurofisioldgicos de SAMC de ori-
gen en nervio periférico. Tras la ex-
ploracién neurofisioldgica, la mayo-
ria fueron diagnosticados de hiperac-
tividad del nervio periférico (n = 23;
67,65%), aislada en 17 pacientes y
asociada a polineuropatia (de tipo
desmielinizante, multineuropatia o
axonal sensitiva de intensidad leve)
en seis (17,65% del total). El resto fue-
ron informados como: fasciculacio-
nes ‘aisladas’ (n = 4; 11,76%), sindro-
me de calambres-fasciculaciones (n=2;
5,88%), SAMC localizado (n = 2;
5,88%) 0 generalizado (n=2; 5,88%)
y mioquimias localizadas (n =1; 2,94%).
Conclusion. Los SAMC son una enti-
dad heterogénea y no tan infrecuen-

te como se describe en la bibliogra-
fia, Las clasificaciones y los criterios
para diagnosticar cada una de las en-
tidades englobadas no estan bien es-
tablecidos. Consideramos importan-
te resaltar en los informes que, inde-
pendientemente de la forma que adop-
ten, se trata de cuadros de hiperacti-
vidad neuronal en los que no existen
signos de alteracién de la estructura
de la unidad motora subyacente.

99.

Valor del estudio
electromiografico en

el diagnéstico de las
miopatias en edad pediatrica.
Revisién de 150 casos

Gonzalez Acosta A®, Navas Sénchez P2,
Rodriguez Santos L?, Martinez Antén J®,
Ferndndez Sanchez VE?, NUfiez Castain MJ?,
Barbancho Fernandez MA®

2Unidad de Gestion Clinica de Neurociencias.
Servicio de Neurofisiologfa Clinica.
Hospital Regional Universitario de Malaga.
®Departamento de Pediatria. Seccién de
Neuropediatria. Hospital Materno-Infantil
de Malaga. “Centro de Investigaciones
Médico-Sanitarias (CIMES). Departamento
de Fisiologia Humana. Universidad de
Malaga.

Introduccion. La biopsia muscular es
la técnica de referencia en el diagnds-
tico de las miopatias, pero es un estu-
dio invasivo en relacién a otros como
los tests genéticos o los estudios elec-
tromiograficos (EMG). La EMG aporta
una informacién muy dtil sobre la po-
sible etiologia, gravedad y distribucion
de la afectacién muscular y permite la
seleccion de candidatos a biopsia
muscular. Sin embargo, en poblacién
pediatrica, ofrece dificultades (inma-
durez muscular, errores en la inter-
pretacidn, escasa colaboracion de los
pacientes) que hacen que su sensibili-
dad sea menor. Objetivo. Determinar
el valor diagnéstico de la EMG en las
enfermedades musculares en pacien-
tes pediatricos. Pacientes y métodos.
Analisis descriptivo y retrospectivo de
150 pacientes con sospecha clinica de
miopatia derivados a la consulta de
Neurofisiologia Clinica del Hospital
Materno-Infantil de Mdlaga para es-
tudio EMG-ENG entre 2005 y 2014. Se
recogen datos EMG (actividad espon-
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tanea, caracteristicas de los potencia-
les de unidad motora, patrén a la con-
traccion provocada), electroneurogra-
ficos (conducciones nerviosas motoras
y sensitivas, ER), clinicos, demografi-
cos, estudios genéticos y de biopsia
muscular. Resultados. El 64% eran
varones. La edad media de realizacién
del estudio EMG fue de 4,4 afios. En el
62% de los casos, el motivo de sospe-
cha de miopatia fue la presencia de
hipotonia muscular. En el 97% y 99%
de los casos, el ENG motor y sensitivo,
respectivamente, fue normal. En el
estudio EMG, el 29,3% (n = 44) pre-
senté un patrén miopatico, de los
cuales en el 59% de los casos se de-
tecté actividad espontanea en reposo
(predominio de las ondas positivas y
fibrilaciones). Se realizé confirmacién
mediante biopsia muscular o estudio
genético en el 38,6% (n = 17) de los
casos con patrén miopatico, desta-
cando las miopatias congénitas (25%)
y las distrofinopatias (25%), y en el
13,5% de los pacientes con estudio
EMG normal (congénitas, 13%; mito-
condriales, 13%).

100.

Neuropatia del nervio frénico.
A propésito de un caso

Montilla Izquierdo S, Blanco Martin AB,
Fernandez Garcia C, Diaz Montoya BP

Hospital Universitario La Moraleja. Madrid.

Introduccion. El nervio frénico, que
inerva al diafragma, puede lesionarse
por patologias que afecten al cuello,
térax o en diversas enfermedades
neuroldgicas. Las técnicas mas utiliza-
das para su estudio electromiografico
son dos: la técnica de Davis y la de
Maclean y Mittioni. En ambas se pre-
cisa la valoracion bilateral para esta-
blecer una comparacién. Caso clinico.
Muijer de 55 afios, hipertensa, que su-
fre un golpe cervical por una ola. A los
15 dias comienza con disnea, plenitud
gastrica y distensién abdominal, que
ceden con la expulsién de gases, vy li-
gero cambio en la voz. En la radiogra-
fia de térax se observa una elevacién
del hemidiafragma derecho con ate-
lectasia pasiva del I6bulo inferior de-
recho. El especialista en digestivo re-
mite a la paciente para valoracién del

nervio vago y frénico. En una TAC de
cuello y opérculo toracico no se obser-
va afectacion del vago, del frénico ni
de las raices del plexo braquial. Le
realizamos electromiograma para va-
loracién del plexo braquial derecho y
del nervio frénico y explicamos que
en consulta no podemos realizar estu-
dio del nervio vago. El estudio del
plexo braquial es normal. Utilizamos
la técnica de Davis mediante estimulo
en el borde posterior del esternoclei-
domastoideo, a nivel del borde supe-
rior del cartilago tiroideo en el octavo
espacio intercostal, en la linea axilar
anterior, para valoracién de ambos
frénicos, encontrando una diferencia
significativa de la latencia: 4,6 ms en
el lado izquierdo y 7,6 ms en el lado
patolégico. Concluimos que nuestro
resultado era congruente con los re-
sultados de la radiografia de térax y
con la clinica de la paciente. Conclu-
siones. Aunque el estudio electroneu-
rografico del nervio frénico muestra
dificultades técnicas por su compleja
accesibilidad, cuando la clinica es su-
gestiva y se ayuda con estudios de
imagen, el electromiograma puede
tener valor para apoyar el diagndstico
y en el sequimiento del paciente.

101.

Sindrome de Guillain-Barré.
A propésito de un caso
Lagoa Labrador I, Martin Albarran S,

Gonzdlez Martinez L, Fraile Pereda A,
Gonzdlez Hidalgo M

Hospital Clinico San Carlos. Madrid.

Introduccion. En el diagnéstico dife-
rencial de paraparesia flacida aguda
se incluyen enfermedades del sistema
nervioso periférico como el sindrome
de Guillain-Barré (SGB), patologias
medulares e incluso de placa motora.
Los estudios neurofisiolégicos preco-
ces en estos pacientes suponen un re-
to para intentar conseguir un diag-
néstico mas certero, siendo uno de
los de mayor rendimiento la electro-
neurografia. Caso clinico. Mujer de 42
afos, ingresada por un episodio de
tres dias de evolucién de debilidad
progresiva en extremidades superio-
res e inferiores de predominio distal,
con antecedente previo de infeccién
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respiratoria leve. Los estudios neurofi-
sioldgicos realizados a los cinco dias
del comienzo de cuadro sugieren una
polirradiculoneuritis sensitivomotora
de intensidad moderada-grave y pre-
dominio en las extremidades inferio-
res, compatible con un SGB. Poste-
riormente, la paciente requiere ingre-
so en cuidados intensivos por dificul-
tad respiratoria y en la deglucion,
pautandose tratamiento con plasma-
féresis y sedacion durante casi dos
meses. El sequndo estudio neurofisio-
I6gico, realizado a los 45 dias, objeti-
va un claro empeoramiento, con acti-
vidad espontdnea (ondas positivas y
fibrilaciones) en todos los puntos de
insercién y polineuropatia periférica
sensitivomotora muy grave. Conclu-
sion. En estadios precoces del SGB,
los estudios neurofisiolégicos de ma-
yor rendimiento son las evaluaciones
de conduccién nerviosa, sensitiva y
motora que incluyan estudios de res-
puestas tardias (onda F y reflejo H) y,
a partir de |a tercera semana, los da-
tos relevantes nuevos son los relacio-
nados con el diagndstico de afecta-
cion axonal objetivados en la electro-
miografia.

102.

Lesion de tipo aferente

en blink reflex en un paciente
con carcinoma de parétida
Blanco Martin AB, Ferndndez Garcia C,
Arias Gallo U, Montilla Izquierdo S

Hospital Universitario La Moraleja. Madrid.

Introduccion. El blink reflex, o reflejo
de parpadeo (RP), es el reflejo de
tronco cerebral mas ampliamente
usado en la practica clinica, siendo de
gran utilidad en distintas entidades
patoldgicas, entre ellas la neuropatia
trigeminal secundaria. Caso clinico.
Vardn de 78 afios, que consulta por
malestar general y dolor en el oido
derecho de 1,5 afios de evolucién, en
tratamiento desde entonces con ga-
bapentina por neuralgia del trigémi-
no. Cuatro meses antes del estudio
neurofisiolégico, comienza con dolor
irradiado e hipoestesia en la mejilla 'y
el lateral derecho de la lengua, sien-
do entonces valorado por Cirugia
Maxilofacial y Neurologia en nuestro
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centro. Se inicia estudio mediante prue-
bas complementarias: TAC y RM de
macizo facial, TAC craneal y de cuello,
PAAF y estudio neurofisiolégico me-
diante RP. Resultados. La RM conclu-
ye la existencia de tumoracién paroti-
dea derecha, con afectacion del espa-
cio parafaringeo y masticador y sig-
nos de diseminacién perineural a tra-
vés de la rama V3 derecha, asi como
adenopatia necrética laterocervical.
Se realiza RP con estimulacion del
nervio supraorbitario y deteccién en
el musculo orbicular de los parpados
bilateral. Con estimulacién en el lado
derecho se obtienen respuestas R1,
R2 ipsilateral y R2 contralateral de la-
tencias prolongadas y amplitud dismi-
nuida. Con estimulacién en lado iz-
quierdo, las respuestas son normales.
El estudio inmunohistoquimico me-
diante PAAF muestra carcinoma de
probable tipo ductal. Discutido en el
comité de tumores, se decide la reali-
zacion de PET/TAC para confirmar tra-
tamiento quimioterapico frente a ci-
rugia. El paciente es intervenido qui-
rlrgicamente y tratado posteriormen-
te con radioterapia, presentando se-
cuelas de pardlisis facial derecha y
anestesia en rama V3. Conclusién. La
exploraciéon mediante RP permitié ob-
jetivar la neuropatia secundaria impli-
cada en este caso, formando parte
del estudio del proceso y confirmando
el dafio axonal trigeminal que fue
etioldgicamente catalogado median-
te pruebas de imagen.

103.

Utilidad del EMG del musculo
levator palpebrae en el
diagnéstico diferencial de la
oclusion palpebral involuntaria
Saez Ansotegui A?, Astudillo Rodriguez 12,
Urbina Duralde L?, Catalina Alvarez 1°,
Mufioz Blanco JL®, Grandas Pérez F°,
Traba Lopez A®

2Servicio de Neurofisiologfa Clinica.

®Servicio de Neurologia. Hospital
Universitario Gregorio Marafién. Madrid.

Introduccion. La oclusién palpebral
involuntaria es un cuadro clinico que
afecta a un heterogéneo grupo de pa-
cientes y cuyo diagndstico diferencial
exige descartar, ademas de distonias

focales como el blefaroespasmo, tras-
tornos como la apraxia de la apertura
ocular, la miastenia o miopatias. Ca-
sos clinicos. Cuatro mujeres con oclu-
sién palpebral involuntaria remitidas
para estudio neurofisioldgico. Se rea-
lizd registro simultaneo de los muscu-
los orbicularis oculi (00) y levator pal-
pebrae (LP) en todos los casos. Dos de
las pacientes, que presentaban disto-
nia cervicofacial asociada, mostraban
datos caracteristicos de blefaroespas-
mo consistentes en aumento de la
frecuencia y duracién del parpadeo
con caracteristicas ‘distonicas’, en las
que habia mayor duracién del fené-
meno activo en 00 que negativo en
LP y espasmos de OO. La tercera pa-
ciente tenia ptosis palpebral bilateral
completa y el EMG mostraba pérdida
de unidades motoras en LP, sin datos
de actividad anormal en 0O, en pro-
bable relacién con miopatia en estu-
dio. La cuarta paciente presentaba un
cuadro combinado de miastenia gra-
ve, con estudio de fibra aislada muy
patoldgico, y EMG compatible con
blefaroespasmo con parpadeo disté-
nico y espasmos de 00. Conclusién.
El registro EMG de LP es una explora-
cion util en el diagndstico diferencial
de la oclusién palpebral involuntaria,
pues pueden encontrarse patrones EMG
diferentes que orientan hacia proce-
s0s patoldgicos especificos.

104.

Aportacién de los estudios
neurofisiolégicos en el
diagnéstico diferencial

del sindrome stiff-person

Saez Ansotegui A?, Astudillo Rodriguez 12,
Royo Martinez MV?, Veldzquez Pérez JM®,
Contreras Chicote A®, Grandas Pérez F°,
Traba Lépez A®

2Servicio de Neurofisiologia Clinica.

®Servicio de Neurologia. Hospital
Universitario Gregorio Marafién. Madrid.

Introduccion. El sindrome stiff-person
(SSP) es un trastorno raro e inmuno-
mediado del sistema nervioso central
caracterizado por un cuadro progresi-
vo de rigidez muscular, espasmos do-
lorosos de predominio axial y proxi-
mal de extremidades, que se asocia a
la presencia de anticuerpos anti-GAD,

otras enfermedades autoinmunes y
sindrome paraneoplasico. Entre los es-
tudios neurofisioldgicos, es caracteris-
tica la presencia de actividad muscu-
lar continua en la EMG en reposo, que
cede con el suefio y benzodiacepinas,
junto con espasmos y cocontraccion de
musculos antagonistas. Caso clinico.
Mujer de 33 afios, con cuadro clinico
atipico y sospecha de SSP, remitida
para estudio neurofisioldgico. Se reali-
26 registro EMG simultaneo de muscu-
los biceps brachii, triceps brachii, primer
interoseus dorsalis (PID), transversus
abdominis, rectus femoris, biceps fe-
moris, tibialis anterior (TA) y gastroc-
nemius medialis derechos y musculatu-
ra paravertebral cervical, dorsal y lum-
bar derecha. Se observa un patrén EMG
de gran variabilidad e irreqularidad,
con agrupacién en forma de temblor
y sin datos de actividad continua de
potenciales de unidad motora salvo
en PID. Se realizé reflejo de retirada
con estimulo plantar y registro en TA,
normal tras la estimulacién en el lado
derecho, con dudosa respuesta con-
tralateral tras estimulacién en el iz-
quierdo. Las conducciones nerviosas
periféricas, potenciales evocados so-
matosensoriales y conduccién motora
central fueron normales. Los estudios
neurofisioldgicos, junto con la clinica
atipica y la ausencia de alteraciones
inmunoldgicas, descartaron el diagnés-
tico de SSP. Conclusidn. Las pruebas
neurofisioldgicas aportan informacion
valiosa en el diagnéstico diferencial
del SSP, permitiendo descartarlo fren-
te a otros trastornos de caracteristicas
clinicas similares pero con un manejo
y actitud terapéutica dispares.

105.

Sindrome de Guillain-Barré
recurrente. Presentacion de
un caso

Diaz Pérez RA, Carvajal Garcia P,
Moris de la Tassa G, Ramon Carbajo C,

Silva Ramos SP, Pérez-Morala Diaz AB,
Valles Antuiia C

Hospital Universitario Central de Asturias.
Oviedo, Asturias.

Introduccion. El sindrome de Guillain-
Barré (SGB) es una polirradiculoneu-
ropatia aguda de patogenia autoin-
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mune, que suele tener un curso mo-
nofasico progresivo de unas tres se-
manas. Las recurrencias son raras,
apareciendo en el 1-6% de los pacien-
tes con SGB después de un intervalo
asintomatico de varios meses o afios.
Nuestro objetivo es describir las carac-
teristicas cliniconeurofisiolégicas de
un caso de SGB recurrente. Caso clini-
co. Mujer de 68 afios, con anteceden-
tes de SGB ocho afios antes, desenca-
denado por un cuadro de gastroente-
ritis, consistente en debilidad, hipoes-
tesia y arreflexia en miembros inferio-
res, mas alteracién de la marcha, con
recuperaciéon completa. El segundo
episodio aparece una semana des-
pués de una vacunacién antigripal. La
paciente comienza con parestesias en
miembros, alteracién de la marcha y
sintomas catarrales. La exploracién
mostré pérdida de fuerza, hipoestesia
leve y arreflexia en miembros inferio-
res. Los estudios de imagen mostra-
ron una bronconeumonia bilateral. El
estudio neurofisioldgico fue compati-
ble con una polineuropatia desmieli-
nizante sensitivomotora, con afecta-
cién asimétrica, proximal y distal, de
predominio motor, con blogueos de
conduccion. Recibié tratamiento con
inmunoglobulinas durante cinco dias,
con recuperacion completa en dos
meses. Conclusiones. EI SGB recurren-
te es una entidad infrecuente, con una
presentacién clinica similar en dife-
rentes episodios, que suele tener una
buena recuperacién funcional entre
ellos, lo que lo diferencia de una poli-
neuropatia desmielinizante inflama-
toria crénica. El estudio neurofisiold-
gico es esencial para su diagndstico.

106.

MUNE y MUNIX en el tibial
anterior de pacientes
diagnosticados de

esclerosis lateral amiotrofica.
Seguimiento evolutivo

De Mingo Casado P?, Geijo E®, Vazquez P?,
Ortigosa S?, Saez V2, Barnes C?, Pastore C°
2Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca.

Murcia. ® Departamento de Neurociencias.
Universidad Miguel Herndndez. Alicante.

Existe un creciente interés en desarro-
llar métodos que permitan monitori-

zar la progresion de la esclerosis late-
ral amiotrofica (ELA). Encontrar un mé-
todo sensible y reproducible es rele-
vante en ensayos terapéuticos. En nues-
tro centro estamos llevando a cabo un
ensayo clinico para evaluar la utilidad
del implante de células madre en el
miusculo de pacientes afectos de ELA.
Con este motivo utilizamos técnicas
de estimacion del nimero de unida-
des motoras (MUNE) y de célculo del
indice de nimero de unidades moto-
ras (MUNIX) que no son invasivas y no
son influidas por la reinervacién com-
pensatoria que sigue a la denervacion
provocada por la pérdida progresiva
de motoneuronas del asta anterior
medular. Hemos explorado el muscu-
lo tibial anterior de ambos lados en
una serie de 10 pacientes diagnostica-
dos previamente de ELA y selecciona-
dos con el criterio, entre otros, de
mantener un balance muscular en di-
chos musculos de 4 0 5/5 (escala del
Medical Research Council) en el estu-
dio basal. Entre otras técnicas electro-
miograficas hemos realizado la deter-
minacién de MUNE y MUNIX para la
estimacion del nimero de unidades
motoras en cada musculo explorado.
Para valorar la evolucién de la enfer-
medad se ha realizado un estudio con-
trol de cada caso a los 30 y 90 dias,
repitiéndose la misma exploracién en
cada uno de ellos. Presentamos el
andlisis de los datos obtenidos, com-
parando los resultados con otros pa-
rametros clinicos (escala del Medical
Research Council) y dinamometria, asi
como la congruencia entre las dos téc-
nicas MUNE y MUNIX empleadas para
la estimacién del ndmero de unidades
motoras en los musculos estudiados.

107.

Indicaciones y procedimientos
en la exploracién neurofisioldgica
del suelo pélvico. Revisién de
casos

Ruiz Garcia J, Iznaola Mufioz MC,
Ortega Le6n T, Paniagua Soto J

Servicio de Neurofisiologia Clinica. Hospital
Universitario Virgen de las Nieves. Granada.

Introduccion. La patologia del suelo
pélvico suele presentar un abordaje
multidisciplinar, con dificultades en la
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exploracién clinica y diagndstico. La
exploracion neurofisiolégica puede
confirmar el origen neurolégico del
trastorno y contribuir de forma rele-
vante al manejo de estos pacientes.
Existen distintas técnicas neurofisiol6-
gicas descritas, de electroneurografia
(ENG), electromiografia (EMG) y po-
tenciales evocados, mas o menos uti-
lizadas. Objetivo. Revision de las indi-
caciones, utilidad y procedimientos en
la exploracién neurofisioldgica del sue-
lo pélvico. Pacientes y métodos. Revi-
sion de 27 pacientes (16 varones y 11
mujeres), de 27-74 aios, a los que
realizamos exploracion neurofisiol6-
gica del suelo pélvico. Resultados. Es-
pecialidades peticionarias: principal-
mente Urologia (40,8%), sequida de
Rehabilitacién y Traumatologia (18,5%
cada una), y el resto corresponden a
Neurologia, Neurocirugia, Ginecolo-
gia y Cirugia General. Indicaciones:
las mas frecuentes son incontinencia
urinaria o fecal (33,3%), dolor pélvico
crénico (25,9%) e impotencia sexual
(22.2%). Tests neurofisioldgicos reali-
zados: potenciales evocados del ner-
vio pudendo (100%), ENG/EMG del
suelo pélvico (88,9%), tres pacientes
rehusaron la prueba. Técnicas ENG/
EMG (realizadas en 24 pacientes):
conduccién motora terminal del ner-
vio pudendo —electrodo de St. Mark—
(75%), EMG del esfinter anal y mus-
culo bulbocavernoso (75%), EMG s6-
lo del esfinter anal (25%), reflejo bul-
bocavernoso (75%). Exploraciones
neurofisioldgicas patoldgicas: 51,9%.
Conclusiones. La exploracién neurofi-
sioldgica del suelo pélvico es de gran
utilidad para confirmar el posible ori-
gen neuroldgico del trastorno y apor-
tar datos para su manejo. La aplica-
cién de una técnica u otra estd en
funcién del diagnéstico de sospecha,
los hallazgos de la exploracién y la
experiencia del explorador; asi como
del consentimiento del paciente.

108.

Sindrome antisintetasa con
anti-PL7 y anti-PL12 positivos.
Estudio neurofisiolégico en
dos casos

Dieguez Varela C, Gonzélez Uriel P,
Rodriguez Saez E, Argibay Filgueira A,
Freire Dapena M, Val Dominguez N,
Baroja Basanta AL.

Complexo Hospitalario Universitario de Vigo.

Introduccion. El sindrome antisinteta-
sa pertenece al grupo de las miopa-
tias inflamatorias autoinmunes, ca-
racterizado por miositis simétrica de
predominio proximal, poliartritis infla-
matoria, afectacién pulmonar inters-
ticial, fenémeno de Raynaud y ‘ma-
nos de mecénico’. Los anticuerpos es-
pecificos de miositis aparecen en el
20-30% de los casos. Los anticuerpos
antisintetasa anti-Jo-1son los mas fre-
cuentes (aprox. 50%) y los anticuer-
pos anti-PL7 y anti-PL12 les siguen en
frecuencia. Objetivo. Describir clinica,
morfoldgica y neurofisiolégicamente
dos casos clinicos con anticuerpos an-
ti-Jo-1 negativo y anti-PL7 y anti-PL12
positivos. Casos clinicos. Caso 1: va-
ron de 55 afios, con debilidad muscu-
lar progresiva, disnea de minimos es-
fuerzos, dolor de caracteristicas infla-
matorias en articulaciones interfalan-
gicas y ‘manos de mecanico’. Creatin-
cinasa y aldolasa elevadas. Patrén
intersticial bilateral centrolobulillar
con alteracién de la difusién modera-
da en TAC. Biopsia de musculo deltoi-
des compatible con dermatomiositis.
Caso 2: mujer de 66 afos, con debili-
dad de la musculatura deglutoria y fo-
natoria y progresivamente generali-
zada de predominio proximal, que re-
quirié ingreso en cuidados intensivos.
Enfermedad intersticial pulmonar bi-
lateral con alteracién moderada de la
difusion. Creatincinasa y aldolasa ele-
vadas. La biopsia del musculo deltoi-
des tras 45 dias en tratamiento este-
roideo mostrd atrofia de fibras mus-
culares tipo Il. Estudio neurofisioldgico
al ingreso: prominentes fibrilaciones
y ondas positivas en musculos proxi-
males. potenciales de unidad motora
polifasicos, de baja amplitud y breve
duracién con reclutamiento precoz.
Conclusién. El electrodiagndstico tie-
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ne un papel muy importante en el es-
tudio de las miopatias. Confirma la
presencia de enfermedad muscular,
la caracteriza y excluye otros diagnés-
ticos alternativos y sirve de guia para
identificar el misculo mds apropiado
para la biopsia. El sindrome antisinte-
tasa es un sindrome heterogéneo,
por lo que debe completarse el estu-
dio de autoinmunidad en pacientes
con alta sospecha.

109.

Utilidad de la exploracién
neurofisiolégica en el estudio
de movimientos anormales
Astudillo Rodriguez |, Sdez Ansotegui A,

Traba Lépez A, Arranz Arranz B,
Massot Tarrus A, Mufioz Gonzalez A

Hospital General Universitario Gregorio
Marafién. Madrid.

Introduccion. El limite entre movi-
mientos anormales patoldgicos y fun-
cionales puede ser en ocasiones muy
dificil de establecer. En estos casos, el
estudio neurofisioldgico puede apor-
tar datos definitivos para su correcta
caracterizacién. Caso clinico. Mujer de
16 afios, diagnosticada de leucemia
linfoblastica aguda B en tratamiento
con quimioterapia, la cual es remitida
a nuestro servicio por presentar un
cuadro de instauracién aguda de mo-
vimientos paroxisticos que afectan
principalmente al miembro inferior
derecho y de forma ocasional se pro-
pagaban al resto de las extremida-
des, planteandose el diagndstico dife-
rencial entre mioclonias de origen
cortical o proceso funcional. Se realiza
exploracién neurofisioldgica median-
te estudio EMG simultaneo en muscu-
los adductor longus, quadriceps y ti-
bialis anterior derechos que presen-
tan una actividad muy irregular en
sus caracteristicas de duracion, inten-
sidad, frecuencia y distribucion tem-
poral y espacial, de modo que no se
registra un patrén repetitivo en nin-
gln momento. El estudio se completa
mediante un promedio retrégrado de
la actividad EEG en relacién con los
movimientos, comprobandose que no
existe a nivel cortical ninguna activi-
dad aguda en los 30 ms previos al ini-
cio de los movimientos y si un poten-
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cial premovimiento (Bereitschaftspo-
tential) a 500 ms previos a la contrac-
cién muscular, caracteristico de la
actividad cortical que precede a los
movimientos iniciados de forma vo-
luntaria. De esta forma, el estudio
neurofisiolégico confirma el origen fun-
cional del proceso.

110.

Mononeuropatia del nervio
recurrente laringeo en un
paciente con sarcoidosis
Silva Ramos S, Pérez-Morala Diaz A,
Diaz Pérez R, Valles Antufia C,

Carvajal Garcia P, Lozano Aragoneses B,
Moris de la Tassa G

Hospital Universitario Central de Asturias.
Oviedo, Asturias.

Introduccion. La sarcoidosis es una en-
fermedad multisistémica de etiologia
desconocida cuyas manifestaciones cli-
nicas pueden ser generalizadas o lo-
calizadas, incluyendo casi siempre la
afectacion pulmonar. El 2-15% de las
sarcoidosis sistémicas presentan ma-
nifestaciones otorrinolaringolégicas,
afectando a la laringe hasta en el 5%
de los casos, con predominio supra-
glético y menos frecuente subglético.
Sin embargo, se han descrito paralisis
de cuerdas vocales secundarias a neu-
ropatia periférica por afectacion del
nervio recurrente laringeo. Caso clini-
co. Mujer de 57 afios, hipertensa, sin
otros antecedentes médicos de inte-
rés, diagnosticada de sarcoidosis en
febrero de 2010 con afectacién pul-
monar. Fue remitida a nuestro centro
por presentar, desde noviembre de
dicho afio, un cuadro clinico de disfa-
gia de predominio para liquidos y dis-
fonia. En la exploracion fisica se evi-
dencié una ligera caida del velo pala-
tino izquierdo. Una laringoscopia mos-
trd un repliegue vocal izquierdo para-
lizado en posicién paramedia. El estudio
neurofisiolégico incluyé conduccién
nerviosa, blink reflex, BAER y electro-
miografia de los grupos musculares
relacionados con los pares craneales
V, VII, X y XI, mostrando signos de
una neuropatia tipo axonotmesis del
nervio recurrente laringeo izquierdo.
Conclusion. Ante un paciente con an-
tecedente de sarcoidosis sistémica y

manifestaciones neurolégicas dentro
de los dos primeros afios del diagnds-
tico, debemos sospechar una neuro-
sarcoidosis, cuyo par craneal mas afec-
tado suele ser el nervio facial en has-
ta un 20% de los casos. Se presenta
un caso clinico con afectacion del ner-
vio recurrente laringeo, una entidad
poco frecuente, donde el estudio
neurofisioldgico dirigido fue determi-
nante para llegar al diagndstico.

.

Insomnio secundario a mioclonia
propioespinal: estudio mediante
videopolisomnografia con
multielectromiografia

Ortega Leén MT, Galdén Castillo A,
Iznaola Mufioz MC, Ruiz Sanchez J,
Sanchez Gonzdlez Y, Pifiero Benitez M,
Paniagua Soto J

Centro Hospitalario Universitario de Granada.

Introduccion. La mioclonia propioes-
pinal se trata de un tipo de mioclonia
espinal con un generador espinal to-
racico, con propagacién al cordén me-
dular, provocando movimientos repe-
titivos y asimétricos del tronco. Caso
clinico. Mujer de 64 afios, remitida a
la consulta de suefio desde el Servicio
de Neurologia por insomnio debidos
a movimientos axiales incontrolables
nocturnos. Es estudiada ampliamente
con pruebas de neuroimagen (cere-
braly cordén medular completo), EEG
normal y estudio de video-PSG en el
que aparecen movimientos abdomi-
nales y de miembros inferiores, in-
fluenciables con la sugestién, por lo
que se consideraron funcionales. A
pesar de este diagndstico, la paciente
es valorada por Salud Mental, que no
consideran este diagndstico y los mo-
vimientos no ceden con diferentes tra-
tamientos hipnéticos. Se realiza video-
EEG normal, en el que aparecen movi-
mientos registrados en tibiales ante-
riores bajo sugestion, pero también
en suefio, por lo que se decide reali-
zar video-PSG con multi-EMG en el
que se aprecian, en posicién supina,
contracciones abdominales que se trans-
miten a tibiales e incluso a miembros
superiores, y que desaparecen al sen-
tarse o incorporarse, por lo que se
plantea un diagndstico de posible mio-

clonia propioespinal mds un posible
componente psicégeno sobreafiadi-
do. Conclusién. Ante un paciente que
refiere movimientos tronculares, en
decubito sin afectacién facial, hay que
considerar el diagndstico de mioclo-
nia propioespinal, por lo que hay que
plantearse el estudio multi-PSG con
multi-EMG.

12.

Un reto diagnéstico:
disociacion clinicorradioldgica
neurofisioldgica. A propdsito
de dos casos

Ortega Leén MT, Iznaola Mufioz MC,
Ruiz Garcia J, Sdnchez Gonzélez Y,
Galddn Castillo A, Pifiero Benitez M,
Paniagua Soto J

Centro Hospitalario Universitario de Granada.

Introduccion. Es bien conocida en la
practica médica la aparicién de una
disparidad entre la clinica del pacien-
te, la exploracién y el resultado de
las pruebas complementarias. En esta
presentacién ponemos de manifiesto
esta disociacion clinicorradioldgica neu-
rofisiolégica en dos pacientes. Casos
clinicos. Caso 1: varén de 33 afios,
que acude con clinica de parestesias y
desviacién bucal hacia la derecha jun-
to a cefalea de cinco dias de evolu-
cién, que ingresa con la sospecha de
pardlisis facial izquierda. Durante la
evolucién la clinica fluctda y aparece
afectacion facial bilateral, con explo-
racién inicialmente dudosa, por lo
que se plantea el diagndstico de un
posible origen funcional. Se realiza
RM craneal normal y puncién lumbar
en la que sélo destaca una leve pleo-
citosis linfocitaria. En el estudio neu-
rofisiolégico se pone de manifiesto
una intensa afectacion trigeminofa-
cial bilateral junto a signos de dener-
vacion de los musculos de la hemica-
ra derecha. Se realiza una nueva RM
craneal, sin alteraciones. Se realiza un
nuevo estudio blink reflex a los 13 dias,
que muestra los mismos hallazgos.
Caso 2: mujer de 51afos, que presen-
ta clinica progresiva de dos afios de
evolucion de alteraciones sensitivas
en los miembros inferiores (de predo-
minio derecho con ascenso hacia la
zona perineal), con afectacién esfin-
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teriana dual. Se realizan multiples es-
tudios de neuroimagen craneal y del
neuroeje, sin alteraciones, incluyendo
angiorresonancia completa (para des-
cartar una posible fistula arterioveno-
sa). El estudio neurofisiol6gico de am-
bos miembros inferiores y suelo pélvi-
co (ENG/EMG, potenciales evocados
sensitivos y motores del nervio pu-
dendo) mostrd signos de afectacion
en las metdmeras S1y S2, mas pro-
nunciadas las derechas, y mas leves
en las metdmeras S3, S4 y S5 dere-
chas. Conclusidn. El estudio mediante
pruebas complementarias de diferen-
tes patologias puede mostrar hallaz-
gos normales, por lo que deben cono-
cerse las limitaciones de las técnicas
diagndsticas en la practica clinica.

13.

Diagnadstico diferencial
de la miastenia ocular
Oviedo Montés T, Chilet Chilet R, Moliner

Ibafez J, Garcia Moreno S, Lujan Bonete M,
Giner Bayarri P, Zalve Plaza G

Hospital Universitario Doctor Peset. Valencia.

Introduccion. La miastenia grave es
un trastorno autoinmune que afecta
a la transmisién neuromuscular, dis-
minuyendo el ndmero de receptores
de acetilcolina en la placa motora. Se
caracteriza por debilidad y fatiga mus-
cular fluctuante. Mejora tras el repo-
so y la administracién de anticolinér-
gicos. El 50% de los pacientes comien-
zan con sintomas oculares: ptosis o
diplopfa. El 15% presentaran formas
oculares como Unica manifestacion.
Caso clinico. Mujer de 63 afos, remi-
tida por neurologia por presentar pto-
sis palpebral en el ojo izquierdo. No
presenta diplopia ni debilidad o fatiga
en otros grupos musculares. Se reali-
za estimulacion repetitiva de nervio
espinal, dentro de la normalidad, y
electromiografia de fibra aislada, que
muestra, para fibras motoras de mus-
culo frontal y orbicular izquierdo, un
jitter medio ligeramente superior a la
normalidad, no registrando en ningu-
na fibra aislada valores superiores al
MCD individual normal. Tras ampliar
la anamnesis, la paciente refiere que
ha recibido tratamiento estético con
toxina botulinica. El uso de toxina en

la regién periorbitaria puede producir la
afectacién no intencional del musculo
elevador del parpado superior, gene-
rando ptosis palpebral por afectacién
de la trasmisién neuromuscular. Con-
clusiones. La inyeccién de toxina bo-
tulinica puede presentar efectos se-
cundarios, aunque son poco frecuen-
tes y habitualmente reversibles. Las
dosis terapéuticas hacen efecto den-
tro de las 24-72 horas tras la inyec-
cién, causando un blogqueo sindptico
irreversible. La remision ocurre debi-
do al crecimiento colateral de nuevos
axones motores. Entre los efectos se-
cundarios encontramos la ptosis pal-
pebral, muy infrecuente pero molesto
para el paciente. En algunas ocasio-
nes también se han visto casos de di-
plopia debido a la migracién de la
toxina a mdsculos extraoculares. Es
importante tenerlo en cuenta para un
correcto diagnéstico diferencial.

14.

Espasmo hemifacial
desencadenado tras
manipulacion dentaria.
Estudios neurofisiolégicos

Corral Pérez F, Luengo Solano S,
Garcia de la Rocha ML, Colas Rubio J

Hospital Nuestra Sefiora del Prado.
Talavera de la Reina, Toledo.

Introduccion. El espasmo hemifacial
se caracteriza por contracciones cléni-
cas o tdnicas, sincronas e involunta-
rias, que afectan a la musculatura fa-
cial de un lado. Presentamos el caso
de una paciente que desarrollé un es-
pasmo hemifacial después de una en-
dodoncia. Caso clinico. Mujer de 39
afios que, siete dias después del em-
paste de un molar maxilar izquierdo,
desarrollé un espasmo hemifacial con
contracciones cldnicas y ténicas de la
hemicara. El movimiento voluntario
del cierre palpebral llevaba asociada
la cocontraccion de la comisura bucal
y viceversa. Se apreciaba una ligera
debilidad facial inferior, con escape
de liquidos por la comisura, y persis-
tencia del dolor local dentario y otro
nuevo facial, sin inflamacién. La RM
encefdlica y la analitica no mostraban
anomalias. En la conduccién motora
de la rama inferior del nervio facial iz-
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quierdo destacaba una disminucién
de amplitud del 25% respecto del con-
tralateral, con cambios neurégenos
crénicos en la electromiografia del
musculo orbicularis oris, y actividad
muscular sincrona con el musculo or-
bicularis oculi, con salvas breves y
otras sostenidas. En el estudio del re-
flejo de parpadeo por estimulacién
del nervio supraorbitario aparecia un
leve incremento de latencia de las res-
puestas R1y R2 en el lado izquierdo,
asi como de la respuesta R2 en el la-
do derecho cuando se estimulaba en
el lado izquierdo, con valores norma-
les de todas las latencias con estimulo
derecho. La curva de recuperacion del
reflejo de parpadeo con estimulo en
el lado izquierdo indicaba una inhibi-
cién normal. Conclusidn. La fisiopato-
logia del espasmo hemifacial no es
bien conocida. Puede ser diferente se-
gun los casos. En éste se postula que
el dafio en una rama distal del nervio
facial sea capaz, por medio de aferen-
cias aberrantes al nucleo, de conllevar
su hiperexcitabilidad, sin descartar una
implicacién del nervio trigémino.

115.

Enfermedad de Kennedy:
revision de la casuistica
de nuestro hospital

Ciopat OG, Chumillas MJ, Urdanibia O,
Diaz M, Torres T, Millet E, Cortés V

Hospital Universitario y Politécnico La Fe.
Valencia.

Introduccion. La enfermedad de Ken-
nedy (amiotrofia bulboespinal) es un
trastorno neurodegenerativo heredi-
tario recesivo ligado al cromosoma X,
causado por la expansién del triplete
CAG del ex6n 1 del receptor andro-
génico. Objetivo. Describir hallazgos
clinicoelectrofisioldgicos en estos pa-
cientes dada la variabilidad fenotipica
y el retraso en la sospecha diagndsti-
ca, a pesar de la accesibilidad al mar-
cador genético. Pacientes y métodos.
Estudio retrospectivo, descriptivo, cli-
nico y electrofisiolégico de pacientes
con diagndstico genético de enferme-
dad de Kennedy, valorados en nues-
tro laboratorio tras cruce de diferen-
tes archivos del hospital. Se evalla
historia clinica, exploracién neurolé-

gica, laboratorio y estudios electrofi-
sioldgicos, con valoracién de conduc-
ciones sensitivas y motoras, estimula-
cion repetitiva y electromiografia de
musculos proximales y distales. Re-
sultados. El motivo de consulta fue:
canalopatia en tres pacientes, miopa-
tia metabdlica en uno y esclerosis la-
teral amiotrdfica en otro. La queja ini-
cial fue en todos una clinica de larga
evolucién, de calambres y fascicula-
ciones, junto a debilidad muscular de
predominio proximal, asociando fati-
ga en cuatro de ellos. Sin sintomas
sensitivos. La exploracion neuroldgica
valord: debilidad, fasciculaciones vy
mioquimias en cinco pacientes, arre-
flexia en cuatro y alteracién sensitiva
en un caso. Los hallazgos electrofisio-
|6gicos fueron compatibles con polineu-
ropatia de predominio sensitivo axo-
nal no longitud-dependiente, cambios
neurdgenos crénicos generalizados y
signos de hiperexcitabilidad axonal en
todos. De cuatro pacientes estudiados
con estimulacién repetitiva, tres mos-
traron alteracién. En nuestra muestra,
el retraso entre la edad de inicio de
los sintomas y la confirmacién genéti-
ca fue de 15 afios de mediana. Con-
clusién. La enfermedad de Kennedy es
de dificil reconocimiento; sus caracte-
risticas clinicas y los hallazgos electro-
fisioldgicos homogéneos podrian faci-
litar su diagndstico mas temprano.

16.

Neuralgia amiotroéfica tras
tratamiento con toxina botulinica.
Presentacién de un caso
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Hospital Universitario Central de Asturias.
Oviedo, Asturias.

Introduccion. Las infiltraciones con toxi-
na botulinica tienen una indicacién
importante en el tratamiento de las
distonias focales y la espasticidad. Es
un tratamiento efectivo y bien tolera-
do. Las reacciones adversas mas fre-
cuentes son debilidad y dolor local,
malestar general y disfagia. Se han
descrito algunos casos de lesiones de
nervios periféricos mas distantes. El
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objetivo de este caso es describir las
caracteristicas cliniconeurofisiolégicas
de un caso de neuralgia amiotrdfica
tras la administracion de toxina botu-
Iinica. Caso clinico. Mujer de 33 afios,
con antecedentes de distonia cervical
de dos afios de evolucién, en trata-
miento con infiltraciones de toxina
botulinica de modo periédico en el
esternocleidomastoideo izquierdo, el
esplenio derecho y el trapecio. Una
semana después de la dltima infiltra-
cion, comienza con dolor en el hom-
bro derecho, sequido de debilidad en
la separacion del brazo. En la explora-
cién se observa debilidad y ligera atro-
fia proximal del miembro superior de-
recho. El estudio neurofisioldgico rea-
lizado un mes mas tarde muestra sig-
nos de axonotmesis aguda de los
musculos proximales del miembro su-
perior derecho e incipientes signos de
reinervacion, compatible con una plexo-
patia del tronco superior. Mejora pos-
teriormente con tratamiento rehabili-
tador. Conclusiones. La neuralgia amio-
tréfica asociada a infiltracién de toxi-
na botulinica en los musculos cervicales
es una entidad muy poco frecuente.
La relacién temporal entre los sinto-
mas y la infiltracidn, la ausencia de
otra enfermedad intercurrente y la
distancia entre el sitio de inyeccion y
los nervios y musculos afectos apoyan
la hipétesis de una causa inmunolégi-
ca de plexopatia braquial. El estudio
neurofisiolégico es determinante pa-
ra confirmar el diagndstico.
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Sindrome de Lambert-Eaton
asociado a degeneracién
cerebelosa subaguda:

a prop6sito de un caso

Grande Martin A, Pardal Fernadndez JM,
Sanchez Honrubia RM

Hospital General Universitario de Albacete.

Introduccion. El sindrome miasteni-
forme de Lambert-Eaton (SMLE) es un
infrecuente trastorno de la unién neu-
romuscular; esta causado por la pre-
sencia de autoanticuerpos dirigidos
contra los canales de calcio depen-
dientes de voltaje situados en la ter-
minal presindptica de la placa moto-
ra, y suele asociarse a tumores, en es-
pecial al carcinoma microcitico de pul-
mon. Mas rara adn es su coexistencia
en un mismo paciente junto a otros
sindromes paraneoplasicos, como la
degeneracién cerebelosa subaguda.
Caso clinico. Varén de 88 afios, exfu-
mador importante, que ingresé por
clinica de inestabilidad, caidas de re-
peticién y sindrome constitucional de
tres meses de evolucién. En la explo-
racién destacaba disartria moderada
(habla escandida), ataxia de tronco,
de la marcha'y, sobre todo, apendicu-
lar; ademas, habia una leve debilidad
proximal en ambos miembros inferio-
res e hiporreflexia, que parecian me-
jorar tras el esfuerzo. Los hallazgos

electrofisioldgicos permitieron reali-
zar el diagndstico de SMLE. La RM ce-
rebral puso de manifiesto una marca-
da atrofia cerebelosa y en la analitica
se detectaron titulos bajos de anti-
cuerpos anti-Hu. En la busqueda del
tumor primario, la PET-TC mostré una
masa paraesofagica sospechosa de
malignidad, pero el paciente decliné
continuar con el estudio y fallecié dos
meses después. Conclusion. Los sin-
dromes paraneopldsicos son infrecuen-
tes y exigen una alta sospecha clinica
en su reconocimiento, el cual es fun-
damental para iniciar la busqueda del
tumor causante, a menudo en fase
precoz de crecimiento. Ademas, va-
rios sindromes paraneoplasicos pue-
den coexistir generando cuadros clini-
cos confusos y dificiles de interpretar,
por lo que es necesario el conocimien-
to de este hecho para indicar las prue-
bas diagndsticas mds adecuadas. Asi,
en este caso, aunque la manifestacién
clinica era sutil, los hallazgos electrofi-
siolégicos fueron definitorios de SMLE.

18.

Polineuropatia secundaria a
sarcoidosis: a propdsito de un caso

Soria Bretones C
Clinica Ruber. Madrid.

Introduccion. La neuropatia periférica
se asocia con frecuencia a la sarcoido-
sis. Caso clinico. Varén de 73 anos,

con el tnico antecedente de epitelio-
ma basocelular nasal y diagnéstico de
sarcoidosis diez afios atras, con pares-
tesias distales en las cuatro extremi-
dades y en la mano izquierda, de pre-
dominio nocturno, debilidad y sensa-
cién de fasciculaciones en miembros
inferiores y clinica sugestiva de sindro-
me de piernas inquietas. Se realizé un
estudio ENG y EMG, que mostraba da-
tos de polineuropatia sensitivomoto-
ra en las extremidades inferiores,
mixta de predominio axonal, de gra-
do moderado-importante. No se ob-
servaron signos de mononeuropatia
focal en las extremidades superiores
e inferiores, ni en ambos nervios me-
dianos. Tampoco se observaron sig-
nos de radiculopatia en territorios L4
a S1y C7 a D1 izquierdos. Conclusion.
La polineuropatia axonal sensitivo-
motora es una entidad poco frecuen-
te como entidad asociada a sarcoido-
sis, siendo mas comunes otros sindro-
mes de neuropatia periférica (de pre-
dominio desmielinizante o motor,
mononeuritis multiple). No se descar-
ta sequir estudiando el caso atenta-
mente para buscar otros sindromes
sistémicos que puedan ocasionar este
tipo de polineuropatia, aunque hasta
la fecha no se ha determinado.
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