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3. Potenciales evocados

55.

RETINOSIS PIGMENTARIA MONOCULAR
E. Sanz, J. Ferndndez Lorente, P. Balado, A. Esteban
Servicios de Neurofisiologia Clinica y Oftalmologia.

Hospital General Universitario Gregorio Marafién. Madrid.

Introduccion. Laretinosis pigmentaria (RP) es unaenfermedad here-
ditaria caracterizada por una degeneracion bilateral progresiva del
epitelio neurorretiniano, inicialmente en retinaperiféricay posterior-
mente en retina central. Los sintomas clinicos son una reduccion
concéntricadel campovisual, cegueranocturnay afectaciondelavision
central en estadiosavanzados. L oshallazgos caracteristicosdel fondo
de 0jo son: atenuacion de | os vasos retinianos, cambios pigmentarios
y palidez delapapiladptica. Existen casosesporadicosy soninfrecuen-
teslos que afectan aun solo lado. Caso clinico. Paciente de 18 afios,
miope, con agudeza visua corregida normal. En la funduscopia se
encontraron hallazgostipi cosde RPexclusivamenteen el ojoderecho.
Noseconocehigtoriafamiliar deRP. Seresalizaron potencia esevocados
visuaes(PEV), dectrorretinograma(ERG) y e ectrocul ograma(EOG)
en ambos 0jos. Resultados. PEV normales. ERG patol6gico en ojo
derecho: onda a 28,2 ms, 5,57 pV; onda b: 53,4 ms, 21,7 pV. Ojo
izquierdo: ondaa: 13,8 ms, 60 V; ondab: 33,6 ms, 143 pV. indicede
Arden: derecho, 1,3; izquierdo, 1,8 (normal > 1,6). Por tanto, datosde
retinopatiadifusaconimplicacién del epitelio pigmentario exclusiva
menteen el ojo derecho. Conclusiones. LaRP esunaenfermedad con
afectacionbinoculary caracter hereditario. El caso actual esdepresen-
tacion esporadica y monocular. Los casos similares descritos en la
literaturacon seguimientoentornoalOafiosnohanmostradoalteracion
del ladocontralateral.

56.

RETINOSQUISISMACULARFAMILIAR:
DATOSELECTROFISIOLOGICOSDE DOSCASOS

E. Sanz, J. Fernandez-Lorente, A. Esteban
Servicio de Neurofisiologia Clinica. Hospital General
Universitario Gregorio Marafién. Madrid.

Introduccion. Laretinosquisismacular familiar esunaentidad genética
ligada a X, de presentacion muy infrecuente, caracterizada por la
presenciade quistesen lacapadefibrasnerviosas, que desdelafévea
se extienden radialmente a la retina periférica. Se caracteriza por la
afectacion progresiva de la agudeza visual desde la infancia. Caso
clinico. Presentamosdoshermanoscon retinosquisismacul ar familiar
ligadoaX. Existianantecedentesfamiliarescondiagnésticosimilar. El
paciente 1 sufriadesde lainfancia disminucion de agudezavisual, el
paciente2inicidlossintomasen|aterceradécadadelavida. Potenciaes
evocadosvisual escon estimul acidn pattern (PEV p), el ectrorretinogra-
ma de campo completo (ERG) y electrooculograma (EOG). PEVp
componente P100: paciente 1: derecho 137 ms, izquierdo 121 ms;
paciente 2: derecho 195 ms, izquierdo 210 ms. ERG fotdpico: dismi-
nucién enlaamplitud delaondab (ratio b/a: paciente 1. derecho 1,2,
izquierdo 1,0; paciente2: derecho0,7,izquierdo0,9), sinmodificacion
encondicionesescotopicas(valor normal ratiob/a>2). EOG, readlizado
stloen e paciente 1, mostré valores normales (indicede Arden: 2,2).
Conclusiones. El estudio neurofisiol 6gicomostroloshal lazgosdescri-
tos en la retinosquisis macular familiar. Ambos casos presentaron
disminucion en laratio b/a, retraso muy marcado en el componente
P100, eindemnidad del epiteliopigmentario. El diagndsticodiferencial
se debe establecer con laoclusion de la arteria central delaretina, el
melanoma asociado a retinopatia y la ceguera nocturna congénita
estacionariaquecursan caracteristicamentecondisminuciondelaratio
b/adel ERG fotdpico.
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57.

USO DE LOSPOTENCIALESEVOCADOS
VISUALESEN NEUROFIBROMATOSISTIPOI

R. Wix Ramos, P. Balugo Bengoechea, G. Fernandez-BacaVaca,
F. Peinado Postigo, F. Jiménez Martinez
Neurofisiologia Clinica. Hospital Clinico San Carlos. Madrid.

Introduccion. La neurofibromatosis tipo | (NFI) es un desorden del
crecimiento del tejido ectodérmi co, caracterizado por hiperpigmenta-
cién delapiel (manchas café con leche), combinado con tumores de
nervios periféricos y otras ateraciones displasicas en piel, SNC,
glandulas endocrinas y vasos sanguineos. El gen responsable esta
localizadoen€l brazolargodel cromosomal7, conherenciaautosdmica
dominante, aunque el 50% delos casos se deben amutacionesnuevas.
Tieneunapreval enciade 30/10.000. Caso clinico. Varén de8 afiossin
antecedentesfamiliaresdeinterés, diagnosticadoen el afio2000deNFl
cumpliendo criterios diagndsticos de neurofibromatosis: 10 manchas
caféconlechemayoresde0,5cm, neurofibromapl exiformeen parpado
derechoy gliomadeviadpticaderecha. Pruebascomplementarias: EEG
normal, cariotiponormal, coeficientededesarrollo: 130, RM cerebral:
glioma hipotaldmico, neurofibroma plexiforme de parpado derecho,
gliomafascicul o 6pticoderecho, multi pleslesioneshamartomatosasen
sustanciablanca, PEV flash (2000): disminucion bilateral delavelo-
cidad de conduccién. El PEV pattern (2005) es compatible con un
descenso de la velocidad de conduccidn bilateral, de predominio
derecho, en probable relacion con ateracion de la mielinizacion.
Conclusiones. Pueden detectarseanormalidadesdel osPEV enpacien-
tes con NFI sin evidencias de patologias de la via éptica, pudiendo
sugerir anormalidades primarias de procesamiento visua en estos
pacientes. Los PEV podrian demostrar su utilidad como método de
screening de NFI.

58.

MONITORIZACIONNEUROFISIOLOGICA
INTRAOPERATORIAENLESIONESDEL CONOMEDULAR

M. Gonzélez Hidalgo?, C. Saldafia Galan®, P. Alonso Lera®,
A. Pérez Zamarrén®
@ Neurofisiologia Clinica. ® Neurocirugia. Hospital Clinico San Carlos. Madrid.

Introduccioén. El tratamiento quirdrgico delesionescercanasal cono
medular puede asociar un aumento delamorbilidad postoperatoria.
Lamonitorizacion intraoperatoria multimodal (MIOM) aporta una
eval uaciénfuncional inmediatadelasdistintasestructurasinvolucra-
dasreduciendo estamorbilidad. Objetivos. Presentar unaseriecorre-
lativa de ocho pacientes con lesiones adyacentes al cono medular.
Pacientesy métodos. Ocho pacientes (7 mujeres, 1 hombre; edad: 8
meses-71 afios) con diagndstico RM delesionesintradural esen cono
medular, sometidos a tratamiento quirdrgico en condiciones de
anestesiageneral sinparalizacién. Todostenian estudio neurofisiol -
gico previo alacirugia. MIOM: monitorizacion medular sensitiva:
PESSdeambosnerviostibial esposteriores, monitorizacion medul ar
motora: PEM (técnicadeDeletis), monitorizacion electromiogréfica
continua (muscul osapropiadosde extremidadesinferioresy esfinter
anal) y estimulacion eléctricaradicular directa puntual. El tipo de
MIOM se fue alternando en relacion con el tiempo quirdrgico. Re-
sultados. LaMIOM no pudo realizarse adecuadamenteen 1 paciente
gue presentabaunaalteracion muy grave delos potencial es basal es.
3pacientespresentaron mejoriadel osPESS/PEM intraoperatoria. En
4 pacientes la M10 radicular resulté imprescindible al estar raices
motorasincluidas. AP: 2 ependimomas (uno de ellos unarecidiva);
2 neurinomas; 1 meningioma; 1 raquisquisis con lipomaintradural;
1 teratoma; 1 necrosis medular. Mejoria posquirdrgica en todos los
pacientes. Conclusiones. LaMIOM permite prevenir a cirujano de
la probable lesion medular y/o radicular durante la manipulacion,
reseccion, traccion o traumatismo quirdrgico, identifica funcional -
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mente las raices motorasy su trayecto en tejido sano o tumoral y de
esta manera reducir la morbilidad postoperatoria de estos procedi-
mientos quirdrgicos.

59,

TOPOGRAFIAMEDIANTELORETADELOS
COMPONENTESDELOSPOTENCIALESVISUALES
DEESTADOESTABLE.DIFERENCIASENTREEL
COMPONENTE FUNDAMENTAL Y LOSARMONICOS

M. Valencia Ustérroz? M.A. Pastor ®, M. Alegre®, J. Arcocha®,
J. Masdeu®, J. Artieda®

Laboratorio de Neurofisiologia Clinica. Centro de Investigacion Médica
Aplicada. Universidad de Navarra. ® Servicio de Neurofisiologia.

¢ Neurologia. Clinica Universitaria de Navarra. Pamplona.

Introduccion. Lafotoestimulacién intermitente genera una respuesta
oscilatoriaalafrecuenciadelaestimul aciény susarménicos. Estudios
previos de nuestro grupo han demostrado mediante PET que el com-
ponentefundamental y primer arménicoselocalizanendistintaszonas
de la corteza visual (érea 17). Objetivos. Con € fin de precisar y
confirmar neurofisiol 6gicamenteestehall azgo sehaanalizadomediante
L ORETA latopografiadeamboscomponentesfrecuencial es. Pacientes
y métodos. Se estudiaron en 9 voluntarios sanos los potenciaes de
estado establ e evocados por estimulacién conflash afrecuenciasde5,
10, 15, 20, 30y 40 Hz. Laactividad EEG seregistro en 64 electrodos
colocadosen cuero cabelludo. Suposicionfuedigitalizadaen 3D. Los
generadores se obtuvieron mediante andlisis de densidad de corriente
de fuentes en & dominio de la frecuencia utilizando LORETA. Se
obtuvieron los centroides de las areas de maxima actividad sobre el
volumen del I6bulo occipital para determinar estadisticamente las
diferencias topogréficas de los dos componentes. Resultados. La
distribucién del componente fundamental y del primer arménico fue
estadisticamente diferente. El primer armonico se localiz6 en una
porcion de cortezaperpendicular aV 1incluyendo laparte masrostral
delacisuracal carinay partedelamitadinferior delacisuraparietooc-
cipital. Ladistribuciondel generador del componentefundamental fue
masposterior einferior, enéareaV 1 siguiendoamboslabiosdelacisura
calcarina. Conclusiones. Estosdatos confirman losresultados obteni-
dos mediante PET vy resaltan la importancia de la frecuencia en
procesamiento visual delainformacion.

60.

POTENCIALESEVOCADOSPOR UN TONO MODULADO
ENAMPLITUDMEDIANTEUNCHIRPENLA RATA

M. Pérez Alcézar®, M. Vdencia® J. Iriarte®, M. Alegre®, J. Artieda®
@Laboratorio Neurofisiologia. CIMA. Universidad de Navarra.

® Neurofisiologia. Clinica Universitaria de Navarra. Pamplona.

Introduccion. L os potencial es de estado establ e son respuestas oscila-
toriasgeneradaspor laestimul acidnritmicadeunaviasensorial, debidas
fundamental menteafendmenosdesincronizacionanivel cortical. Para
estudiar larespuestaadistintas frecuencias de estimul acion, se puede
emplear como estimulo un tono modulado en amplitud a frecuencia
variable (chirp). Objetivos. El objetivo fue caracterizar estarespuesta
en animales para eval uar 10s mecanismos oscilatorios y de sincroni-
zacion de fase corticales. Materiales y métodos. Se estudiaron los
potenciales evocados por € chirp en 15 ratas macho mediante la
implantacién de el ectrodos col ocados epiduralmente sobre la corteza
auditiva. El potencial evocado fueanalizado posteriormentemediante
transformadas tiempo-frecuencia. Resultados. Se obtuvo un patrén
semejanteal del hombreenel conjunto delosanimales, conunabanda
diagonal deenergiaen latransformadatiempo-frecuencia, correspon-
diente a la respuesta a cada frecuencia de estimulacion. La mejor
respuesta se obtuvo con tonos portadores de 5.000 Hz o més. No se
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encontraron dos regiones claras con mayor amplitud de respuesta, en
tornoa40Hzy entre80y 120 Hz como sucede en el hombre, sino que
se obtuvo una respuesta muy hipersincrénica entre 30 y 150 Hz.
Conclusiones. Laestimulacion auditivamedianteuntono moduladoen
amplitud afrecuenciacrecienteevocaunarespuestaoscilatoriaenlarata
utilizable para el estudio del papel de la actividad oscilatoria en la
fisiopatol ogia de distintas entidades neurol égicas.

61.

MONITORIZACIONINTRAOPERATORIA
DEL NERVIO FACIAL EN CIRUGIA OTOLOGICA.
CONSIDERACIONESNEUROFISIOLOGICAS

F. Prieto Prieto® M. Rueda Soriano?, R. Chilet Chilet?,

J. Escriba Alepuz?, J. Dalmau Galofre®, M. Escudero Torrella®
2 Neurofisiologia Clinica. ® Otorrinolaringologia.

Hospital Universitario Dr. Peset. Valencia.

Introduccion. Lamonitorizaciondel V11 par craneal enintervenciones
de otorrinolaringologia es de gran importancia para garantizar la
preservacionolaminimalesiondel nervio. Laintroducciéndetécnicas
deimplantes cocleares aflade |anecesidad de evitar lesionar €l nervio
facial en pacientes que no tienen afectacion previa, evitando secuelas
clinicasy repercusioneslegal esposteriores. Objetivos. Monitorizacion
intraoperatoriadel nerviofacial enintervencionesdeimplantecoclear
y mastoidectomiaradical paradelimitar trayecto en acto quirdrgicoy
evitarlesionesperioperatorias, disminuyendo asi su posibledisfuncién
postoperatoria. Pacientesy métodos. Sedescribemetodol ogiay equipo
utilizado en 16 intervenciones de implante coclear y 2 de cirugiade
revision deoido en mastoidectomia. Seregistraactividad enmusculos
orbicular ojos, orbicular labios y masetero, recogiendo de forma
continuada durante toda la intervencion. Se realiza estimulacion en
campo operatorio, delimitando trayecto de nervio facial. Se rediza
estimulacién repetitiva de nervio periférico para objetivar grado de
bloqueo neuromuscul ar. Resultados. No sehan producidolesionesdel
nerviofacial enninguno delospacientesmonitorizadosduranteel acto
quirdrgico, ni sehan evidenciado en estudi osde segui miento posterio-
res. Conclusiones. En estetipo deprocedimientosquirdrgicosdeberia
realizarsedeformarutinarialamonitorizaciénneurofisiol égicadel V11
par, dado que no existe dafio previo y cualquier lesién del mismo
supondriaunalesion afiadiday posibles repercusiones legales.

62.

METODOLOGIADELAMONITORIZACION
EN LA CIRUGIA DE COLUMNA

R. Chilet Chilet, M. Rueda Soriano, F. Prieto Prieto,
J. Escriba Alepuz, J. Moliner 1béafiez
Neurofisiologia Clinica. Hospital Universitario Dr. Peset. Valencia.

I ntroducci 6n. Lamonitori zaci onneurafisi ol dgicadelafunciéonmedul ar
durantelacirugiade columnapermite prevenir lesiones neurol 6gicas
posquirdrgicasy aportar respal dolegal frenteeventualescomplicacio-
nesposteriores. Objetivos. Detectar cambiosenlafunciénmedular para
evitar € dafio de las estructuras neuronales, guiar a cirujano en la
correccion y asegurar a paciente la megjor asistencia. Pacientes y
métodos. Electromiografo Sinergy de 10 canaesy de un estimulador
eléctrico transcraneal Digitimer D185 Mark I1. Segin € tipo de
intervencion serealizan dostécnicasdiferentes: 1) Monitorizacion de
escoliosis: € objetivoescontrolar laintegridad delaviasomatosensorial
y delaviacorticoespina mediante lamonitorizacién continuadePESS
por estimulacion del nivel de nervio tibial posterior, la estimulacion
€l éctricatranscraneal y laval oraci 6n detransmision neuromuscular. 2)
Monitorizaciénderaices: el objetivoespreservar laintegridad delaraiz
nerviosa, mediante el ectrodosderegi stroen miscul osdependientesde
lasraicessobrelasqueseredizalaintervenciony laestimulaciondirecta
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al tornillo paraver e umbra de respuesta motora, y comprobar que
existeunaseparaci on deseguridad entredichotornilloy laraizafinde
evitar lesionesposterioresdelamisma. Conclusiones. Creemosquela
monitorizaci 6n neurofisi ol 6gi caesunatécnicaimportanteenlacirugia
de columng; graciasalacual, ademés de prevenir las|esiones neuro-
I6gicas, se consigue reducir € tiempo de radiacion a los rayos X,
asegurar ladistanciaentre € tornillo y laraiz, aportando ademas un
importanterespaldolegal .

63.

CAMBIOSDE LA PRESION INTRACRANEAL PUEDEN
PROVOCARALTERACIONESENLOSPOTENCIALES
EVOCADOSMOTORESDURANTE LA CIRUGIA DE TRONCO

I. Gonzdlez Nieto? P. Chaparro Herndndez #, G. Moreno Castro?,
G. Daza Delgado ?, J. Méarquez Rivas®, J. Giménez Pando °

2 Neurofisiologia Clinica. ® Neurocirugia.

Hospital Universitario Virgen del Rocio. Sevilla.

Introduccion. Hemos comprobado como una disminucion de los
potencialesevocadosmotores(PEM) enlamonitori zacionintraopera-
toriadelacirugiadel tronco cerebral puede ser debido acambiosenla
presion intracraneal. Casos clinicos. Presentamos dos casos clinicos,
el de unanifia de 4 afios diagnosticada de un ependimoblastoma de
protuberanciay & deunanifiade12 afiosdiaghosticadadeun cavernoma
en protuberancia. En los dos casos se observé unadisminucion en la
amplitud delosPEM trasel cierredd drenajeventricular, y posterior
recuperaciondel osmismostraslaaperturadel drengjey laconsiguiente
disminucion de la presién intracraneal. En ambos casos |os tumores
fueron resecados sin aparicién de nuevo déficit neurol 6gico. Conclu-
siones. Ladisminucion delaamplitud delos PEM podriaatribuirseal
aumento delapresidnintracraneal (PIC) debidoal cierredel DVE. La
monitorizacionintraoperatoriamediante PEM puedeayudar aprevenir
laslesionesdelasviascorti coespinal esperoesimportantesaber eval uar
los cambios de los potenciales motores. Cirujanosy neurofisiélogos
deberian tener presente que cambios de la PIC pueden provocar
alteraciones de los PEM que ocurren antes de que otros signos de
hipertensidn intracraneal aparezcan, pudiendo asi ayudar a prevenir
situacionesderiesgo potencia mente corregibles.

64.

ANGIOMA CAVERNOSO DE TRONCO CEREBRAL:
CORRELACIONENTRE LA SEMIOLOGIAY LOS
HALLAZGOSDE L OSESTUDIOSNEUROFISIOLOGICOS
Y DENEUROIMAGEN

A. Ferré? T. Minoves?, J. Vilalta®, N. Mayolas®, D. Moncho?
2 Neurofisiologia Clinica. ® Neurocirugia. © Ingtitut de Diagnostic

per la Imatge. Hospital Universitario Vall d’Hebron. Barcelona.

Introduccién. Enel estudiodel SNC, lastécnicasdeimagenofrecenuna
visién anatdmicay estructural, mientrasquelaspruebasneurofisiolo-
gicasaportan unaimagen funcional del sistemanervioso, siendo unas
y otras complementarias, confirmando los hallazgos de la historia
clinica y la exploracion fisica para llegar a diagnostico correcto.
Presentamosun caso en €l quelasemiologiadel SNC deunalesiénen
protuberanciay mesencéfal o, secorrel acionadeformaevidenteconlos
resultados obtenidosen las pruebas de neurcimagen (TC, RM, angio-
TC)y enlasexploracionesneurofisiol ogicas(potencial esacUsticosde
tronco cerebral -PEAT C—, potencial esevocados somestésicos—PES-
denerviomedianoy nerviotibial posterior). Casoclinico. Mujer de22
afiossinantecedentesdeinterésqueacude por presentar cuadrodedos
meses de evolucion de parestesias en hemicara derecha y cefalea,
objetivandose en la TAC unaimagen hiperdensa en protuberanciay
mesencéfal o izquierdo. Posteriormente realiza un segundo episodio
presentando hipoestesiaen hemicuerpo derecho sin paresiaasociada.
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EnlaRM seobjetivaunalesion compatiblecon angiomacavernosoen
lamitadizquierdadeprotuberanciay mesencéfa o conefectomasasobre
IV ventriculo. Angio-TC: muestraangiomavenoso cerebel osoizquier-
do. PEATCy PESdenervio mediano derechoy nerviotibial posterior
muestranunaalteraci dndelasrespuestasevocadascuyascaracteristicas
ofrecenunaimagenfuncional delasestructurasafectas. Conclusiones.
El caso presentado muestrala complementariedad de | as técnicas de
neuroimageny neurofisiolgicasy lacorrelacion deestas Gltimascon
las estructuras anatdmicas af ectas paracorroborar |oshallazgos clini-
cos, ayudando y facilitando el diagnostico.

65.

RESPUESTAAUDITIVADELATENCIAMEDIA
ENEL DEFICIT DEATENCION EHIPERACTIVIDAD

S. Mourente Diaz? M.D. Dominguez Santos®
@ Neurofisiologia Clinica.  Psiquiatria Infantil. Hospital Clinico
Universitario Santiago de Compostela. Santiago de Compostela.

Introduccion. El trastorno por déficit de atencién e hiperactividad
(TDAH) es uno de los diagnésticos més frecuentes en psiquiatria
infantil. Constituye un diagndstico clinico de exclusion con un trata-
mientoprincipal estimulante, €l metilfenidato, al querespondenun70-
90% delospaci entes. L aatencion sel ectivaaestimul osauditivosevoca
respuestas en el rango de los 20-50 ms. Existen estudios previos con
modificacionesenlospotencial esevocadosauditivosdelatenciamedia
(PEALM). Objetivos. Estudiar si presentael TDAH alteracionesenla
morfologiadelosPEALM, s ssmodificancond tratamientoy s existe
relaciénmorfol ogia-respuestaclinicaal tratamiento. Pacientesy méto-
dos. Se sdleccionan 53 pacientes que cumplen criterios clinicos para
TDAH, contratamiento conmetilfenidato, sincomorbilidad ni hipoacu-
sia. Método: primera fase pretratamiento y segunda postratamiento
donde serealizan potencial es evocados auditivosdetronco cerebral y
PEALM en suefio y vigilia. Resultados. Pretratamiento, 76% de los
pacientes seleccionados tienen respuestas asimétricas, de los cuales
51% presentan €l tipo denominado ‘ asimetriadevid . El 23% restante
es normal. Postratamiento, 63% modifica la morfologiay 70% res-
ponde bien d tratamiento. Los pacientes sin alteraciones presentan
mejoriaclinicaun 11%. Conclusiones. El diagndsticode TDAH incluye
diferentes mecanismos fisiopatol dgicos. Los PEALM en € TDAH
pueden predecir el efecto del tratamiento con metilfenidato.

66.

MIELOPATIAY VIRUSDE INMUNODEFICIENCIAHUMANA

M. Salinas Rodriguez?, L. Cabaries Martinez?, 1. Corral Corral ®,
G. deBlasBeorlegui?, |. Regidor Bailly-Bailliere®
@ Neurofisiologia Clinica. ® Neurologia. Hospital Ramén y Cajal. Madrid.

I ntroduccion. Lamiel opatiaescominenel virusdeinmunodeficiencia
humana (VIH), aunque no es unacomplicacion tan frecuente comola
neuropatia o la demencia. La que aparece con mas frecuencia es la
mielopatiavacuolar. Se caracterizapor suiniciotardioy gradual, con
sintomasinespecificos. Posteriormenteaparecedebilidad enmiembros
inferiores con diferentes grados de afectacion sensitiva. Objetivos.
Presentacion deun casoclinico. Casoclinico. Mujer de42 afios, VIH+
demésde10afiosdeevol ucion, quepresentaun cuadrodeinstauracion
progresivacon parestesi as distal es en miembros superiores, disminu-
cion de la sensibilidad en miembros inferiores e inestabilidad en la
marcha, asi como pérdidade control deesfinteres. Serealizaron PESS
de nervio mediano, con una latencia de la N20 aumentada de forma
bilateral, laN13 no sereconoce, y laN9 estd conservada. EnlosPESS
denerviotibial posterior, no seobtuvo P37 deformabilateral, estando
conservado el potencial lumbar. Datoscompatiblescon unaafectacion
delaconduccion delasensibilidad profundaanivel cervical bilateral.
En la RM se observé una protusion a nivel C6-C7, asi como una
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prominencia mas global a nivel C5-C6, de predominio derecho. En
ambosespaciosobliteracion del espacioaracnoideoanterior, legando
acontactar y deformar lamédul a. Lapacientefueintervenida, megjorando
notablemente su sintomatologia. Conclusiones. A pesar de que la
miel opatiavacuolar esunhallazgo frecuenteen pacientesconVIH, no
debemosolvidar otras causas de af ectacion medular en €l diagnéstico
diferencial. Lavaloracion el ectrofisiol 6gicapuededisminuir laincer-
tidumbrediagndstica.

67.

ESTUDIONEUROFISIOLOGICOENLA
XANTOMATOSISCEREBROTENDINOSA

JM. Ledn Alonso-Cortés? S. Urquiza® A. Pedrera Mazarro?,
L. Cabafies Martinez® R. Sola Jurschik ® N. Lebrato Rubio?,
A. Jiménez Escrig®

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

Introduccion. Se define la xantomatosi s cerebrotendinosa como una
enfermedadinfrecuentededepdsito autosdmicorecesivaproducidapor
€l acimul o de colestanol en diferentestejidoscomo vainastendinosas
(xantomas), cristalino (cataratas) y sistemanervioso (dafio neurol égico
por mecanismo alin no muy conocido). La causa del trastorno es el
déficitdel enzima27-afa-hidroxilasa, enzimadelacadenamitocondrial
quecolaboraen lasintesisdeécidosbiliares. Objetivos. Comparar los
resultados obtenidos por nosotros con |os descritos por otros autores
enlabibliografiamédica, seguimientoy val oracién deestospacientes
alolargo del tiempoy determinar lapresenciadelesiones silentesno
diagnosticadas por otros métodos (pruebas de imagen, fundamental -
mente TAC y RM). Caso clinico. Realizamos una bateria de pruebas
neurofisiol égicas(EEG, vel oci dadesde conduccion nerviosa, estimu-
laciénmagnéticatranscraneal y potencia esevocadosmultimodales) en
un paciente diagnosticado de xantomatosi s cerebrotendinosaen dife-
rentes momentos evolutivos de la enfermedad. Durante e primer
estudio seobtieneunaalteracion delaconduccion nerviosaen algunos
delosnerviosexplorados, untrastornodelaconduccion motoracentral
y unaafectacion delaviaauditivabilateral. En un segundo momento
seregistran |os mismos datos, observandose un claro empeoramiento
en la conduccion motora central. Conclusiones. Estos hallazgos se
correlacionan con los descritos en la literatura médica sobre esta
enfermedad, lo cual poneenrelevancialaimportanciadeestosestudios
en el diagndstico precoz y en el seguimiento de estos pacientes.

68.

DEFICIT ENEL CONTROL DE ATENCION VISUOESPACIAL
ENPACIENTESCON LESIONESCEREBEL OSASO CON
ENFERMEDAD DE PARKINSON

D.S. Casafia Pérez? D.T. Eggert® D.A. Straube®, D.J. Moliner Ibéfiez?
#Neurofisiologia Clinica. Hospital Universitario Dr. Peset. Valencia.
b Department of Neurology. LMU. Munich, Alemania.

I ntroducci én. Estudiosprevioshan demostrado que controlessanosno
son capaces de focalizar su atencidn visuoespacial en un objetivo y
simultaneamentepreparar unasacadaen otral ocalizacion sugiriendoun
solapamientoimportanteentreel proceso depreparaci éndeunasacada
y €l control delaatencién, que produce un beneficio a discriminar un
posible objetivo en € lugar a que se prepara el movimiento ocular.
Objetivos. Determinar s el déficit oculomotor depacientesconlesiones
cerebel osas(L C) o conenfermedad deParkinson (EP) estancorrel acio-
nados con un déficit en mecani smosdeatencion. Sujetosy métodos. Se
propone a dos grupos de pacientes (LC/EP) y a un grupo control la
realizacion de dos tareas motoras (fijaci dn/sacadaa un objetivo) com-
binadas con dos posibles tipos de sefializadores (intencional/reflgjo).
L ossujetosdebianseguirlasinstruccionesdel sefializador y discriminar
un carécter que aparecia bien al mismo lado del sefializador (evento
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valido) o contrario (eventoinvalido). Resultados. Losresultadosdel
grupo control fueronlosmismosquelosdelabibliografiarevisada. En
losexperimentosrealizadospor lospacientescon LC, larealizacionde
unasacadano produceninguin beneficioenlaatencion. Enpacientescon
EPestebeneficiolinicamenteestapresenteene experimentoconsacadas
con sefiali zador reflgjo. Conclusiones. Estosresultadossugieren queel
control delaatencion visuoespacial estaalterado en ambos grupos de
pacientesdeformaglobal. Concluyendoquel ospacientesconun déficit
oculomotor central son capaces de generar sacadas que no estén
obligatoriamenteligadas acambiosde atencion visuoespacial.

69.

TECNICASDELOCALIZACIONDE CORTEZA
MOTORA PARA TRATAMIENTO DE DOLOR
CRONICO NEUROPATICO

A. Galdon? M. Katati ®, J. Martin®, V. Arjona®,

C. Aldaya®, J. Paniagua®

2 Servicio de Neurdfisiologia Clinica. ® Servicio de Neurocirugia.
Hospital Universitario Virgen de las Nieves. Granada.

¢ Servicio de Neurocirugia. Hospital Carlos Haya. Mélaga.

Introduccion. Laestimulacidn delacortezamotoraesunatécnicapara
€l tratamiento del dolor crénico neuropético refractario atratamiento
médico. L os sindromes mas frecuentemente tratados son dol or trige-
minal, neural giapostherpética, anestesiadol orosa, neuropatiasperifé-
ricas, lesiones medulares y miembro fantasma. La indicacion mas
frecuente es el dolor facial y € que mejor resultados presenta. La
localizaciondel areamotoraserealizaconlaintegraciondelastécnicas
deneuroimagen, |RM, neuronavegaciony estudioneurofisiol égico. El
estudio NFC consiste en localizacién de la inversion N20/P20 con
estimulacién de nervio mediano y recogida de PESS con 8 a 20
electrodos epidural es por craneotomia, posteriormente se estimulaen
corteza motora a intensidades no superiores a 20 mA y se recoge
actividad el ectromiograficaparal ocaizar € areamotoramasadecuada
paralaimplantaciondel estimulador. Sehavistoqueenun12%delos
casoslalocalizaci6n anatémicano secorrespondiaconlalocalizacion
somatotdpica. Casos clinicos. Presentamos 12 casos de dolor neuro-
péticofacial rebel deatratamiento médicoenlosquesehanimplantado
estimuladorescrénicosen cortezamotoraconresul tadosaceptables. El
control de la eficacia del tratamiento se realiza con la escala visua
ana égica(VAS) antesdelaintervenciény posterior aéstacondiferentes
parémetrosdeestimulacién cronicaquesevaajustando unavez fijado
€l estimulador. Conclusiones. Laestimulacion delacortezamotoraes
una técnica todavia en desarrollo que se ha mostrado eficaz en €
tratamiento del dolor rebeldeatratamiento médico.

70.

MISMATCH NEGATIVITYY NIVEL DE CONCIENCIA
ENTRAUMATISMOSCRANEOENCEFALICOSGRAVES

D. ZarzaLuciéfiez?, S. Arce Arce®, F. Sanjuén Martin®
2 Servicio de Neurofisiologia. ® Servicio de Psiquiatria. © Servicio de
Neurocirugia. Clinica San Vicente de Neurorrehabilitacion. Madrid.

Objetivos. Evaluar la utilidad diagndstica de la Mismatch Negativity
(MMN) en pacientesquehayan sufridoun TCE graveenfasesubaguda
tras la salida de la UCI. Introduccién. El componente MMN es un
potencial evocadodelargalatenciaquereflgjael funcionamientodeun
mecanismoautométicoy preatencional del procesamientodeestimul os.
El estadovegetativo (EV) esundiagnosticomuy frecuentetrasun TCE
grave, que en ocasiones evoluciona hacia un nivel de conciencia
superior denominado estado de respuesta minima (ERM). Se ha
sefialadolautilidad prondsticadel potenciad MMN alahoradepredecir
€l ‘despertar’ delos EV. Pacientes y métodos. Se harealizado MMN
auditivaal9 pacientes(12 hombresy 7 mujeres) con edadescompren-
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didasentre 17y 59 (media: 27,3) que sufrieron TCE grave haciamés
de 2 meses (media: 181 dias). En e momento de la prueba 8 se
encuentran en EV y 11 en ERM. Resultados. El 100% (11/11) delos
pacientesen ERM presentaron potencial MMN. Enlos7 pacientesen
EV noserecogio potencial enel 85,7% (6/7). El pacientevegetativoen
el que se obtuvo MMN pasé aERM alos 16 dias. Conclusiones. La
MMN es una herramienta de gran utilidad en lafase subaguda de un
TCEgraveparael diagnosticodiferencia entreEV y ERM, refrendando
e juicioclinicoy minimizandolasconsecuenciasfamiliares, sanitarias,
sociales y econémicas derivadas de un posible error, abriendo la
posibilidad de ser aplicada aotras patol ogias cerebral es adquiridas.

4. Sueno

7.

MODELOEXPERIMENTAL PARAEXPLICAREL
SUSTRATONEURONAL DELA TRANSICION
VIGILIA-SUENOY LA EPILEPTOGENESISEN
LASNEURONASTALAMOCORTICALESHUMANAS

E. de Vicente Alvarez-Manzaneda?®, R. Naoguit Pérez Bruzon®,
C. Alméarcegui L&fita® C. Maestt®, P. Uclés Moreno?,

M. AzanzaRuiz®, A. del Moral °

#Neurofisiologia Clinica. Hospital Universitario Miguel Servet.
bLaboratorio de Magnetobiologia. Departamento de Anatomia

e Histologia Humanas. Facultad de Medicina. Universidad de Zaragoza.
Zaragoza. ° Fundacion Humanismo y Ciencia. Madrid. ¢ Laboratorio de
Magnetismo de Sdlidos. Departamento de Fisica de Materia Condensada/
ICMA. Facultad de Ciencias. Universidad de Zaragoza/C3C. Zaragoza.

Introduccion. Lasactividades espontaneaeinducidapor exposiciona
campo magnético alterno (CMA) delaneuronaF53 de Helix aspersa
presentasimilitudes con las neuronas talamocortical es humanas. Ob-
jetivo. Establecer unmodel o deestudio experimental delafisiologiay
fisiopatogénesisdeloscircuitos neuronalesentretdlamo y cortezaen
el hombre. Materiales y métodos. Registros e ectrofisiol6gicos en
tiemporeal seobtienen desdelaneuronaF53 deganglioscerebroideos
de Helix aspersa con microel ectrodos de vidrio (didmetro de punta:
<1mm,resistencia: 2-20MQ, rellenosdeacetatodepotasio: 1M).Los
ganglios se sumergen en solucién Ringer de moluscos. Lamuestrase
disponeen el centro de dos carretes de Helmholtz (11 cm de didmetro
separadosentre si 5,5 cm). Unavez caracterizadala actividad espon-
tanea de la neurona F53 se aplican campos magnéticos sinusoidales
(AMF) defrecuenciaextremadamente bgja (ELF) en el rango de 0,5
30 Hz conintensidad constantede 1 mT. Resultados. LaneuronaF53
deHelix aspersa comparte propiedadesintrinsecascon lastalamocor-
ticaleshumanas: potencial esdeacci 6n con secuenciasdedespol ariza-
ciones seguidas de hiperpolarizaciones caracteristicas de neuronas
marcapasos. Esta actividad se debe alainteraccion delacorrientede
calciotransitoria(I T) y lahiperpolarizantedepotasio (1H). Conclusio-
nes. Hemos observado que el CMA induce un cambio en el modo de
activaciéndeoscil atorio aténico, estatransicion entremodosessimilar
ala que media la transicion entre vigilia y suefio en las neuronas
talamocorticaleshumanas.
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72.

DIFERENCIASEN LA COORDINACION CEREBRAL
ENTRENEONATOSA TERMINOY PREMATUROS
APARTIRDEMEDIDASDE INTERDEPENDENCIA
DELAACTIVIDADELECTROENCEFAL OGRAFICA
DURANTEEL SUENO

S. Mafias Alcon? D. M. DelaCruz®, E. Pereda®, S. Lopez?,
JM. Garrido?, J. Gonzélez®

#Servicio de Neurofisiologia Clinica. Hospital Universitario Virgen
de Candelaria. Santa Cruz de Tenerife. ® Laboratorio de Biofisica.
Departamento de Fisiologia. Facultad de Medicina. ¢ Departmento

de Fisica Basica. Universidad de La Laguna. ¢ Servicio de Pediatria.
Hospital Universitario Virgen de Candelaria. Santa Cruz de Tenerife.

Objetivos. Investigar diferencias en la coordinacion cerebral entre
neonatosatérminoy prematuros estudiadosalaedad delosnacidosa
término. Sujetosy métodos. Tresgruposde4, 6y 4 neonatossanoscon
edades gestacionales (EG): G1 (< 33 semanas), G2 (33-36) y G3 (37-
40). Registros: EEG digitalizados: electrodos Fpl, C3, T3, O1, Fp2,
C4, T4, O2 (promedio como referencia), frecuenciade muestreo: 128
Hz, filtros pasobajo/alto: 0,3/30 Hz. Andlisis: para cada neonato y
estadodesuefio (activo/tranquilo, SA/ST), calculamosel promediode
lainterdependenciadecadael ectrodo cond resto, usandolafunciénde
coherencia(FC) y un indice obtenido delareconstruccion del espacio
de estados de cada sefial (IN). Comparamos |os resultados mediante
MANOVA de medidas repetidas. Resultados. Para e conjunto de
electrodosy estados de suefio, laFC solo fue capaz de distinguir entre
G3y G1(p<0,01), mientrasqued IN discrimind G3deG1 (p<0,001)
y deG2 (p<0,001) y G1 de G2 (p < 0,05). Por electrodos y parala
FC, encontramos diferencias entre grupos en Fpl (p < 0,05) y Fp2
(p<0,01),siendo FC (G3) >FC(G1) y FC(G3) > FC (G2) paraambos
estados de suefio. Para el IN, encontramos diferencias entre grupos
dependientes de los electrodos con: IN (Fpl, G1) <IN (Fpl, G3)
(p<0,05), IN (Fp2, G1) <IN (Fp2, G3) (p<0,05),en SA, eIN (Fp2,
G1) <IN (Fp2,G3) (p<0,01); IN (Fp2, G1) <IN (Fp2, G3) (p<0,05);
IN (Fpl, G2) <IN (Fpl, G3) (p < 0,01); IN (T3, G1) <IN (T3, G3)
(p<0,05)elIN (T3,G2) <IN (T3,G3) (p<0,05) en ST. Conclusiones.
Lainterdependenciadecadaareacerebra conlasdemasesmayor para
los neonatos a término que para los prematuros de similar edad
posmenstrual , evidenciando unamenor coordinaci dn cerebral enestos
ultimos.

73.

ESTUDIODESCRIPTIVO SOBRE LA EVOLUCION

DE PACIENTESCONMOVIMIENTO PERIODICO

DE LASPIERNASY SINDROME DE PIERNASI NQUIETAS
TRASEL TRATAMIENTO CONFARMACOS
BENZODIACEPINICOSY DOPAMINERGICOS

J. Escriba Alepuz, F. Prieto Prieto, R. Chilet Chilet,

M. Rueda Soriano, G. Zalve Plaza, F. Giménez Vézquez
Neurofisiologia Clinica. Hospital Universitario Dr. Peset. Valencia.

Introduccion. Los movimientos periddicos de las piernas (MPP)
constituyen untrastorno del suefio conunaprevaenciaactua de3,9%
de la poblacién general y que ocasiona gran nimero de despertares
nocturnosy unafragmentaciondel suefiolocual setraduceeninsomnio
nocturno y/o somnolenciaal diasiguiente, condicionando unamenor
caidad de vida de | os pacientes. Su diagndstico es polisomnogréfico
medianteregi strosel ectromiograficosdesuperficiedeestosmovimien-
tos(PLM). Paralelamente, el M PP puede aparecer hastaen un 80%de
los casos de sindrome de piernasinquietas (SPI) cuyo diagnéstico es
clinicobasadoen4 criteriosaplicablesaal rededor del 5%delapoblacion
guedescriben sensacionesmol estasy desagradabl esqueprovocanuna
necesi dadimperiosademover laspiernasparaaliviarlossintomasy que
empeoran con €l reposo e inactividad. Ademés, ambas entidades
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comparten suinfradiagnosti co, opcionesterapéuticassimilaresy gran
interésactual por suetiol 6gia. Objetivos. Describir suevolucionclinica
y respuesta a tratamiento con los diferentes farmacos indicados
(levodopa, clonacepam, ropirinol, cabergolina) asi como utilizar los
datos obtenidos para entender méas su fisiopatologiay predecir mejor
su prondstico. Pacientes y métodos. Estudiamos 50 pacientes con
sospechade movimientos periodicosdelaspiernas (M PP) y/o sindro-
me de piernas inquietas (SPI) diagnosticados en nuestra Unidad de
Suefio entre 1995 y 2005. Se analizan individualmente pardmetros
polisomnogréficos(nimerodearousals, PLM y fasesde suefio), clinicos
(gravedad y grado de somnol encia mediante diversas escal as, patol o-
gias asociadas, etc.), electromiograficos y epidemiol égicos (género,
edad, higiene de suefio, formade viday habitos tdxicos, consumo de
férmacos, etc) .

74.

MIOPATIA CONGENITA, TRASTORNOVENTILATORIO
DURANTE EL SUENO Y USO DE BIPAP TEMPORIZADA.
CASO CLINICO A LOS 12 ANOSDE EVOLUCION

L. Iglesias Alonso?, T. Rodriguez Riquelme®, F.J. Martinez Orozco?,
I. Villalibre Valderrey ? A. ArenaGuibert?® E. Cavo Ferrandiz?

2 Neurofisiologia. Hospital Clinico San Carlos. Madrid.

® Neurologia. Hospital DIPRECA. Santiago de Chile, Chile.

Introduccion. Lasenfermedades neuromuscul aresseasocian general-
mente aalteracionesventilatoriasyaseadeformaagudao cronica. La
afectacion durante el suefio suele preceder al compromiso envigiliay
sepuede manifestar atravésdediversospatrones. Caso clinico. Varon
de 21 afios de edad portador de unamiopatia.congénitano progresiva
quepresentadesdel os9 afioscompromiso ventil atorioduranteel suefio
conalteracidndelaarquitecturadel mismo, apneascentral esy obstruc-
tivas asi como hipoventilacion de predominio en suefio REM. El
trastorno seresuelve con el uso de nasal BIPAP en modo esponténeo,
tratamiento queel paciente utilizé de maneracontinuadurante 9 afios.
En los Ultimos 3 afios se agregan episodios de bradi pnea con desatu-
raciones graves y taquicardia reactivas. Se decide manejo con nasal
BIPAPenmodotemporizado quesiguetilizando enlaactualidad con
resoluciéndelasalteracionesventil atoriasy hemodinamicas. Desdeel
inicio delaterapia el paciente no ha presentado nuevos episodios de
insuficienciarespiratoriay se mantiene estable su condicion neurol 6
gica. Comoefecto secundario presentahipoplasiamaxilar. Conclusio-
nes. Los pacientes con miopatias presentan trastornos ventilatorios
nocturnoscon patronesdiferentesqueseresuel ven mediantelautiliza-
cion de ventilacion no invasiva con presion positiva con distintas
modalidades. L aaplicaciondeestostratami entoshapermitidobeneficio
clinico evidente en su condicion neurol égicay calidad devida

75.

ENFERMEDAD DE PARKINSON Y SINDROME DE APNEA
DEL SUENO: PATOLOGIASDEL SUENO ASOCIADAS
Y RESPUESTA AL TRATAMIENTO CON CPAP

E. Calvo Ferrandiz® F.J. Martinez Orozco?, |. Villdibre Valderrey 2,
T. Rodriguez Riquelme®, A. Arena Guibert® L. Iglesias Alonso?
# Neurofisiologia. Hospital Clinico San Carlos. Madrid.

b Neurologia. Hospital DIPRECA. Santiago de Chile, Chile.

I ntroducci én. L ospacientescon enfermedad de Parkinson (EP) presen-
tan trastornos del suefio con alta prevalencia. Insomnio, sindrome de
apnea del suefio (SAHS), movimientos recurrentes de las piernas y
trastornos de conducta del suefio REM (RBD) son los descritos con
mayor frecuencia. Objetivos. Determinar las caracteristicas de los
pacientes con EPy SAHS en tratamiento con nasal-CPAP, asociacion
de otros trastornos del suefio y efectos de la ventilacidn no invasiva.
Casosclinicos. Tres pacientes portadoresde EPy SAHS. Sintomato-
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logia, condicion neurol 6gica, caracteristicas de SAHS, trastornos del
suefio asociadosy evolucion alargo plazo del tratamiento con CPAP.
L os pacientes presentan EP de 4 a 16 afiosde evolucion. El motivo de
derivacionalaunidad fuesospechade SAHS. Todosrefieren hipersom-
nolencia diurnay ronquido. La polisomnografia evidencia en todos
ellosalteraciondelaarquitecturadel suefioy apneasdetipoobstructivo
principalmente, ademés de central esy mixtas, que seresuelven con el
tratamiento con nasal-CPAP. En dos pacientes seasociaRBD y enun
caso se manifestd previo al diagnéstico de su patologia de base. Se
observa una buena tolerancia a la terapia, mejoriaimportante de la
hi persomnol enciadiurnay unadisminucién significativadel osepiso-
dios de RBD. Conclusiones. Los pacientes con EPy SAHS asocian
otros trastornos del suefio. El tratamiento con CPAP beneficia la
sintomatologiadel SAHSY reducee nimerodeepisodiosdeRBD. Se
deben sospechar y descartar trastornos del suefio en los pacientes
portadores de EP,

76.

TRASTORNO DE CONDUCTA REM COMO
PRIMERAMANIFESTACIONDE ENFERMEDAD
NEURODEGENERATIVA

E. Lainez Samper?, J. Turbau? P. Lloberes®, S. Lara®,

J. Castell ¢, M. delaCalzada® M. Boada“

2 Neurofisiologia Clinica. ® Neumologia. ° Unidad de Demencias.
4Medicina Nuclear. Hospital Universitario Vall d’Hebron. Barcelona.

Introduccién. El trastorno de conducta REM (TCR) se caracterizapor
pérdidadelaatoniamuscul ar propiadeesteestadio, acompafiandosede
actos motores. Se ha asociado a diversas enfermedades neurodegene-
rativas. Describimos un paciente con TCR como sintoma inicial de
enfermedad neurodegenerativacons stenteendemencia, ataxiay parkin-
sonismo. Caso clinico. Varén de 55 afios remitido por hipersomniaen
2002. Lapoligrafiarespiratoriamostro patron respiratorio norma. La
anamnesis constata TCR de doce afios de evolucion. La PSG mostro
incremento importante del tono muscular durante el suefio REM. La
exploraciony escalade Epworthfueronnormal es. Diagnosticado como
parasomniaREM seinicid tratamiento. Al afio refiere acusadapérdida
de memoria, dificultad para aparcar, sensacién de ‘caminar sobre
algodones’ y su familia constata cambio conductual. La exploracion
evidencié marcha atéxica, dismetria, disdiadococinesiaizquierdasy
Romberg positivo. La TC craneal y & EEG fueron normales. La
valoracién neuropsicol égicay el SPET fueron sugestivosdedemencia
tipoAlzheimerincipiente, depredominioizquierdo. Seinicidtratamiento
con Reminyl. En 2005 se afiadio rigidez extrapiramidal izquierda,
incontinenciaurinariay vozronca. El deterioro cognitivoy ladificultad
paralamarchaempeoraron. LaTC craneal muestraatrofiacerebelosay
el SPET moderada hipoperfusion cortical difusay cerebelosay dismi-
nucion de perfusién degangliosbasalesy tdlamoizquierdo. El estudio
genéticoencursofacilitarael diagndsticodelaenfermedad neurodege-
nerativa. Conclusiones. Estecasoilustralanecesidad deun seguimiento
de los pacientes con TCR por la posibilidad de representar € primer
sintomade unaenfermedad neurodegenerativade desarrollo posterior.

77.

TRASTORNO POR FALTA DE ATONIA

EN FASE REM: A PROPOSITO DE UN CASO

C. Iznaola Mufioz, J.A. Séez Moreno, J. Paniagua Soto
Servicio de Neurofisiologia. Centro de Neurofisiologia

y Trastornos del Suefio. Granada.

Introduccion. El trastorno por falta de atonia en fase REM es una
parasomnia caracterizada por violencia motora y actividad verbal
durante la fase de suefio REM. La principal complicacion de este
trastorno radicaen laposibilidad de autolesion o delesion del compa-
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fiero de cama durante los episodios, por lo que es fundamental el
diagndstico para poder establecer precozmente € tratamiento. Caso
clinico.Varonenel cual, por suprofesion(guardiacivil), laposibilidad
de manejo de armas de fuego establece un factor de riesgo afiadido.
Conclusiones. Lahistoriaclinicadel pacientey € relatodel osepisodios
nocturnosson criteriosdiagnésticosfundamental esparad diagnéstico
seglin la Asociacion Americana de Trastornos del Suefio (ASDA),
pero, unavez més, loshal lazgosdel estudio polisomnogréaficonocturno
emergen como fundamentales paracalificar el cuadro.

Ultimas incorporaciones

DISTROFIA MUSCULAR CONGENITA CON DEFICIENCIA
DELAMININA-02, CAMBIOSTIPOLEUCODISTROFIA
CEREBRAL,EPILEPSIA,DEFECTODE SEGMENTACION
SOMITICAVERTEBRAL Y NEUROPATIA:

ESTUDIO LONGITUDINAL DEUN CASO

A.Pou? A.Valls? M.J. Tdlez? A. Vernet®, J. Colomer®
2Hospital del Mar. UAB. Barcelona. ® Hospital St. Joan de Déu. Barcelona.

Introduccion. Ladeficienciaprimariadelaminina-o.2 (merosina) apa-
rece aproximadamente en lamitad de |os casos de distrofiamuscular
congénita (MDC). La merosina se expresa de forma intensa en la
membrana basal del musculo estriado, pero también en el sistema
nervioso central (SNC) —glia, pared de vasos cerebrales-y en células
de Schwann. Objetivo. Aportar €l caso de un paciente con MDC con
deficiencia parcia en merosina 'y valorar alo largo del tiempo la
evolucion de lamiopatiay de los signos debidos alesion de SNC y
periférico. Caso clinico. Varén de 23 afios de edad —sin antecedentes
familiaresdeenfermedad neuromuscul ar y antecedentespersonalesde
torpezamotoray dificultad escolar—que consultaalos 8 afios de edad
por crisisparcialesvisuales, crisistonicasy ausenciasatipicas. Clini-
camente, presenta sindrome miopatico de gran predominio proximal,
conarreflexiacompl etaexcepto aquil eos, y retraccionesarticularesen
codos y tendones aquilianos. Paladar ojival. La miopatia apenas ha
evolucionado a lo largo de los afios y las crisis epilépticas se han
controlado parcialmenteenlosdosltimosafios. Estudiosel ectrofisio-
| 6gicos: trazadosmidgenosy VCM enlentecidas, sugestivasdeneuro-
patiaperiféricamotoradesmielinizante. RepetidaelevaciéndelasCK
(3.000-4.000 U/L). EEG: Paroxismos bilaterales de punta-onda y
paroxismosfocalesparietotemporal es(mejoriaenlosultimos meses).
RM encefdica: hipersefial difusay simétricaen T, delasustanciablanca
deamboshemisferioscerebrales(igual expresividadenel cursodelos
afos). Rx raguis: bloquevertebral congénito C2-C3. Estudioinmuno-
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histoquimico. Conclusiones. 1) Al diagndsticodeM DC condeficiencia
demerosinasellegaavecesatravésdemanifestacionesno miopédticas;
2) La epilepsia puede ser & motivo de consulta en la MDC con
deficiencia de merosinay las crisis pueden mejorar en e curso del
tiempo; 3) La afectacion difusa de la sustancia blanca cerebral y los
rasgos de neuropatia periférica se mantienen establesen el tiempo; 4)
El hallazgo de bloques vertebral es congénitos orientahaciaun origen
embrionario precoz delaMDC con deficienciade merosina.

ELECTROMIOGRAFIACUANTITATIVA
ENLAENFERMEDAD DEMCcARDLE:
ANALISISMULTI-MUAPDE 14PACIENTES

M. Padrén, JM. Fernandez, C. Navarro
Servicio de Neurofisiologia Clinica y Neuropatologia. CHUVI. Vigo, Pontevedra.

Introduccion. Laenfermedad de McArdle (deficienciade miof osfori-
lasa) con frecuencia ocasiona problemas diagndsticos debido a la
heterogeneidad delagenéticay delasmanifestacionesclinicas. Enlos
casostipicos, lamanifestacion cardinal delaenfermedad esla intole-
ranciaa gercicio (caambres musculares, mialgiasy debilidad). Sin
embargo, un tercio de los pacientes solo muestra debilidad proximal
indolente, a menudo asimétrica. Ademés, € papel dela EMG se ha
discutido amenudo debido alabgjasensibilidadinformadaenagunas
ocasiones, aunque hastalafechano se han realizado estudios sistema-
ticos. Objetivo. Paradeterminar €l rendimientodiagnosticodelaEM G
serealizé un andlisisretrospectivo sobreunamuestrade 14 pacientes,
enloscua esel diagnosticodelaenfermedad seconfirméhistoquimica
y genéticamente. Pacientesy métodos. Sepractico estudio electroneu-
rografico con el ectrodos de superficieentodos| os pacientes. Encinco
deellossehizoestimulacidnrepetitivaa20Hz. Sereaiz6EM Gdeaguja
con electrodo concéntrico en variosmuscul os. El bicepsseestudié en
todoslospacientesmedianteanalisismulti-MUARP. Seestudid asimis-
mo la curva de lactato y los andlisis histoquimicos musculares y
genéticos, que por definicidn resultaron positivosen todos|os pacien-
tes. Resultados. Todos |os pacientes, excepto dos (86 %), mostraron
algun grado de actividad espontanea anormal (fibrilaciones, ondas
positivas 0 descargasrepetitivas complgjas). El 43 % delos pacientes
mostré una disminucion en la duracion del MUAP de dos o mas
desviacionesestandares. Sinembargo, el 86 % del ospacientesmostro
mésdedosoutliersenel andlisismulti-MUAP. El decrementoa20Hz
fuemayor del 25% (fuertementepositivo) enloscinco pacientesenlos
queserealizo. Conclusiones. NuestroshallazgossugierenquelaEM G
detecta anormalidades en la enfermedad de McArdle con mayor
frecuenciaquelaquepreviamentesesuponia. LaEM G proporcionauna
guiaseguraparaestudiosmasespecificoseinvasivosenel diagnéstico
delaenfermedad de McArdley enfermedades rel acionadas.
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