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GRAW: a propésito de un caso

Echeverria Guibert T, Santos Sanchez C,
Ontiveros Navarro S, Garcia Bengoa N,
Fernandez Bedoya A, Yurrebaso
Santamaria |

Hospital Universitario de Cruces. Bizkaia.

Introduccion. El acrénimo GRAW (ge-
neralized periodic discharges related
to anesthesic withdrawal) define des-
cargas generalizadas periddicas que
aparecen tras la retirada de anesté-
sicos después de un patrén de brote-
supresién inducido farmacolégicamen-
te, en particular tras fenobarbital y pro-
pofol. Presentan una frecuencia de 1-
4 Hz y difieren del patrén electroen-
cefalografico preanestésico. Mejoran
electrograficamente sin tratamiento
y, si se reintroduce la sedacién, vuel-
ven a aparecer tras su retirada. Es ne-
cesaria la ausencia de signos clinicos
ictales y excluir otras causas de des-
cargas periddicas generalizadas como
la encefalopatia hipoxicoisquémica, las
prionopatias, etc. Suelen desaparecer
en 12-48 horas, si bien hay casos des-
critos de hasta 120 horas. Caso clini-
co. Vardn de 58 afios, pluripatoldgico,
con una lesion cerebral isquémica cré-
nica frontoparietal derecha extensa,
que fue encontrado en su domicilio
con un Glasgow de 3. Durante su tras-
lado y estancia en urgencias presentd
cinco crisis convulsivas focales de ini-
cio en el hemisferio derecho. Se solici-
t6 un electroencefalograma en el cual,
en dos horas, se registraron ocho cri-
sis subclinicas focales frontales dere-
chas compatibles con un estado epi-
|éptico no convulsivo focal. El cuadro
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se resolvid transitoriamente con feni-
toina, pero con posterioridad se hizo
refractario y requirié inducir un brote-
supresion con propofol para su con-
trol. Alas 48 horas, al retirar el propo-
fol, se registraron descargas generali-
zadas periddicas a 1 Hz de ondas agu-
das, puntas y complejos punta-onda.
Ante la sospecha clinica de GRAW, se
dejé monitorizando. La frecuencia de
las descargas fue disminuyendo pro-
gresivamente. A las 24 horas, esta ac-
tividad cedia al estimulo doloroso y
tardé entre 10 y 13 dias en ceder por
completo. El paciente evoluciond de
forma favorable, tanto clinica como
electrograficamente, sin afiadir nue-
vos antiepilépticos ni sedacion, confir-
mdndose la sospecha de GRAW. Con-
clusién. Es importante reconocer el
patrén GRAW en pacientes con coma
farmacoldgico inducido en brote-su-
presion diferencidndolo de un posible
estado epiléptico no convulsivo, para
asi evitar una mayor morbimortalidad
relacionada con los anestésicos y re-
ducir las estancias hospitalarias.
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Caracteristicas clinicas y
neurofisioldgicas en el insomnio
familiar fatal
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Tofia Zuazua |2, Abad Brazo B

®Hospital Universitario Araba.
®Hospital Universitario de Cruces. Bizkaia.

Introduccion. El insomnio familiar fa-
tal es una enfermedad rara, causada
por priones. Se hereda de forma auto-

sémica dominante y se origina por la
mutacién D178N-129M. Clinicamente
es heterogénea y progresiva y su pro-
nostico es fatal. Paciente y métodos.
Se describen las caracteristicas clinicas
y resultados de videopolisomnogra-
fia (vPSG) y videoelectroencefalografia
(VEEG) en una cohorte de pacientes
diagnosticados de insomnio familiar
fatal. Se revisaron de manera retros-
pectiva los pacientes con insomnio fa-
miliar fatal confirmados por anato-
mia patoldgica entre los afios 1993 y
2018, en total 12. Se recogieron los
resultados de la vPSG (n =9) y de la
VEEG (n =9). Ademas, se analizaron los
motivos de consulta por los que acu-
dieron a valoracién. Resultados. El 75%
de los pacientes eran varones. El mo-
tivo de consulta fue insomnio (58,3%),
alteraciones neuroldgicas (33,3%) y
psiquidtricas (8,3%). Todos los pa-
cientes fallecieron antes del afio des-
de la primera consulta y el 33,3% de
ellos lo hicieron en los seis primeros
meses. Solo un paciente fue conside-
rado un caso esporadico. En las nueve
vPSG se identificé ausencia o reduccién
de spindles (55,5%), fase N3 (77,7%),
fase REM (66,6%) y ausencia de ato-
nia en REM (44,4%). En dos pacientes
se capturaron mioclonias durante el
registro. Sélo una vPSG fue normal. El
44,4% de las VEEG realizadas fueron
normales. En el 33,3% se evidencid
cierto grado de encefalopatia y en el
22,2% se registraron mioclonias du-
rante el examen. Conclusién. Dada la
complejidad para establecer un diag-
nostico, el conocimiento de las prue-
bas neurofisiolégicas es fundamental
para apoyar el juicio clinico de insom-
nio familiar fatal. Es importante se-
guir presentando datos que ayuden a

filiar a estos pacientes y prever su evo-
lucién a medio plazo.

3.

Trastorno del comportamiento
durante el suefio REM.
Caracteristicas clinicas

de la cohorte del Hospital
Universitario Araba

Alvarez Ruiz de Larrinaga A, Pia Martinez C,
Duarte Dorado D, Gallo Gonzalez V,

Duarte Barata M, Gonzales Zenteno SE,
Maisterra HG

Hospital Universitario Araba.

Introduccion. El trastorno del compor-
tamiento durante el suefio REM (TCSR)
se trata de una parasomnia caracteri-
zada por la presencia de conductas
anormales durante el suefio y ausen-
cia de atonia durante esta fase. Es re-
levante por su asociacién con trastor-
nos neurodegenerativos, como la en-
fermedad de Parkinson, la demencia
por cuerpos de Lewy y la atrofia multi-
sistémica. Pacientes y métodos. Se
describen las caracteristicas clinicas y
evolucién de una serie de pacientes
con TCSR idiopdtico. Estudio retros-
pectivo desde 2012 hasta la actuali-
dad de los pacientes codificados co-
mo TCSR en la historia electrénica de
Osakidetza. Se recogieron edad, sexo,
datos antropométricos, comienzo de
los sintomas, fecha del diagnéstico,
afios de evolucién y conversion a en-
fermedad neurodegenerativa. Resul-
tados. Se encontraron un total de 26
pacientes considerados como TCSR en
la historia electrénica. Se confirmé el
diagnéstico en 21, siendo el 72% de
estos pacientes un TCSR idiopatico. La
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media del indice de masa corporal
erade 27,5 + 4,9, siendo Unicamente
el 5,8% mujeres. La edad media al ini-
cio de los sintomas fue de 63,3 + 6,9
afios; sin embargo, la edad media al
diagnéstico era de 68,4 + 7,5 afios.
Hasta el 83,3% recordaban suefios
desagradables y agresivos. El tiempo
medio de seguimiento fue de 3,3 +
2,4 afios desde la fecha del diagndsti-
co. Desarrollaron enfermedad neuro-
degenerativa el 17,6%, que se produ-
jo en un tiempo medio de 1,2 + 1,6
afios desde el diagnésticoy 8,7 + 6,4
afos desde el inicio de los primeros
sintomas. Conclusién. El TCSR idiopa-
tico esta infradiagnosticado en nues-
tro medio y, ademds, existe un retraso
en el diagndstico. Son necesarios mas
afios de seguimiento para conocer los
datos reales de casos que evolucio-
nan a enfermedad neurodegenativa.

4,

Rebote de suefio REM: cuando
y como retirar antidepresivos
para el estudio de un paciente
con hipersomnia

Echeverria Guibert T, Sdnchez Horvath M,

Mifién Fernandez B, Martinez Zuluaga A,
Fernandez Bedoya Al

Hospital Universitario de Cruces. Bizkaia.

Introduccion. Los estudios de suefio
consistentes en polisomnografia y test
de latencias muiltiple (PSG + TLMS) son
muy solicitados para descartar narco-
lepsia en pacientes con hipersomnia.
Los criterios diagndsticos resumidos
segun la ICSD-3 son un promedio de
latencias menor de ocho minutos y dos
0 mas REM de corta latencia (SOREM),
sin otra causa que justifique este re-
sultado. Caso clinico. Mujer de 34 afios,
que acude por hipersomnia desde su
juventud, sin cataplejia ni otra clinica
sugestiva de narcolepsia. Echa siestas
largas y duerme unas nueve horas. Se
presentan tres estudios (PSG + TLMS)
realizados a esta paciente. El primero,
tomando un farmaco antidepresivo,
no presentd SOREM. En el segundo,
dos semanas después de una retirada
rapida del antidepresivo por psiquia-
tria, se producen cinco SOREM. En el
tercer estudio, tres meses después,
s6lo se observa un SOREM. En todos,

la latencia media es menor de ocho
minutos. Los antidepresivos son far-
macos que inhiben el suefio REM vy,
tras su retirada, pueden provocar re-
bote de dicho suefio, como probable-
mente ocurrié a esta paciente, que
sufrié un cuadro clinico intenso (sin-
drome de abstinencia) tras la retirada
y requirié tratamiento con una benzo-
diacepina. Conclusidn. Las pruebas de
suefio (PSG + TLMS) son muy dtiles
para el estudio de pacientes con hi-
persomnia. Sin embargo, hay que rea-
lizarlas en condiciones dptimas porque
pueden alterarse por multiples varia-
bles a tener en cuenta para evitar erro-
res diagndsticos.

5.

tado, su gravedad y evolucién tempo-
ral. En relacién a las posibles causas,
destaca el origen traumatico en uno
de los casos, relacién con sobrecarga
fisica en el trabajo en dos casos, en-
trenamiento fisico en deportista en un
caso y probable relacién con mecanis-
mo de traccion por uso de mochilas
pesadas en otro. Conclusion. Aunque
poco frecuente, la escapula alada im-
plica una importante limitacién fun-
cional de la extremidad superior. Re-
sulta esencial para un diagndstico pre-
ciso, ademas de la exploracion fisica,
la realizacién de un estudio electro-
miografico de la musculatura escapu-
lotordcica.

6.

Escapula alada:

presentacion de casos

Lambarri San Martin I, Sanchez Horvath M,
Marcelino Salas K, Fernandez Bedoya A,
Echeverria Guibert T, Mifién Fernandez B,
Martinez Zuluaga A

Hospital Universitario de Cruces. Bizkaia.

Introduccion. La escdpula alada es una
forma poco frecuente de presenta-
cién clinica, desencadenada por dife-
rentes causas y motivada en la mayo-
ria de los casos por la lesién de los ner-
vios toracico largo (mdusculo serrato
anterior) y espinal accesorio (musculo
trapecio). Menos frecuentemente im-
plica la afectacién del nervio dorsal
escapular (musculo romboides). Ca-
sos clinicos. Se presentan cinco pa-
cientes que acuden al laboratorio de
electromiografia con esta condicién y se
describen los hallazgos clinicos y elec-
tromiograficos que contribuyen a su
diagnéstico diferencial. En la explora-
cién pudo observarse desplazamiento
medial y rotacidon asimismo medial
del borde inferior, visible en reposo,
que se acentuaba a la flexién anterior
o presionando contra resistencia, co-
rrespondiente a debilidad del serrato
anterior, y desplazamiento lateral del
angulo superior con hombro caido,
pOCo expresivo en reposo, con limita-
cion de la abduccion lateral del hom-
bro, correspondiente a debilidad del
trapecio. La neurografia y la electro-
miografia de aguja delimitan objeti-
vamente la lesion del territorio afec-
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Miopatia cronica con
denervacién y disnea
Anaya Chen AB, Williams de Roux RA

Hospital Arnulfo Arias Madrid.
Ciudad de Panamd, Panama.

Objetivo. Presentar un caso que ilus-
tra sobre la utilidad del estudio elec-
tromiografico en un contexto clinico
complejo. Caso clinico. Varén de 75
afos, hindd, sin antecedentes de con-
sumo de sustancias ni enfermedades
crénicas, cirugias previas o anteceden-
tes familiares de enfermedades neu-
romusculares. Comenzd con debilidad
progresiva de miembros superiores e
inferiores de predominio proximal,
pérdida de peso involuntaria de 13 kg
y disnea. En los ultimos cuatro meses,
con fasciculaciones generalizadas. Ne-
g6 datos sugestivos de debilidad bul-
bar, signos sensitivos ni mialgias. Sin
respuesta significativa a los esteroi-
des. En el examen neuroldgico se ob-
jetivaron signos vitales estables, satu-
racion del 90%, disnea y emaciacion.
Funciones cognitivas y nervios cranea-
les: sin alteraciones. Fuerza muscular
en miembros superiores, 4—/5 proxi-
mal y 3/5 distal, y en miembros infe-
riores, 4—/5 proximal y 4/5 distal, fas-
ciculaciones y atrofia generalizada.
Sensibilidad: sin alteraciones. Reflejos
de estiramiento muscular: 2+ global,
sin Bahinski. Cerebelo: sin alteracio-
nes. Meningeos y atdvicos: ausentes.
Biometria hematica completa y prue-
bas de funcién hepatica: sin alteracio-

nes. Creatinfosfocinasa: 786 U/L. To-
mografia toracoabdominopélvica: ne-
gativa por masas. Anti-JO: negativo.
Espirometria: patrén restrictivo. Elec-
tromiografia: en musculos de miem-
bros superiores e inferiores, actividad
espontdnea (fasciculaciones), poten-
ciales de unidad motora con amplitu-
des aumentadas y reducidas, polifa-
sia y duracion variable, reclutamiento
normal o aumentado, patrén interfe-
rencial deficitario y amplitud dismi-
nuida. Musculos inervados por nervios
craneales: sin alteraciones. Neurogra-
fia de miembros superiores e inferio-
res: potenciales motores y sensitivos
de amplitud reducida. Conclusién: pa-
trén miopdtico crénico con denerva-
cién y polineuropatia. Conclusiones.
Al conjuntar la evaluacién clinica y los
estudios neurofisioldgicos, la princi-
pal sospecha diagndstica es de mio-
patia por cuerpos de inclusién. Existen
datos altamente sugestivos de esto:
sexo masculino, edad de presentacion
mayor a 50 afos, pobre respuesta a
esteroides y ausencia de afectacién
bulbar; sin embargo, hay datos con-
fusores, como disnea, fasciculaciones
y patrén de atrofia generalizado. Asi-
mismo, el electromiograma en mio-
patia por cuerpos de inclusion presen-
ta una combinacién de hallazgos neu-
ropdticos y miopaticos.

7.

Mutacién del gen de Ia titina
como causa de miopatia
congénita grave en dos gemelas
Sanchez Horvath M, Marcelino Salas K,
Llano Rivas I, Martinez Gonzalez MJ,
Garcia Ribes A, Martinez Zuluaga A,
Fernandez Bedoya I, Lambarri San
Martin |, Yurrebaso Santamaria |

Hospital Universitario de Cruces. Bizkaia.

Introduccion. El gen de la titina (TTN)
codifica la proteina mas larga del ser
humano y participa en importantes
funciones de sostén del musculo es-
quelético y cardiaco, asi como en el
ensamblaje miofibrilar durante la mio-
génesis. Recientemente se han descri-
to mutaciones homocigotas en la iso-
forma fetal del gen TTN, causantes de
miopatias congénitas graves con ar-
trogriposis. Caso clinico. Primera ges-
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tacién gemelar monocorial-monoam-
nidtica de padres sanos no consangui-
neos. El estudio prenatal fue normal,
salvo pies talipes en una de las geme-
las, y el parto mediante cesarea pro-
gramada a las 32 semanas. Ambas pre-
sentaban artrogriposis mdltiple, ba-
beo importante, escasos movimientos
respiratorios y deformidades en hue-
sos largos. La serie 6sea demostrd frac-
turas diafisarias de ambos himeros.
El estudio cardioldgico fue normal. Los
estudios metabdlicos de calcio y fés-
foro y los valores de creatincinasa fue-
ron normales. Se descartaron cromo-
somopatias, atrofia muscular espinal
y osteogénesis imperfecta. El estudio
neurofisiolégico a los dos meses de vi-
da mostraba amplitudes extremada-
mente bajas de los potenciales moto-
res, con normalidad de las velocidades
de conduccién y relativa preservacion de
los potenciales sensitivos en la neuro-
graffa. Ausencia de actividad espontd-
nea o hallazgos claramente miopdti-
cos en el electromiograma de aguja.
Finalmente, el estudio de secuencia-
cién masiva (GenExComplete) reveld
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dos variantes heterocigotas identifica-
das en el gen TTN, ambas isoformas
fetales de la proteina, heredada de
cada uno de los padres. En cuanto a la
evolucidn clinica, ambas presentaban
hipotonia global y requerian alimen-
tacién por sonda y ventilacién noctur-
na no invasiva. A los ocho meses de
edad, una de ellas fallecid tras ingre-
so en la unidad de cuidados intensi-
vos pediatricos por infeccién respirato-
ria. Conclusién. En un caso de miopa-
tia congénita grave sin afectacion car-
diaca, es esencial tener en cuenta el
contexto clinico global y deben ex-
cluirse las mutaciones en el gen TTN.

8.

Respuesta simpaticocutanea:
valor diagndstico en el sindrome
del dolor regional complejo
Dalla Porta Acosta A, Begofia Rabanal R,

Ramos Mufioz R, Gonzalez Lépez MT,
Llavona Fernandez R

Ibermutua. Oviedo, Asturias.

Introduccién. El sindrome del dolor
regional complejo (SDRC) se define
como un cuadro de dolor regional
(normalmente en las extremidades)
a consecuencia de un traumatismo
con o sin lesién nerviosa, que excede
en magnitud y duracién a lo previsto.
Las causas de SDRC siguen sin definir-
se claramente. La sintomatologia aso-
cia una serie de cambios sensoriales,
autonémicos, motores y tréficos, que
presenta una progresién variable en
el tiempo. El diagnéstico se basa en
criterios de la exploracién clinica y en
pruebas complementarias (gamma-
grafia 6sea y termografia infrarroja).
Dada la conocida afectacién del sis-
tema nervioso simpatico, se propone
que la respuesta simpaticocutanea
tiene un valor diagndstico y prondsti-
co. El presente estudio tiene como ob-
jetivo valorar la respuesta simpatico-
cutdnea en el diagnéstico del SDRC.
Paciente y métodos. Se ha estudiado
una muestra de 41 pacientes de 27-
64 afios que cumplian los criterios cli-
nicos diagndsticos validados para el
SDRC. La respuesta simpaticocutanea

se midié en ambas manos o pies bila-
teralmente y se consideréd anormal
una asimetria en mas del 50% en la
amplitud. Resultados. Los pacientes
con sospecha clinica de SDRC presen-
taron una asimetria significativa para
la respuesta simpaticocutanea en el
49% de los casos. De las variables es-
tudiadas (inflamacidn, dolor, alodinia,
sudoracidn, alteracion de la sensibili-
dad termoalgésica, déficit de movili-
dad y parestesias) se encontré una
relacién estadisticamente significati-
va (p < 0,05) entre asimetria de se-
fial simpdtica y sudoracién, asi como
asimetria en la alteracién termoalgé-
sica. Conclusion. Numerosas son las
controversias ante el diagndstico del
SDRC. El estudio demuestra que la
respuesta simpaticocutdnea puede
ser Util en el diagndstico del SDRC va-
lorando la hiper/hiporreactividad sim-
patica. El valor que aporta la respues-
ta simpaticocutdnea podria orientar
ademas la mejor opcién terapéutica,
valorar el proceso evolutivo y aportar
conocimientos sobre la causa de la
enfermedad.
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