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1.

Sindrome del tanel car-
piano: actualizacién del
protocolo de trabajo

Nerea Joshua Olea, Elvira Millet, Maria
Térrega, Victoria Cortés, Nico Janone,
Juan Aller

Hospital La Fe

Introduccién: El sindrome del tinel
carpiano (STC) es una afeccion neuro-
muscular comun, una de las principa-
les causas de incapacidad laboral y es
uno de los diagnosticos mas frecuen-
tes en las consultas de EMG. Las con-
ducciones sensitivas y motoras (EDX)
del n. mediano son estudios fiables y
reproducibles para confirmar el diag-
néstico clinico de STC con un alto
grado de sensibilidad y especificidad.
Material y métodos.: Realizaremos el
diagnostico clinico con los criterios (4
de inclusion y 4 de exclusién) adopta-
dos por la AAPM&R y AANEM basa-
dos en las recomendaciones de Rem-
pel&co. Basamos nuestro protocolo
EDX en las conclusiones de la revision
de la literatura realizada por la
AAPM&R y AANEM. Padua&colls han
descrito y validado una clasificacion
neurofisiolégica del STC que permite,
de una forma facil y no arbitraria, la
graduacion del STC en base a claros
puntos de corte neurofisiolégicos. Re-
sultados: Protocolo adoptado en el
hospital la Fé: Conducciones sensiti-
vas: 1. N. mediano 2D-mufieca (orto-
drémica) recogiendo valores de VC. 2.
Otro nervio, n. cubital 5D-mufieca (or-
todrémica) y/o radial (antidromica) re-
cogiendo valores de amplitud y VC. Si
la VC del mediano es normal 3. N. me-
diano 2D con registro en palma y mu-
fieca, recogiendo valor de latencia 2D-

palma y latencia palma-mufieca; o 4.
Conduccion mixta palma-mufieca de n.
mediano y cubital en un segmento
corto 7-8 cm, recogiendo latencias al
pico de ambos. Conducciones moto-
ras: N. mediano y n. cubital estimu-
lando en mufieca con registro en m.
abductor corto del pulgar y m. abductor
del 5° dedo respectivamente, a distan-
cia fija de 8cm, recogiendo valores de
latencia y amplitud. Conclusiones: El
protocolo diagnéstico de STC que rea-
lizamos en nuestro hospital es un mé-
todo sencillo y corto de realizar, que no
se basa en valores de amplitud sensi-
tiva ni motora y se centra en claros
puntos de corte neurofisioldgicos basa-
dos en las VC y la presencia o no de
respuestas.

2.

Miopatia secundaria a col-
chicina con enzimas mus-
culares normales

Beatriz Morcillo Escudero, Manuel Vaz-
quez Rosa, David Castillo Escriva, An-
drea Sanchez Femenia, Ernest Balaguer
Rosellé, Nuria Gil Galindo

Hospital Universitario Dr. Peset

Hospital LLuis Alcanyis

Introduccion: Presento el caso de una
paciente con miopatia inducida por col-
chicina con niveles de enzimas muscu-
lares normales. Mujer de 87 afios hi-
pertensa, dislipémica, fibrilacion auri-
cular con insuficiencia cardiaca, asma,
insuficiencia renal grado Il con FG 30
y poliartritis gotosa. Presenta de forma
subaguda, debilidad muscular proximal
en miembros inferiores, evoluciona
hasta limitar la deambulacion y dejarla
encamada en dos semanas, coincide
con el aumento de dosis de colchicina.
Asocia disnea. A la exploracion fisica
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observamos debilidad de MMII 3/5y de
MMSS 4/5, sensibilidad conservada
ROTS disminuidos. Material y méto-
dos.: RNM lumbar, analitica sangui-
nea completa con CPK, PEC-TAC.
Electromiografia de musculos proxima-
les y distales de las 4 extremidades,
andlisis de Multi-PUMs del musculo
vasto externo y deltoides izquierdos.
Neurografia sensitiva del N. sural bila-
teral y N. cubital derecho. Neurografia
motora del N. cubital, N. citico popli-
teo externo y N. ciatico popliteo interno
con ondas F bilateral. Estimulacion re-
petitiva a 3 Hz del N. cubital izquierdo
basal y tras contraccion maximal, re-
gistrando en el masculo abductor del
mefiique izquierdo. Resultados: Este-
nosis de canal espinal y foraminal bila-
teral desde L3 a S1. Analitica sangui-
nea normal. Condensacién pulmonar
[6bulo inferior izquierdo. ENG: Dismi-
nucion de amplitud de potenciales mo-
tores de las 4 extremidades. EMG: sig-
nos miopaticos difusos de musculos
explorados asociados a descargas de
alta frecuencia con morfologia de fibri-
laciones y ondas positivas. PUMs de
caracteristicas miopaticas, polifasicos
de baja amplitud entremezclados con
PUMs normales. Estudio de transmi-
sion neuromuscular del N. cubital iz-
quierdo es normal. Exploracion y
conclusion: Durante el ingreso la pa-
ciente adquiere infeccion con neumo-
nia por COVID-19 sin sintomas graves.
La mejoria clinica ante la retirada de
colchicina y negatividad del resto de
estudios complementarios apoyan el
origen farmacoldgico de la miopatia
diagnosticada por electromiografia a
pesar de la normalidad de las enzimas
musculares.

Encefalopatia  epiléptica

asociada a la mutacion
SYNGAP1. A propésito de
un caso

Araceli Soucase Garcia, Andrea Arcinie-
gas Villanueva, Emilio Gonzélez Garcia,
Maria José Ortiz Mufioz, Carla Artacho
Pérez

Hospital de Manises

Introduccion: La encefalopatia epilép-
tica llamada ‘del desarrollo’ se asocia a
una infrecuente mutacion en el gen
SYNGAP1, ligado directamente con la
maduracion y desarrollo de las dendri-
tas. Presenta una prevalencia de 500
casos a nivel mundial, 20 de ellos en
Espafia, registrados hasta el 2020. Cli-
nicamente se caracteriza por discapa-
cidad intelectual, epilepsia generali-
zada y trastornos dentro del espectro
autista.  Electroencefalograficamente
destacamos un enlentecimiento de la
actividad basal, asi como un abanico
de grafoelementos asociados a dife-
rentes tipos de crisis, donde destacan
especialmente las epilepsias reflejas y
fotosensibles. Material y métodos.:
Presentamos el caso de una paciente
de 9 afios de edad, estudiada a partir
del primer afio de vida por hipotonia,
retraso en el desarrollo del lenguaje y
mioclonias palpebrales. A los dos afios
se realiza estudio electroencefalogra-
fico que muestra una actividad critica e
intercritica generalizada en forma de
puntas y punta-onda acompafiada cli-
nicamente de mioclonias palpebrales.
A partir de ahi la evolucién de la pa-
ciente es torpida. Entonces se realiza
estudio genético ampliado y se diag-
nostica una mutacioén en el gen SYN-
GAP1. La encefalopatia epiléptica
cursa ademas con fotosensibilidad y
posibles ausencias atipicas, que a dia
de hoy se controlan parcialmente con
medicacion y dieta cetogénica. Resul-
tados y conclusiones: Nuestra pa-
ciente cumple con los criterios clinicos
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y electrofisiologicos descritos en otros
casos de pacientes con la misma mu-
tacion, por tanto, destacamos la impor-
tancia del estudio genético precoz. Ac-
tualmente y a pesar de que los pacien-
tes afectos son muy escasos, se co-
noce ampliamente la presentacion cli-
nica y su correlacion con la encefalo-
patia epiléptica, que ademas es muy
caracteristica y muy limitante en estos
pacientes, que, en la mayoria de los
casos, cursan con una discapacidad
intelectual de moderada a severa.

Hallazgos neurofisiol6gi-
cos en el sindrome de Mi-
ller Fisher. Serie de 3 ca-
SOS.

Marina Villamor Villarino, Estefania Gar-
cia Luna, Eugenio Barona Giménez, An-
drea Mir6 Andreu, Luis Garcia Alonso,
Roberto Lépez Berabé

Hospital General Universitario Reina So-
fia (Murcia)

Introduccién: El sindrome de Miller
Fisher (SMF), variante del sindrome de
Guillain-Barré, es un trastorno neurolo-
gico poco frecuente. Se caracteriza por
la triada clinica de oftalmoplejia, ataxia
y arreflexia. Sin embargo, pueden aso-
ciarse otros signos como ptosis palpe-
bral, pardlisis facial, debilidad de las
extremidades o alteraciones sensiti-
vas. Incluso, puede manifestarse de
forma limitada como oftalmoplejia in-
terna bilateral u oftalmoplejia externa
unilateral. Los hallazgos neurofisiolégi-
cos mas consistentes son la reduccion
de amplitud de los potenciales evoca-
dos sensitivos (PES) en las extremida-
des y/o la ausencia de reflejo H. Mate-
rial y métodos.: Presentamos los es-
tudios electrodiagndsticos (EDX) de
tres pacientes diagnosticados de SMF,
dos de ellos con la triada clinica carac-
teristica y otro con una forma limitada.
Resultados: De los dos pacientes
diagnosticados de SMF con la triada
clinica caracteristica, uno mostré un
reflejo trigémino-facial alterado bilate-
ralmente y, el otro, ausencia del reflejo
H bilateralmente, asi como disminu-
cion de amplitud en los potenciales
evocados motores del nervio facial iz-
quierdo con registro en masculo orbi-
cular del ojo y nasal, del nervio facial
derecho con registro en musculo men-
toniano y del nervio tibial posterior iz-
quierdo con registro en musculo
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abductor del dedo gordo. En el pa-
ciente diagnosticado de SMF con cli-
nica limitada, se observo un reflejo tri-
gémino-facial alterado bilateralmente y
un importante descenso de amplitud
en los PES de los nervios mediano y
cubital izquierdos, en los segmentos
dedo Il y dedo V-mufieca respectiva-
mente, con lentificacion de velocidad
de conduccion sensitiva del nervio me-
diano en dicho segmento. Conclusio-
nes: Los estudios EDX son de gran uti-
lidad en el diagndstico precoz y de con-
firmacion del SMF. Ademés, como los
hallazgos neurofisioldgicos comunica-
dos por diferentes autores son varia-
bles en el SMF, se requiere de un es-
tudio EDX amplio para que la evalua-
cion en estos pacientes sea adecuada.

Las consecuencias del
ayuno neuronal

Eugenio Barona Giménez, Marina Villa-
mor Villarino, Estefania Garcia Luna, An-
drea Mird Andreu, Sofia Ortigosa G6-
mez, Roberto Lépez Bernabé

Hospital general universitario Reina So-
fia de Murcia

Hospital clinico universitario virgen de la
Arrixaca

Introduccién: La epilepsia cronica
tiene una incidencia del 0,5-1% de la
poblacion, de los cuales hasta el 50%
se presentan en la infancia, mientras
que un 20-30% evolucionan hacia una
forma refractaria al tratamiento farma-
coldgico. Desde la antigliedad, se des-
cribe como el ayuno reducia el numero
de crisis en pacientes epilépticos, lo
que en 1911 se confirmé cientifica-
mente. En 1925 Wilder sugiri6 que una
dieta con alto contenido en lipidos y
bajo en carbohidratos tendria una res-
puesta metabolica similar al ayuno, lo
que permitié al hospital Johns Hopkins
comenzar con la aplicacién de esta
dieta como tratamiento de la epilepsia
refractaria. Material y métodos.: Es-
colar de 6 afios en seguimiento por
neuropediatria desde los dos afios de
edad por retraso del lenguaje, epilep-
sia mioclénica y deficiencia del traspor-
tador de glucosa cerebral tipo 1. Se
realiza V-EEG de duracion intermedia
en el que se observan 2 crisis electro-
clinicas generalizadas. Resultados:
Tras varios tratamientos farmacoldgi-
c0os no se consiguid el control de las
crisis, iniciandose una dieta cetdgena,

consiguiendo un control total de las
mismas, asi como una significativa me-
joria en el V-EEG, registrandose una
actividad bioeléctrica cerebral normal.
Conclusion: La dieta cetdgena es una
alternativa no farmacoldgica en la epi-
lepsia, Consiste en una dieta muy baja
en carbohidratos, lo que genera una si-
tuacion metabolica de cetosis. Estos
cuerpos cetdnicos son capaces de
atravesar la barrera hematoencefalica,
y usarse como fuente de energia alter-
nativa al SNC. El tratamiento a largo
plazo no sdlo supone un reto debido a
su dificil cumplimiento, por la facil
desaparicién de la situacion de cetosis
con el consumo minimo de hidratos.
Sino que también podria asociarse a
consecuencias negativas tras un uso
prolongado, existiendo la necesidad de
investigar el efecto a largo plazo del es-
tado de cetosis cronica, asi como posi-
bles alternativas terapéuticas.

Miotonias no distréficas. A
propésito de una familia

Reetika Mukesh Baharani Baharani, Ma-
ria Concepcién Maeztu Sardifia, Maria
de la Paz Moreno Arjona, Patricia Vaz-
quez Alarcén, Victor Hugo Rubio Suérez,
Pilar Martinez Martinez

Hospital Clinico Universitario Virgen de la
Arrixaca de Murcia

Introduccién: Las miotonias no distro-
ficas son un grupo de enfermedades
neuromusculares poco frecuentes mo-
nogénicas, autosémicas dominantes y
recesivas. Son canalopatias asociadas
con mutaciones de los canales del
cloro y del sodio presentes en el sarco-
lema que provocan un estado de hi-
perexcitabilidad de la membrana mus-
cular, manifestdndose clinicamente
con rigidez muscular que produce difi-
cultad para la relajacion de los muscu-
los tras la contraccion. Material y mé-
todos.: Se presenta una familia con
afectacion que se remonta a cuatro ge-
neraciones, habiéndose estudiado a
cinco de sus miembros con clinica co-
mun de rigidez muscular en manos,
cara y piernas de inicio en la infancia,
que empeora con el frio, el ayuno, el
estrés y el ejercicio intenso, sin debili-
dad ni episodios de paralisis y sin afec-
tacion de otros érganos. EI motivo de
consulta de la paciente indice fue rigi-
dez muscular. Se realiza anamnesis,
exploracion neuroldgica, estudio elec-
tromiografico, Test corto de Fournier y

estudio genético. Resultados: Los
cinco pacientes estudiados presenta-
ban fenémeno miotdnico clinico en
0j0s, manos y piernas, cuyo correlato
electromiografico fue de abundantes
descargas miotdnicas en musculatura
facial, proximal y distal de miembros
superiores e inferiores. Los potenciales
de unidad motora, los trazados volun-
tarios y la electroneurografia fueron
normales. Todos los pacientes mostra-
ban un patrén Il en el Test corto de
Fournier. La confirmacién diagndstica
se realizd mediante el estudio genético
con resultado positivo para heterocigo-
sis de la variante patogénica
.3877G>A p. (Val1293lle) en el gen
SCN4A compatible con Paramiotonia
congénita de Von Eulenburg. Conclu-
siones: Se sospechara una miotonia
no distréfica ante la clinica de rigidez.
El estudio neurofisioldgico es de gran
importancia en la orientacion diagnds-
tica'y debera confirmar la presencia de
descargas miotonicas. El Test corto de
Fournier ayudara en la clasificacion de
las miotonias no distréficas, siendo el
estudio genético la prueba Gold estan-
dar.

Alteraciones visuales en la
lipofuscinosis tipo 6: a pro-
posito de un caso

Alvaro Montero Sanchez, Maria Jesus Esta-
relles Marco, Dra. Belén Martin Parra, José

Vicente Orenga Orenga, Silvia Parra Esco-
rihuela, Sandra Liliana Beltran Castro

Servicio de Neurofisiologia, Hospital
General Universitario de Castellon

Servicio de Pediatria, Hospital General
Universitario de Castellon

Introduccion: las lipofuscinosis neuro-
nales ceroideas (CLN) son un grupo de
trastronos genéticos del almacena-
miento lisosomal, caracterizados por
epilepsia, deterioro motor progresivo y
pérdida de vision, en pacientes con un
neurodesarrollo previo normal. A pesar
de ser los trastornos neurodegenerati-
vos mas frecuentes en la nifiez, son
enfermedades muy raras, con una inci-
dencia de 1.3-7 por cada 100.000 na-
cimientos vivos. Afecta principalmente
a la infancia y es incurable, llevando a
una muerte temprana. Se han descrito
14 formas de CLN, la mas frecuente es
la CLN2, seguida por la CLNG. La
CLNG tiene dos variantes: a) la infantil
tardia, mas frecuente, con sintomatolo-
gia que comienza entre los 3 y 8 afios,
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presentando un curso progresivo y
muerte alrededor de los 20 afios. b) la
adulta, que se inicia alrededor de los
30 afios. No hemos encontrado en la
literatura ninguin estudio que describan
el tipo de afectacion retinana de la
CLN6 mediante registro de electrorreti-
nograma (ERG). Objetivos: describir
las alteraciones visuales, objetivadas
en los estudios electrofisioldgicos vi-
suales, de una paciente de 8 afios
diagnosticada de CLNG6. Es portadora
en heterocigosis de una variante pato-
génica y de otra variante incierta. Tiene
una hermana mayor con la misma en-
fermedad. Material y métodos: se
realizaron ERG-flash y PEV-flash bajo
sedacion, para evaluar la afectacion vi-
sual antes del inicio de un tratamiento
experimental. Resultados: en el ERG
se observé una afectacion retiniana bi-
lateral, principalmente de conos. Los
PEV-flash presentaron una respuesta
simétrica en ambos ojos. Conclusion:
el ERG-flash es Util para objetivar la
afectacion retiniana de esta enferme-
dad y puede servir para la evaluacion
de tratamientos experimentales, que
normalmente se realiza Unicamente
con la clinica, asi como para la investi-
gacion y el seguimiento de la enferme-
dad. Las dificultades en la realizacion
se pueden evitar haciendo el registro
bajo sedacion.

El papel indispensable de
la Neurofisiologia Clinica
en la cirugia de la epilepsia

Estefania Garcia Luna, Eugenio Barona
Giménez, Marina Villamor Villarino, An-
drea Mir6 Andreu, Roberto Lopez Ber-
nabé

Hospital General Universitario Reina So-
fia de Murcia

Introduccion: La epilepsia refractaria
al tratamiento farmacoldgico puede tra-
tarse mediante cirugia, solamente en
aquellos casos en los que existe una
zona epileptégena bien delimitada y re-
secable quirirgicamente. Material y
métodos.: Adolescente de 15 afios
diagnosticada de epilepsia secundaria
a un astrocitoma temporal derecho
desde los 3 meses de edad. Interve-
nida quirdrgicamente para su exéresis
debido a la existencia de multiples epi-
sodios de pérdida de consciencia con
correlato eléctrico refractarios al trata-
miento. Tras la cirugia a los 15 meses,
la paciente queda asintomatica

durante varios afios. Sin embargo,
posteriormente vuelve a debutar con
episodios similares con correlato epi-
leptiforme y de nuevo refractario al tra-
tamiento, en este caso secundarios a
la esclerosis mesangio-temporal dere-
cha. Repitiéndose la cirugia, con actual
control de las crisis y desaparicion de
la actividad epileptiforme. Resultados:
La cirugia de la epilepsia es una alter-
nativa terapéutica en algunos casos de
epilepsia refractaria a tratamiento,
donde los estudios neurofisiolégicos
son indispensables. Inicialmente debe
establecerse el area epileptégena ana-
tomicamente mediante estudios de
imagen, y funcionalmente mediante
electroencefalogramas subdurales y/o
sobre el scalp. El electroencefalo-
grama permite determinar diferentes
regiones corticales: zona irritativa,
zona de inicio ictal, zona de déficit fun-
cional y zona de la lesion epileptogena.
Ademas, durante la intervencion qui-
rirgica es necesaria la monitorizacion
intraoperatoria neurofisioldgica me-
diante la realizacion de potenciales
evocados motores, somatosensoria-
les, electromiografia, electroencefalo-
grafia y/o mapeo cortical dependiendo
de la localizacion del area resecable.
Asi mismo, una vez realizada la inter-
vencion quirirgica, seran necesarios
de nuevo electroencefalogramas seria-
dos que verifiquen el control de la en-
fermedad. Conclusiones: El electro-
encefalograma es indispensable antes,
durante y después de la cirugia de la
epilepsia. Nos permite determinar el
foco de actividad epileptiforme, asegu-
rar el correlato clinico, y posterior-
mente confirmar la desaparicion de di-
cha actividad, y en caso de persisten-
cia, el grado de respuesta a los trata-
mientos antiepilépticos.

Distrofia muscular congé-
nita de Ullrich

Cristina Ipiens Escuer, Carla Blanco
Pino, Ana Maria Mufioz Mateo, Javier
Puertas Cuesta

Hospital Universitario de La Ribera,
Alzira (Valencia)

Introduccion: La distrofia muscular
congénita de Ullrich es una miopatia
relacionada con la sintesis de cola-
geno VI, causada por mutaciones de
los genes COL6A1, COL6A2 vy
COL6A3, aunque se ha descrito su
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asociacion con el colageno XII. Los in-
dividuos afectados presentan una de-
bilidad muscular generalizada de inicio
temprano y progresion lenta, contrac-
turas articulares proximales, hiperlaxi-
tud distal, insuficiencia respiratoria pro-
gresiva e inteligencia normal. Material
y métodos.: Nifio de 14 meses en es-
tudio por hipotonia y debilidad muscu-
lar, dolicocefalia, cifosis dorsal y facies
peculiar, con hendiduras palpebrales
hacia arriba, cara alargada, retrognatia
y rotacion de orejas hacia atrés. Se so-
licita un estudio neurofisioldgico que
muestra una marcada disminucion de
la amplitud de los potenciales de res-
puesta motora, con latencia distal y ve-
locidad conservadas, presencia de on-
das F y ausencia de signos de dener-
vacion activa o inflamatorios en la elec-
tromiografia, con ausencia de actividad
muscular voluntaria por falta de cola-
boracion; normalidad de las conduccio-
nes nerviosas sensitivas. Los hallaz-
gos y la clinica orientaron al diagnos-
tico de miopatia. Resultados: Se de-
rivo a hospital de referencia para estu-
dio de miopatia congénita. La biopsia
muscular mostré cambios miopaticos
acusados de perfil distréfico. El estudio
genético reveld que era homocigoto
para la  variante  .998-9A>G
(NM_004370.5) en el gen COL12A1,
demostrando una alteracion en el
ARNm implicado en la sintesis del co-
lageno XII. Las variantes clinicamente
significativas del gen COL12A1 estan
asociadas, con patron de herencia au-
tosdmico recesivo, con la distrofia
muscular congénita de Ullrich. Conclu-
siones: Las distrofias musculares con-
génitas asociadas a la alteracion en la
sintesis de colageno son una entidad
muy infrecuente, pero que ha de sos-
pecharse en nifios en estudio de mio-
patia con enzimas musculares norma-
les y anomalias dismorfolégicas y arti-
culares. Se trata de una enfermedad
rara de la que se han descrito menos
de 50 casos molecularmente confirma-
dos en todo el mundo.

10.

Manifestaciones neurol6-
gicas de la sarcoidosis. A
propésito de un caso.

Ana Maria Mufioz Mateo, Cristina Ipiens
Escuer, Carla Blanco Pino, Andrés Salas

Redondo, Celio Martinez Ramirez, Javier
Puertas Cuesta

Hospital Universitario de la Ribera,

Alzira. Valencia.

Introduccién: La sarcoidosis es una
enfermedad multisistémica granuloma-
tosa que suele afectar a adultos jove-
nes. Produce afectacion pulmonar,
mediante la aparicion de adenopatias
hiliares y afeccion parenquimatosa, pu-
diendo llegar a desencadenar fibrosis
pulmonar. Asimismo, puede dar mani-
festaciones neurolégicas, dermatolégi-
cas y oftalmoldgicas. El diagndstico se
basa en hallazgos clinicos y radioldgi-
cos, junto con la confirmacion histopa-
toldgica. La neurosarcoidosis consiste
en la afectacion del sistema nervioso,
en forma de neuropatias, meningitis
aséptica, hidrocefalia o incluso miopa-
tia. La complicacién neuroldgica mas
frecuente es la afectacion del VII par
craneal, aunque estan descritas otras
neuropatias axonales y su agrupacion
en mononeuropatia multiple. Material
y métodos: Mujer de 64 afios que es
derivada desde ORL por paralisis facial
bilaterales recurrentes, sin recupera-
cion total. Habia sido intervenida de
sindrome del tinel carpiano bilateral,
actualmente presentaba parestesias
en dedos 4° y 5° de mano izquierda.
Estaba en estudio de una probable sar-
coidosis, dado el hallazgo de una ade-
nopatia pulmonar hiliar, ya biopsiada.
Resultados: En la electromiografia se
evidenciaron datos de axonotmesis
parcial del nervio facial bilateral, con
escasa reinervacion reciente y tenden-
cia a la cronificacién. También, se ob-
jetivo una lesion focal del nervio cubital
izquierdo en codo. Ante estos resulta-
dos y antecedentes de la paciente, se
planted la posibilidad de mononeuro-
patia multiple secundaria a sarcoido-
sis. Conclusion: Las neuropatias peri-
féricas asociadas a sarcoidosis se pue-
den evidenciar de forma temprana tras
el diagnéstico de la enfermedad, o in-
cluso preceder al hallazgo de ésta. La
afectacion del nervio facial es la neuro-
patia mas frecuente en estos pacien-
tes. Es de importancia realizar un estu-
dio neurofisiolégico completo en caso
de una neuropatia periférica aislada en
un caso de sarcoidosis, ya que su aso-
ciacion en formas de mononeuropatia
multiple es frecuente.

1.

Neuropatia por atrapa-
miento del nervio femoral
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como manifestacion de he-
matoma del musculo iliaco.

Elena Giménez Lopez, Altea Martinez de
Quintana, Cristina Tudor Franco, Maria
Elena Canovas Casado, Angel Molina
Ledn, Ramén Sobrino Torrens

Hospital Vega Baja

Hospital Santa Lucia

Introduccién: Tanto el musculo ilip-
soas como el masculo cuadriceps se
encuentran inervados por el nervio fe-
moral. La mayoria de las lesiones de
dicho nervio son de origen trauméatico
o existe algun antecedente traumético,
sin embargo, la neuropatia compresiva
por hematoma es una entidad rara.
Material y métodos: Paciente de 63
afios con antecedente de adenocarci-
noma de colon que ingresé en mayo de
2022 a cargo de Oncologia Médica por
diarrea secundaria a toxicidad de QT
con buena evolucién clinica. Durante
su ingreso,el paciente presento un do-
lor intenso de forma sUbita a nivel in-
guinal derecho, irradiado a MID, junto
con pérdida de fuerza proximal que le
impedia elevar la pierna y la deambu-
lacién. Resultados: TC realizado du-
rante el ingreso informado como hema-
toma en musculo iliaco derecho con
extension a ingle y raiz del muslo con
signos de sangrado activo.EMG reali-
zada 5 meses tras ingreso informado
como neuropatia del nervio femoral de-
recho, con nivel lesional proximal a la
salida de la rama para el musculo ilip-
soas, en estadio subagudo-cronico de
evolucién y grado moderado. Conclu-
siones: Los hematomas en el misculo
psoas iliaco producen un aumento del
tamafio de dicho musculo que pueden
producir neuropatias por compresion.
Los nervios mas afectados suelen ser
el nervio obturador y el nervio femoral,
y de ahi la importancia de las pruebas
neurofisioldgicas como son la electro-
neurografia y la electromiografia.

12.

Sindrome de Mowat-Wil-
son: a propdsito de un
caso

Andrea Sanchez Femenia, Pau Giner
Bayarri, Rosa Chilet Chilet, Beatriz Mor-

cillo Escudero, Manuel Vézquez Rosa,
David Castillo Escobar

Hospital Universitario Dr. Peset Valencia

Introduccion: El sindrome de Mowat-
Wilson se caracteriza por un fenotipo

4

facial distintivo y expresion feliz, disca-
pacidad intelectual con importante alte-
racién del lenguaje, crisis epilépticas
(frecuentes, describiéndose de todos
los tipos: ausencias, crisis tonico-cloni-
cas generalizadas, mioclénicas y foca-
les), enfermedad de Hirschsprung y di-
ferentes malformaciones congénitas.
Se estima una prevalencia entre
1/50.000 y 1/70.000 nacidos vivos.
Esta causado por variantes patogéni-
cas en heterocigosis en el gen ZEB2
(2922.3), traténdose de un trastorno
autosomico dominante. Material y mé-
todos.: Se presenta un caso de un va-
rén de 6 afios, natural de Colombia,
diagnosticado de Sindrome de Mowat-
Wilson a los 9 meses de edad que in-
gresa por estatus convulsivo (3 crisis
de unos 10 minutos de duracion a lo
largo de 12 horas). Nacimiento a las 39
semanas de edad gestacional, requirio
ingreso en UCIP por hipotonia genera-
lizada, hipospadias y fenotipo peculiar
(microcefalia, pabellones auditivos en
copa con implantacion en rotacion pos-
terior, hipertelorismo, cejas anchas,
epicantus inverso y puente nasal alto y
ancho). Entre sus antecedentes desta-
can, epilepsia iniciada a los 18 meses,
en tratamiento con acido valproico y le-
vetiracetam; enfermedad de Hirschs-
prung, intervenido a los 30 dias de
vida; hipospadias corregida a los 4
afios; cateterismo por estenosis valvu-
lar pulmonar a los 5 arios; lobectomia
izquierda por tumoracion benigna. Re-
sultados: Se realiza un registro elec-
troencefalografico que evidencia paro-
xismos continuos de punta-onda a 1-
1,5 Hz en regiones anteriores de pre-
dominio izquierdo, que en ocasiones
generalizan, con una duracién de 1a 3
segundos, sobre un trazado de base
de ligera encefalopatia. Durante el in-
greso, el paciente recibe tratamiento
con perfusion continua de valproico y
levetiracetam intravenosos, sin pre-
sentar nuevos eventos convulsivos,
con una buena evolucién. Conclusio-
nes: Las exploraciones neurofisioldgi-
cas, en especial el electroencefalo-
grama, es de utilidad tanto para la ca-
racterizacion de las crisis comiciales,
como para el control de las complica-
ciones (status epiléptico). Se ha des-
crito un patrén electroclinico depen-
diente de la edad y una alta prevalen-
cia de patrén de punta-onda continua
durante el suefio, por lo que los estu-
dios de suefio en estos pacientes son
altamente recomendados.

13-

Coma alfa sin mal pronoés-
tico: a proposito de un
caso.

Elena Giménez Lépez, Altea Martinez de
Quintana, Marina Villamor Villarino, Este-
fania Garcia Luna, Eugenio Barona Gi-
ménez, Cristina Tudor Franco

Hospital Vega Baja
Hospital Reina Sofia

Introduccion: El patron electroencefa-
lografico coma alfa se define por la
aparicion en un paciente con disminu-
cion de conciencia de una actividad
bioeléctrica cerebral con frecuencias
alfa (8-13 Hz) de manera difusa y
arreactiva a estimulos. Material y mé-
todos.: Paciente de 39 afios ingresado
en UCI por intoxicacion medicamen-
tosa (ingesta medicamentosa masiva
de comprimidos de Quetiapina, bupro-
pion, flurazepam y Topiromato) por in-
tento autolitico. Tuvo dos crisis T-C en
el momento del ingreso y solicitaron vi-
deo-EEG que se realizd al dia si-
guiente. Resultados: Video-EEG in-
formado como una actividad bioeléc-
trica cerebral formada por ondas de 8-
10 Hz'y 15-20 mcv de amplitud que se
distribuyen de manera difusa sobre el
scalp. Esta actividad no muestra sig-
nos de reactividad a la apertura y cierre
de los parpados, al dolor ni a la estimu-
lacion luminosa intermitente. Conclu-
siones: Entre las muchas indicaciones
del EEG en pacientes en coma en una
UCI se encuentra establecer el pronds-
tico y valorar la posibilidad de supervi-
vencia. Entre los patrones electroence-
falograficos indicativos de mal pronds-
tico en pacientes en coma se encuen-
tra el patrén de Coma Alfa por encefa-
lopatia andxica cuya evolucion suele
ser la muerte en escasos dias o el es-
tado vegetativo persistente. Sin em-
bargo, el patrén de Coma Alfa produ-
cido por intoxicacion puede tener un
pronostico mas favorable.

14.

Trauma por Electrocucion

Sandra Liliana Beltran Castro, Silvia Pa-
rra Escorihuela, Alvaro Montero San-
chez, Claudia Collado Andrés, Lledd
Orenga Pachés, Josep V. Orenga
Orenga

Hospital General Universitario de Caste-
11én

Introduccion: Las lesiones por

electrocucion representan un 7% de
las admisiones a unidades de quema-
dos cada afio. Hasta un 22% de los pa-
cientes tienen lesiones nerviosas per-
manentes, pero la gravedad de las le-
siones sistémicas puede hacer que pa-
sen desapercibidas. Caso clinico: Pa-
ciente remitido para estudio EMG por
sospecha de lesion del nervio peroneal
de 3 meses de evolucion. El paciente
sufrié un accidente laboral como traba-
jador de mantenimiento electromeca-
nico con amnesia del episodio. Fue ha-
llado inconsciente a las 7 horas cuando
su turno finalizaba a las 22:00. Se in-
gresd de urgencias con sospecha de
lesion cardiaca y renal (CPK
49.709UI/). A los 12 dias de estancia
hospitalaria se evidencid posible sin-
drome compartimental y signos de
quemadura eléctrica en pierna iz-
quierda, orientando hacia una posible
electrocucion y tratado de forma con-
servadora. Desde entonces presen-
taba hipoestesia en ese pie y dolor muy
intenso. En el momento del estudio
neurofisioldgico se observé edema dis-
tal, debilidad en la movilidad de los de-
dos, hipoestesia en dorso y planta del
pie, y ROT aquileo ausente. El estudio
ENG mostré ausencia de potenciales
sensitivos y motores distales, leve
afectacion proximal. En el estudio
EMG de aguja denervacién muy abun-
dante en musculatura intrinseca del
pie, escasa en musculos tibial anterior
y peroneal largo, y ausencia de dener-
vacion en gemelo. La grave afectacion
axonal del nervio peroneal y tibial pos-
terior con un claro predominio distal
orientd a un sindrome compartimental
como la etiologia mas probable. Con-
clusiones: En pacientes con antece-
dentes de trauma por electricidad es
importante valorar la posibilidad de le-
sion neuroldgica periférica durante el
ingreso. La lesion nerviosa puede ser
debida a dafio directo del nervio o a is-
quemia por aumento de presion en los
compartimentos. El estudio EMG de
musculatura intrinseca del pie fue
clave a la hora de interpretar los hallaz-
gos.

15.

Epilepsia de punta-onda
continua durante el suefo
en un paciente con epilep-
sia rolandica. A propdsito
de un caso.

Ana Maria Mufioz Mateo, Habib Azzi
Azzi, Andrés Salas Redondo, Cristina
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Ipiens Escuer, Carla Blanco Pino, Javier
Puertas Cuesta

Hospital Universitario de la Ribera,
Alzira. Valencia.

Introduccion: La epilepsia rolandica,
también conocida como epilepsia be-
nigna de la infancia con puntas centro-
temporales, es un sindrome epiléptico
de origen focal que suele aparecer so-
bre todo en nifios de entre 7 y 10 afios.
Los pacientes suelen presentar crisis
parciales simples breves (motoras o
sensitivas), siendo la mayor parte de
las crisis durante el suefio. En la mayo-
ria de las ocasiones, no suelen preci-
sar de tratamiento dada su remision
espontanea durante la adolescencia.
Sin embargo, en algunos casos pue-
den evolucionar a epilepsia de punta-
onda continua durante el suefio
(POCS), un tipo de encefalopatia epi-
léptica que presenta puntas y ondas
continuas durante la mayor parte del
suefio y que también puede asociar al-
teraciones cognitivas. Material y mé-
todos: Paciente varon de 2 afios que
consulté por episodios de desviacion
de la comisura bucal hacia la izquierda
y desconexion del medio durante el
suefio. Su padre presento episodios de
convulsiones febriles que precisaron
tratamiento hasta los 8 afos, con
buena evolucion posterior del cuadro.
Resultados: En EEG se observd acti-
vidad epiléptica en region centrotem-
poral izquierda, que considerando la
clinica del paciente orientaba a una
epilepsia rolandica. El paciente pre-
sentd mal control a pesar del trata-
miento farmacoldgico, consistente en
altas dosis de &cido valproico y leveti-
racetam. Con la privacion de suefio, se
pudo ver actividad paroxistica de
punta-onda atipica de mediano-alto
voltaje en regiones frontales, que se
evidencio en todas las fases del suefio,
aumentando de frecuencia en el suefio
NREM, lo que se considerd una evolu-
cion atipica. Conclusion: De entre el 1
al 7% de los pacientes con epilepsia ro-
landica suelen presentar evoluciones
atipicas, como por ejemplo a POCS. Si
integramos los datos obtenidos en
EEG con la informacion clinica del pa-
ciente y su evolucion, podemos llegar
al diagndstico de POCS.

16.

Sindrome de Parry-Room-
berg

Andrea Miré Andreu, Marina Villamor Vi-
llarino,  Eugenio  Barona  Giménez,

Estefania Garcia Luna, Roberto Lopez
Bernabé

Servicio de Neurofisiologia Clinica del
Hospital Universitario Reina Sofia

Introduccién: La hemiatrofia facial
progresiva 0 sindrome de Parry-Room-
berg es una patologia rara, que cursa
con una atrofia lenta y progresiva de
los tejidos cutaneos, subcutaneos,
grasa, musculo, cartilago y/o huesos
de una hemifascies. Es una patologia
de etiologia desconocida, aunque de
probable origen autoinmune/inflamato-
rio, por su elevada prevalencia en mu-
jeres y caracteristicas anatomonopato-
légicas, asi como la respuesta al trata-
miento corticoideo. Este sindrome
cursa con afectacion principalmente
cutdnea y grasa, siendo caracteristica
la esclerodermia en “estocada de sa-
ble”. Un 20% presenta clinica neurold-
gica, con mayor afectacion del sistema
central principalmente migrafias, epi-
lepsia y atrofia cerebral. Mientras que,
a nivel del sistema nervioso periférico
destaca la atrofia muscular facio-cervi-
cal que puede deberse a dafio directo
neuroldgico y/o muscular. Esta afecta
principalmente al orbicular oris, mase-
tero y/o miogloso del mismo lado, ya
que la afectacion muscular contralate-
ral es muy rara. También se han des-
crito clinica oftalmolégica secundaria
dafio de los tejidos periférico (endoftal-
mos, ptosis, estrabismo) o directo (ce-
guera). Caso clinico: Presentamos el
caso de una mujer de 40 afios remitida
desde Neurologia con clinica de atonia
muscular en platisma izquierdo. A la
exploracion la paciente presenta una
muy discreta asimetria estatica, con
por un leve hundimiento malar dere-
cho; y dindmica por una sutil desvia-
cion de la sonrisa a la izquierda. Desde
hace varios meses percibe incapaci-
dad para la movilizacién del platisma
con aplanamiento de la piel de la re-
gion cervical izquierda, y discreta difi-
cultad para la deglucion. Presenta epi-
sodios de disminucion de la agudeza
visual. Resultados: Los estudios de
las conducciones nerviosas sensitivas,
motoras, onda F y Blink Reflex son nor-
males y simétricos bilateralmente. La
electromiografia mostré una moderada
perdida de potenciales motores evoca-
dos con una muy importante pérdida
unidades motoras en el platisma iz-
quierdo. Y unos potenciales evocados
visuales normales Conclusion: Los
estudios neurofisioldgicos son de gran
utilidad para completar el diagndstico
sindrémico, lo que permite establecer
el diagnéstico definitivo, eliminado
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patologias  facilmente confundibles
como la esclerodermia lineal o neurofi-
bromatosis.

17.

Ganglionopatia sensitiva,
de la electromiografia al
diagnéstico final.

Carla Blanco Pino, Cristina Ipiens Es-
cuer, Andrés Felipe Salas Redondo, Ce-
lio Valentin Martinez Ramirez, Ana Maria
Murioz Mateo, Francisco Javier Puertas
Cuesta

Hospital La Ribera (Alzira)

Introduccion: En las ganglionopatias
0 neuronopatias sensitivas se produce
una afectacion del soma de la primera
neurona sensitiva del ganglio de la raiz
dorsal. La etiologia mas frecuente es la
adquirida, entre ellas la paraneoplasica
asociada al carcinoma microcitico de
pulmdn, también hay formas heredita-
rias e idiopaticas. La clinica habitual es
un déficit sensitivo con arreflexia. El
estudio de conducciones nerviosas co-
rrespondera a una polineuropatia
axonal sensitiva pura. Material y mé-
todos: Presentamos el caso de un va-
rén de 50 afios con antecedentes de
tabaquismo y enolismo crénico. In-
gresa por cuadro de debilidad en MMII
que evoluciona a paraplejia bilateral. A
la exploracion presentaba ligera debili-
dad (4+/5) y reflejos patelares ausen-
tes bilateralmente. Resultados: Se
realiza estudio EMG donde se obser-
van unos valores de amplitud de las
conducciones sensitivas disminuidos
de forma muy severa, con normalidad
de las conducciones motoras. Tras los
hallazgos de EMG se solicita RMN
lumbar objetivandose lesion posible-
mente tumoral a nivel T4-T5 que pro-
voca compresion medular. Posterior-
mente se realizd TAC térax para el es-
tudio de extensién mostrando una
masa tumoral en Iébulo pulmonar su-
perior izquierdo, con sospecha de can-
cer microcitico de pulmoén. Conclu-
sién: Las polineuropatias axonales
sensitivas puras deben hacernos pen-
sar en un proceso paraneoplasico, o
menos frecuentemente,  disautoin-
mune. Ante unos resultados andmalos
en una prueba neurofisiologica, es im-
prescindible conocer las patologias re-
lacionadas con los hallazgos para po-
der orientar al diagndstico final.

18.

El nifilo que moja la cama, a
propoésito de un caso.

Carla Blanco Pino, Habib Halim Azzi
Azzi, Andrés Felipe Salas Redondo, Cris-
tina Ipiens Escuer, Ana Maria Mufioz Ma-
teo, Francisco Javier Puertas Cuesta

Hospital La Ribera (Alzira)

Introduccion: La enuresis nocturna se
define como la emision espontanea de
orina durante el suefio, se considera el
diagnéstico a partir de los 5 afios. En
su fisiopatologia se han involucrado
factores genéticos, urodinamicos, hor-
monales, psiquidtricos, sindrome de
apnea obstructiva del suefio (SAOS), y
epilepsia, entre otros. Material y mé-
todos: Paciente de 6 afios que acude
remitido desde otorrinolaringologia
para realizacion de una polisomnogra-
fia nocturna por sospecha de SAQS. El
paciente presenta amigdalitis de repe-
ticion, ronquido y enuresis nocturna.
No presenta antecedentes personales
ni familiares de interés. Buen rendi-
miento escolar, buen descanso noc-
turno. No refiere episodios compatibles
con crisis, ni cefalea matutina. Explora-
cion fisica normal. Resultados: En la
polisomnografia se objetiva en el regis-
tro electroencefalografico (montaje re-
ducido) una actividad paroxistica
punta-onda en regiones posteriores de
persistencia moderada, sin clinica
acompafiante. Se descarté SAOS con
un indice de apnea-hipoapnea de
0,6/hora. Tras la prueba se confirma
enuresis en pafial. Se realiza posterior-
mente un electroencefalograma con
privacion de suefio, confirmando la
presencia de abundantes paroxismos
punta - onda atipica de alto voltaje a 1-
2 Hz en regiones parieto-occipitales de
predominio derecho con tendencia a la
propagacion. Conclusion: La enuresis
es una condicion limitante para la ade-
cuada integracion y autoestima del
nifio y por ello es importante un co-
rrecto diagndstico etiologico para su
resolucion. En este caso la polisom-
nografia fue clave no solo para descar-
tar la sospecha inicial, sino para orien-
tar y confirmar el diagnéstico de epilep-
sia como posible causa de la enuresis
nocturna del paciente.

19.

Importancia del video EEG
(VEEG) en el diagnéstico
de los Espasmos Epilépti-
cos (EE): a propésito de un
caso.
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Claudia Collado Andrés, Alina Ghinea
Nuta, Sonia Carratald Monfort, Sandra
Liliana Beltran Castro, Lledo Orenga Pa-
ches, Josep Orenga Orenga

Hospital General Universitario de Caste-
lion

Introduccion: Durante el periodo de
lactante existen numerosos sindromes
epilépticos que pueden manifestarse
como espasmos epilépticos (EE) que
son crisis frecuentes consistentes en
una serie de movimientos anormales
(episodios paroxisticos) que nos pue-
den confundir a la hora de valorar di-
chos sindromes. El sindrome de West
es la encefalopatia epiléptica mas ca-
racteristica en lactantes y consiste en
EE, hipsarritmia y regresion del neuro-
desarrollo. Material y métodos: Lac-
tante de 6 meses, sin antecedentes de
interés y desarrollo psicomotor normal.
Presenta episodios, de unos 5 minutos
de duracién, de flexion brusca de
miembros superiores y tronco (video),
sin periodo post-critico ni otra clinica
acompafante. Exploracion fisica nor-
mal. Resultados: se realiza VEEG que
muestra un patrén compatible con hip-
sarritmia que determina el inicio del tra-
tamiento con Vigabatrina y nuevo
VEEG alos 10 dias. En el momento del
segundo VEEG la paciente ya no pre-
senta la clinica, ni se registra el patron
de hipsarritmia, pero si alteracion del
ritmo de base y actividad epiléptica en
areas parieto-temporales de predomi-
nio hemisferio izquierdo. El tercer
VEEG (al mes) presenta mejoria elec-
troencefalografica e incluso presencia
de grafoelementos de suefio (spindles)
y la paciente sigue asintomatica. RM
cerebral: lesion isquémica crénica en
hipocampo derecho, circunvolucion
subesplénica y lingual hipsilaterales.
Asimetria de volumen entre I8bulos oc-
cipitales, temporales y talamos a favor
del hemisferio izquierdo. Conclusion:
Los EEs son facilmente confundibles
con variedad de movimientos paroxis-
ticos. EI VEEG es una herramienta im-
prescindible para confirmarlos y valo-
rar la presencia de hipsarritmia y por lo
tanto determinar el inicio precoz del
tratamiento. Es conocido que el Sin-
drome de West representa un riesgo
significativo para el neurodesarrollo a
largo plazo y se cree que el mayor
dafio ocurre en el curso temprano de la
enfermedad.

20.

Restriccion de suefio en

PEAT, ;uso melatonina?

Sara Giménez Roca, Sheila Picorelli
Ruiz, Merche Galvafi Berenguer, Andrea
Aliaga Diaz, Lucia Soto Manzano, Alba
Sénchez Tudela

Hospital General Universitario Doctor
Balmis

Hospital General Universitario de Elche

Introduccién: Los Potenciales Evoca-
dos Auditivos de Troncoencéfalo
(PEAT) son un estudio que conviene
realizar en nifios durante el suefio para
obtener resultados fiables. Pueden ser
Utiles la privacion de suefio y/o el uso
de melatonina. Ciertos estudios com-
paran la efectividad de diferentes do-
sis/pautas de melatonina como método
Unico. Nuestro estudio pretende com-
parar si el empleo de dosis Unica de
melatonina en pacientes previamente
privados de suefio mejora la induccion
y mantenimiento del suefio con res-
pecto a aquellos que Unicamente reali-
zaron privacion. Material y métodos:
Realizamos un estudio prospectivo en
50 nifios en consulta de PEAT, entre
noviembre 2022 y marzo de 2023, con
edades comprendidas entre los 0 y los
9 afios. Excluimos lactantes y pacien-
tes sin restriccion de suefo. Incluimos
44 pacientes. Dividimos la muestra en
dos grupos: Grupo A (privacion de
suefio) y Grupo B (privacién de suefio
y melatonina ajustada por peso). To-
mamos como variables de estudio: La-
tencia de Suefio (LS), duracién de la
prueba y calidad del suefio. Analiza-
mos su variacion en funcion la existen-
cia de microsuefios durante la priva-
cion, llanto durante la preparacion y
diagnostico de TEA. Resultados: Es-
tudiamos 30 varones y 14 mujeres, en-
tre 1 a 9 afios, siendo el 89,7 % <5
afos y la media de edad de 3,25 afios.
El grupo A representa el 43,6% y el B
el 56,4%. En el grupo A la LS media es
de 12,29 min y en el B de 6,36 min, no
encontrandose diferencias estadistica-
mente significativas (p 0.146). El grupo
A presenta una duracion media de es-
tudio de 18,1 miny el B de 17,8 min. El
suefio solo fue discontinuo en el 5,9%
del grupo Ay en el 4,6% del B. Con-
clusion: La privacion de suefio es un
método efectivo para inducir el suefio
en estudios PEAT y su empleo en com-
binacién con dosis Unica de melatonina
no ha demostrado un aumento signifi-
cativo de efectividad que justifique el
uso de este farmaco en nuestras ex-
ploraciones.

21.

Cambios en el EEG en la
migraiia hemiplégica: A
propésito de un caso.

P. R. Martinez Martinez, P. Vazquez
Alarcén, S. Ortigosa Gémez, C.M. Gar-
nés Sanchez, R. M. Baharani Baharani,
V. H. Rubio Suarez

Hospital Clinico Universitario Virgen de la
Arrixaca. MIR-1 Neurofisiologia Clinica.

Introduccion: La migrafia hemipléjica
es un subtipo de migrafia caracteri-
zada por asociar debilidad motora uni-
lateral reversible y sintomas visuales,
sensoriales y/o del lenguaje. Puede
asociar somnolencia, disminucion de
conciencia e incluso coma. Entre los
diagnosticos diferenciales destacan el
accidente cerebrovascular, la encefali-
tis- meningitis y las crisis epilépticas.
Material y métodos: Se describe el
caso de un paciente al que se le reali-
zaron estudios EEG durante un episo-
dio de migrafia hemipléjica en el Hos-
pital Virgen de la Arrixaca de Murcia y
se revisa la bibliografia. Resultados:
Se trata de un vardn de 30 afios que
ingresa con cuadro de somnolencia,
tendencia al mutismo, hemianopsia
homoénima izquierda, hemiparesia iz-
quierda 4-/5 con actitud disténica de
mano y RCP izquierdo extensor. En
Urgencias el TC craneal descarta una
lesién aguda. El paciente asocia fiebre
sin aparente foco con leucocitosis, se
realiza puncién lumbar que muestra
discreta proteinorraquia sin celulari-
dad. Debido al mayor deterioro de nivel
de consciencia y dudosas clonias en
brazo izquierdo, se solicita un EEG ur-
gente. El EEG muestra una asimetria
interhemisférica, registrando en hemis-
ferio derecho actividad lenta y de baja
amplitud, con ausencia de ritmo poste-
rior y grafoelementos de suefio que si
se identifican en el hemisferio contrala-
teral. Durante el ingreso, se realiza una
RM cerebral que muestra un realce li-
neal difuso de meninges supratentoria-
les derechas inespecifico. A los 3 dias
se realiza un nuevo EEG donde per-
siste la asimetria interhemisférica. El
paciente presenta mejoria progresiva,
quedando asintomatico tras una se-
mana de ingreso. A posteriori, en el es-
tudio genético se halla una variante he-
terocigota de significado incierto/pro-
bablemente patogénica del gen
ATP1A2. Conclusiones: En el EEG
de la migrafia hemipléjica se han des-
crito hallazgos como la actividad supri-
mida o lentificada en el hemisferio

contralateral a la hemiparesia. Ade-
mas, es de utilidad para descartar cri-
sis 0 estatus epiléptico como en nues-
tro paciente.

22.
Epilepsia familiar neonatal-
infantil autolimitada

(SeLFNIE): a propésito de
un caso.

Victor Hugo Rubio Suarez, Carmen M.
Garnés Sanchez, Davinia de San Nico-
las, Sofia Ortigosa Goémez, Reetika
Baharani Baharani, Pilar Rosario Marti-
nez Martinez

Servicio de Neurofisiologia Clinica, Hos-
pital Universitario Virgen de la Arrixaca,
Murcia

Introduccién: SeLFNIE es un sin-
drome autosémico dominante, cau-
sado predominantemente por varian-
tes patogénicas del gen SCN2A. Las
crisis, generalmente afebriles, suelen
iniciarse entre los 2 dias y los 7 meses,
presentando caracteristicas tonicas fo-
cales con desviacion cefélica y ocular,
que en ocasiones evolucionan a cloni-
cas, generalmente agrupandose varias
al dia. Suelen desaparecer a los 12-24
meses de edad. El video-electroence-
falograma (VEEG) muestra una activi-
dad de fondo normal. Durante el pe-
riodo mas activo pueden observarse
anomalias focales predominantemente
en regiones posteriores o un enlenteci-
miento generalizado. Las crisis suelen
tener un inicio focal, variable entre cri-
sis, pueden extenderse a ambos he-
misferios, y terminar frecuentemente
en el hemisferio contralateral al inicio
de la crisis. Material y métodos: Se
revisa historia clinica y exploraciones
complementarias de lactante de 2 me-
ses de edad, con antecedentes de epi-
lepsia infantil paterna, tras varios epi-
sodios de rigidez generalizada, rube-
faccion facial y desviacion oculocefa-
lica (variando la lateralizacion y aso-
ciando en algunos clonias) de 1-2 mi-
nutos seguidos de somnolencia y pali-
dez, requiriendo ingreso en UCI. Re-
sultados: El VEEG en UCI objetivd 3
crisis electroclinicas de inicio focal (2
fronto-centro-temporales izquierdas y
1 fronto-centro-temporal derecha), ex-
tendiéndose a ambos hemisferios, fi-
nalizando algunas de ellas en el hemis-
ferio contralateral al del inicio. Se ad-
ministraron varios farmacos, controlan-
dose con fenitoina. RM cerebral resultd
inespecifica. El exoma mostré variante
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patogénica del gen SCN2A ¢.773G>T
de origen paterno. Es dado de alta libre
de crisis con oxcarbacepina. Se realiz6
VEEG a los 4 meses con resultado nor-
mal. Conclusion: El VEEG es una he-
rramienta fundamental en la orienta-
cion diagndstica de los sindromes epi-
lépticos. En nuestro caso, el paciente
presentaba antecedentes familiares,
semiologia ictal y patron VEEG carac-
teristicos, se solicito exoma detec-
tando variante patogénica del gen
SCN2A, confirmandose el diagnéstico
de SeLFNIE.

23.

Descripcion electroclinica
de la epilepsia secundaria
ala aciduria glutarica tipo 1

Nicolas Jannone-Pedro, Juan Sebastian
Aller-Alvarez, Nerea Joshua-Olea, Isabel
Sastre-Bataller, Irene Teresi-Copovi, Pi-
lar Rubio-Sanchez

Hospital Universitario y Politécnico La Fe
de Valencia

Introduccion: La aciduria glutarica
tipo 1 (AG1) es una enfermedad rara
autosomica recesiva causada por el
déficit de glutaril-CoA deshidrogenasa.
La manifestacion neurolégica habitual
es una encefalopatia aguda con lesion
bilateral de los ganglios basales y pos-
terior tetraparesia distonica. La epilep-
sia es rara y el electroencefalograma
(EEG) se ha descrito vagamente. El
propdsito es proporcionar una descrip-
cion mas detallada de las caracteristi-
cas del EEG. Material y métodos:
Descripcion electroclinica de dos ca-
sos tratados en nuestro centro. Resul-
tados: Vardén de 17 afios diagnosti-
cado de AG1 tras una crisis encefalo-
patica cuando tenia un afio de edad. A
pesar de la terapia dietética (vegeta-
riana, carnitina y riboflavina), desarro-
16 una tetraparesia espastica y disto-
nia. Se empez6 a administrar baclo-
feno y trihexifenidilo. La resonancia
magnética mostré una atrofia estriatal.
Ingresa en nuestro centro por una in-
feccion sistémica y presenta una crisis
tonico-clonica. EI EEG muestra lentifi-
cacion de la actividad de fondo (theta a
6,5 Hz), descargas de polipunta-onda
generalizada de predominio occipital y
respuesta fotoparoxistica tipo Ill de
Waltz. Se inicia levetiracetam y las cri-
sis no reaparecen. Mujer de 13 afios
con antecedentes de AG1 y dos crisis
encefalopéticas al afio de edad. Se
inicid tratamiento dietético, pero desa-
rrolld corea y distonia. Se introdujo

entonces el trihexifenidilo. En la reso-
nancia magnética se observd atrofia
del cuerpo estriado. Ingresa en nuestro
centro tras sufrir una crisis tonico-clé-
nica. EI EEG muestra lentificacion de la
actividad de fondo (theta a 7,5 Hz) y
descargas de polipunta-onda a 4 Hz
generalizada de predominio frontal que
aumentan tras el despertar. No pre-
senta crisis tras iniciar levetiracetam.
Conclusiones: Los hallazgos EEG en
nuestros casos son similares a los de
una epilepsia mioclénica sintomatica.
EI EEG durante la crisis encefalopatica
y los hallazgos no epileptiformes han
sido descritos previamente, pero no la
actividad epileptiforme en fase crénica,
como se ha presentado aqui.

24,

Epilepsia secundaria aso-
ciada a encefalitis limbica
con anticuerpos anti-LGI-1
positivos (leucine rich
glioma inactivated protein
1)

Alba Sanchez Tudela, Lucia Soto Man-
zano, Sara Gimenez Roca, Andrea
Aliaga Diaz, Manuel Warnken Dieter,
Luis Moreno Navarro

HGUA Dr Balmis MIR Neurofisiologia cli-
nica

Introduccién: La encefalitis autoin-
mune con anticuerpos frente a la pro-
teina 1 inactivada del glioma rica en
leucina (LGI-1) se caracteriza por la
presencia de crisis distonicas faciobra-
quiales siendo una de las encefalitis
autoinmunes con un perfil epiléptico
mejor descrito. Nuestro objetivo es
describir las caracteristicas clinicas y
el proceso diagnéstico de un caso de
encefalitis anti-LGI1 a partir de un caso
de epilepsia. Material y métodos: Va-
rén de 59 afios que consulta por sos-
pecha de primera crisis epiléptica du-
rante el suefio presenciada por su pa-
reja, que describe como la emision de
un sonido gutural seguido de rigidez de
las cuatro extremidades de 10 minutos
de duracion, con somnolencia y confu-
sion posterior. En los meses previos,
refiere que ha presentado alteraciones
de la conducta, mostrandose mas apa-
tico, asi como episodios de movimien-
tos bruscos, autolimitados e involunta-
rios en los brazos varias veces al dia.
En el Ultimo mes asocia varios episo-
dios de desorientacion e incoherencia
en el habla. Resultados En la explora-
cién destaca la alteraciéon de la
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memoria a corto plazo, asi como de la
memoria anterograda. En el andlisis
basico de sangre se observo una leve
hiponatremia. En el estudio de LCR se
objetiva discreta hiperproteinorraquia y
predominio mononuclear. En el estudio
de autoinmunidad hubo positividad
para anticuerpos anti LGI1 en suero y
liquido cefalorraquideo. En la resonan-
cia cerebral se objetivaron areas de hi-
perintensidad en region temporal bila-
teral, de predominio derecho. En pri-
mer EEG previo al tratamiento, en pa-
ciente post-critico, se registra actividad
de fondo lentificada, una actividad epi-
leptiforme ictal en area temporal iz-
quierda y actividad epileptiforme inter-
critica bifrontal. En el EEG post-trata-
miento persisten descargas intercriti-
cas bifrontales con maniobras de pro-
vocacion. En el PET-TC se descarta-
ron focos hipermetabdlicos fuera del
SNC. Conclusiones: Ante un caso de
primera crisis epiléptica es importante
realizar historia clinica exhaustiva bus-
cando datos que sugieran sindromes
asociado como es la encefalitis autoin-
mune y el EEG tiene importancia diag-
nostica y evolutiva de la respuesta te-
rapéutica.

25,

Mioclonias negativas
como debut de encefalitis
anti-receptor NMDA

Nicolés Jannone-Pedro, Juan Sebastian
Aller-Alvarez, Nerea Joshua-Olea, Irene
Teresi-Copovi, Pilar Rubio-Sanchez

Hospital Universitario y Politécnico La Fe
de Valencia

Introduccién: La encefalitis anti-re-
ceptor NMDA es una enfermedad au-
toinmune que afecta especialmente a
adultos jovenes y nifios. Las manifes-
taciones mas habituales incluyen alte-
raciones conductuales, trastornos de
movimiento y crisis epilépticas. En ni-
flos son més frecuentes los sintomas
atipicos como la ataxia cerebelosa. El
objetivo es describir un caso de debut
con mioclonias negativas. Material y
métodos: Descripcion electroclinica
de un caso valorado en nuestro centro.
Resultados: Mujer de 13 afios con de-
bilidad y sacudidas en hemicuerpo iz-
quierdo. Dos semanas después asocia
inestabilidad de la marcha, alteracion
de memoria anterograda y ansiedad.
Dias después presenta un pico febril
asociado a alucinaciones auditivas y
agitacion  psicomotriz. Ingresa en

Neuropediatria e inicia tratamiento con
clorazepato y haloperidol. La resonan-
cia magnética cerebral muestra una hi-
perintensidad en corteza cerebelosa
izquierda. Se realiza una puncién lum-
bar que muestra anticuerpos anti-re-
ceptor NMDA a titulo 1/10, y se inicia
tratamiento con corticoides e inmuno-
globulinas. Presenta crisis focales con
alteracion de consciencia y se inicia
tratamiento con levetiracetam y &cido
valproico. EI EEG muestra una lentifi-
cacion de la actividad de fondo (delta a
3,5 Hz) y brotes de actividad delta rit-
mica con actividad beta sobreimpuesta
(extreme delta brushes) en hemisferio
derecho. Se registran mioclonias ne-
gativas en deltoides izquierdo objetiva-
das con EMG y sin correlato EEG. Ante
la falta de mejoria se inicia tratamiento
con rituximab. Conclusiones: El caso
descrito presenta hallazgos tipicos de
una encefalitis anti-receptor NMDA
(extreme delta brushes y lentificacion
de la actividad de fondo). La paciente
presenta una ataxia cerebelosa, que
es un sintoma atipico, pero propio de
nifios con esta entidad. El debut en
forma de mioclonias negativas sdlo se
ha descrito previamente en un caso
pediatrico, cuyo origen cortical s6lo
pudo demostrarse mediante promedia-
cion retrograda.

26.

Sindrome de Jeavons; re-
porte de caso.

Ana Paola Salvatella Gutiérrez, Maria
Dolores Coves Piqueres, Andrea Aliaga
Diaz, Sara Giménez Roca, Rocio Jadra-
que Rodriguez, Isabel Tormo Cantos

Hospital General Universitario Dr. Balmis

Introduccién: El sindrome de Jeavons
descrito por primera vez en 1977, es
una epilepsia idiopatica generalizada
con debut en la infancia (pico 6 a 8
afios), predominio en mujeres, y con
un desarrollo neuroldgico y cognitivo
normal. Se caracteriza por la triada cla-
sica de a) mioclonias palpebrales con
0 sin ausencias, b) paroxismos gene-
ralizados de punta/polipunta ondaen el
EEG, y c) desencadenadas por el cie-
rre palpebral y/o estimulacion luminica
intermitente. Caso Clinico: Mujer de
12 afios de edad que presento crisis fe-
briles a los 9 afios con buen desarrollo
neurolégico y psicomotor, asi como
pruebas de imagen normales. Inicia
medicacion antiepiléptica tras presen-
tar crisis parcial secundariamente ge-
neralizada con control de las mismas.
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Posteriormente presenta episodios de
desviacion de la mirada con movimien-
tos palpebrales asociados seguidos de
pérdida de conocimiento que no son in-
terpretados como comiciales por su
progenitor. Los electroencefalogramas
seriados muestran abundante activi-
dad epileptiforme a pesar de lo cual, se
remite a la paciente para EEG de con-
trol previo a retirada de FAEs por sos-
pecha de pseudocrisis. En el registro
actual presenta frecuentes descargas
generalizadas de actividad epilepti-
forme favorecidas por el cierre palpe-
bral y la estimulacién luminica intermi-
tente a favor de un Sindrome de
Jeavons. A proposito de este caso cli-
nico, realizamos una revision bibliogra-
fica y presentamos los casos diagnos-
ticados de Sindrome de Jeavons en los
Ultimos cinco afos evaluados en nues-
tro departamento de salud. Conclu-
sion. La triada clasica del Sindrome de
Jeavons se presenta a lo largo de la
evolucién clinica por lo que resulta un
reto diagndstico para el clinico. El elec-
troencefalograma es una herramienta
diagnostica que resulta de gran valor
para ayudar a caracterizar este sin-
drome y diferenciarlo de otras entida-
des, entre ellas las pseudocrisis como
en el caso que presentamos.

27.

Paraparesia subaguda:
presentacion atipica en he-
mangioma vertebral.

Andrea Aliaga Diaz

Pedro Jerez Garcia, Montserrat Asensio
Asensio, Alba Sénchez Tudela, Ana
Paola Salvatella Gutiérrez, Sara Gimé-
nez Roca

Hospital General Universitario Dr. Balmis

Introduccion: Los hemangiomas ver-
tebrales son tumores vasculares be-
nignos que se desarrollan a partir del
endodermo de los vasos sanguineos.
Estas lesiones generalmente son asin-
tomaticas, constituyendo un hallazgo
incidental limitado a un cuerpo verte-
bral en las pruebas de imagen. En ra-
ras ocasiones pueden adoptar un ca-
racter agresivo, extendiéndose al es-
pacio epidural y comprimiendo la mé-
dula espinal. Material y métodos: Pa-
ciente de 55 afios con antecedente de
enolismo crénico que consulta por
caida accidental asociada a deterioro
del estado general, evidenciandose
aumento del perimetro abdominal y
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edemas hasta tercio distal de ambas
extremidades inferiores con pareste-
sias asociadas, por lo que ingresa en
Medicina Digestiva para estudio ante
sospecha de cirrosis hepatica. En la
exploracion fisica destaca afectacion
de la flexo-extension patelar con hiper-
reflexia en miembro inferior izquierdo e
hipoestesia en ambas extremidades
inferiores y territorio cubital de miem-
bro superior izquierdo. Resultados:
Se realiza ENG/EMG que evidencia
polineuropatia mixta de grado mode-
rado y hallazgo de patrén neurdgeno
cronico en las extremidades estudia-
das. Se completa estudio con PESS
que confirman afectacion cordonal
posterior compatible con mielopatia
compresiva. Se realiza RM columna
apreciandose lesion del cuerpo verte-
bral D6, sugerente de hemangioma.
Inicialmente se decide tratamiento con
esclerosis percutanea, apreciandose
tras el procedimiento déficit sensitivo-
motor de nueva aparicion en miembro
inferior derecho asociado a incontinen-
cia de esfinteres. En RM de control se
observa persistencia de hemangioma
agresivo en D6 y extension del mismo
hacia niveles superiores, por lo que se
realiza intervencion quirdrgica con
exéresis vertebral. Tras tratamiento
rehabilitador se aprecia discreta mejo-
ria clinica. A pesar de ello el paciente
rechaza continuar tratamiento con ra-
dioterapia. Conclusiones: Ante cli-
nica de paraparesia progresiva y ha-
llazgos electrodiagnésticos sugeren-
tes de mielopatia compresiva se de-
ben descartar mediante pruebas de
imagen lesiones destructivas en la co-
lumna, como es el caso, aunque no de
forma frecuente, del hemangioma ver-
tebral agresivo.

28.

Epilepsia secundaria aso-
ciada a encefalitis limbica
con anticuerpos anti-LGI-1
positivos  (leucine rich
glioma inactivated protein
1)

Alba Séanchez Tudela, Lucia Soto Man-
zano, Andrea Aliaga Diaz, Manuel Dieter

Warnken Miralles, Luis Moreno Navarro,
Sara Giménez Roca

HGUA Dr Balmis MIR Neurofisiologia Cli-
nica

Introduccion: La encefalitis

autoinmune con anticuerpos frente a la
proteina 1 inactivada del gliomarica en
leucina (LGI-1) se caracteriza por la
presencia de crisis distonicas faciobra-
quiales siendo una de las encefalitis
autoinmunes con un perfil epiléptico
mejor descrito. Nuestro objetivo es
describir las caracteristicas clinicas y
el proceso diagndstico de un caso de
encefalitis anti-LGI1 a partir de un caso
de epilepsia. Material y Métodos Varén
de 59 afios que consulta por sospecha
de primera crisis epiléptica durante el
suefio presenciada por su pareja, que
describe como la emision de un sonido
gutural seguido de rigidez de las cuatro
extremidades de 10 minutos de dura-
cion, con somnolencia y confusidn pos-
terior. En los meses previos, refiere
que ha presentado alteraciones de la
conducta, mostrandose mas apatico,
asi como episodios de movimientos
bruscos, autolimitados e involuntarios
en los brazos varias veces al dia. En el
Gltimo mes asocia varios episodios de
desorientacion e incoherencia en el ha-
bla. Resultados: En la exploracion
destaca la alteracion de la memoria a
corto plazo, asi como de la memoria
anterégrada. En el anlisis basico de
sangre se observd una leve hiponatre-
mia. En el estudio de LCR se objetiva
discreta hiperproteinorraquia y predo-
minio mononuclear. En el estudio de
autoinmunidad hubo positividad para
anticuerpos anti LGI1 en suero y li-
quido cefalorraquideo. En la resonan-
cia cerebral se objetivaron areas de hi-
perintensidad en region temporal bila-
teral, de predominio derecho. En pri-
mer EEG previo al tratamiento, en pa-
ciente post-critico, se registra actividad
de fondo lentificada, una actividad epi-
leptiforme ictal en area temporal iz-
quierda y actividad epileptiforme inter-
critica bifrontal. En el EEG post-trata-
miento persisten descargas intercriti-
cas bifrontales con maniobras de pro-
vocacion. En el PET-TC se descarta-
ron focos hipermetabdlicos fuera del
SNC. Conclusiones: Ante un caso de
primera crisis epiléptica es importante
realizar historia clinica exhaustiva bus-
cando datos que sugieran sindromes
asociado como es la encefalitis autoin-
mune y el EEG tiene importancia diag-
nostica y evolutiva de la respuesta te-
rapéutica.

29.

Trastorno circadiano por
retraso de fase en pacien-
tes derivados por insomnio

e hipersomnolencia. (s¢lo pés-
ter, miembro de la Junta, no opta a pre-
mio)

Nerea Torres Cafio, Teresa Oviedo Mon-
tés, Maria Roldan Gémez, Mario Clar Pe-
ris, Rafael Colomar Andreu, Nuria Bien-
dicho March

Hospital Francesc de Borja, Gandia

Introduccién: El insomnio y la hiper-
somnolencia son dos motivos de con-
sulta frecuentes en la practica clinica.
Para su estudio es fundamental reali-
zar una anamnesis completa, y a me-
nudo el diario de suefio y la actigrafia
pueden ayudar al diagnéstico diferen-
cial de los trastornos del ritmo circa-
diano con otras patologias. Material y
métodos: La actigrafia es un disposi-
tivo econémico y comodo que resulta
de gran utilidad en el estudio de los
trastornos del ritmo circadiano. Se uti-
liza de manera habitual antes de la rea-
lizacion de polisomnografia y test de
latencias multiples del suefio para es-
tudio de la actividad motora y los habi-
tos del suefio del paciente en su en-
torno habitual . Se presentan dos ca-
sos clinicos (paciente de 13 afios con
hipersomnolencia diurna por sospecha
de narcolepsia, y paciente de 21 afios
con insomnio pertinaz e hipersomno-
lencia diurna), y se analizan los resul-
tados obtenidos. Conclusion: El re-
traso de fase es el trastorno del ritmo
circadiano mas frecuente, sobre todo
en adolescentes, en los que existe un
retraso circadiano asociado a la puber-
tad, sumado al hébito de uso de orde-
nadores, moviles etc. Tanto el insom-
nio como la hipersomnolencia diurna
pueden deberse a un retraso de fase y
en ocasiones a malos habitos de
suefio, por lo que es importante reali-
zar el diagndstico correcto. Para ello, la
actigrafia es de gran utilidad, ya que
permite analizar los patrones de suefio
del paciente en su entorno habitual.
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