COMUNICACIONES

XXXIII Reunidon Anual de la Sociedad Andaluza de Neurofisiologia Clinica

Huelva, 16-17 de noviembre de 2018

Amiloidosis hereditaria por
transtiretina: manifestaciones
clinicas

Borrachero Garro C?, Mufioz Beamud F?,
Sanz Fernandez G°

2Servicio de Medicina Interna. ® Servicio de
Neurologfa. Hospital Juan Ramén Jiménez.
Huelva.

Introduccién. Se trata de una enferme-
dad minoritaria de depésito extrace-
lular que se hereda con un patrén au-
tosémico dominante con penetrancia
variable. Se distribuye de forma espon-
tanea o endémica y Espaia es el quin-
to foco en el mundo (isla de Mallorca
y Valverde del Camino, en la provincia
de Huelva). Es consecuencia de una
mutacién en una proteina sintetizada
principalmente en el higado (transti-
retina). Se han descrito varias muta-
ciones distintas, siendo la mas frecuen-
te la Val30Met (caracteristica de las
zonas endémicas de nuestro pais.) La
transtiretina mutada pierde en plas-
ma su conformacién habitual y se de-
posita en forma de amiloide. Desa-
rrollo. Se considera una enfermedad
multisistémica porque, aunque la cli-
nica cardinal es la polineuropatia pe-
riférica por depdsito de amiloide en el
sistema nervioso periférico (manifes-
tado como una polineuropatia depen-
diente de longitud con patrén axonal
mixto sensitivo motor), el depésito en
los distintos sistemas y aparatos da
lugar a afectacién del sistema nervio-
so auténomo y sintomas secundarios
a depésito de érganos. Por este moti-
vo es frecuente que haya sintomas car-
dioldgicos y oculares, del aparato di-
gestivo, genitourinarios, propiamente
disautondmicos y sindrome del tinel
del carpo. Menos frecuentes son los
sintomas nefrolégicos y del sistema

nervioso central. Conclusiones. El elec-
troneurograma desempefia un papel
importante en el diagnéstico, aunque
en las etapas iniciales frecuentemen-
te es negativo al no testarse la fibra fi-
na, por lo que seria de utilidad la rea-
lizacion de estudios especificos para
ello. Por tanto, al tratarse de una en-
fermedad multisistémica, precisa un
abordaje que implique a distintos es-
pecialistas, siendo relevante la forma-
cién de equipos multidisciplinares en
los cuales el neurofisidlogo tiene un
papel fundamental.
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de la enfermedad de Andrade
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Introduccion. La amiloidosis heredita-
ria por mutaciones en el gen de la trans-
tiretina, o enfermedad de Andrade, es
un tarstorno de herencia autosémica
dominante. Hasta la fecha se han iden-
tificado mas de 120 mutaciones. La
enfermedad produce sintomatologia
multisistémica y esta condicionada de
forma significativa por el genotipo.
Desarrollo. La mutacién mas frecuen-
te en nuestro medio es Val30Met y
sus manifestaciones neuroldgicas mas
frecuentes son la polineuropatia axo-
nal con afectacidn inicial de fibras fi-
nas y posterior afectacién de fibras de
mayor calibre, lo que produce inicial-
mente afectacion de las sensibilida-
des térmica y algésica y posterior alte-
racion de la sensibilidad tactil y pro-
funda, y en estadios mas avanzados,
afectacién motora. La polineuropatia
autondmica tiene manifestaciones car-
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diovasculares, genitourinarias, gastro-
intestinales, de la sudoracién y pupi-
lares. Otras manifestaciones frecuen-
tes son las neuropatias focales, sien-
do la mas caracteristica la afectacién
del nervio mediano en el sindrome del
tunel del carpo, que suele ser de gran
intensidad y caracteristicamente mues-
tra escasa respuesta al tratamiento
quirdrgico. Otras mutaciones diferentes
(Asp18Gly, Ala25Thr, Tyr114Cys) pue-
den producir una amiloidosis oculolep-
tomeningea que puede manifestarse
como ictus, demencia, crisis epilépticas,
hidrocefalia, hemorragia subaracnoi-
dea, mielopatia y sordera. Conclusio-
nes. Es importante el diagndstico pre-
coz de esta entidad porque actual-
mente se dispone de tratamientos
que pueden detener la progresion de
la enfermedad. Se debe sospechar la
enfermedad de Andrade en pacientes
con polineruropatia axonal e historia
familiar de polineuropatia, y en pa-
cientes sin historia familiar si la poli-
neuropatia se acompana de afecta-
cién autondémica, cardiaca y sindrome
del tinel del carpo.

3.

Valoracion neurofisioldgica
de la polineuropatia
amiloidética familiar por
transtiretina (Val50Mat)
Pizarro Sanchez M

Servicio de Neurofisiologia Clinica.
Hospital Juan Ramon Jiménez. Huelva.

Introduccion. La amiloidosis familiar
(forma portuguesa) se manifiesta co-
mo polineuropatia simétrica sensitivo-
motora y autondmica, predominan-
temente axonal, dependiente de lon-
gitud del nervio, distal, que afecta pre-
coz y predominantemente a la fibra
fina amielinica pobremente mielini-

zada, somdtica y autondmica (altera-
cion en la sensibilidad termoalgésica
y disautonomia), y en estadios mas
avanzados, a la fibra gruesa bien mie-
linizada (primero la sensitiva y poste-
riormente la motora). Desarrollo. Te-
niendo en cuenta que la evolucién cli-
nica e histoldgica es muy definida, de-
be valorarse la disfuncién de los dife-
rentes tipos de fibras nerviosas afec-
tadas para establecer un diagndstico
precoz. Los tests neurofisioldgicos pa-
ra valorar las fibras autonémicas son
el estudio de variabilidad cardiaca (in-
tervalo RR), la mesa basculante, la
respuesta simpaticocutanea, el refle-
jo axonal sudomotor y el test de su-
dor termorregulado. La alteracién de
la fibra somatica se valora con tests
sensitivos cuantitativos en sus diferen-
tes modalidades —vibrametro (AB), fi-
lamento de VonFrey (AB tacto meca-
nico), Pinprick (AS) y thermotest (AS-C,
temperatura y dolor por frio y calor)-,
usando el método de limites (detec-
cién de umbrales sensoriales subjeti-
vos: hipoestesia/alodinia). Conclusio-
nes. Entre las alteraciones iniciales se
observan valores patolégicos (por de-
bajo de la normalidad) en el intervalo
RR maximo/minimo en Valsalva y bi-
pedestacion. La respuesta simpatico-
cutanea suele estar abolida en las
plantas de los pies y se constata hi-
poestesia/alodinia en el thermotest,
incluso con un electroneurograma sen-
sitivomotor y un electromiograma de
musculatura distal de miembros infe-
riores absolutamente normales. La fi-
bra gruesa bien mielinizada sensitiva
y motora se valora por electroneuro-
grafia (sensitiva y motora) y electro-
miografia, observandose signos tipi-
cos de polineuropatia sensitivomoto-
ra axonal simétrica, distal, mas afec-
tada la fibra sensitiva que motora, y
peor en miembros inferiores.
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Introduccion. La amiloidosis heredita-
ria por transtiretina es una enferme-
dad sistémica de transmisién autosé-
mica dominante, caracterizada por el
depdsito de amiloide de transtiretina
mutada en diversos tejidos, fundamen-
talmente sistema nervioso periférico
y corazon. Sin tratamiento, su curso
progresivo conduce a la muerte unos
diez afios después del diagndstico.
Desarrollo. Desde 1990, el trasplante
hepatico habia sido el tratamiento es-
tandar de la enfermedad, con resulta-
dos variables segln el tipo de muta-
cién y el estadio, pero demostrando
aumentar la supervivencia. La morbi-
mortalidad asociada a este procedi-
miento y la escasez de dérganos ha
promovido buscar otras opciones te-
rapéuticas y asi, en 2012, se aprobd el
tafamidis, un estabilizador oral de la
transtiretina, con resultados favorables
en el estadio inicial de la enfermedad.
En fechas recientes se han aprobado
el patisiran y el inotersen, farmacos
silenciadores de ARNm de transtireti-
na, que han demostrado inhibir la sin-
tesis hepatica de la proteina de forma
selectiva, con muy significativa res-
puesta clinica y seguridad. Actualmen-
te estan en estudio otros estabiliza-
dores de la transtiretina y anticuerpos
monoclonales que degradarian los
dep6sitos tisulares de amiloide. Con-
clusiones. En los ultimos cinco afos
estamos asistiendo a una revolucién
en el tratamiento de la amiloidosis
hereditaria por transtiretina median-
te la ampliacién del arsenal terapéuti-
o, con nuevas moléculas frente a dis-
tintas dianas del proceso de amiloido-
génesis (sintesis hepatica, cambio con-
formacional en plasma y depésito ti-
sular) de la transtiretina que estan
cambiando el pronéstico de estos pa-
cientes.
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Importancia del diagnéstico
clinico y neurofisioldgico de las
crisis psicogenas no epilépticas
y su seguimiento evolutivo

Quiroga Subirana P, Villalobos P,
Lardelli MJ, Arjona A

Servicio de Neurofisiologia Clinica. Hospital
Universitario Torrecardenas. Almeria.

Introduccion. Las crisis psicégenas no
epilépticas (CPNE) son el motivo mas
frecuente de error diagndstico de cri-
sis epilépticas. Se definen como epi-
sodios de conducta anémala, paroxis-
tica, que se inician por mecanismos
psicoldgicos y semejan crisis epilépti-
cas. La historia clinica detallada y el
estudio neurofisioldgico son claves pa-
ra su diagndstico y el seguimiento evo-
lutivo es necesario para valorar las re-
caidas. Aunque las referencias sobre
los datos epidemioldgicos son varia-
bles, se sabe que es mds frecuente en
mujeres (75-85% de casos), con una
edad media de aparicién alrededor
de los 30 afios. Un dato importante
es la coexistencia de CPNE y crisis epi-
|épticas, que oscila entre el 5% y 60%
de los casos segun la bibliografia. Pa-
cientes y métodos. Se realiza analisis
evolutivo de un grupo de pacientes
diagnosticados de CPNE a través de la
historia clinica y la monitorizacién am-
bulatoria video-EEG con induccidn psi-
coldgica verbal, con el objetivo de de-
terminar aquellos factores epidemio-
l6gicos y clinicos que podrian condi-
cionar el prondstico de estos pacien-
tes. Se realizé sequimiento evolutivo
durante cinco afios a 41 pacientes
diagnosticados de CPNE a través de la
monitorizacién ambulatoria video-EEG
con induccién psicolégica verbal en ba-
se a la farmacorresistencia y alta sos-
pecha de CPNE, correspondientes a la
consulta de epilepsia refractaria. En ca-
da paciente se realizé una exhaustiva
historia clinica, se analizé la frecuen-
cia de crisis, el tratamiento antiepilép-
tico y se revisaron factores epidemio-
I6gicos y clinicos que podrian condi-
cionar el pronéstico. Resultados. Se
observaron recaidas después del diag-
néstico de CPNE durante el seguimien-
to mayor a un afo del 75,9% en las
muijeres y el 66,9% en los hombres, y

un aumento de la comorbilidad psi-
quidtrica relacionada con el tiempo de
evolucién: recaidas, 63,3% tiempo
de evolucién mayor a cinco afios fren-
te a 36,7% en pacientes con tiempo
de evolucién menor a cinco afios. Con-
clusiones. El prondstico de los pacien-
tes con CPNE es desfavorable y esta
condicionado a la asociacién de retra-
so en el diagndstico, lo que conlleva la
cronicidad del cuadro y una mayor co-
morbilidad psiquiatrica. Es recomen-
dable que el neurdlogo, conjuntamen-
te con el psiquiatra, realicen el sequi-
miento de estos pacientes para lograr
una mejor adhesién al tratamiento y
un mejor prondstico evolutivo.

6.

Monitorizacién intraoperatoria
en patologia de cono y cola

de caballo

Pérez Fajardo G

UGC Neurocirugia y Neurofisiologia Clinica.
Hospital Universitario Reina Soffa. Cérdoba.

Introduccion. La monitorizacién neu-
rofisioldgica intraoperatoria de proce-
sos neuroquirdrgicos del cono medu-
lar y raices lumbosacras que confor-
man la cola de caballo (cauda equi-
na) es de gran importancia porque su
lesion puede provocar disfunciones
muy limitantes de los sistemas sensiti-
vomotor, genitourinario, anorrectal y
musculoesquelético. Desarrollo. En ci-
rugia de patologia del cono medulary
cola de caballo se emplean distintas
técnicas de monitorizacion neurofi-
sioldgica intraoperatoria y mapeo. La
aplicacion intraoperatoria de técnicas
neurofisiolégicas diagndsticas del trac-
to urinario inferior y de la funcién ano-
rrectal, con las modificaciones apro-
piadas, son aplicables bajo anestesia
general: la monitorizacién neurofisio-
|6gica intraoperatoria de vias motoras,
con los potenciales evocados motores
y registro en musculos dependientes
de raices lumbosacras (incluyendo el
esfinter anal); de vias sensitivas, con
los potenciales evocados somatosen-
soriales y potenciales evocados del
nervio pudendo, y de los circuitos re-
flejos, con el reflejo bulbocavernoso.
Técnicas de mapeo intraoperatorio e
identificacién de raices ventrales mo-

toras y raices dorsales sensitivas. Se
han descrito y aplicado otras técnicas
neurofisioldgicas intraoperatorias es-
pecificas en patologia de cono y cola
de caballo, como el registro de poten-
ciales de accion de la raiz dorsal me-
diante estimulacién de nervios dorsal
del pene/clitoris y registro en raices
dorsales sacras (para identificacion de
raices con aferencias sacras a preser-
var), asi como potenciales evocados
corticales con estimulacion directa de
raices dorsales sacras. Conclusiones.
En cirugias de cono medular y cola de
caballo, la monitorizacién neurofisio-
|6gica intraoperatoria multimodal y el
mapeo de estructuras neurales lum-
bosacras proporciona un amplio con-
junto de técnicas para la evaluacion
de su integridad funcional, aumen-
tando la sequridad de estos procedi-
mientos. Algunas técnicas tienen limi-
tada experiencia y deben disefiarse
futuros estudios.

7.

Protocolo de atencién temprana
para pacientes con una primera
crisis epiléptica en el Complejo
Hospitalario de Toledo

Cazorla Cabrera C?, Teijeira Azcona A®,

Andrada Brazo C°, Ayuga Loro F,
Cabeza Alvarez CI¢

2Servicio de Neurofisiologia Clinica. Hospital
Universitario San Cecilio. Granada. ° Servicio
de Neurofisiologia Clinica. “Servicio de

Neurologia. Complejo Hospitalario de Toledo.

Introduccién. Hasta un 10% de los adul-
tos sanos pueden presentar un primer
episodio de crisis epiléptica no provo-
cada a lo largo de su vida. Es impor-
tante identificar aquellos que se en-
cuentran en riesgo de volver a tener
crisis. El EEG realizado de manera tem-
prana (24-48 h tras la crisis) ha de-
mostrado su eficacia como herramien-
ta de apoyo diagnéstico precoz para
identificar al paciente epiléptico. Su-
jetos y métodos. Los Servicios de Neu-
rofisiologia y Neurologia, en colabo-
racién con el Servicio de Urgencias del
Complejo Hospitalario de Toledo, he-
mos puesto en marcha el siguiente
protocolo de estudio de primera cri-
sis: deteccidn de primera crisis no pro-
vocada en el Servicio de Urgencias,

www.neurologia.com Rev Neurol 2019; 69 (12): 507-511



XXXIII Reunidn Anual de la Sociedad Andaluza de Neurofisiologia Clinica

realizdndose la primera valoracién del
paciente mediante un formulario y
comunicando el caso al neurdlogo de
guardia. Valoracién de los casos, cada
mafiana, por el equipo de epilepsia y
comunicacién a los neurofisiélogos cli-
nicos para realizar un EEG basal en el
plazo de 24-48 h. Segln resultados, se
continda de manera preferente reali-
zando otras activaciones tales como
EEG tras privacion de suefo. Consulta
precoz (una semana) con el equipo
de epilepsia. Resultados. En los resul-
tados preliminares se ha observado que
en torno al 50% de los casos el EEG
basal se realizé en las primeras 48 h,
asi como el EEG tras privacién de sue-
fio en la primera semana. Conclusio-
nes. Es fundamental, ante una prime-
ra crisis, realizar un EEG precoz (en las
primeras 48 h) antes de iniciar trata-
miento para su correcto diagndstico y
clasificacion. De esta manera se evita-
ran medidas terapéuticas innecesa-
rias o incorrectas y sus consecuentes
efectos adversos.

8.

Lupus eritematoso sistémico
con afectacion del sistema
nervioso central. Crisis epiléptica
como clinica de inicio

Avila Lesmes AJ, Dinca Avarvarei L,

Ramos Jiménez R, Jiménez Hurtado GM,
Menéndez de Ledn C

Hospital Universitario Virgen Macarena.
Sevilla.

Introduccion. El lupus eritematosos sis-
témico es una enfermedad autoinmu-
ne que puede afectar al sistema ner-
vioso central en forma de vasculitis
en el 10% de casos, presentando cri-
sis epilépticas el 14-25%, siendo las ge-
neralizadas las mas comunes. Caso
clinico. Vardn de 44 afhos, que ingre-
sa por una primera crisis epiléptica fo-
cal, con evolucién hacia bilateral toni-
coclénica. En los Ultimos tres afios
presentd episodios de desconexion del
medio, de sequndos de duracién, sin
ser estudiadas. Exploracidn clinica ge-
neral y neuroldgica: normal. Pruebas
complementarias: patoldgicas. TTPA:
48,10 s. Anticuerpos anticardiolipina
IgG: 3,713,8 GPL/mL. Anticuerpos anti-
B, glicoproteina I IgG: 10.010,3 CU.

Anticuerpos (IgG) antihistonas: positi-
vo fuerte. Resonancia magnética: atro-
fia-gliosis focal posiblemente postin-
farto isquémico antiguo en la regién
temporooccipital izquierda. Electroen-
cefalograma de vigilia: actividad bio-
eléctrica de base dentro de los valores
normales; descargas epileptiformes in-
terictales aisladas, a expensas de com-
plejos punta-onda, onda aguda-onda
lenta y actividad lenta aguda en ran-
go delta de proyeccién temporal iz-
quierda, mas expresiva en la regién
temporal anterior. De manera asin-
crona se recogen ondas lentas de
morfologia aguda en la regién tem-
poral derecha. Al final de la hiperven-
tilacion, el paciente presenta una cri-
sis electroclinica consistente en activi-
dad epileptiforme ritmica de 5 s de
duracién en forma de complejo pun-
ta-onda de baja amplitud sobre re-
gién temporal anterior y media dere-
chas, sequido de actividad lenta ritmi-
ca delta a 2,5 Hz que va aumentando
en amplitud y disminuyendo leve-
mente en frecuencia, con fin brusco.
La clinica consistié en desconexién del
medio, automatismos masticatorios y
postura disténica de la mano izquier-
da. Conclusién. Se presenta el caso
dada la importancia del diagndstico
etioldgico en pacientes con neurolu-
pus, como causa infrecuente de ictus
y crisis temporales de inicio focal.

9.

Temblor ortostatico: hallazgos
clinicos y neurofisiolégicos en
cuatro pacientes

Jiménez Jurado GM, Alvarez Lopez MM,
Garcia Belloso L

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

Introduccion. El temblor es una osci-
lacién ritmica e involuntaria que pue-
de afectar a uno o varios segmentos
del cuerpo. Clinicamente se puede cla-
sificar en funcién de las condiciones
que lo activen, de la distribucién to-
pografica, la amplitud y el nimero de
repeticiones de ondas completas por
segundo. El temblor ortostético es un
tipo que aparece en extremidades in-
feriores y tronco cuando se adquiere
la posicién de bipedestacion y desa-
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parece en sedestacion. La marcha no
se ve alterada. Objetivo. Evaluar las
caracteristicas clinicas y electrofisiol6-
gicas del temblor ortostatico y el tra-
tamiento en nuestros pacientes. Pa-
cientes y métodos. Se realiz6 una re-
vision retrospectiva de los pacientes
diagnosticados de temblor ortostatico
tras estudio neurofisioldgico en nues-
tra unidad en los ultimos tres afos.
Resultados. Se obtiene un total de
cuatro pacientes, todos mujeres, con
una edad media de 63,5 afios. Se rea-
lizd estudio neurofisioldgico electro-
miografico con electrodos de superfi-
cie en musculatura extensora y flexo-
ra del muslo (cuadriceps, biceps femo-
ral y tibial anterior, gemelo medial),
obteniéndose como resultados una au-
sencia de temblor en reposo y una ac-
tivacién asincrona y en menor medi-
da sincrona, con una frecuencia me-
dia de 13,7 Hz (mediana: 16 Hz) en bi-
pedestacion. Ninguna de las pacien-
tes refiere caidas, pero si gran inesta-
bilidad con necesidad de apoyo. Todas
refieren sintomas progresivos ortosta-
ticos en las piernas que se aliviaban al
sentarse. El 75% de las pacientes rea-
liza tratamiento con benzodiacepinas,
y el 25%, con carbidopa/levodopa. El
100% presentd disminucion del bene-
ficio de la medicacién con el tiempo.
Conclusiones. El temblor ortostético
afecta a adultos de edad avanzada,
de predominio femenino, cuyo diag-
nostico ha de tener en cuenta la clini-
ca en miembros inferiores tras cam-
bios de posicién y la confirmacién con
estudio electromiografico de superfi-
cie. Las benzodiacepinas son el trata-
miento mas eficaz.

10.

Miotonia congénita:
presentacion de un caso

Jiménez Jurado GM?, Menéndez
de Ledn C?, Ramos Jiménez M?,
Rojas-Marcos |°

2Servicio de Neurofisiologfa Clinica.
®Servicio de Neurologia. Hospital
Universitario Virgen Macarena. Sevilla.

Introduccion. Las miotonias no distro-
ficas se deben a mutaciones en el gen
que codifica proteinas para el canal
cloro (miotonias congénitas) o sodio

(paramiotonia congénita) y se carac-
terizan por presentar miotonia clinica
0 eléctrica sin distrofia. Las miotonias
congénitas son enfermedades raras
manifestadas como dificultad en la
relajacién muscular, rigidez, dolor y
debilidad. Se dividen en formas domi-
nantes (Thomsen) y recesivas (Becker).
Caso clinico. Varén de 49 afios, con
antecedentes de hernia discal L5-S1,
que presenta como clinica inicial pa-
restesias en el miembro superior de-
recho y algias difusas que evolucio-
nan a parestesias en hemicara y bra-
z0 izquierdos y pierna contralateral,
con una exploracién neuroldgica ano-
dina. Estudio neurofisiolégico inicial
consistente en potenciales somestési-
cos y motores, que muestran una afec-
tacion de vias somestésicas de miem-
bros inferiores y ligera afectacién pi-
ramidal en el miembro inferior dere-
cho. ENG-EMG del miembro superior
derecho sin hallazgos relevantes. Un
nuevo estudio posterior para cribado
de miotonia tras la reevaluacion clini-
ca muestra la presencia de escasas
descargas miotdnicas en ambos tibia-
les anteriores, sin otras anomalias
significativas en el electromiograma.
El estudio genético es positivo para
mutacion en CLCNT. Una sobrina, de-
rivada desde otra consulta por sospe-
cha de distrofia muscular, presenta
un estudio ENG-EMG con parametros
normales, sin evidencia de descargas
y genética superponible a enfermedad
de Thomsen. Conclusiones. Debemos
tener en cuenta la variabilidad y sola-
pamiento fenotipico entre las distin-
tas miotonias y entre las formas ge-
néticas de la miotonia congénita. Se
debe realizar una anamnesis y explo-
racién dirigidas a mostrar el fendme-
no miotdnico. El estudio neurofisiol6-
gico se caracteriza por descargas mio-
ténicas habitualmente en todos los
musculos estudiados. En algunos ca-
sos, sin embargo, su presencia es es-
casa y sélo se evidencia en algunos
grupos musculares. Se aconseja tener
en cuenta este dato, ademas de favo-
recer su aparicion fundamentalmente
con técnicas de percusion y cambios
en la localizacién de la aguja, y am-
pliar el nimero de musculos a explo-
rar en el electromiograma.
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1.

12.

Andlisis del indice de latencia
motora terminal en pacientes
derivados para cribado del
sindrome del tunel del carpo.
Evaluacién de 200 estudios

Ramos Jiménez M, Menéndez de Ledn C,
Jiménez Jurado G

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

Introduccion. El indice de latencia mo-
tora terminal (ILT) viene definido por
la férmula: distancia distal (mm)/ve-
locidad de conduccidn (m/s) x laten-
cia distal motora (ms). El punto de
corte establecido para un ILT normal
es igual o superior a 0,34. Se utiliza
en las neuropatias focales y para iden-
tificar, en pacientes con polineuropa-
tia, neuropatias focales superpuestas.
Objetivo. Valorar la sensibilidad diag-
néstica del test en pacientes con sin-
drome del tdnel del carpo (STC) en
comparacién con el protocolo diag-
nostico estandar. Se plantea el test
como herramienta Util para cribado
de STC. Pacientes y métodos. Se ana-
lizan 200 estudios consecutivos de 129
pacientes de dos exploradores distin-
tos, derivados para cribado de STC. Se
establece el grado de STC siguiendo
la clasificacién de Padua (84, negati-
vo; 13, incipiente; 30, leve; 63, mode-
rado; 10, intenso; 0, extremo) y se
calcula el ILT. Resultados. En pacien-
tes sin patologia focal, el ILT resulté
ser de 0,37 + 0,04; ningUn paciente a
partir del grado moderado mostraba
un valor ILT normal. La sensibilidad del
test se establecié en un 87%, y la es-
pecificidad, en un 74%. El intento de
establecer el grado de afectacion del
STC con otros puntos de corte estable-
cidos y publicados (ligero < 0,33; mo-
derado < 0,27; intenso < 0,20) mos-
tré una disminucién marcada de la
sensibilidad. Conclusion. El ILT es una
herramienta altamente sensible para
el estudio de una neuropatia focal tan
prevalente como el STC. El intento pa-
ra graduar el STC segun el valor del
ILT es insuficiente, haciendo necesaria
la realizacién de otros tests adiciona-
les para una clasificacién precisa.
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Valores de normalidad
de potenciales de unidad
motora con multi-MUP
de la musculatura craneal

Pizarro Sanchez M

Servicio de Neurofisiologia Clinica.
Hospital Juan Ramon Jiménez. Huelva.

Objetivo. Establecer valores normales
de potenciales de unidad motora. Su-
jetos y métodos. Voluntarios sanos, de
15-80 afios. EMG Medtronic Keypoint
Classic, filtros 5 Hz-10 kHz, Hlpass 500
Hz, 0,2 mV/div, 10 ms/div, aguja con-
céntrica 30G, contraccion débil (fre-
cuencia de disparo < 12 Hz) 30 poten-
ciales de unidad motora bien defini-
dos y al menos 10 promedios, sin edi-
cién de duracion (eliminacién). Anali-
sis estadistico: Excel. Rango, media +
desviacién estandar de amplitud, du-
racion, Log_Amp, drea, maximos/mi-
nimos individuales (3rd) de amplitud
y duracion (outliers media + 2 desvia-
ciones estandares). Kolmogorov-Smir-
nov. Pearson, edad y variables anali-
zadas. Resultados. Frontalis (n = 57):
51,3 17 afios; 37 mujeres y 20 hom-
bres; Amp (uV) 277 £ 50 (rango: 187-
406); Log_Amp 2,443 + 0,078; Dura-
cién (ms) 3,92 + 0,59; Area (mVms)
171,61+ 41,16; Max_Amp_Ind 643,7 uV;
Min_Amp 74,39 pV; Max_Dur 7,1 ms;
Min_Dur 1,57 ms. Sélo Log_Amp sigue
distribucién normal. No hay correlacién
entre edad y variables analizadas, sal-
vo débil positiva en duracién y maxi-
ma duracién (r = 0,32). Orbicularis oculi
(n=30): 48,56 £ 17,6 afos; 22 muje-
resy 8 hombres; Amp (uV) 268 + 47,5
(rango: 184-402); Llog_Amp 2,422 +
0,076; Dur (ms) 3,53 + 0,516; Area
(mVms) 154 £ 36,9; Max_Amp 702 uV;
Min_Amp 70,7 pV; Max_Dur 6,76 ms;
Min_Dur 1,52 ms. Edad y Log_Amp
con distribucién normal. No correla-
cién entre edad y variables. Mentalis
(n =22): 43 +17 aflos; 16 mujeres y
6 hombres; Amp (uV) 353,3 + 60,7
(rango: 226-466); Log_Amp 2,542 +
0,078; Dur (ms) 5,04 + 0,7; Area
(mVms) 278 + 64; Max_Amp 827 pV;
Min_Amp 85,5 uV; Max_Dur 9,34 ms;
Min_Dur 2,15 ms. Edad, Log_Amp, am-
plitud, duracién y area siguen distri-
bucién normal (p < 0,05). No hay co-

rrelacién entre la edad y variables.
Masetero (n =26): 47 17,7 afios; 20
mujeres y 6 hombres; Amp (uV) 534
+109 (rango: 325-770); Log_Amp 2,72
+0,09; Dur (ms) 6,09 + 0,7; Area
556,42 + 133,37, Max_Amp_Ind
1.359 pV; Min_Amp 146 pV; Max_Dur
10,08 ms; Min_Dur 3,27 ms. Edad (D =
0,167; p=0,05), Log_Amp (D =0,138),
amplitud (D = 0,125), duracién (D=0,06)
y area (D = 0.086) siguen una distri-
bucién normal. No hay correlacién en-
tre edad y variables. Geniogloso (n =12):
50,4 + 21,6 afos; 6 mujeres y 6 hom-
bres; Amp (uV) 414 + 69,7 (rango:
332-529); Log_Amp 2,617 + 0,073;
Dur (ms) 6,45 + 1,09; Area 418,3 +
133,37; Max_Amp 946 uV; Min_Amp
190,9 puV; Max_Dur 12,58 ms; Min_Dur
2,64 ms.

13.

Valores de normalidad

de potenciales de unidad
motora con multi-MUP de
la musculatura dependiente
del nervio espinal accesorio

Pizarro Sanchez M

Servicio de Neurofisiologia Clinica.
Hospital Juan Ramdn Jiménez. Huelva.

Objetivo. Establecer valores normales
de potenciales de unidad motora. Su-
jetos y métodos. Voluntarios sanos, de
15-80 afios. EMG Medtronic Keypoint
Classic, filtros 5 Hz-10 kHz, Hipass 500
Hz, 0,2 mV/div, 10 ms/div, aguja con-
céntrica 30G, contraccién débil (fre-
cuencia de disparo < 12 Hz) 30 poten-
ciales de unidad motora bien defini-
dos y al menos 10 promedios, sin edi-
cién de duracién (eliminacién). Anali-
sis estadistico: Excel. Rango, media +
desviacién estandar de amplitud, du-
racién, Log_Amp, area, maximos/mi-
nimos individuales (3rd) de amplitud
y duracién (outliers media + 2 desvia-
ciones estandares). Kolmogorov-Smir-
nov. Pearson, edad y variables anali-
zadas. Resultados. Trapecio (n = 53):
46,1 + 11 afios; 36 mujeres y 17 hom-
bres; Amp (uV) 475,2 + 87 (rango:
327-678); Log_Amp 2,668 + 0,08;
Duracién (ms) 10,31 + 1,21: Area
(mVms) 696,1 + 169,6; Max_Amp_
Ind 1.117,5 pV; Min_Amp 163,3 pV;
Max_Dur 17,2 ms; Min_Dur 4,3 ms.

Log_Amp (D = 0,098), amplitud (D =
0,175) y duracién (D = 0,079), siguen
una distribucién normal (p = 0,05).
No se observa correlacion entre edad y
amplitud media (r=-0,168), Log_Amp
(r =-0,132), duracion (r = 0,256) ni
outliers de maxima (r=-0,01) y mini-
ma (r =-0,01) amplitud individual, ni
en duracién maxima (r=-0,05) o mi-
nima duracién individual (r = -0,24),
todos con p > 0,05. Esternocleidomas-
toideo (n = 22): 44,79 + 13,43; 18
muijeres y 4 hombres; Amp (V) 366,12
+ 61 (rango: 281-511); Log_Amp 2,558
+0,07; Duracién (ms) 6,73 +1,2 (ran-
go: 4,7-9); Area (mVms) 388,1+ 95,47;
Méax_Amp_Ind 870,5 pV; Min_Amp
106 pV; Max_Dur 12,5 ms; Min_Dur
2,4 ms. Todas las variables analizadas
siguen una distribucién normal, con
valores D inferiores al tedrico (0,301)
y p = 0,05. No se observa correlacién
entre edad y amplitud media (r =
—-0,027), Log_Amp (r = -0,038), du-
racion (r = 0,214) ni outliers de maxi-
ma (r =-0,06) y minima (r = —0,23)
amplitud individual, ni en duracién
maxima (r = —0,254) o minima dura-
cién individual (r=-0,05).

14.

Potenciales evocados visuales
como indicador de maduracién
cerebral en nifos de madres
con trastornos metabdlicos
Miralles Martin E?, Egea Gonzalez A*?,

Cazorla Cabrera C?, Campoy Folgoso C®,
Garcia GarciaS®

2Servicio de Neurofisiologia Clinica. ® Servicio
de Pediatria. Hospital Universitario San
Cecilio. Granada.

Introduccion. Las latencias de los po-
tenciales evocados visuales se relacio-
nan estrechamente con el proceso de
mielinizacién cortical que ocurre en
los primeros afios de vida posnatal,
pero no esta claro si pueden conside-
rarse un instrumento para valorar el
neurodesarrollo general del nifio. Su-
jetos y métodos. Estudio prospectivo
de cohortes madre-hijo realizado en-
tre 2001-2012. Se estudiaron 331 em-
barazadas, de 18-45 afios, y se divi-
dieron en cuatro grupos: peso saluda-
ble, sobrepeso, obesidad y diabetes
gestacional. Paralelamente se hizo un
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seguimiento en nuestro servicio de 136
nifios a los 3, 6 y 18 meses de edad,
para la realizacion de potenciales evo-
cados visuales mediante estimulacion
con damero con frecuencias binocula-
resa2°1°,30,15y7,5 sg de arco. La
agudeza visual se calculd usando una
regresion lineal entre amplitudes de
potenciales evocados visuales y dngu-
lo visual (transformado en c/sg). Re-
sultados. A los 18 meses de edad, ha-
bia diferencias significativas entre los
grupos en las latencias de la P100 a 1°
y 30 min de arco, con un retraso de
las mismas en hijos de madres con
diabetes gestacional. Sin embargo, la
agudeza visual no mostrd diferencias
significativas entre los grupos. Conclu-
siones. A pesar de los diferentes estu-
dios que correlacionan la maduracién
cerebral con los potenciales evocados
visuales, nuestro estudio concluyé que
las diferencias entre latencias no son
un parametro fiable, no asi la agude-
za visual obtenida.

15.

Disfuncién de la
vision tricromatica
Cazorla Cabrera C, Miralles Martin E,

Egea Gonzdlez A, Garcia Garcia S,
Saez Moreno JA

Servicio de Neurofisiologia Clinica.
Hospital Universitario San Cecilio. Granada.

Caso clinico. Vardn de 14 afios, sin an-
tecedentes personales de interés, que
acude a la consulta de oftalmologia
porque refiere dificultad en la deter-
minacién de colores. En la explora-
cién oftalmoldgica presenta agudeza
visual, con correccién —0,75 (ojo de-
recho) y—1,50 (ojo izquierdo), normal
en ambos ojos. Fondo de ojo normal
en ambos ojos. No alteracién en los
movimientos oculares y PINLA. En el
test de Ishihara, anomalia para la de-
terminacion del color rojo-verde. Ante
estos resultados, se solicita un estu-
dio de electrorretinografia y potencia-
les evocados visuales. En el ERG-Ganz-
feld presenta ondas ‘a’, ‘b y ‘e’ den-
tro de la normalidad bajo condiciones
de estimulacién escotdpicas y fotépi-
cas. Flicker a 30 Hz con tiempos de
culminacién y amplitudes normales
en ambas retinas. En los potenciales

evocados visuales corticales se obser-
van ondas P100 con valores normales
en ambos ojos, por lo que se descarta
la existencia de alguna enfermedad
de la retina o nervio éptico que pudie-
ra producir una discromatopsia. Se
decide realizar ERG-Ganzfeld fotdpico
con luces de color rojo/verde/azul a fin
de objetivar, mediante pruebas neuro-
fisioldgicas, la disfuncién en la deter-
minacion de los colores. Se obtienen
ondas ‘a’ y ‘b’ con pardmetros nor-
males con estimulos luminicos de co-
lor verde y azul, y ondas ‘a’ y ‘b’ de
baja amplitud con estimulos lumini-
cos de color rojo, por lo que se conclu-
ye que el electrorretinograma es de-
mostrativo de una protanomalia. Con-
clusiones. En el daltonismo, las prue-
bas neurofisioldgicas no se realizan de
rutina, aunque puede ser una herra-
mienta mas para filiar la disfuncién a
determinado color. Sin embargo, exis-
te otro tipo de discromatopsias debi-
das a enfermedades de la retina, por
lo que ante un caso de dificultad en el
reconocimiento de un color o colores,
es recomendable realizar un estudio
neurofisiolégico con el fin de descar-
tar otras patologias.

16.

Distrofia de fotorreceptores:
a propdsito de un caso
Cazorla Cabrera C, Miralles Martin E,

Egea Gonzdlez A, Garcia Garcia S,
Saez Moreno JA

Servicio de Neurofisiologia Clinica.
Hospital Universitario San Cecilio. Granada.

Caso clinico. Mujer de 56 afios, con
antecedentes personales de cirrosis
biliar primaria, gastritis y dlcera, y an-
tecedente familiar de madre con de-
generacién macular asociada a la
edad. Acude a la consulta de oftalmo-
logia por disminucién de la agudeza
visual, sobre todo de noche. En la ex-
ploracién oftalmoldgica presenta agu-
deza visual de 6/20 en el ojo derecho
y 6/5 en el izquierdo, que no mejora
sustancialmente con estenopeico. Po-
lo anterior normal. Tensidn ocular de
18 mmHg en el ojo derecho y de 17
mmHg en el izquierdo. Fondo de ojo
de ambos ojos con papila normaly le-
siones finas amarillentas en macula'y
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periferia media. En la tomografia de
coherencia dptica se observa atrofia
de capa de fotorreceptores perifoveal
que afecta al polo posterior. Ante es-
tos resultados, se solicita un estudio
de electrorretinografia con el fin de fi-
liar el cuadro. En ERG-Ganzfeld pre-
senta ondas ‘a’, ‘b’ y ‘e’ de baja am-
plitud, en las dos retinas, bajo condi-
ciones de estimulacién fotépicas y es-
cotdpicas. Onda ‘b’ fotdpica y escoto-
pica con retraso bilateral de latencias
y Flicker a 30 Hz de muy baja ampli-
tud y tiempos de culminacién prolon-
gados en los dos ojos. Se realiza tam-
bién un ERG multifocal, obteniéndose
ondas P1 con latencias prolongadas
en ambas retinas y densidades eléctri-
cas muy por debajo de limites norma-
les por toda la superficie de la retina
en ambos 0jos. En ERG patrdn se obje-
tiva ausencia bilateral de respuestas.
Ante estos hallazgos se concluye que
la paciente presenta una retinopatia
externa bilateral con pérdida cuantio-
sa de fotorreceptores producida pro-
bablemente por una distrofia de co-
nos/bastones. Conclusiones. Las dis-
trofias de fotorreceptores son un con-
junto de enfermedades oculares cré-
nicas de origen genético y caracter
degenerativo. La presentacion clinica y
el examen oftalmoldgico contribuyen
a su sospecha diagndstica, pero son
las pruebas neurofisioldgicas las que
pueden ayudar, de forma principal, a
confirmar el diagndstico.

17.

Prehabilitacion del lenguaje:
métodos neurofisioldgicos

Fernandez V2, Postigo MJ?,

Serrano PP, Ros B¢, Ibafiez G¢, y Unidad
Multidisciplinaria de Epilepsia Refractaria
de Mdlaga

2Servicio de Neurofisiologfa Clinica.
®Servicio de Neurologia. ¢Servicio de
Neurocirugia. Hospital Regional Universitario
de Mdlaga.

Introduccién. La plasticidad cerebral
se refiere a la capacidad del sistema
nervioso para cambiar su estructura 'y
su funcionamiento. Representa la fa-
cultad del cerebro para recuperarse y
reestructurarse. Este potencial adap-
tativo del sistema nervioso permite al

cerebro reponerse a trastornos o le-
siones, una capacidad que puede uti-
lizarse de manera terapéutica me-
diante la prehabilitacion. Esta técnica
consiste en estimular la plasticidad
neuronal mediante estimulacion eléc-
trica directa inhibitoria y desarrollar
dreas accesorias, por ejemplo, del len-
guaje, para poder realizar resecciones
en zonas previamente elocuentes. Ca-
so clinico. Paciente de 17 afos, con tu-
mor neuroepitelial disembrioplasico en
la regién temporoparietal izquierda.
Resonancia magnética funcional del
area del lenguaje de Wernicke coinci-
dente con la lesién. En un primer tiem-
po, se realizé mapeo cortical despier-
to para localizar el area del lenguaje
motor y sensitivo, que coincidia en
parte con el tumor que debia extirpar-
se. Se colocd una manta de electro-
dos subdurales para realizar la esti-
mulacion eléctrica crénica durante
una semana con periodos de entrena-
miento del lenguaje intensivo. En un
segundo tempo quirdrgico, se retird la
manta y se realizd mapeo despierto,
comprobandose que el lenguaje no
aparecia en las zonas previamente
identificadas, por lo que se procedié a
la extirpacion del tumor. El paciente
permanece sin déficits del lequaje a
los tres meses de la cirugia, ni crisis.
Conclusién. La estimulacion eléctrica
crénica inhibitoria combinada con un
programa de rehabilitacién del len-
guaje intensivo es una técnica Util en
la cirugia de la epilepsia.
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