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2. Electromiografia (EMG)

35.

PORTADORA SINTOMATICA DE DISTROFIA DE DUCHENNE

M. Alvarez Lépez, B. Solana Gomez
Neurofisiologia. Hospital Universitario Virgen Macarena. Sevilla.

Introduccion. La distrofia muscular de Duchenne es una alteracion
muscular hereditarialigadaal cromosomaX. Se presentaen varones,
guenotansusprimerossintomasenlainfancia, y muerengeneralmente
antes de los 20 afios. Las mujeres pueden ser portadoras, pero no la
padecen, dado que tienen otro cromosoma sano. Habitualmente se
inactiva uno de los cromosomas X (generamente el dafiado), y se
expresa el otro. En raras ocasiones puede expresarse el cromosoma
dafadoeinactivarseel sano, porloqueenestoscasoslamujer portadora
essintomética. Casoclinico. Pacientemujer de40afioscon 3hermanos
yafallecidospor distrofiamuscular de Duchenney 3 hermanosmas (1
varén y 2 hembras que viven sanos y no son portadores).

36.

ATROFIADISTAL DEEXTREMIDADESSUPERIORES
CONATROFIASEGMENTARIAMEDULAR

M.I. Garcia Solana, V. Garcia Rodriguez, L. Medrano Tovar,
M.D. Coves Piqueres, A. Rodrigo Sesma
Neurofisiologia Clinica. Hospital General Universitario de Alicante. Alicante.

Introduccion. Presentamos €l caso clinico y € resultado del estudio
€lectromiogréficorealizadoaun pacienteconclinicaprincipal deatrofia
distal de extremidades superiores. Caso clinico. Varén adolescente
caucasico, espafiol, sano, deportista, con clinica de varios meses de
evoluciondetemblor enlasdosmanos, faltadefuerzaenlosmusculos
delamano izquierday una atrofiaimportante de ambas, asu vez de
predominioizquierdo. Conclusiones. Realizamosundiagndsticodife-
rencia entre diversas enfermedades de relevancia, y llegamos a la
conclusién, junto con otrosdatosclinicosy pruebasdeimagen, deque
losdatosobtenidossecorrespondian, con elevadaprobabilidad, conla
atrofiamuscul ar espinal monomélica, tambiénllamadaenfermedad de
Hirayama. Los escasos hallazgos bibliograficos sobre el diagnéstico
€l ectromiogréficoen esteti podepacientesy suescasaincidenciaenlas
consultasdelosserviciosdeNeurcfisiologiaClinicanoshan animado
a presentarles | os datos que hemos encontrado.

37.

INFLUENCIA DE LA POSICION DEL CODO

EN LA CONDUCCION DEL NERVIO CUBITAL

A. Martinez Pérez, A. Esteban Garcia, A. Traba L épez,
J. Prieto Montalvo, J. Fernandez Lorente

Neurofisiologia Clinica. Hospital Gregorio Marafién. Madrid.

Objetivos. Estudio comparativo de los parametros de conduccion
nerviosa cubital con e codo flexionado y extendido. Pacientes y
métodos. Conduccidn nerviosa motora, sensitiva, y mixtadel nervio
cubital en 30 nervios de sujetos asintoméaticos y 22 sintométicos de
neuropatiacubital . Seefectud cond codoenflexiénde80°y extension
completa. Resultados. Conduccion motora: Con el codo extendido la
VCM fue menor en los dos grupos con diferencia estadisticamente
significativaend sintomédtico (p<0,01). Nohubocambiosenamplitud,
areani duracion del PAMC en mufieca, codo inferior ni codo superior.
Conduccioén sensitiva: con el codo extendidoladeV CSmurieca-codo,
laamplitudy el &readel PANS fueron significativamente menores
(p <0,01). No hubo cambios a nivel delamufieca. El PANS mostré
una morfologia dispersa en codo en 20 % normales y en 68%
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sintométicosconel codoflexionado, disminuyendosignificativamente
en ambos con € codo extendido. Conduccion mixta: con €l codo
extendidolaVC, amplitudy areafueron menores, pero no significati-
vamente, enambosgrupos. Conclusiones. Enambosgruposlosvalores
deVCM yV CSfueronmenoresconel codo extendido, probablemente
por unasubestimaciondelalongitud del nervio. Laamplitudy é&readel
potencial sensitivoy mixto fueron menorescon el codo extendido. La
dispersién del potencial se acenttiacon laposicion de flexion, proba
blemente debido aladistanciadel electrodo deregistro al nervio. La
posicion del codo influye en la conduccion nerviosa del cubital.
Consideramos laflexion como la postura mas adecuada.

38.

SINDROME DE COLA DE CABALLO
POREXTRUSIONDISCAL MASIVA

F. Peinado Postigo® M. Gonzélez Hidalgo?, C. Saldafia Galan®,
R. Lopez Gutiérrez? P. Alonso Lera® M.E. Estrela Tormo®,

C. Franco Carcedo®, J. Salinas®

@ Neurofisiologia Clinica. ® Neurocirugia. © Urologia.

Hogpital Clinico San Carlos. Madrid.

I ntroduccion. L aateraci 6n esfinterianaen pacientesconherniadiscal es
infrecuente, sobretodo s setratadel sintomapredominante. Objetivos.
Presentar una serie correlativa de tres pacientes con sindrome de
compresién colade caballo por herniadiscal y la utilidad de estudios
electrofisiol 6gicos. Casosclinicos. Dos mujeresy un varén. Rango de
edad: 40-50 afios. Presentan dolor lumbociético agudo, alteracion para
lamiccion y parestesias en regidn perineal. Se realizan RM, estudio
urodindmico, EMG de MMII y del esfinter periuretral y estudio de
reflgjosclinicossacros(tos, maniobradeva salvay reflgjo bulbocaver-
noso). RM: voluminosaextrusion discal L5-S1 conimportante migra-
Cion caudal y ocupacion del cand sacro. Estudio urédinamico: vejiga
neurégena tipo motoneuronainferior con sensacion vesical ausentey
arreflexiavesical. EMG: radicul opatiamotoracronicaennivelesS1-$4
consignosdedenervacioncomoexpresiéndelesiénaxona enevolucion.
Ausenciaderespuestade reflgjos clinicos sacros. Dos pacientes mues-
tranausenciadeactividadvoluntariaend musculode esfinter periuretral

y end tercer pacienteexistepérdidamuy gravedeunidadesmotoras, en
todosseobservansignosprofusosdedenervacion. L ospacientesfueron
intervenidos quirdrgicamente: hemilaminectomial 5-S1 con discecto-
miay liberacionradicul ar. Evolucion: trascirugiapresentan mejoriadel

déficit motor y alteracionessensitivasaunquepersistelaclinicaesfinte-
riana. Conclusiones. 1) Seconfirmalautilidad del estudio neurofisiol 6
gico como herramientadiagnéstica (extensiony gravedad delalesion)
y prondsticaen estetipo depacientes. 2) Mal pronostico enlarecupera-
cién funcional vesical tras prolapso discal aestosniveles.

39,

ESTUDIOELECTROFISIOLOGICODEL NERVIO

ESPINAL ACCESORIO EN PACIENTESCON
CARCINOMADELARINGE

I. Alvarez Guerrico?, L. Gonzélez Rojas? M.T. Alonso Barrasa?®,
L. Imirizaldu Monente?, L. Gila Useros?, J.J. Medina Sola®

2 Servicio de Neurofisiologia Clinica. ® Servicio de Otorrinolaringologia.
Hospital Virgen del Camino. Pamplona.

Introduccion. Lalesiondel nervio espinal accesorio (NEA) constituye
una de las eventuales complicaciones de la cirugia en € triangulo
posterior del cuello, confrecuenciainevitablepor reseccionesradicales
y amplia linfadenectomia que precisan los pacientes oncol égicos,
particularmentepor carcinomalaringeo. Objetivos. Describir loshallaz-
gos de los estudios neurofisiol égicos referidos al NEA, realizados a
pacientescon carcinomalaringeo sometidosatratamiento quirdrgico.
Pacientesy métodos. Serealiz6 €l ectroneurogramadeambosNEA, con
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estimulo en tridngulo cervical posterior y registro con electrodo de
superficie sobre musculo trapecio, en 71 pacientes con carcinoma
laringeo, previosaintervencionquirdrgica(laringectomiay vaciamien-
to ganglionar). En 24 pacientes (34% del total) se realizé el mismo
estudio y electromiogramade ambos muscul os trapeciostrascirugia,
por sospechaclinicade lesion del NEA. Resultados. L os parametros
detodos | os el ectroneurogramas prequirurgicos fueron normales. De
los 24 estudios posquirurgicos, en 18 (25% del tota deintervenidos) se
confirmd lalesién del NEA, mostrando grados variables de severidad.
Ladisfuncion en la region escapulohumera en 6 pacientes (9%) con
estudio neurofisioldgico normal, no se pudo atribuir alesion del NEA.
Conclusiones. El estudioneurofisiol 6gicodel nervioespina accesorioen
pacientes sometidosacirugiapor carcinomalaringeo puede servir para
¢l diagndsticodiferencia deeventual escomplicacionesposquirdrgicas
y orientar en € pronéstico delafuncionalidad delos muscul os afectos.
Lavaloracién neurofisiol 6gicadel nervio espinal antesdeunainterven-
ciénquirdrgicaenlaregion del triangulo posterior del cuello, no parece
particularmente rentabl e para predecir su afectacion a posteriori.

40.

NEUROMA DEMORTON
(CAMINO EMG HACIA EL DIAGNOSTICO)

L. Medrano Tovar, V. Garcia Rodriguez, M.l. Garcia Solana,
A.Lloret Alcafiz
Neurofisiologia Clinica. Hospital General Universitario de Alicante. Alicante.

Introduccidn. Se trata de dos casos distintos de sindrome de Morton.
Pretendemos mostrar |os pasos seguidos hastallegar a diagnéstico de
estapatol ogiadebido asu dificultad. Casosclinicos. Caso 1: mujer de
47 afos con antecedente de poliomielitisinfantil defranco predominio
subjetivoy objetivoen MID, remitidaahoraparaestudio por sensacion
deinestabilidad progresiva(de 6 mesesdeevolucion). Traslaexplora
cione ectromiogréficaobjetivamos, ademéasdeunaafectacionuniversal
asimétricapor su poliomielitis, lapresenciade signoscompatiblescon
afectacionbilateral denerviosdigita esplantarescomunespor posibles
neuromas(sindromedeMorton). L apacienteesademésalgosintomética
del mismo, sobre todo del pie izquierdo. Caso 2: mujer de 46 afios
remitidaparaconfirmar el ectromiogéficamentel apresenciadeneuroma
deMortonenMM 1. Traslaexploraciénelectromiogréficasellegaaeste
diagnadstico, no sélo en @ pieizquierdo (sintomético), sino tambiénen
e derecho (asintomético). Conclusiones. Consideramos importante
incidir en estapatol ogiapor variasrazones: 1) Esunapatol ogiacomin,
creemos que infradiagnosticada. 2) Llegar a un diagnéstico correcto
suel eser complicado (tantoradi ol 6gi camentecomo el ectromiogréfica
mente). Consideramosque€l ectromiograficamente, esmasfacil llegar
aun diagndstico correcto utilizando la técnica de electrodos de aguja
(convencionales, estandar), tantoen el registrocomoenlaestimulacion
(extraneurales). 3) Aunque suel e ser general mente bastante asimétrica
(aveces sl o paucisintomédticao total mente asintoméaticaenun pie), es
muy comUn encontrar afectacion bilateral traslaexploracion EMG.

4.

MIASTENIAGRAVEJUVENIL.
A PROPOSITO DE UN CASO CLINICO

E. Estrela Tormo?, F. Peinado Postigo® M. Gonzalez Hidalgo?,
C. Franco Carcedo? R. Wix Ramos?, J. Campos Castell6°
2 Neurofisiologia . Pediatria. Hospital Clinico San Carlos. Madrid.

Introduccion. El términode* miasteniagravejuvenil’ (MGJ) sereserva
paralos casos con sintomatol ogiay bases autoinmunes similaresala
miasteniagravedel adulto coninicio delossintomaspor debajodelos
16afios, condistribucionbimodal entre2-4 afiosy lasformaspuberales
entre10-16 afios. Alrededor del 50% del ospaci entesson seronegativos
(no presentantituloselevadosdeAC-AR acetil colina) tantoenformas
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oculobulbarescomo generalizadas. El diagnostico sefundamentaenla
sintomatologia clinica, €l test de tensilon, y los estudios neurofisio-
l6gicos. Los estudios de SFEMG muestran la mayor sensibilidad
diagnostica, aunquelamayoriadelosautoressugierenrealizarloscon
los pacientes sedados e incluso anestesiados. Caso clinico. Presenta
mosunanifiade 13 afios, con debilidad generaizadaqueempeorabaen
el transcurso del dia. Presentaba antecedentes familiares de lupus,
enfermedad deCrohny leucemialinfobl astica. El estudiodelaboratorio
fueanodino, con ausenciade AC-AR y TC de mediastino normal. Se
realizd estudio SFEM G con estimul aci6n el éctricaaxonal sinsedacion
en musculos orbicular de los parpados y extensor propio del dedo
indice, y seobtuvoalteracién del MCD medioeindividual y presencia
de bloqueos en ambos muscul os. Seinicié tratamiento con piridostig-
miname) orando su condicion neurol égica. Conclusiones. Pararealizar
estudios de SFEMG-EA no es necesaria la sedacion, siendo de gran
utilidad en el diagndstico de estos pacientes.

42.

UN CASO DE NEUROPATIA MULTIFOCAL ADQUIRIDA CON
BLOQUEOSEN LA CONDUCCIONY PARTICIPACION BULBAR

Z. Agirre Arrizubieta® A. GarciaGarcia?, |. Maestro Saiz?,
J. Pascual Gomez"®

2 Neurofisiologia Clinica. ® Neurologia.

Hospital Universitario Marqués de Valdecilla. Santander.

Introduccion. Lasneuropatiasadquiridasmultifocal escon bloqueosen
la conduccién (BC) han despertado gran interés por responder al
tratamiento coninmunoglobulinas. Existen dosvariantesprincipales:
lamotora—o neuropatiamotoramultifocal (NMM)-y lasensitivomo-
tora—o sindrome de Lewis-Sumner (SLS)—. En laNMM los titulos
elevados de anticuerpos anti-GM 1 y la ausenciade afectacién bulbar
son criterios paradiferenciarladelaenfermedad de motoneurona. En
el SLS se hadescrito participacion de pares craneales y del sistema
nerviosocentral, y |osanti cuerposanti-GM 1 son negativos. Objetivos.
Nuestroobjetivoespresentar unaformaatipicadeneuropatiamultifoca
con BC. Caso clinico. Varén de 66 afios que desarrol 16 una debilidad
subaguda, progresivay asimétricadepredominiodistal, conparestesias
en manos y pies. Presentaba marcha inestable, disartria, arreflexia
universal, y fasciculacioneslingual esy enlascuatroextremidades. Los
estudios neurofisiol 6gicos revelaron signos de neuropatiamultifocal

preferentemente motora y BC; ademas, existian anomalias en los
nerviosfacia es, reflejo deparpadeoy potencia esevocadossomatosen-
sorialesy motores. El electromiogramapresentabadenervacionactiva
y potenciales de fasciculacion difusos. Los anticuerpos anti-GM1
fueron positivos. Conel tratamiento coninmunoglobulinasintraveno-
sasevoluciono favorablementemejorando lafuerzay desapareciendo
la disartria, persistiendo todavia anomalias en los estudios neuro-
fisiolGgicos, pero con incremento en la amplitud de los potenciales
motores. Conclusiones. En un mismo paciente puede existir una
combinacion de criterios diagnosticos de NMM y SLS. Ademés, la
presenciade signos bul bares, sugerentes de enfermedad de motoneu-
rona, no debe subestimar € diagnostico de unaenfermedad tratable.

43.

UTILIDADDEL REFLEJOMANDIBULAR

ENEL ESTUDIODELASATAXIASCEREBELOSAS
AUTOSOMICASDOMINANTESTIPO2Y TIPO 3
S. Alvarez Paradelo?, A. Garcia Garcia?,

C. de Pablos Vicente?, J. Berciano®

2 Neurofisiologia Clinica. ® Neurologia.

Hospital Universitario Marqués de Valdecilla. Santander.

Introducci6n. Lacontraccion delos miscul os maseteros en respuesta
alapercusiondel mentén esunreflejo detipo monosindptico. El brazo
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aferente de este reflgjo son fibras propioceptivas cuyo soma esta en
nlcleomesencefdicotrigeminal y noenungangliocraneoespina como
e restodel osreflg osmiotéti cos. El brazoeferenteseoriginaenel niicleo
motor del trigémino situado en la protuberancia. Objetivos. Nuestro
objetivo fuevalorar lautilidad del reflejo mandibular en €l estudio de
las ataxias cerebel osas autosdémico dominantes tipo 2 (SCA-2) y 3
(SCA-3). Pacientes y métodos. Se estudio € reflegjo mandibular en
nueve pacientes con la mutacion de SCA-2 y 12 pacientes con la
mutacion SCA-3. Latécni caneurofisiol 6gicaempleadaconsistidoenla
aplicacion de un estimulo mecanico mediante un martillo de reflgjos
sobre € menton y el registro con electrodos de superficie en ambos
maseteros. Se obtuvieron al menos 10 registros consecutivos y se
cuantificd lalatenciaa inicio de larespuesta. Resultados. El reflgjo
maseterinotuvounalatencianormal (<10,3ms) enlos12pacientescon
mutacion SCA-3. Por el contrario, fueanormal en todos|os pacientes
con mutacion SCA-2 (ausenciade respuestaen 8 casosy retrasadaen
€l casorestante). Conclusiones. El reflejo maseterino puede ser (itil en
el diagndstico diferencial de los genotipos SCA-2 y SCA-3. Segln
nuestros resultados, la abolicidn o retraso de este reflgjo ocurre en la
mutacion de SCA-2 y su normalidad en SCA-3.

44,

DIAGNOSTICODE LA ENFERMEDADNEUROMUSCULAR
DEL ENFERMO CRITICO.ESTUDIONEUROFISIOLOGICO
CORRELACIONADO CONBIOPSIA MUSCULAR PERCUTANEA
J. Fernandez Lorente?® A. Esteban? A. Traba?, J. Prieto? E. Sdinero®
2 Neurofisiologia Clinica. ® Anatomia Patoldgica.

Hospital Universitario Gregorio Marafién. Madrid.

Introduccion. L osenfermoscriticosfrecuentemente desarrollan debili-
dadimportantequeseponedemanifiestod intentar retirar laventilacion
asistida. Sehadiscutidoel origenneuropéti coo miopéticodeestecuadro.
Numerosos trabajos se han basado en el e ectromiogramay con menor
frecuencia en la biopsia muscular, pero muy pocas series amplias
combinan ambos métodos. Pacientesy métodos. EMG y biopsiamus-
cular en 33 pacientescriticoscondebilidaddesarrolladaenUCI . Seredlizo
EMG de ad menos4 misculosy conducciones motorasy sensitivasen
miembrossuperioreseinferiores. Trasel EMG, € mismoequiporealizé
biopsiamuscular mediante técnicapercutanea. Resultados. Un nimero
€levado de pacientes mostro actividad espontaneaen € EMG (82%) y
potenciaes evocados motores de baja amplitud (93%), halazgos que
puedencorresponder tantoamiopatiacomoneuropatia. Lava oraciondel
EM G estabadifi cultadaen muchospacientespor laausenciadecontrac-
cion muscular (52%). Por estas razones se establecieron criterios de
probabilidad de miopatia (EMG y conducciones nerviosas) con los
siguientes resultados. improbable 3%, posible 18%, probable 39% y
segura39%. L ospotencia esevocadossensitivosdesura fuerondebaja
amplitud en € 33% de los pacientes, hallazgo que se consideré muy
sugerente de neuropatia axona. La biopsia muscular mostré rasgos
miopéticosend 76% deloscasosy neuropéticosen d 33%. Conclusio-
nes. Laincidencia de miopatia en la enfermedad neuromuscular del
enfermo criticoesmuy dta. El € ectromiogramapermiteun diagnostico
probable o seguro demiopatiaenlamayor parte del os pacientes (78%).

45.

NEUROPATIA MOTORA AXONAL AGUDA
ENPACIENTESDE EDAD AVANZADA

L. Gonzdlez Rojas? B. Zandio Amorena®, L. Gila Useros?,

J.L. Carrién Zugasti ¢, R. Mufioz Arrondo®, I. Alvarez Guerrico?
# Neurofisiologia Clinica. Hospital Virgen del Camino.

b Neurologia. ¢ Geriatria. Hospital de Navarra. Pamplona.

Introduccion. En la patogenia de la neuropatia motora axonal aguda
(NMAA) o sindrome de Guillain-Barré axona se ha postulado un
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ataqueinmuneal axolemadelasfibrasnerviosasmotoras. Caracteris-
ticamente se asocia con presencia de anticuerpos anti-GM1 y otros
autoanticuerpos antigangliésido y a infecciones por bacterias como
Campylobacter jgjuni y Haemophilusinfluenzae. Presentamos3 casos
en pacientes de edad muy avanzada que siguieron un curso clinico
similar, dosdeell oscoincidentesconinfeccidn agudapor citomegalo-
virus (CMV). Casos clinicos. Setratade dos varonesy unamujer de
80, 86 y 85 afios, respectivamente, que ingresaron por patologia
respiratoriaaguda. Tras €l alta, reingresan aproximadamente un mes
después, con deterioro general, complicaciones sistémicas diversas
(insuficienciacardiorrespiratoria, retencion urinaria, gastroenteritis) y
tetraparesiaflaccidaconarreflexia. El estudioelectrofisioldgicoenlos
tresenfermos, dificultado por lapresenciade marcadosedemasen dos
de ellos, mostr6é potenciales evocados motores de amplitud muy
disminuidaoausentes, convel ocidadesmotorasligeramentereducidas,
conducciones sensitivasnormal esy escasaactividad espontaneaenel
EMG, todo ello compatible con NMAA. En dos de los pacientes se
objetivaron datos serol égicos compatibles con infeccién aguda por
CMV. Conclusiones. La presencia de déficit neurol 6gicos puede ser
dificil dedetectar clinicamenteenancianoscon pluripatologia. Eneste
contexto, el estudio electrofisiol égico permitedemostrar laexistencia
depatol ogianeuromuscul ar y su caracterizaci on. Enloscasosdescritos
destacael cursoestereotipadoy, endosdeellos, laasociacionconCMV,
un factor caracteristicamenteligado alainmunodepresién por VIH.

46.

LESIONDEL NERVIOILIOINGUINAL.
ESTUDIOELECTROFISIOLOGICO

Y. Gonzélez Barredo?, L. Gila Useros®, J. Arcocha Aguirrezébal ©
2Unidad de Neurofisiologia Clinica. Resonancia Magnética SA. Logrofio.
b Servicio de Neurofisiologia Clinica. Hospital Virgen del Camino. © Servicio
de Neurofisiologia Clinica. Clinica Universitaria de Navarra. Pamplona.

Introduccion. El nervioilioinguinal (NI) seoriginaprincipamenteen
el segmento L 1 einervaparte delos muscul os de la pared abdominal
y piel del pliegueinguinal y escroto o labios mayores. La causamés
frecuente de afectacion del NI eslalesién por herniorrafiainguinal.
Presentamos un caso de esta etiologia, destacando la técnicay los
hallazgosdel estudiod ectrofisiol 6gico. Casoclinico. Varonde23afios
que, trasintervencion por herniainguinal izquierda, presentadolor local
junto con disestesias e hipoestesiaen pliegueinguina, carainternade
laraizdel musloy piel del escroto en el lado izquierdo. No se obtiene
reflejo cremastérico izquierdo. Ocho meses después esremitido para
valoracidnelectrofisiolégicadel Nl izquierdo. El EM G delosmUscul os
de la porcion inferior del abdomen muestra esporadica actividad
espontanea y potenciales de unidad motora irregulares en € lado
izquierdo (38% polifasicos frente a 14% en e derecho). Se redliza
estudio de conduccién motorasiguiendo latécnicade Ellis: estimulo
mediante electrodos monopolares de aguja insertados en posicion
media a la espina iliaca anterosuperior y registro con electrodo
conceéntrico en muscul aturadepared abdominal. Lalatenciamotoraen
el ladoizquierdo (5,6 ms) aparece aumentadarespecto aladel contra-
lateral (2,7 ms). Conclusiones. Loshallazgos descritos, considerando
las diferencias entre lados, son congruentes con lesion parcia del NI
izquierdo. Laexploracion electrofisiol 6gicadel NI, peseasusdificul-
tadesy limitacionestécnicas, puede ofrecer datos diagndsticos objeti-
vos en laslesiones de dicho nervio.
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47.

POLINEUROPATIA CRONICA AXONAL
RECIDIVANTE. ESTUDIO DE DOSCASOS

B. Godes Medrano?, JM. Pardal Ferndndez?, S. Garcia Mufiozguren®,
B. Rallo Gutiérrez®, P. Jerez Garcia?, J. Marco Giner?

2 Neurofisiologia Clinica. ® Neurologia. Complejo Hospitalario

Universitario de Albacete. Albacete.

Introduccién. L aspolineuropatiassond resultadodel dafiodemdiltiples
nervios. Seclasifican enrelacion alas caracteristicasanatomofuncio-
nal es, histol 6gi cas, etiol gi casy genéticas. Describimosel seguimiento
prolongado deun hombreadulto afectado por unapolineuropatiadetipo
axonal primario de curso cronico y recidivante en brotes. Objetivo.
Describimosel caso dedospaci entescon polineuropatiacrénicaaxonal
recidivante. Caso clinico. El paciente presentd durante 10 afios déficit
neurol 6gicos episodicosen losque seintercalaron periodos establesy
prolongadoslibres de nuevos sintomas. L as caracteristicasdel cuadro
clinicoorientaron haciaunaafectaciéndifusadenervioperiférico, ylos
estudios neurofisiol6gicos demostraron una lesién polineuropética,
sensitivay motoramediadapor un mecanismoaxonal puro. El proceso
clinico particular, la exclusién de otras patologias y los hallazgos
electrofisiol gicos, permitieronrealizar el diagndstico depolineuropa
tiacrénicaaxona primariarecidivante o en brotes. Hemos realizado
estudio deestaneuropatia, haciendo hincapiéenel diagnésticoclinico
y neurofisiol 6gico, seguimiento prolongado durante 8 afios en uno de
loscasos, asi como el diagnéstico diferencial de estaentidad. Conclu-
siones. L apolineuropatiacronicaaxonal recidivante esunaenfermedad
probablementeinfradiagnosticada. Laafectacion nerviosaesdifusay
simétrica, afectaatodos|os componentes funcionaes, ypresentauna
evolucionenbrotessemejando unapolineuropatiacrénicadesmielini-
zante recidivante (CIDP) pero con lesién primaria del axon. Los
hallazgos serol 6gicos suelen ser negativos y la clave diagndstica se
sustenta en los datos neurofisiolégicos. La respuesta terapéutica no
parece ser tan rentable como en CIDP, y progresa con frecuenciaen
pocos afios, agrandes limitaciones funcionales.

48.

MIOCLONIASAXIALESDE ORIGENESPINAL Y PROPIOESPINAL

M. Salinas Rodriguez?, L. Cabafies Martinez?,

S. GarcfaUrquiza®, J.C. Martinez Castrillo®,

G. deBlasBeorlegui ? |. Regidor Bailly-Bailliere?

2 Neurofisiologia Clinica. ® Neurologia. Hospital Ramdn y Cajal. Madrid.

I ntroducci6n. Las mioclonias son movimientosinvol untariosbruscos
y breves, queseoriginanendiversaszonasdel sistemanerviosocentral.
Dentro de las de origen espinal, hay que distinguir entre mioclonias
espinales segmentarias y propioespinales. Las mioclonias espinales
segmentarias se describen tipicamente como mioclonias sincrénicas
ritmicas con una frecuencia bastante constante que se extiende en un
rango de 20 a 180 por minuto y que estan confinadas a un grupo de
muscul os provistos de un segmento o varios segmentos contiguos a
cordén espinal. Las miocl onias propioespinal es segeneran apartir de
unfocoespinal, quevaprovocandounreclutamiento progresivoy lento
delos misculos en sentido rostral, caudal 0 ambos. Objetivos. Deter-
minar medianteel estudioneurofisiol 6gicoel origendelasmioclonias.
Casos clinicos. Presentamos una serie de 3 casos de pacientes de
mediana edad que presentan un cuadro progresivo de contracciones
involuntarias, arritmicas e indoloras de la musculatura abdominal
anterior que provocaunaflexién detroncoy cuello, y enocasionesun
movimiento delamuscul aturaabdominal . L ascontraccionesabdomi-
nal es aparecen tanto en decdbito como en sedestacion y en bipedesta
cion. Laexploracion general y neurologicafuenormal. LaRM dorsal
y lumbar asi comoel EEG fueronnormal es. El estudioneurofisiol 6gico
registré en 2 casos una actividad €l ectromiogréafica compatible con
mioclonias segmentariasespinales, y en €l tercero unas contracciones
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muscul arescompati bl escon miocl oniasaxial esdeorigen propioespina
(dorsal bajo). Conclusiones. El estudioneurofisiol gicojuegaun papel
fundamental paradl diagndstico diferencial demiocloniasespinalesy

propioespinales.

49.

MONONEUROPATIATRUNCAL Y DIABETES

R. Sola Jirschik, A.J. Pedrera Mazarro, L. Cabafies Martinez,
N. Lebrato Rubio, J.M. Ledn Alonso-Cortés,

|. Regidor Bailly-Bailliere, G. de Blas Beorlegui

# Neurofisiologia Clinica. Hospital Ramoén y Cajal. Madrid.

Introduccion. La mononeuropatia toracoabdominal diabética es un
cuadro poco frecuente que se caracteriza por dolor abdominal con la
distribuciondeunoovariosnerviostoracicos, mal definido, y asociado
adebilidad de los muscul os de la pared abdominal. Es mas frecuente
en pacientes de mas de 50 afios, y cursacon mejoriaespontaneaen 1-
2 afios. El cuadro amenudo se confunde con una afectacion visceral,
y lospaci entesson sometidosadiversaspruebasdiagnésticaseincluso
acirugia. Objetivos. Presentar unaseriede4 casosenlosqueel estudio
neurofisiol égico fuedefinitivo parael diagndstico. Casosclinicos. Se
realizo estudio neurofisioldgico a 4 pacientes con antecedentes de
diabetes mellitustipo 2 delargaevolucion, con complicacionessisté-
micasene momentodel estudio. Todosl ospacientespresentaban dol or
abdomina mal definido, dediversalocalizacion, asociado apérdidade
peso, y habian sido sometidosavariaspruebasdiagnosticas(ecografia,
endoscopia, TC toracoabdominal) sin encontrarse una causa que
justificaralaclinica. El estudio consistié en electroneurografiade los
nerviosperoneal profundo, sural y mediano, y electromiografiadelos
muscul os recto anterior del abdomen y paravertebrales. En nuestros
casoslael ectromiografiamostré un patron neuropéticoenlosmuscul os
explorados, competible con unaradicul opatiatruncal . Losestudiosde
conduccién nerviosa pusieron de manifiesto diversos grados de poli-
neuropatia mixta (axonal y desmielinizante), sensitivomotora, y de
predominioenmiembrosinferiores. Conclusiones. Lamononeuropatia
toracoabdominal probablementeseencuentrainfradiagnosticada, sien-
do unapatologiafécil dediagnosticar neurofisiol dgicamente unavez
establecido el diagndstico de presuncion.

50.

ARTROGRIPOSISMULTIPLE CONGENITA.
REVI1SIONDENUESTRA CASUISTICA

J. Moreno Vergara® D. Gonzdlez Galvez,
M. Fernandez-Figares Montes, M.J. NUfiez Castain
Neurofisiologia Clinica. Hospital Universitario Carlos Haya. Mélaga.

Introduccion. Laartrogriposismulltiplecongénita(AMC) esunsindro-
me caracterizado por contracturascongénitasno progresivasdevarias
articulaciones. Objetivos. Estudiar lascaracteristicasneurofisiol 6gicas
y clinicas de 23 pacientes con AMC. Pacientes y métodos. Estudio
retrospectivode23 pacientescondiagndsticoclinicodeAMC, del 1983
al 2002, con edades comprendidas entre 2 mesesy 11 afios, alos que
sele han realizado estudios el ectromiogréficos/el ectroneurograficos,
con d fin de establecer un diagnéstico etiolégico, prondstico, y
valoracion preoperatoria. Se exploran en cada paciente, a menos 4
nervios motoresy uno sensitivo y misculos proximalesy distales de
a menostresmiembros, seguinlocalizacion delaartrogriposis. Resul-
tados. 16 pacientes mostraron un patrén neurogénico (13 con posible
afectacion medular y 3 con unaneuropatia axonal distal), 3 de llos,
patron miopético, y enlos4 restantes, el estudio neurofisiol 6gico fue
normal. Enninguin caso seobtuvo actividad espontaneadedenervacion.
Las articulaciones més frecuentemente afectadas fueron tobillos y
mufiecas con deformidad en pie zambo o retracciones en flexo,
respectivamente. Conclusiones. 1) LaAM C esunsindromedepresen-
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taci 6ninfrecuente, aunquelademandadeexpl oracionneurofisiol gica
ennuestro Servicio, essimilar alaproducidaantelasospechadeatrofia
muscular espinal infantil. 2) Laexpl oraciénneurofisiol 6gicapermitira
vaorar la afectacion a nivel muscular, nervio periférico o médula
espina. 3) En nuestra casuistica, € origen neurogénico es el méas
frecuente. 4) Laausenciadeactividad espontaneadedenervaciénindica
lanaturalezano progresivade laenfermedad.

51.

ATROFIAMUSCULARESPINAL INFANTIL.
REVISIONDENUESTRA CASUISTICA

M.J. Postigo Pozo, D. Gonzélez Gdvez, J. Moreno Vergara,
M. Fernandez-Figares Montes, M.J. Niifiez Castain
Neurofisiologia Clinica. Hospital Universitario Carlos Haya. Mélaga.

Introduccion. La atrofia muscular espina infantil (AMEI) es una
enfermedad neuromuscul ar hereditaria, caracterizadapor ladegene-
racion delasalfa-motoneuronasdel astaanterior delamédulaespinal,
con debilidad y atrofiamuscular progresiva, hipotoniay arreflexia.
Objetivos. Estudio retrospectivo de 26 casosdeAMEI seglinlostres
tiposdefinidospor el Consorcio Internacional. Estudiamos: edad de
inicio y evolucion. Pacientes y métodos. Se han explorado en cada
paciente, al menos4 nerviosmotoresy unosensitivo. El EMG deaguja
se harealizado en al menos, dos mascul os de tres miembros depen-
dientesdedistinto nervioy raiz. Resultados. HallazgosEMG-ENG:
Tipol y I1: fibrilacionesy ondaspositivasen casi todoslosmuscul os,
patron de reclutamiento muy reducido, PUM delargaduracion gran
amplitudy decortaduraciény bajaamplitud, vel ocidad deconduccion
motora normal o ligeramente disminuida, potencial evocado de
amplitud disminuida/ausente. Tipol11: fibrilacionesy ondaspositivas
menos frecuentes, a veces descargas pseudomiotonicas, PUM de
larga duracion y gran amplitud, patron de reclutamiento reducido
aunque en menor grado, velocidad de conduccion motora normal,
potencial evocado deamplitud normal odisminuida. Laconduccién
sensitiva es normal, en todos los casos. Conclusiones. El estudio
neurofisiol 6gico en casosdeAMEI, orientahaciael diagndstico que
seraconfirmado por el estudio genético. Lavel ocidad deconduccion
motorasol o estadisminuidaen|oscasostipol. Estomaslosdiferentes
hallazgos el ectromi ogréficos segun tipos, son Utiles parael pronds-
tico. El estudio genético negativo no debe descartar la sospecha
clinico-neurofisiol 6gica.

52,

DISTROFIAMIOTONICAPROXIMAL.
PRESENTACION DE UN CASO

R.U. Melchor Ledn, P.J. Pérez Lorensu, N. Estupifian Torres,
J. Periaiiez Gmez, B. Higueras Coello, J. M. Garrido Babio
Servicio de Neurofisiologia Clinica. Hospital Universitario

Nuestra Sefiora de Candelaria. Tenerife.

Introduccion. La distrofia mioténica proximal (PROMM o DM2) es
unaenfermedad con herenciaautosdémicadominante, secundariaauna
expansion CCTG del intron 1 del gen ZNF9. Laclinicasueleiniciarse
entre los 20-60 afios, insidiosay poco progresiva. Se caracteriza por
debilidad proximal (sobre todo en MMII), miotonia, dolor y contrac-
cionesmuscul ares(sobretodoenreposo) y cataratas. Espocofrecuente
laarritmiacardiacay laatrofiatesticular. Aumento ligero de CPK. En
losestudios patol 6gi cos suel e obj etivarse miopatiainespecifica. Neu-
rofisiol égicamente cursacon hallazgos sugestivos de distrofiamioté-
nicapero con miopatiade predominio proximal, sindebilidad facial y
sin dteraciones del trinucledtido CTG en € cromosoma 19. Se ha
descritoqueel cal entami ento delasextremi dadespuedehacer aparecer
la miotonia en estos pacientes y que € test de gercicio breve no
disminuye la amplitud del CMAP en estos pacientes. Caso clinico.
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Varén de 62 afos de edad que refiere unaclinicaprogresivade 4 0 5
afios de evolucion dedebilidad y atrofiamuscular proximal. Presenta
una historia familiar similar en varios de sus primos. Los estudios
neurofisiol 6gi cosconfirman|apresenciade unamiopatiade predomi-
nio proximal asociado aun fenémeno de miotonia. El test degjercicio
breve no muestra alteraciones significativas. Los estudios genéticos
confirman la presencia de PROMM. Conclusiones. Presentamos los
estudios neurofisiol 6gicos realizados en un paciente con PROMM,
incluyendo el test de gjercicio breve parael diagnostico diferencial de
lasmiotonias.

53,

PRIMOINFECCIONVARICELOSAENPACIENTEADULTO.
PRESENTACIONATIPICAASOCIANDOENCEFALOPATIA
Y SINDROME DE GUILLAIN-BARRE

J. Periaiiez Gémez, P.J. Pérez Lorensu, N. Estupifian Torres,
B. Higueras Coello, R.U. Méelchor Ledn, JM. Garrido Babio
Servicio de Neurofisiologia Clinica. Hospital Universitario

Nuestra Sefiora de Candelaria. Tenerife.

Introduccién. Aunguelaprimoinfeccidnvaricel osaen pacienteadul to
esinfrecuente, la asociacion de la mismaaunaencefalopatiay aun
sindrome de Guillain-Barrélo es alin mas y escasamente descrito en
laliteratura. Caso clinico. Varon de 57 afios que una semanatrasla
presentaci6n del aserupcionescutaneastipi casvaricel osas, comienza
con un cuadro de debilidad distal de MM que progresa ascendente-
menteasociado aparestesias, con caracteristicasneurofisiol égicasde
polirradiculoneuropatiadesmielinizanteaguda. Concomitantementeel
pacientepresentacuadro dedesorientaci ontemporo espacial queenel
EEG realizado presentasignosdeencefal opatiagradol . Losestudios
serol 6gi cos confirman unaprimoinfeccién varicelosa(aumento dela
IgM). Conclusiones. Presentamosun caso inusual de primoinfeccion
varicel osaasociado aun sindrome de Guillain-Barréy aunaencefa-
lopatiay el valor de los estudios neurofisiol6gicos en € estudio del

paciente.

54.

ALTERACION FOCAL DE LA MARCHA

G. Goizueta San Martin ? E. Gutiérrez-Rivas®,

JR. Ricoy Campo®, M. Gonzalez Espgjo®, M. Asensio®

@Unidad Neuromuscular.  Servicio de Rehabilitacion. Hospital Universitario
Puerta de Hierro. ®Unidad Neuromuscular. @ Servicio de Neuropatologia.
Hospital 12 de Octubre. Madrid.

Objetivos. Evaluacion clinica, andlitica, deimageny neurofisiol 6gica
de un paciente con alteracion focal delamarcha. Caso clinico. Varén
de51 afiosdeedad, sinantecedentespersonalesdeinterés. Enenerode
1989 sufreuntraumatismo deportivo enrodillaizquierda, confractura
detibiay peroné,y esinmovilizado medianteescayola. M esesdespués
comienza con un trastorno de la marcha en e miembro inferior
izquierdo, consistente en dificultad parala extensién de pie y dedos
despuésdeg erciciofisicomantenido, comolamarcha, y queseresuelve
con € descanso. En 1992 es diagnosticado mediante estudio neurofi-
siol 6gicodecompresidndenervioperoneocominizquierdo, localizada
anivel decabezadeperonéy serealizaunaneurolisisquirdrgicaenenero
de 1993. L os sintomas han seguido unaevol ucion lentamente progre-
siva, en el sentido de que aparecen cadavez con masfrecuenciay con
un giercicio fisico de menor duracion. No déficit sensitivo. Estudio
andlitico y radiolégico. Estudio neurofisiolégico ENG: valores de
conduccion motoray sensitiva, respuestasF, reflejosH y estimulacion
repetitiva EMG. Neurografia normal. EMG: patrén miopético con
fendmenomiotdnicoel éctrico. Biopsiamuscular: alteracionesnofilia
das. Restodepruebasnormal es. Conclusiones. Las ntomatol ogiafocal
no descartaunaafectacion generalizada.
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