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Epilepsia y sindromes
epilépticos que cursan con
trastornos del espectro autista
Roldan S

Servicio de Neuropediatria. Hospital
Universitario Virgen de la Nieves. Granada.

Introduccion. Asociacion epilepsia-TEA:
10-40%. ILAE: ‘encefalopatia epilépti-
ca como enfermedad en la que se cree
que las propias anomalias epileptifor-
mes contribuyen a una alteracién pro-
gresiva de la funcion cerebral’. Desa-
rrollo. 1) Sindrome de West asociado
a esclerosis tuberosa: el trazado hip-
sarritmico en cierto momento del neu-
rodesarrollo determina el deterioro
cognitivo. En esclerosis tuberosa, 79-
90% epilepsia, West la mas frecuente
al diagnéstico y 17-60% TEA. 2) Sin-
drome de Lennox-Gastaut: los proce-
sos epilépticos generan patrones de
actividad anémalos ocasionando re-
gresion cognitiva. Edad, crisis frecuen-
tesy actividad epileptiforme permanen-
te sugieren que la actividad epiléptica
en un perfodo critico contribuye a una
alteracién de la funcién cerebral. 3)
Sindrome de Dravet: prevalencia de
TEA segun control de crisis. Factores
genéticos comunes en autismo ligados
a defectos de canales de sodio pue-
den explicar TEA y frecuentes descar-
gas epileptiformes en los nifios con
TEA incluso sin epilepsia. 4) Sindro-
mes con estado eléctrico epiléptico
durante el suefio: definidos por una
grave potenciacion de actividad epi-
leptiforme en suefio; patrén punta-
onda continua no REM y regresion del
neurodesarrollo. Sindrome de Landau-
Kleffner: paradigma de deterioro del
lenguaje en base a la actividad epilep-
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tiforme. Diagndstico diferencial con
TEA, especialmente regresién autista
(realizar EEG de privacion). Otros sin-
dromes POCS la regresion afecta a di-
ferentes areas. 5) Epilepsia del I6bulo
temporal: epilepsia focal mas relacio-
nada con TEA (38%). Tras cirugia de
epilepsia, buena respuesta de crisis,
pero el TEA no se modifica; la precoci-
dad (menores de 3 afios, especial-
mente de 2 afios) mejora el TEA. El 16-
bulo temporal es el cerebro social,
por lo que sus alteraciones funciona-
les o morfoldgicas derivarian en TEA.
Conclusiones. Estrecha y compleja re-
lacién entre epilepsia y TEA: la epilep-
sia interfiere circuitos neuronales im-
plicados en el neurodesarrollo duran-
te la etapa critica de los dos primeros
afos de vida, afectando a las redes
neuronales que regulan la sociabili-
dad, el lenguaje y la conducta de ma-
nera irreversible.

2.

Sindrome ring 14
Caballero Martinez M

Servicio de Neurofisiologia Clinica.
Hospital Virgen del Rocio. Sevilla.

Introduccion. El sindrome del cromo-
soma 14 en anillo es un trastorno cro-
mosémico muy raro, caracterizado
por epilepsia intratable precoz y alte-
racion del desarrollo psicomotor, en-
tre otros problemas. Su prevalencia e
incidencia se desconocen. Hasta la fe-
cha se han publicado 80 casos. Se
presenta un caso de sindrome de cro-
mosoma 14 en anillo, sus manifesta-
ciones clinicas y caracteristicas de EEG.
Caso clinico. Lactante de 11 meses,
que comienza con crisis de pérdida de
conciencia, desviacion de la mirada a

la derecha y extension del miembro
superior derecho. Se realiza video-EEG
caracterizado por una actividad fun-
damental en vigilia y suefio, sin sig-
nos de valoracidn patoldgica, con des-
cargas epileptiformes interictales de
punta y onda focales en la regién
frontal izquierda. Se registran crisis epi-
|épticas de semiologia frontal izquier-
dasin signos lateralizadores en el EEG.
Resonancia magnética, estudio de me-
tabolopatias e inmunolégico, norma-
les. El estudio citogenético muestra
cromosoma 14 en anillo con delecién
14¢32.3. Conclusiones. El sindrome de
cromosoma 14 en anillo es una cro-
mosomopatia rara, que cursa con epi-
lepsia de origen precoz. Se precisa in-
vestigacién para conocer las caracte-
risticas de este sindrome y establecer
un tratamiento y prondstico adecua-
dos de los pacientes.

3.

Crisis epilépticas con
fenomenologia sensorial
compleja y emocional
Ugalde Canitrot A

Servicio de Neurologia y Neurofisiologia
Clinica. Hospital Universitario La Paz. Madrid.

Introduccion. La asociacion entre cri-
sis epilépticas y experiencias de con-
tenido sensorial complejo, cognitivo o
emocional, es uno de los fendmenos
mas intrigantes de las neurociencias.
Desarrollo. Una descarga neuronal
epiléptica que evoluciona involucran-
do una regién particular de la corteza
o de un subsistema cerebral puede
originar sintomas percibidos exclusi-
vamente por el paciente, asociando a
menudo otras manifestaciones con-
cordantes. Generalmente ocurren en

consciencia, pero también bajo dife-
rentes grados de alteracién de ella.
Son alucinaciones, ilusiones o distor-
siones de la percepcion ictales relacio-
nadas con las funciones fisioldgicas
de los circuitos implicados. Cuando se
involucran regiones relacionadas con
la integracion sensorial, la descarga
puede generar alucinaciones elemen-
tales de tipo visual, auditivo, gustati-
vo, olfatorio y somatosensorial (fené-
menos sensoriales simples) o gene-
rarse alucinaciones mas complejas,
como la percepcién de escenas visua-
les 0 musica. Si ademas involucran es-
feras psiquicas y emocionales, pue-
den ocasionar estados emocionales
alucinatorios, como miedo o ira, 0 in-
cluso fenémenos mas elaborados, vi-
suoespaciales, déja vécu o autoscopia
(fenémenos sensoriales complejos).
Otra categoria de fenédmenos com-
plejos incluye experiencias que distor-
sionan la integridad del paciente, u
otras de naturaleza mas extrafia con
contenidos comparables a la percep-
cién psicotica, como sensaciones ex-
tasicas o cambios de identidad (fend-
menos integradores complejos misti-
cos). Conclusiones. Estas crisis pueden
confundirse con otras situaciones y
constituyen un reto diagndstico. Son
una ventana a los principios de orga-
nizacién cerebral respecto a las fun-
ciones cerebrales mas complejas, in-
cluyendo la cognicién, las emociones
y la propia identidad, dando cabida a
hipétesis que implican a redes neuro-
nales ampliamente distribuidas en es-
tas funciones. Si bien suelen manifes-
tarse siguiendo determinados patro-
nes, su caracter individual genera des-
cripciones diversas y a menudo refleja
una falta de estricta especificidad ana-
témica.
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4,

Caida de potenciales evocados
motores en cirugia de la
columna antes de maniobras
peligrosas: casos clinicos

Galddén Castillo A, Garcia de la Llave S

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

Introduccién. Los potenciales motores
durante la cirugia de columna propor-
cionan una informacién importante
sobre el estado funcional del cordény
la capsula interna espinal anterior. El
estimulo eléctrico produce unas on-
das que descienden por las vias moto-
ras, provocando una respuesta EMG
en musculos que también puede re-
gistrarse con electrodos epidurales,
pero presentan una gran variabilidad
durante la intervencién que se magni-
fica durante la anestesia general. Los
momentos criticos en cirugia de co-
lumna o médula estan muy bien de-
terminados; sin embargo, en algunos
casos se producen caidas de potencia-
les motores que en principio no entra-
fian peligro. Se presentan dos casos
clinicos en los que los potenciales mo-
tores desaparecieron de forma brusca
al inicio de la intervencién en el tiem-
po de exposicién del campo quirdrgi-
co. Casos clinicos. Caso 1: varén de 45
afios, que consulta por dolor dorsal y
debilidad en la pierna izquierda, diag-
nosticado por RM de lesién intrame-
dular compatible con angioma caver-
noso D6-D7 que se localiza en |a zona
anterolateral izquierda. Al inicio de la
intervencién presenta potenciales mo-
tores y somestésicos conservados, aun-
que levemente asimétricos; al realizar
la laminectomia, y antes de abrir la
duramadre, se produce una caida de
potenciales motores bilaterales que
no Se recuperaron con conservacion
de potenciales evocados somatosen-
soriales. El diagndstico final de RM
fue de isquemia D6-D9. Caso 2: varén
que consulta por trastorno de la mar-
cha de cuatro afios de evolucién, diag-
nosticado de hernia dorsal D10. Du-
rante la laminectomia se produce una
caida de potenciales motores que fue-
ron recuperandose a lo largo de la in-
tervencion, sin secuelas. Conclusiones.

En estudios publicados se ha observa-
do la posibilidad de caidas de poten-
ciales motores en el 2% en laminecto-
mias y 4% durante la apertura de la
duramadre.

5.

Lesion del tronco ciatico comiin
tras parto en una paciente
con shock séptico puerperal
Garcia de la Llave S, Ruiz Garcia J,

Serrano Garcia |, Miralles Martin E,
Egea Gonzdlez A, Saez Moreno JA

Servicio de Neurofisiologia Clinica. Complejo
Hospitalario Universitario de Granada.

Introduccion. La mayor parte de las
neuropatias periféricas periparto se
deben a complicaciones obstétricas,
siendo la lesién del nervio ciatico una
de las mas frecuentes. La nuliparidad
y un periodo expulsivo prolongado son
factores de riesgo. Caso clinico. Mujer
de 18 afios, primigesta, que tras un
parto via vaginal de inicio espontaneo
y terminacién mediante vacuoextrac-
tor por expulsivo prolongado/agota-
miento materno, presentd fiebre, en
relacién con infeccion de la episioto-
mia, y celulitis perineal. Ingresé en
cuidados intensivos por shock séptico
con sindrome de distrés respiratorio
agudo grave, con hemocultivos nega-
tivos. Tras mejoria y retirada de seda-
cién, presentd dificultad a la deambu-
lacién con el miembro inferior izquier-
do, con disestesias en la cara externa
de dicha pierna y paresia de la flexion
plantar, y sobre todo dorsal, del pie.
La electromiografia, cuatro semanas
tras el parto, revelé una axonotmesis
completa del nervio cidtico mayor iz-
quierdo en un nivel alto. Un control a
los cinco meses, en tratamiento reha-
bilitador, mostré potenciales de rei-
nervacion en el biceps crural y los po-
tenciales evocados somatosensoriales
constataron que no existia una neu-
rotmesis del tronco cidtico. Tres me-
ses y medio mas tarde ya se observo
un balance muscular de los flexores
plantares de 3/5, sin haberse plan-
teado aln la cirugia. No fue posible
determinar el momento exacto de la
lesién, pero pudo deberse a un meca-
nismo multicausal periparto: elonga-
cién/compresion por la posicion de li-
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totomia mantenida, y vascular por el
cuadro séptico, sin clara participacion
traumatica de la anestesia. Conclusio-
nes. Es importante identificar a tiem-
po las posibles lesiones nerviosas obs-
tétricas en pacientes de riesgo median-
te la electromiografia, para poder es-
clarecer su origen, comenzar el trata-
miento rehabilitador y valorar una
posible intervencién quirdrgica.

6.

Miastenia grave seronegativa
asociada a artritis reumatoide
seronegativa

Garcia de la Llave S, Ruiz Garcia J,

Serrano Garcia |, Miralles Martin E,
Egea Gonzalez A, Sdez Moreno JA

Servicio de Neurofisiologia Clinica. Complejo
Hospitalario Universitario de Granada.

Introduccion. La asociacién de mias-
tenia grave y artritis reumatoide, am-
bas seronegativas, es rara, probable-
mente secundaria a una reaccién cru-
zada autoinmune desconocida. Caso
clinico. Varén de 60 afios, que comen-
26 con febricula y dolor e inflamacién
articular, rigidez matutina y limitacién
funcional, que mejoraron con predni-
sona. Inicialmente se pensé en infec-
cién por citomegalovirus, con anticuer-
pos IgM e IgG positivos y marcadores
de artritis reumatoide negativos. Me-
ses mas tarde se complicé con ptosis
palpebral bilateral, debilidad genera-
lizada, disartria y disfagia leve. La en-
fermedad reumdtica se consideré co-
mo artritis reumatoide seronegativa, sin
poder descartarse un sindrome RS3PE.
Aunque los anticuerpos anti-AchR y
anti-MuSK fueron negativos, la explo-
racién neurofisioldgica fue compati-
ble con una miastenia grave. La esti-
mulacién repetitiva a 3 Hz de los ner-
vios mediano y cidtico popliteo exter-
no derechos mostré una respuesta
decremental significativa en reposo y
tras esfuerzo maximal, y la electromio-
grafia convencional en extensor comun
de los dedos, trapecio y tibial anterior
reveld potenciales de unidad motora
con jiggle positivo y patrones de es-
fuerzo deficitarios, con predominio de
la sumacidn espacial de unidades mo-
toras. Tras tratamiento con piridostig-
mina, un control a los seis meses mos-

tré mejoria de la transmisién neuro-
muscular, con estimulacion repetitiva
a 3 Hz normal y electromiografia de
fibra fina por activacién voluntaria del
musculo extensor comun de los de-
dos derecho con un solo par con jitter
prolongado de los 25 registrados. Con-
clusiones. La electromiografia no sélo
es una herramienta diagndstica, sino
que también permite evaluar la res-
puesta neurofisioldgica al tratamiento
médico en la miastenia grave.

7.

Escapula alada tras cirugia
cervical por lipoma gigante
Garcia de la Llave S, Serrano Garcia l,

Miralles Martin E, Egea Gonzdlez A,
Saez Moreno JA

Servicio de Neurofisiologia Clinica. Complejo
Hospitalario Universitario de Granada.

Introduccion. La escapula alada se de-
be sobre todo a lesién de los nervios
espinal o toracico largo, principal-
mente por un mecanismo traumatico
0 yatrogénico, que afecta a la meca-
nica del hombro y de la escapula. Ca-
so clinico. Mujer de 52 afos, remitida
por impotencia funcional en la cintura
escapular y posible lesién del nervio
tordcico largo tras cirugia de extirpa-
cién de un lipoma en la regién latero-
cervical derecha. En la exploracion cli-
nica se observé hombro derecho cai-
do con aparente atrofia del deltoides,
atrofia en la fosa supraespinosa y es-
capula alada, desplazada hacia abajo
e inferiormente hacia fuera. El estudio
electromiografico mostré una axono-
tmesis parcial grave de la rama moto-
ra del nervio espinal derecho para la
porcién superior del musculo trape-
cio, sin signos de reinervacién funcio-
nal, y examen normal en los muscu-
los serrato anterior, romboides ma-
yor, redondo mayor, infraespinoso y
deltoides homolaterales. La causa mas
frecuente de lesidn del nervio espinal
es la yatrogénica, sobre todo por la ci-
rugia de biopsia de ganglios linfaticos
0 vaciamiento ganglionar cervical en
tumores malignos de cabeza y cuello,
en el tridangulo cervical posterior. Con-
clusiones. La electromiografia permite
detectar, confirmar y precisar la ex-
tension muscular de una lesién ner-
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viosa y el grado de afectacién, a pesar
de una orientacién diagndstica erré-
nea. Es fundamental el espiritu critico
clinico del neurofisiélogo mediante la
exploracion fisica, a veces olvidada,
para orientar la electromiografia. La
implementacion de la monitorizacién
intraoperatoria del nervio accesorio,
mediante la sefial electromiografica
del esternocleidomastoideo y sobre
todo del trapecio en el abordaje qui-
rrgico cervical, seria una opcién vali-
da para evitar dicha yatrogenia.

8.

Miopatia necrotizante
inmunomediada por estatinas:
a propdsito de un caso

Serrano Garcia I, Ortega Ledn T,

Saez Moreno JA, Garcia de la Llave S,

Khoury Martin E, Ruiz Navarrete P,
Miralles Martin E

Servicio de Neurofisiologia Clinica. Complejo
Hospitalario Universitario de Granada.

Caso clinico. Varén de 71 afios, en tra-
tamiento con atorvastatina durante
afio y medio y antecedentes persona-
les de ictus en 2016 e hipertension ar-
terial controlada, que presenta, tras
una CPRE, una debilidad brusca y mar-
cada de las extremidades con un au-
mento importante de la creatinfosfo-
cinasa. Ademas, existia una pérdida pon-
deral de peso de 12 kg en 4-5 meses.
Se deriva urgente a nuestra consulta
para realizacion de EMG/ENG, donde
destaca la presencia de una miopatia
de caracteristicas inflamatorias, con de-
nervacion difusa generalizada y des-
cargas de alta frecuencia de predomi-
nio en la musculatura proximal, junto
con una polineuropatia de predomi-
nio axonal y sensitivo que se informé
como un cuadro sugerente de toxici-
dad aguda por estatinas. La analitica
confirmé la presencia de anticuerpos
anti-HMGCoA reductasa y la biopsia
muscular confirmé una miopatia in-
flamatoria necrotizante. Conclusiones.
Ante hallazgos de miopatia inflama-
toria con descargas de alta frecuencia
en un paciente con debilidad aguda, en
tratamiento con estatinas y con una
polineuropatia axonal asociada, la pri-
mera opcién a considerar es la miopa-
tia necrotizante inmunomediada.
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o.

Miopatia inflamatoria como
inicio de un linfoma de Hodgkin

Serrano Garcia |, Ortega Ledn T,
Miralles Martin E, Garcia de la Llave S,
Khoury Martin E, Ruiz Navarrete P,
Saez Moreno JA

Servicio de Neurofisiologia Clinica. Complejo
Hospitalario Universitario de Granada.

Caso clinico. Mujer de 38 afios, remi-
tida por dolor musculary debilidad de
predominio proximal de un afio de evo-
lucién, con hipertransaminasemia y
creatinfosfocinasa elevada (7.200 UI/L).
En la exploracién clinica se objetivd
debilidad marcada en cintura escapu-
lar y pelviana, simétrica, y la presen-
cia de adenopatias rodaderas, inferio-
resa 0,5 cm en la base del cuello, una
izquierda y otra derecha, no fijas. Se
realizé una EMG/ENG, con estudios de
conduccién normales y estimulacién
repetitiva normal. La miografia mos-
tré denervacién abundante y recluta-
miento miopatico muy marcado en
la musculatura proximal, que se in-
formé como miopatia grave de carac-
teristicas inflamatorias. Ante la pre-
sencia de adenopatias cervicales se rea-
lizé una tomografia computarizada,
que sugirié linfoma como primera po-
sibilidad, que se confirmé con la PAAF
y dio el resultado de linfoma de Hodg-
kin tipo esclerosis nodular. Conclusio-
nes. Existen contados casos en la bi-
bliografia que asocien miopatia infla-
matoria con linfoma de Hodgkin, dado
que las complicaciones mds frecuen-
tes de este linfoma son fundamental-
mente de tipo central.

10.

romiotonia adquirida presenta rigidez
muscular, calambres, fasciculaciones,
mioquimias o parestesias. Se produce
por reduccién de los canales de pota-
sio dependientes de voltaje y se aso-
cia con trastornos autoinmunes y neo-
plasias. Caso clinico. Varén de 64 afos,
fumador. Referia desde hacia meses
un cuadro progresivo de calambres y
fasciculaciones en las extremidades,
dificultad para el inicio de la marcha,
parestesias en manos, pies y cara, y
dificultad para pronunciar las pala-
bras. En radiografia de térax se obser-
vaba aumento hiliar derecho. En la
exploracion neuroldgica destacaba di-
sartria, tono muscular ligeramente au-
mentado, hiperreflexia generalizada,
excepto en aquileos, fasciculaciones
en extremidades y marcha espastica.
Ante la sospecha de una enfermedad
de la motoneurona se solicité estu-
dio electromiografico, donde se ob-
servaron fasciculaciones y descargas
a130-300 Hz en los musculos explo-
rados, sugerentes de descargas neu-
romiotonicas, sin signos de denerva-
cién ni de reinervacién. Resonancia
magnética cerebral con leve leucoen-
cefalopatia inespecifica. Tomografia
computarizada toracoabdominopél-
vica: masa hiliar derecha en probable
relacién con un carcinoma broncogé-
nico. Conclusiones. No se objetivaron
datos electromiograficos sugerentes
de enfermedad de la motoneurona,
pero la clinica del paciente y los ha-
llazgos de las pruebas diagndsticas
podrian relacionarse con un sindrome
de hiperexcitabilidad del nervio peri-
férico, compatible con una neuromio-
tonia adquirida, asociado a un carci-
noma de pulmaén tipo oat-cell.

1.

Posible sindrome de
hiperexcitabilidad del nervio
periférico paraneoplasico
Cazorla Cabrera C

Servicio de Neurofisiologia Clinica.
Complejo Hospitalario de Toledo.

Introduccion. Los sindromes de hiper-
excitabilidad del nervio se caracteri-
zan por actividad continua y esponta-
nea de los musculos originada en el
nervio periférico. En concreto, la neu-

Valores de referencia de
potenciales de unidad motora
tras analisis con MULTI-MUP
en miembros inferiores.
Resultados preliminares

Pizarro Sanchez M

Servicio de Neurofisiologia Clinica.
UGC Paciente Neuroldgico. Hospital
Juan Ramén Jiménez. Huelva.

Objetivo. Conocer los valores norma-
les de potenciales de unidad motora

en nuestro servicio. Sujetos y métodos.
Sujetos normales y pacientes sanos con
edades de 15-70 afios. No se ha homo-
geneizado el mismo ndmero de hom-
bres y mujeres. Métodos para la gra-
baciéon MULTI-MUP: equipo Medtronic
Keypoint Classic, filtros 5 Hz-10 Khz,
sensibilidad 0,5 mV/div, barrido 10
ms/div, electrodos de aguja concén-
tricos 26G, siguiendo las recomenda-
ciones de Bischoff et al (1994). Andli-
sis estadistico: calculo de medias y des-
viaciones estandares de amplitud, du-
racién, LogAmp, area, maximos/mi-
nimos individuales para amplitud y
duracién (outliers). Resultados. Vas-
tus lateralis (n = 48): Amp 676,72 +
144,80, LogAmp 2,83 = 0,09114; Dur
12,05 + 1,4; Area 1.088,53 + 288,55;
MaxAmp 1.940; MinAmp 176; Max-
Dur 19,2; MinDur 5. Tibialis anterior
(n = 51): Amp 580,78 + 97,15; Lo-
gAmp 2,76 + 0,071, Dur 10 = 1,12;
Area 808,4 + 226,1; MaxAmp 1.560;
MinAmp 197; MaxDur 17,6; MinDur
4,6. Peroneus longus (n = 45): Amp
610,22 * 106,31; LogAmp 2,785 +
0,07471; Dur 8,54 + 0,95; Area 746,9
+ 161,26; MaxAmp 1.753; MinAmp
174; MaxDur 15; MinDur 4,8. Gastroc-
nemius medialis (n = 55): Amp 632,5
+112,1; LogAmp 2,8 + 0,08; Dur 8,5
+0,83; Area 818,5 + 161,2; Max Amp
1.932; MinAmp 147; MaxDur 15,2;
MinDur 4,8. Extensor hallucis longus
(n = 29): Amp 613,3 + 122; LogAmp
2,787 + 0,08342; Dur 9,59 + 1,44;
Area 795,25 + 244,98 MaxAmp
1.853; MinAmp 172; MaxDur 16,8;
MinDur 5. Tibialis posterior (n = 15):
Amp 658,15 + 141,96, LogAmp 2,82 +
0,10295; Dur 7,95 +1,01; Area 832,15
+ 229,4; MaxAmp 1.848; MinAmp
160; MaxDur 14,4; MinDur 4,4. Ten-
sor fascia lata (n = 15): Amp 528,3 +
80,68; LogAmp 2,72 + 0,07, Dur 9,73
+ 0,81; Area 757,2 £ 134,2; MaxAmp
1.456; MinAmp 185; MdaxDur 15,8;
MinDur 5,6. lliopsoas (n = 30): Amp
503,58 + 118,36; LogAmp 2,7 *
0,09518; Dur 10,07 + 1,38; Area
684,27 +174,02; MaxAmp 1.781; Min-
Amp 117; MaxDur 18; Min Dur 4,8.
Adductor longus (n = 31): Amp 463 *
75,18; LogAmp 2,66 * 0,07; Dur
10,25 + 1,55; Area 645,2 + 170,7;
MaxAmp 1.400; MinAmp 146; Max-
Dur 18,6; MinDur 4,6.
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12.

Valores de referencia de
potenciales de unidad motora
tras analisis con MULTI-MUP
en miembros superiores.
Resultados preliminares

Pizarro Sanchez M

Servicio de Neurofisiologia Clinica.
UGC Paciente Neurolégico. Hospital
Juan Ramén Jiménez. Huelva.

Objetivo. Conocer los valores norma-
les de potenciales de unidad motora
en nuestro servicio. Sujetos y métodos.
Sujetos normales y pacientes sanos con
edades de 15-70 afios. No se ha homo-
geneizado el mismo ndmero de hom-
bres y mujeres. Métodos para la gra-
bacién MULTI-MUP: equipo Medtronic
Keypoint Classic, filtros 5 Hz-10 Khz,
sensibilidad 0,5 mV/div, barrido 10
ms/div, electrodos de aguja concén-
tricos 26G, siguiendo las recomenda-
ciones de Bischoff et al (1994). Anali-
sis estadistico: calculo de medias y
desviaciones estandares de amplitud,
duracién, LogAmp, area, maximos/mi-
nimos individuales para amplitud y du-
racion (outliers). Resultados. Deltoides
(n=280): Amp 486,88 + 70,5829186;
LogAmp 2,69 * 0,058492; Dur 9,46
+ 1,0314; Area 608,83 + 126,17
MaxAmp 1.507; MinAmp 142; Max-
Dur 17,4; MinDur 4,2. Biceps braquial
(n=280): Amp 478,05 + 67,788; Log-
Amp 2,68 * 0,062624; Dur 9,15 +
1,0175; Area 613,94 +124,60; MaxAmp
1.466; MinAmp 151; MaxDur 16,4;
MinDur 4,2. Braquioradialis (n = 73):
Amp 484,37 + 78,12; LogAmp 2,68 +
0,072166; Dur 8,5 + 0,9607436;
Area 552,0278 +124,26652; MaxAmp
1.852; MinAmp 121; M&xDur 16,2; Min-
Dur 4,2. Flexor carpi radialis (n = 73):
Amp 517,81 + 81,24; LogAmp 2,71 +
0,067215; Dur 8,81+ 0,9; Area 652,15
+ 136,54; MaxAmp 1.724; MinAmp
134; MaxDur 15; MinDur 4,4. Triceps
(n = 73): Amp 766,1 + 123,26, Log-
Amp 2,88428 + 0,070561; Dur 9,36
+1,21; Area 1.011,09 + 257,41; Max-
Amp 2.006; MinAmp 162; MaxDur
17,6; MinDur 4,6. Abductor pollicis
brevis (n = 36): Amp 594,48 +121,03;
LogAmp 2,77 £ 0,08; Dur 8,35 +1,01;
Area 798,95 +130,80; MaxAmp 1.980;
MinAmp 159; MaxDur 14,6; MinDur 4.

Primer interdseo dorsal (n = 59): Amp
615,81 + 127,514; LogAmp 2,7908 +
0,09; Dur 7,76+ 0,84; Area 670,81 +
164,58, MaxAmp 2.000; MinAmp
160; MaxDur 16,63; MinDur 4. Adduc-
tor digiti minimus (n =14): Amp 544,18
+ 114,5; LogAmp 2,74 + 0,091, Dur
7,82 + 0,98; Area 580,62 + 266,85;
MaxAmp 2.027; MinAmp 161; Max-
Dur 15; MinDur 4,2.

13.

iNeuropatia desmielinizante

con P100 en 119 ms de latencia?
Garcia de la Llave S, Ruiz Garcia J, Miralles
Martin E, Egea Gonzalez A, Sdez Moreno JA

Servicio de Neurofisiologia Clinica. Complejo
Hospitalario Universitario de Granada.

Introduccion. La presencia de una P100
de latencia alargada en los potencia-
les evocados visuales corticales no siem-
pre es indicativo de patologia desmie-
linizante. Caso clinico. Varén de 36
afos, con antecedentes familiares de
migrafa y pérdida de visidén nocturna
en tres hermanos, y personales de mi-
grafia con aura visual, pardlisis facial
izquierda resuelta y miopia. Fue remi-
tido por Neurologia para cribado de
retinopatia/neuropatia dptica. Los po-
tenciales evocados visuales corticales
mostraron en ambos ojos una P100
retrasada, y el ERG-patrén N35, P50 y
N95 de latencia disminuida. El ERG
multifocal descarté una distrofia de
retina. Fue el ERG-Ganzfeld que dio el
diagnéstico con la fase escotdpica,
que mostraba un ERG invertido en la
respuesta maxima combinada, orien-
tando hacia pocas patologias ocula-
res, y ausencia de respuesta de basto-
nes que confirmaba el diagndstico de
ceguera nocturna estacionaria congé-
nita completa. Esta cursa con altera-
cién de la adaptacién a la oscuridad,
pérdida de agudeza visual, miopia,
nistagmo y estrabismo. Conclusiones.
La ceguera nocturna estacionaria con-
génita completa es una de las pocas
entidades que se diagnostican exclu-
sivamente mediante la exploracién
neurofisiolégica, sin necesidad de es-
tudio genético ni oftalmoldgico. Los
laboratorios de neurofisiologia clinica
deben realizar siempre de forma se-
guida y sistematica un ERG-patrdn tras
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la realizacién de los potenciales evo-
cados visuales. El ERG-Ganzfeld es una
herramienta indispensable que permi-
te el diagndstico neurofisiolégico de
la cequera nocturna estacionaria con-
génita completa, ayudando ademas
en la orientacién de la investigacion
genética.

14.

Descripcion y analisis de hallazgos
en el electrorretinograma

realizado en sujetos derivados
por antecedentes familiares de
distrofias hereditarias retinianas

Ramos Jiménez MJ, Carranza Amores L,
Jurado Lépez A, Menéndez de Ledn C

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

Introduccion. Las distrofias retinianas
hereditarias son enfermedades raras.
La mas prevalente es la retinosis pig-
mentaria. No existe una correlacién
genotipo-fenotipo establecida ni tra-
tamiento eficaz, siendo de vital im-
portancia su diagndstico y deteccién
precoz para evitar una descendencia
afectada. Objetivo. Establecer una co-
rrelacién entre los hallazgos en el elec-
torretinograma (ERG), el fondo de
ojos y la clinica para poder diferenciar
entre pacientes y sujetos libres de en-
fermedad. Analizamos datos en por-
tadores confirmados de alteracién ge-
nética para distrofias retinianas here-
ditarias. Pacientes y métodos. Anali-
sis descriptivo retrospectivo de los ha-
llazgos de ERG realizado en la Unidad
de Electrofisiologia de la Visién del
Hospital Universitario Virgen Macare-
nay correlacién entre datos clinicos y
fondo de ojos en 38 pacientes conse-
cutivos con antecedentes familiares de
distrofias retinianas hereditarias deri-
vados para su cribado. Resultados.
Estudiamos 38 pacientes con antece-
dentes familiares de distrofias retinia-
nas hereditarias, principalmente reti-
nosis pigmentaria, 14 hombres y 24
mujeres, con una edad media de 32
afos. El 36,8% presentd ERG y fondo
de ojos patoldgicos; el 28,9%, fondo de
ojos y ERG normales; el 15,8%, fondo
de ojos patoldgico y ERG normal, y el
18,4%, fondo de ojos normal y ERG
patoldgico, con ausencia de clinica en

el 100% de este dltimo grupo. Las al-
teraciones objetivadas en dicho gru-
po fueron leves, pudiendo tratarse de
sujetos potencialmente portadores, lo
cual se ha confirmado en tres de ellos
mediante estudio genético. Conclusio-
nes. Con el ERG en familiares de pa-
cientes con distrofias retinianas here-
ditarias hemos confirmado el diag-
nostico en el 36,8% de los pacientes y
descartado alteraciones en otro 28,9%.
El 18,4% del total de la muestra pre-
sentaba fondo de ojos normal, ausen-
cia de clinica y alteraciones en el ERG,
lo cual hacia sospechar que fueran
portadores, que se demostré genéti-
camente en tres de los siete sujetos y
estando a la espera de resultados de
los cuatro restantes. El ERG tiene un
papel muy importante para esclare-
cer el diagndstico de una enfermedad
hereditaria y permitiria evitar una fu-
tura descendencia afectada mediante
consejo genético.

15.

Potenciales evocados patrén
con presentacion onset.
éVariabilidad de respuestas
interindividuo o en relacién
con la edad?

Ramos Jiménez MJ, Aquilar Andujar M,

Jurado Lépez A, Carranza Amores L,
Gutiérrez Mufioz C, Menéndez de Leén C

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

Introduccion. Los potenciales evocados
visuales patrén con presentacién onset
(PEV,,O) se utilizan en casos en los que
se sospecha simulacién, en la valora-
cién de pacientes con nistagmo y an-
te la sospecha de albinismo ocular. Los
parametros para la obtencién de di-
chos potenciales viene definida por la
Sociedad Internacional de Electrofisio-
logia de la Vision (ISCEV). A diferencia
de los potenciales evocados visuales
con patrén alternante (PEVpr), ésta téc-
nica es menos sensibles a factores que
confunden, como la baja capacidad
de fijacién, movimientos oculares o
desenfoque deliberado. Sin embargo,
a pesar de una buena colaboracién,
muestran una mayor variabilidad in-
terindividuo y cambios segun la edad.
Objetivo. Valoracién de la variabilidad

229



XXXII Reunién Anual de la Sociedad Andaluza de Neurofisiologia Clinica

de los PEV ,a distintas frecuencias es-
paciales (1° 25',1°, 30" y 15) y a dife-
rentes edades. Pacientes y métodos.
Obtenemos PEV,, en pacientes con
PEV at1°y 15" de pardmetros norma-
les y describimos latencias y amplitu-
des de los PEV,, (ondas C1, C2y C3).
Conclusién. Los PEV_, son una buena
herramienta en casos de dificultad
para la obtencion de los PEV_, si bien
su variabilidad (mayor a la descrita en
las guias ISCEV) hace mas dificil la in-
terpretacion de los resultados. Es ne-
cesario conocer, en funcién de la edad,
qué caracteristicas del estimulo serian
las mas adecuadas para una mejor in-
terpretacion de los resultados.

16.

Encefalitis autoinmune
y revision de casos
Cazorla Cabrera C, Teijeira Azcona A

Servicio de Neurofisiologia Clinica.
Complejo Hospitalario de Toledo.

Introduccion. Las encefalitis autoinmu-
nes son trastornos mediados por au-
toanticuerpos, identificables en san-
gre y liquido cefalorraquideo, que ac-
tlan contra proteinas de superficie de
las células neuronales. La resonancia
magnética muestra anomalias princi-
palmente en lébulos frontal y tempo-
ral. Se presentan con sintomas muy
variables, como cefaleas, psicosis, alu-
cinaciones, dificultad para el lengua-
je, crisis epilépticas, estado epiléptico
refractario o disminucién del nivel de
consciencia, y responden de manera
favorable a la inmunoterapia. Los ha-
llazgos EEG son inespecificos habitual-
mente, pero algunos autores han
identificado un patrén asociado a ca-
sos de encefalitis anti-NMDA denomi-
nado ‘extreme delta brush’. Casos cli-
nicos. Presentamos cuatro casos con
sospecha de encefalitis autoinmune,
en los que realizamos monitorizacién
EEG para descartar crisis epilépticas y
ver evolucién: dos pacientes con mo-
vimientos en extremidades y orofa-
ciales, cambios conductuales, rigidez
generalizada y disminucién del nivel
de consciencia. En EEG destacaba un
trazado de fondo con predominio de
ritmos theta-delta difusos; no se ob-
servo actividad epileptiforme. Un pa-
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ciente con lenguaje incoherente, alu-
cinaciones, movimientos en el miem-
bro superior izquierdo; en el EEG des-
tacaba un trazado de fondo con pre-
dominio de ritmos beta-theta difusos
y actividad continua de puntas, poli-
puntas y ondas agudas en la regién
temporal posterior derecha. Un pacien-
te con estado epiléptico refractario:
en el EEG se objetivaba una actividad
continua de tipo punta-onda genera-
lizada a 1,5 Hz sin clinica asociada.
Conclusiones. Actualmente, las ence-
falitis autoinmunes son trastornos po-
tencialmente reversibles con inmuno-
terapia. La monitorizacién EEG es ne-
cesaria para el apoyo diagnéstico y
terapéutico, el seguimiento evolutivo
y como factor prondstico. Ademas, se-
ria recomendable realizar mas estu-
dios para intentar identificar patrones
EEG especificos o caracteristicos.

17.

Estado epiléptico no convulsivo:
a propdsito de dos casos

Lardelli MJ, Villalobos P, Lardelli A

Servicio de Neurofisiologia.
Hospital Torrecardenas. Almeria.

Introduccion. El estado epiléptico no
convulsivo comprende un amplio es-
pectro de sindromes electroclinicos
raros, que se caracterizan por la repe-
ticion de crisis parciales no convulsi-
vas de sintomatologia elemental y
aparecen con una integridad total o
casi total de la conciencia, asociados
a cambios electroencefalograficos epi-
leptiformes. Por tanto, la herramien-
ta basica diagndstica es el EEC. Debi-
do a su baja prevalencia y expresivi-
dad clinica, puede pasar faciimente
inadvertido y confundirse con otras
patologias, especialmente psiquiatri-
cas. Casos clinicos. Se presentan dos
casos similares de pacientes ingresa-
dos en cuidados intensivos, que plan-
tearon problemas de diagnéstico, ha-
biendo sido la mejor forma de resol-
ver estos problemas la realizacién de
un EEG de urgencia. Conclusiones. El
estado epiléptico no convulsivo pue-
de ser la manifestacién de un dafio
cerebral o sistémico agudo que re-
quiera tratamiento urgente, siendo
esto especialmente relevante en pa-

cientes en coma, ya que la causava a
ser el factor prondstico mds impor-
tante. Los distintos subtipos de estado
epiléptico no convulsivo producen di-
ferente grado de dafio neuronal por-
que, aunque requiere un estudio in-
dividualizado del paciente, en lineas
generales el tratamiento depende del
subtipo.

18.

Trastornos ritmicos durante
el suefo: video-EEG de una
nifia con head'y body-rolling

Ortega Ledn MT, Serrano Garcia |, Iznaola
Mufioz C, Galdén Castillo A, Ruiz Garcia J

Servicio de Neurofisiologia Clinica.
Parque Tecnoldgico de Granada.

Caso clinico. Nifia de 6 afios, sin ante-
cedentes personales de interés, que
es derivada a nuestra consulta de sue-
fio infantil por presentar desde el afio
de vida movimientos ritmicos cefali-
cos de flexoextension y lateralizacion
en la transicion suefio-vigilia (tanto en
suefio diurno como nocturno), de es-
casa duracién, pero repetidos en el
mismo dia. Ademds, episodios en vigi-
lia de balanceo corporal, menos fre-
cuentes y ante situaciones de frustra-
cién. Se realizd EEG basal y en privacion,
sin alteraciones, y un video-EEG de 12
horas que permitid el diagndstico de
head y body-rolling. Conclusiones. Es-
tas parasomnias con componente mo-
tor a veces pueden confundirse con
otros trastornos del movimiento de di-
ferente etiologia, siendo necesaria la
realizacién de un polisomnograma con
video o un video-EEG para llegar al
diagndstico definitivo.

19.

Andlisis de la adhesién al
tratamiento con CPAP en
pacientes con sindrome de
apnea-hipopnea del suefio

Ortega Ledn MT, Serrano Garcia |, Iznaola
Mufioz C, Ruiz Garcia J, Garcia de la Llave S

Servicio de Neurofisiologia Clinica.
Parque Tecnoldgico de Granada.

Introduccion. Los beneficios del CPAP
dependen de su uso, ya que diversos

estudios ponen de manifiesto bajas
adhesiones al mismo (< 5 h/noche).
Objetivo. Establecer el cumplimiento
del tratamiento con CPAP en nuestros
pacientes diagnosticados de sindrome
de apnea-hipopnea del suefio (SAHS).
Pacientes y métodos. Analisis restros-
pectivo de pacientes de SAHS con uso
de CPAP, sequidos en nuestra consul-
ta entre 1998 y 2017. Resultados. De
670 pacientes con SAHS en tratamien-
to con CPAP, 491 eran hombres (73%)
y 179 eran mujeres (27%), con una
edad media de 64 afios. La media de
uso fue de 4,99 h/noche, sin diferen-
cias significativas seglin sexo, con un
uso de al menos 5 h/noche en un 50%
de los pacientes. Conclusiones. La ad-
hesién al tratamiento con CPAP ha
mostrado estar en el limite de cumpli-
miento eficaz en comparacion con los
datos mostrados en la experiencia de
otras unidades de suefio.

20.

Temblor hipnagégico
del pie en edad infantil:
presentacion de un caso

Carranza Amores L, Aguilar Anddjar M,
Ramos Jiménez MJ, Menéndez de Le6n C

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

Introduccién. El temblor hipnagdgico
del pie se define como un movimiento
ritmico de los pies o de sus dedos que
aparece en la transicion vigilia-suefio
o suefio ligero (N1, N2). Su frecuencia
puede ser mayor en pacientes con
otra patologia del suefio, como sin-
drome de piernas inquietas o trastor-
nos respiratorios durante el suefio, y
también puede aparecer en personas
con un suefio normal. Los datos de
prevalencia en la poblacién general,
asi como su expresion en la edad in-
fantil, son inciertos. Series aisladas en
las que se ha estudiado dicha entidad
describen su presencia como hallazgo
casual en el 7,5% de los pacientes so-
metidos a un polisomnograma noc-
turno por otro motivo. Se ha descrito
en pacientes de 14-72 afios. La impor-
tancia de esta entidad radica en el he-
cho de que puede mantenerse en el
tiempo y provocar una fragmentacién
del suefio significativa, e incluso in-
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somnio de conciliacién. El registro elec-
tromiografico en tibial anterior duran-
te el polisomnograma muestra un pa-
trén de movimientos repetidos en pe-
riodos de corta duracion. La frecuencia
oscila entre 0,3y 4 Hz y existen descri-
tos patrones especificos correspondien-
te a esta entidad. Caso clinico. Nifio de
6 afios, con diagndstico de trastorno
por déficit de atencién/hiperactividad,
en tratamiento con metilfenidato y
mala evolucién, derivado a nuestra
Unidad de Suefio por somnolencia
diurna excesiva e inquietud nocturna.
El polisomnograma mostré un indice
de movimientos periddicos de miem-
bros durante el suefio de 20,05 y epi-
sodios de movimientos repetitivos en
el pie, manifestados como una activa-
cion repetida del registro electromio-
grafico de 30-700 ms de duracion, fre-
cuencia de 2-4 Hz, y que aparece en
trenes de 10-12 s. Estos episodios apa-
recen en la transicién vigilia-suefio y
en suefio superficial. Conclusion. El tem-
blor hipnagdgico del pie es una enti-
dad hasta ahora no descrita en edad
infantil. Su prevalencia e implicaciéon
clinica siguen siendo inciertas, de ahi
la importancia de reconocerlo y esta-
blecer sus caracteristicas en este gru-
po de pacientes.

21.

Trastorno de comportamiento
en suefio REM idiopatico.
Caracteristicas y evolucion
clinica: estudio en 58 pacientes
Aguilar Anddjar M, Ramos Jiménez MJ,

Gutiérrez Mufioz C, Carranza Amores L,
Menéndez de Ledn C

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

Introduccion. El trastorno de compor-
tamiento en suefio REM (TCSR) es
una parasomnia caracterizada por la
presencia de episodios consistentes
en una representacién exagerada de
los suefios con existencia de fase REM
sin atonia. El TCSR idiopatico es im-
portante por su asociacién a trastor-
nos neurodegenerativos, como enfer-
medad de Parkinson, demencia por
cuerpos de Lewy y atrofia multisisté-
mica. Objetivo. Describir las caracte-
risticas clinicas y evolucién a largo pla-
zo de una serie de pacientes con TCSR
idiopatico. Pacientes y métodos. Se
ha realizado un andlisis descriptivo de
las caracteristicas de 58 pacientes con
TCSR idiopatico estudiados de mane-
ra consecutiva en nuestra unidad de
suefio y un estudio de supervivencia
(Kaplan-Meier) para estimar el riesgo
de conversién a una enfermedad neu-
rodegenerativa. Resultados. 58 pacien-
tes, 48 hombres y 10 muijeres, con una
edad media de comienzo de los sinto-
mas de 61,5 afios, edad media de
diagndstico de TCSR de 67,7 afios y
tiempo medio de seguimiento de 8,5
afios. Un 70% de los pacientes no eran
conscientes de los episodios y un 81,4%
recordaban suefios desagradables y
agresivos. La tasa de desarrollo de un
trastorno neurodegenerativo fue del
48,8% (20% a los 5 afios, 68% a los
10 afios y 94,6% a los 15 afios). Quin-
ce pacientes desarrollaron enferme-
dad de Parkinson; 11, demencia por
cuerpos de Lewy; dos, atrofia multisis-
témica, y ocho, deterioro cognitivo le-
ve. La edad media de diagnéstico de
enfermedad neurodegenerativa fue
de 66 afios; el tiempo medio hasta el
diagndstico del TCSR idiopdtico desde
el comienzo de los sintomas fue de 7
afios, y el tiempo medio desde el diag-
nostico de TCSR y diagndstico de en-
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fermedad neurodegenerativa, de 2,07
afios. Conclusiones. Un porcentaje re-
levante de pacientes con TCSR idiopa-
tico desarrolla una enfermedad neu-
rodegenerativa. Nuestro resultado es
similar al encontrado en otros grupos
de estudio. Es importante sequir pre-
sentando datos que ayuden a filiar a
estos pacientes y prever su evolucién
a largo plazo, teniendo en cuenta que
puede ser crucial a la hora de valorar
la instauracién de medidas de neuro-
proteccién actualmente en desarrollo.

22.

Caracteristicas de la consulta
de sueo de adultos del Servicio
de Neurofisiologia Clinica de
Granada. Revision anual de casos
Serrano Garcia 12, Ortega Ledn T°,

Ruiz Garcia J®, Garcia de la Llave S°,
Khoury Martin E®, Ruiz Navarrete P®,
Iznaola Mufioz MC®

2Unidad de Suefio. ® Servicio de Neurofisiologia
Clinica. Complejo Hospitalario Universitario
de Granada.

Introduccion. Desde la creacién de la
consulta de suefio en 1998 se han
atendido un total de 23.500 pacien-
tes. Se realiza la revision anual de las
caracteristicas de los pacientes aten-
didos en nuestra consulta en el afio
2016. Pacientes y métodos. Acudie-
ron 1.248 pacientes, 62 nifios y 1.186
adultos, de los cuales 973 fueron revi-
siones y 213 primeras consultas. Se
analiza edad, sexo, procedencia, es-
pecialidad peticionaria, pruebas com-
plementarias y diagnéstico de sospe-
cha de los pacientes correspondientes
a las primeras visitas. La agenda de la
consulta de suefio de adultos esta dis-
ponible tres dias en semana y en ella

se atienden cada dia cuatro primeras
consultas y diez revisiones. Resulta-
dos. Las caracteristicas de los pacientes
de primera consulta son: edad, 16-88
afios; sexo, 116 varones (54,46%) y
97 mujeres (45,54%). Se atienden pa-
cientes procedentes fundamentalmen-
te de Granada y su distrito (88,7%),
pero también de otras provincias an-
daluzas. Las especialidades peticiona-
rias son: 36,7%, atencién primaria;
19,25%, neumologia; 18,3%, neuro-
logia; 6,1%, ORL, y 17%, otras. Tras la
primera consulta, los diagndsticos de
sospecha resultaron los siguientes: sin-
drome de apnea-hipopnea del suefio,
60%,; insomnio, 19,25%; sindrome de
piernas inquietas-movimientos perid-
dicos de las piernas, 7%; parasomnias,
4%; narcolepsia, 3,75%; epilepsia,
0,47%; roncopatia benigna, 0,46%, y
otros, 5%. Al 74% de los pacientes se
le solicité algln tipo de prueba com-
plementaria: polisomnografia noctur-
na (69%), polisomnografia nocturna-
test de latencias multiples (5,1%),
agenda de suefio, EEG basal, EEG tras
privacién o video-EEG. Conclusiones.
La consulta especifica de alteraciones
de suefio en adultos permite mejor
atencién, control y sequimiento de la
poblacién afectada, optimizando al
maximo los recursos disponibles.
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