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ECLAMPSIA NUTANS: véase síndrome de West.

EFAPSIS: sinapsis eléctrica. Llamada “falsa sinapsis” cuando se detecta en el ser humano, pues suele tener carácter patológico, dado  que  la  mayoría  de  las  sinapsis  en  el  ser  humano  son químicas. Parece ser que, según Ochoa, la descarga de un solo axón podría ser suficiente para que se desencadene la percepción consciente subjetiva del fenómeno. Origen de descargas ectópicas en nervios lesionados. Estaría detrás, entre otras situaciones clínicas, de las mioclonias de origen periférico, (Seijo, Fontoira et al,

2002), en algunos casos del síndrome del miembro fantasma, en algunos casos de dolor neuropático (Fontoira et al, 1999) (por ejemplo en relación con alodinia, dolor referido, etc.), etc. Véase mioclonias con origen periférico.
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EFECTO BAILEYS: véase crisis cerebrales no epilépticas.

ELA: esclerosis lateral amiotrófica.

ELECTRODOS ESFENOIDALES: en un 16% de los pacientes con epilepsia del lóbulo temporal no se encuentra actividad epileptiforme interictal con los electrodos en calota y sí con electrodos esfenoidales (Cherian A et al. Do sphenoidal electrodes aid in surgical decision making in drug resistant temporal lobe epilepsy? Clin Neurophysiol 2012; 123: 463-470). El electrodo se inserta en dirección hacia la lámina lateral de la apófisis pterigoides

del esfenoides, entrando por el hueco entre el arco cigomático, la apófisis coronoides de la mandíbula y la cabeza de la apófisis condílea de la mandíbula. Se insertan a 2-3 centímetros por delante del trago, en dirección posterosuperior hacia el foramen oval. Se emplea anestesia local. Véase epilepsia del lóbulo temporal.

ELECTRODOS, GENERALIDADES: sirven para la detección de diferencias de potencial, que serán filtradas y amplificadas para obtener el registro de una señal bioeléctrica. Deben ser químicamente estables y establecer una resistencia con la zona de contacto en general menor de 10000 Ohmios. Clorurado de electrodos de Ag: se llevaba a cabo antiguamente para disminuir la polarización y la resistencia de los electrodos por reutilización prolongada (hoy en día no es preciso, entre otras razones, por ser desechables); se crea una película de cloruro de plata introduciendo el electrodo en una solución de ClNa al 5%, conectado al polo (+) de una pila de 1,5 voltios cerrando el circuito con un hilo de Ag al polo (-) durante menos de 1 minuto, de lo contrario aumenta la resistencia, ya sin remedio, por formación de NaOH. Un electrodo polarizado induce cambios estáticos del potencial; se puede intentar despolarizarlo frotándolo con agua jabonosa o haciendo pasar 3 voltios en el seno de una solución salina isotónica durante menos de 15 segundos (1 o 2 burbujas), aunque evidentemente también es otro método que ya no se usa.

ELECTROENCEFALOGRAFÍA, ACIDOSIS: la intoxicación con metanol cursa con acidosis. La acidosis aumenta la permeabilidad de la barrera hematoencefálica. Respiración de Kussmaull: hiperventilación (alteración en profundidad y frecuencia ventilatoria) neurógena (por estímulo del centro respiratorio) por acidosis metabólica.  EEG:  lentificado  en  correlación  con  el  grado  de acidosis.

ELECTROENCEFALOGRAFÍA,  ACTIVIDAD  EN  ESPEJO: actividad EEG periódica característica de la panencefalitis esclerosante subaguda. Ritmo de Radermecker. Descarga estereotipada, con igualdad intracanal, y desigualdad intercanal. La igualdad intracanal, según observaciones personales, puede no cumplirse en periodos largos de registro, al ir mutando el patrón estereotípico de la descarga, pero se mantiene en periodos cortos (segundos). En su forma típica el ritmo de Radermecker aparece en el   estadio   2   y  consiste   en   ondas   delta   de   gran   amplitud,

estereotipadas, generalizadas, sincrónicas, bilaterales y simétricas, en intervalos de 5-15 segundos, con brotes de supresión intercalados, y en relación constante con el mioclonus. Hay formas atípicas,  observadas  hasta  en  un  tercio  de  los  casos,  según Praveen-kumar (Praveen-kumar S. Electroencephalographic and imaging profile in a subacute sclerosing panencephalitis – SSPE-cohort: A correlative study. Clnical Neurophysiology 2007;

118: 1947-1954).
ELECTROENCEFALOGRAFÍA, ACTIVIDAD EPILEPTIFORME ESPECÍFICA:  punta,  onda  aguda,  punta-onda  (típica,  atípica  y lenta; en las ausencias típicas: punta-onda a 3 Hz; en las ausencias atípicas: punta onda en una frecuencia distinta a 3 Hz), polipunta, polipunta-onda, actividad rápida paroxística (ritmo reclutante). Se puede incluir también a la actividad delta rítmica intermitente, más o menos aguda, de localización temporal o frontal cuando hay correlación con crisis específicamente, por ejemplo, con un estatus parcial. La actividad epileptiforme puede ser ictal o interictal, focal, multifocal (puntas multifocales, hipsarritmia), o generalizada, y también puede ser aislada o en brotes, escasa o abundante, ya sea reclutante, subintrante, intermitente, repetitiva, continua, rítmica, seudo o semiperiódica o periódica (periódica se refiere a estereotipada y regular, ya sea en forma lateralizada o PLED – periodic lateralized epileptiform discharge- o en forma generalizada

–como en la enfermedad de Creutzfeldt-Jakob y la panencefalitis esclerosante subaguda-, o en la forma del patrón brotes-supresión, o en forma de ondas trifásicas). Hay patrones ictales inespecíficos como  son  los  diversos  brotes  de  ondas  delta,  las  caídas  de amplitud, la actividad alfa, beta, etc.

En la práctica clínica cotidiana se ha descartado personalmente el
uso de la expresión “epileptógeno” en los informes electroencefalográficos en todo caso, en favor de la expresión “epileptiforme”, debido a que la primera resultaba confusa o ambigua en algunos casos, pues sin pretenderlo se daba a entender que servía como indicación para tomar la decisión de iniciar un tratamiento anticomicial en un momento dado, decisión que obviamente debe basarse en el conjunto de un contexto clínico dado, y no solo en el resultado de un EEG.

Las ondas agudas con carácter epileptiforme en ocasión presentan una amplitud tan baja que se las puede considerar “micropotenciales” agudos, y se observan con alguna frecuencia, sobre todo en la epilepsia vascular (también se han observado en

algún   caso   de   encefalopatía   connatal,   o   en   algún   caso   de meningioma frontal), por ejemplo, personalmente se han observado constituyendo la actividad crítica en un paciente con un estatus epiléptico parcial complejo frontal unilateral por un ictus; se han observado también en otros pacientes con epilepsia parcial sintomática tras AVC isquémico del mismo lado que los potenciales. En ocasiones hay que hacer el diagnóstico diferencial entre estos micropotenciales y el complejo QRS del electrocardiograma.

ELECTROENCEFALOGRAFÍA, ACTIVIDAD NORMAL POR EDADES: 3 meses: actividad occipital a 3-4 Hz, rudimentaria.

4 meses: actividad occipital a 4-5 Hz.

6 meses: actividad occipital a 4-7 Hz, gran ritmicidad, la mayor durante el primer año.

8-12 meses: actividad occipital a 6-8 Hz, menos rítmico, tal vez por estarse produciendo una aceleración de la maduración cerebral. El voltaje suele ser asimétrico en estos meses, y el registro suele hacerse con los ojos abiertos (ojos cerrados suele implicar que está

dormido), la asincronía entre ambos hemisferios empieza a desaparecer hacia los 6 meses.

1 año: actividad occipital a 6-8 Hz, diferenciación topográfica y sincronía interhemisférica.

2-3 años: actividad occipital a 8-10 Hz. A los 3 años desaparece la actividad occipital menor de 3 Hz, aunque en ocasiones parece

ser que persiste de forma transitoria o continua hasta los 15 años, y en  algunos  casos  esta  actividad  lenta  posterior  incluso  sería reactiva a la apertura de ojos, según algunas fuentes.

6-11 años: alfa inestable (8 años: 9 Hz; 10 años: 10 Hz).

ELECTROENCEFALOGRAFÍA, ACTIVIDAD PERIÓDICA (O SEMIPERIÓDICA): parece ser que lo más característico no sería la descarga, que puede ser variable, sino el intervalo, que tiende a ser constante
o
casi
constante
entre
descarga
y
descarga.
Las descargas  varían  en  morfología  y  repetición  a  lo  largo  de  la afección. Tienden a presentarse en etapas tempranas, pero con el proceso de demenciación ya iniciado, si ese fuese el caso. Son generalizadas y casi siempre simétricas (con excepciones, como la PLED), persistiendo durante el sueño. En las etapas intermedias de la  enfermedad  y  después  de  cada  paroxismo,  hay  periodos  de silencio eléctrico relativo en algunos casos. Posible lugar de origen de las descargas: en sistema reticular. Los estímulos sensoriales no modifican  ni  evocan  los  paroxismos.  Se  puede  observar  en  los

siguientes procesos patológicos (Jama, June 22/30, 1993, vol 269, n 24):

-Panencefalitis esclerosante subaguda: ver electroencefalografía, actividad en espejo.

-Enfermedad de Creutzfeldt-Jakob: actividad regular, parece ser que las ondas agudas son más regulares que en el resto de las demencias.

-Enfermedad de Alzheimer (caso clínico: paciente de 84 años con
enfermedad de Alzheimer cuyo EEG había sido informado un año antes  como  “lentificado,  compatible  con  una  afectación  cortical difusa leve-moderada”, y que un año después ingresó por sufrir dos crisis convulsivas tonicoclónicas generalizadas; permaneciendo estuporosa y afásica, y que en un segundo EEG presentó lentificación,  compatible  con  una  afectación  cortical  difusa moderada, y actividad epileptiforme abundante, en forma de ondas agudas trifásicas, de alto voltaje, generalizadas, sincrónicas, continuas  y  semiperiódicas,  EEG  que,  dado  el  antecedente convulsivo reciente, fue informado como estatus no convulsivo; la paciente fue tratada con Keppra, y al día siguiente el tercer EEG volvió a ser como el primero, y ya sin actividad epileptiforme; además la paciente ya no estaba estuporosa ni afásica, sino totalmente  consciente  y  conversando  con  normalidad;  por  tanto, esta   actividad   periódica   o   semiperiódica,   en   el   caso   de   la enfermedad de Alzheimer, tal vez en algún caso corresponda a un estadio avanzado de la enfermedad, que es como suele estar descrito este hecho, pero también, como se ve, puede corresponder a un estatus no convulsivo y tratable).

-Enfermedad  de  Binswanger:  ondas  agudas  repetitivas,  EEG

asimétrico, actividad lenta localizada.
-Otras demencias.
-Encefalitis herpética: en este tipo de encefalitis está descrita como  típica  la  actividad  periódica  con  periodo  de  menos  de  4

segundos, en forma de onda lenta simple y estereotipada de 1 segundo o más de duración, de gran amplitud entre el día segundo y  decimoquinto.  En  procesos  cerebrales  no  inflamatorios  se  ha dicho que la periodicidad es menor de 2 segundos y la actividad periódica está particularmente focalizada, sin difusión, y más prolongada en el tiempo. Puede encuadrarse dentro de actividad

EEG periódica. La acusada lentificación generalizada puede estar focalizada especialmente en algún área, y los potenciales agudos bitemporales pueden ser aislados y asincrónicos.

-Encefalopatías tóxicas, hepáticas, anóxicas.

-Terapia antidepresiva tricíclica, bismuto, litio.

-Enfermedades por depósito.
-Hematoma postraumático.
-Enfermedad de Tay-Sachs: ondas agudas con tendencia repetitiva.

-Epilepsia parcial continua.

-Tumores talámicos simétricos: semiperiódica (por oclusión de la arteria de Percherón; caso clínico: paciente en la UCI por infarto talámico bilateral, el cuadro clínico consistía en oscilaciones bruscas de la conciencia, pasando de manera brusca e impredecible de consciente y normal a un estado de coma por tiempo indefinido y vuelta  al  estado  consciente,  una  y  otra  vez;  en  el  EEG  de  este paciente registrado durante el coma no se observó actividad periódica, sino que presentaba una actividad theta continua, dominante y arreactiva, a 6 Hz, con predominio posterior, que fue calificado como “coma theta”).

-Encefalopatía espongiforme subaguda, síndrome de Jones- Nevin:  descargas  de  ondas  agudas  generalizadas,  bilaterales  y

sincrónicas, repetitivas en forma periódica.

-“Accidente” (vascular cerebral) isquémico transitorio (AIT).
-Encefalopatía por déficit de ácido nicotínico.
-Encefalitis virales.
-Estatus epiléptico.
-Linfoma no Hodgkin. Linfoma (no Hodgkin) intravascular con ondas  trifásicas  periódicas  (Mosqueira  AJ  et  al.  Falsa enfermedad de Creutzfeldt-Jakob. Rev Neurol 2011; 52: 567). Demencia subaguda, mutismo acinético, ataxia, etc. La resonancia magnética puede ser fundamental para el diagnóstico diferencial entre linfoma, enfermedad de Creutzfeldt-Jakob y otros cuadros superponibles (Koike Y et al. Central nervous system lymphoma with the “target sign” on magnetic resonance imaging mimicking cerebral toxoplasmosis. Neurology and Clinical Neuroscience 2014; 2: 21-22).

-Intoxicación con litio (Salas  M et  al.  Creutzfeldt-Jakob  like
syndrome secundario a neurotoxicidad por litio. Rev Neurol

2013; 56: 486).
-Intoxicación con cefepime (Sánchez Y et al. Hallazgos electroencefalográficos en un caso de encefalopatía por cefepime asociada a fracaso renal agudo. Rev Neurol 2013;

56: 487).
ELECTROENCEFALOGRAFÍA, ACTIVIDAD REPETITIVA: se observa en la encefalopatía por déficit de ácido nicotínico. Consiste en ondas lentas en secuencias repetitivas de predominio temporal, a veces asimétricas.

ELECTROENCEFALOGRAFÍA, ACTIVIDAD SIGMA: 12-15 Hz, durante unos 0,2-2 segundos. Fases 2 y 3 del sueño.

ELECTROENCEFALOGRAFÍA, ACTIVIDAD THETA: 4-7 Hz (4 a

11 o 12 Hz en roedores). Es una actividad, no un ritmo. Normal en personas jóvenes en regiones posteriores. La actividad theta puede ser más abundante en mujeres jóvenes. No es reactivo. Porcentaje de actividad theta en jóvenes adultos sanos: alrededor del 64%

(más incidencia en mujeres); quizá hasta un 24%, en individuos seniles sanos (y de mayor amplitud que en jóvenes). Aumenta durante procesos mentales. Theta dominante en vez de alfa en regiones posteriores: variante de la normalidad en individuos sanos, o   también   propio   de   individuos   “iracundos,   entrometidos   y agresivos”; parece ser que aparece con más frecuencia en reclusos.

Puede aparecer sola o entremezclada con actividad delta y/o potenciales agudos.

Onda theta aguda: significa irritabilidad neuronal por epilepsia primaria; en este caso puede ser focal, o generalizada y sincrónica (podrían corresponder a irritación cortical o corticosubcortical respectivamente en algunos casos); puede ser secundaria a traumatismo,   trepanación,   tóxicos,   arteriosclerosis,   neoplasia,

migraña, psicosis, y un largo etc.

Ondas theta en exceso para la edad, o focalizadas o generalizadas, entremezcladas o no con otros grafoelementos: significa irritabilidad neuronal en epilepsia primaria o secundaria, “sufrimiento neuronal” (o preferiblemente afectación cortical focal o difusa), reducción del nivel de conciencia, etc. Theta focal indica

lesión orgánica o epilepsia.

Wicket spikes: thetas agudas temporales normales, que aparecen en fases del sueño 1, 2, REM y al despertar (también es característica al despertar los brotes de actividad theta frontal). No se deben confundir con ondas similares patológicas. Las wicket spikes son ondas monofásicas arciformes por ejemplo a 6-11 Hz y

60-200   mcV,   bitemporales,   sincrónicas   o   asincrónicas,   con

predominio temporal izquierdo y más frecuentes en mayores de 50 años. No se deben confundir con descargas epileptiformes focales (Crespel   et   al.   Wicket   spikes   misinterpreted   as   focal

abnormalities in idiopathic generalizad epilepsy with prescription of carbamazepine leading to paradoxical aggravation. Clinical Neurophysiology 2009; 39: 139-142).
ELECTROENCEFALOGRAFÍA,  ALFA VARIANTE:  alfa puntiagudo, tal vez por la suma de una frecuencia armónica. Característico de la epilepsia. Comentario:  se  observa  con frecuencia en pacientes epilépticos.

Hay también un alfa variante de frecuencia lenta (subarmónico).

Personalmente se ha observado la variante subarmónica (de alto voltaje) en el caso de un paciente con el síndrome de Dandy-Walker y síncopes.

	ELECTROENCEFALOGRAFÍA,
	AMPLITUD:
	véase

	electroencefalografía,
coherencia
	interhemisférica;
	véase


electroencefalografía, depresión de voltaje.

ELECTROENCEFALOGRAFÍA, ANTIEPILÉPTICOS Y OTROS FÁRMACOS: no hay una correlación exacta entre la respuesta clínica al tratamiento y la evolución del registro EEG con el tratamiento antiepiléptico, pudiéndose asociar ambos hechos en cualquier combinación. Con tal motivo, se deben tratar las crisis del paciente, no su registro EEG. La lentificación difusa o focal y el fenómeno de Landolt pueden significar sobredosificación medicamentosa, no sólo encefalopatía o lentificación postcrítica.

La carbamacepina induce un aumento de la actividad focal a pesar de la mejoría clínica. Provoca lentificación del trazado EEG y aumento   de   descargas   paroxísticas,   especialmente   patrones

generalizados sincrónicos, sin correlación entre estas descargas y la intensidad de las crisis desde el punto de vista clínico.

El levetiracetam (Keppra) produce lentificación de presentación
diversa (incluyendo FIRDA), incluso en relación con encefalopatía
inducida, que mejora tras la retirada del fármaco.

Barbitúricos, EEG: producen actividad beta abundante de predominio  anterior.  Con  niveles  tóxicos:  disminuye  la  actividad beta. Suspensión: hiperexcitabilidad cortical, que se puede desenmascarar con fotoestimulación y acompañarse de sacudidas mioclónicas (posible falso positivo con fotoestimulación). Con dosis

creciente de barbitúricos se produce progresivamente: beta, lentificación, ondas trifásicas, brotes de supresión, trazado isoeléctrico. Puede provocar actividad epileptiforme en el síndrome

de abstinencia, que puede persistir durante 4 semanas tras corregirlo.

Disulfiram: lentificación, puntas generalizadas.

Fenitoína: EEG: lentificación del alfa a dosis altas, aparición de theta (máximo anterior). Una reaparición de puntas puede preludiar una posible entrada en estatus. En sueño disminución de sigma con posible actividad rítmica extensa a 8-10 Hz o menos. Toxicidad

crónica:    coreoatetosis,    distonía,    opistótonos,    tics    faciales

(grimacing), lentificación difusa (EEG).
Valproato: lentificación a dosis altas. Suprime la punta-onda generalizada a 3 Hz (etosuximida y clonacepam también). El valproato rara vez se relaciona con encefalopatía, sobre todo en casos de hiperamoniemia o hepatopatía, con lentificación en el EEG y  sin  signos  de  sobredosificación  o  toxicidad,  y  con  o  sin

empeoramiento de las crisis (Encefalopatía reversible por ácido valproico  en  un  adolescente  con  epilepsia  generalizada

idiopática. Rev Neurol 2012; 55: 663-668).
Gabapentina,
tagabina
y
vigabatrina:
pueden
asociarse
a

actividad epileptiforme y empeoramiento de crisis.
Meprobamato, EEG: lentificación y paroxismos.
Neurolépticos: no suele haber cambios. Ocasionalmente actividad epileptiforme e incluso estatus (mayor riesgo en caso de

intoxicación),    lentificación    (según     observaciones     personales:
posibilidad de actividad theta continua o intermitente, focal o asimétrica, por ejemplo, frontal en el caso de intoxicación, fenómeno observable también con otros psicofármacos).

Analgésicos: morfina y opiáceos, pocos efectos en el EEG

salvo en caso de intoxicación.

Anestésicos: lentificación progresiva. Algunos pueden provocar actividad epileptiforme (eflurano, ketamina).

Propofol: el propofol (agonista del GABA) o el midazolam se usan  con  frecuencia  para  tratar  el  estatus.  No  consta  que  sea preciso llegar al patrón en brotes-supresión para que dicho tratamiento sea eficaz, sino que probablemente sea suficiente con

provocar una lentificación de fondo. Puede inducir crisis focales o generalizadas, o motoras sutiles (seizure like phenomena, SLP) durante inducción, mantenimiento, emergencia, o posteriormente. El consenso  actual  es  el  de  evitar  usar  propofol  en  pacientes epilépticos a ser posible. El propofol induce lentificación progresiva en minutos, con brotes intercalados de actividad beta de amplitud

variable, como los de los barbitúricos y los husos de sueño generados  en  tálamo  y  detectables  en  corteza  vía  conexión

talamocortical. En cierto porcentaje de casos induce la desaparición de la actividad interictal (San-juan D et al. Propofol and the electroencephalogram.  Clinical  Neurophysiology  2010;  121:

998-1006).
Benzodiacepinas:  aumento  de  beta…  lentificación… disminución de amplitud… coma alfa, coma huso, brotes-supresión, isoeléctrico. En pacientes con el síndrome de Lennox puede emperorar las crisis tónicas. Actividad epileptiforme en síndrome de abstinencia y respuestas fotomiogénica y fotoparoxística. El clonazepam (rivoltril) produce un aumento de las crisis nocturnas.

EEG: aumento beta, paroxismos frontales de ondas lentas, estatus epiléptico tónico en niños tratados por vía intravenosa por estatus de ausencia.

Antidepresivos: lentificación. Actividad epileptiforme.

Anfetaminas: aumento de alfa y beta… disminución de amplitud y de actividad paroxística… lentificación generalizada.

Litio: lentificación, actividad epileptiforme, ondas trifásicas, actividad periódica a base de ondas delta, ondas trifásicas o ambas

(Peñaranda N et al.    Patrón electroencefalográfico en encefalopatía farmacológica. Rev Neurol 2012; 55: 314-16).

Nicotina y cafeína: aumento de actividad beta.

Marihuana: lentificación.
Cocaína: actividad rápida y epileptiforme.
Isoniacida: a dosis altas lentificación y actividad epileptiforme, llegando   incluso   a   estatus   (lo   mismo   puede   ocurrir   con   la

penicilina).

Difenhidramina: a dosis altas, lentificación.
Teofilina y aminofilina: a dosis altas, lentificación, actividad epileptiforme (PLED), estatus.

Corticoides: a dosis altas, lentificación.

Disulfiram y alcohol: lentificación y actividad epileptiforme.

Levodopa: puede provocar encefalopatía, con ondas trifásicas y asterixis.

ELECTROENCEFALOGRAFÍA, ASIMETRÍA: en el EEG a veces es difícil saber cuál es el lado afectado, o el más afectado de los dos. Por ejemplo: en un niño con delta en un lado y ausencia de delta en el otro durante hiperpnea, el sano es el lado con actividad delta.

La asimetría interhemisférica se observa con frecuencia y en diversidad de cuadros (empezando por el ictus, debido a lo extenso de la afectación en algunos casos y por el carácter más focal que difuso que con frecuencia se observa), por ejemplo, en un paciente

con hemorragia unilateral en ganglios basales se puede observar afectación cortical difusa leve en un lado (lentificación leve) y moderada en el otro lado (en el lado de la hemorragia), y no es el único patrón EEG observable en el hematoma de ganglios basales unilateral, también se puede encontrar asimetría con signos de afectación cortical difusa y actividad epileptiforme en el mismo lado que el hematoma, con normalidad del otro lado en el EEG. En un paciente con un traumatismo craneoencefálico grave con secuelas, según observaciones personales, se pueden encontrar signos compatibles con una afectación cortical difusa moderada (lentificación moderada) en un lado y afectación cortical difusa acusada  (trazado  desorganizado  de bajo  voltaje)  en el otro  lado, quizá  en  correspondencia  con  una  hemiplejía  contralateral;  un patrón similar con lentificación en un lado (theta difuso) y desorganización y bajo voltaje en el otro (que se ha descrito en la literatura   como   observable   en   la   encefalitis   límbica),   se   ha observado también personalmente en la encefalitis herpética coincidiendo con una afectación en corteza izquierda (edema) según la  resonancia  magnética  en  el mismo  lado  en el que aparecía  el patrón de bajo voltaje. Por supuesto también se puede observar una asimetría interhemisférica por la presencia de un “ritmo de brecha” en un lado tras una craneotomía. También es asimétrico el EEG en una epilepsia parcial que afecte a un solo hemisferio, ya sea por la actividad crítica o intercrítica en un solo hemisferio, o por la lentificación postcrítica (más frecuente esta situación en niños que en adultos).

ELECTROENCEFALOGRAFÍA,       BEREISCHAFTSPOTENTIAL:
véase discinesias con origen cortical.
ELECTROENCEFALOGRAFÍA, BURST-SUPRESSION PATTERN: patrón EEG en brotes-supresión, o en salvas-supresión, o patrón paroxístico, o complejos paroxismo-supresión (burst-supression).

Se observan periodos de supresión eléctrica en: anestesia general, oligofrenia fenilcetonúrica complicada con hipoglucemia, convulsiones y coma, tetraplejía con convulsiones y retraso mental, oligofrenia con crisis letárgicas, espasmos infantiles, síndrome de

Aicardi (paroxismo-supresión unilateral o alternando asincrónicamente, correspondiendo en estos casos al cuadro de hemihipsarritmia),  síndrome  de  Reye  (mal  pronóstico),  anoxia severa  (parada,  con  riesgo  de  evolución  a  estado  vegetativo),

síndrome de Otahara, epilepsia mioclónica precoz de Aicardi, hiperglicemia no cetósica, leucinosis, acidemia propiónica, acidemia metilmalónica, acidosis láctica congénita, adrenoleucodistrofia neonatal, acidemia d-glicérica, encefalopatía hipóxica, infección del SNC (por ejemplo: herpes), tiopental, etc.

Se alternan ondas lentas de voltaje medio-alto con periodos de depresión del voltaje, pudiendo llegar a ser isoeléctrico. Las ondas

lentas pueden ir mezcladas con puntas. El paroxismo suele ser más corto y la supresión más larga. No se aprecian ritmos fisiológicos. La alternancia puede ser semiperiódica.

Según Hofmeijer et al, si se observa igualdad intracanal del brote en  el  patrón  en  brotes-supresión  observado  en  pacientes  tras parada cardíaca con isquemia cerebral difusa, el pronóstico es malo

(Hofmeijer J et al. Burst-suppression with identical bursts: A distinct EEG pattern with poor outcome in postanoxic coma. Clin Neurophys 2014; 125: 947-954).

En el EEG de niños prematuros aparecen de forma fisiológica

tramos de supresión con largos tramos de silencio, asimetrías interhemisféricas y puntas y ondas agudas. No se puede distinguir entre  vigilia  y sueño,  ni entre  sueño  tranquilo  (NREM)  y sueño activo (REM). No se pueden definir bien las anormalidades. Los periodos de silencio eléctrico son normales en prematuros y recién nacidos,  y  se  consideran  reacciones  de  despertar  o  de  alerta,

porque aparecen con la estimulación auditiva durante el sueño. Los paroxismos de supresión en el recién nacido podrían significar un “aislamiento fisiológico” de estructuras neuronales por mielinización incompleta.

Patrón paroxístico o en brotes-supresión (burst-supression), patológico, en prematuros: brotes casi periódicos de delta y theta de

alto voltaje, con ondas agudas en todos los estadios y sin respuesta a estímulos. Se debe considerar anormal en CA de 30 semanas o menos. Mal pronóstico.

Patrón   paroxístico,   o   en   brotes-supresión   (patológico)   en neonatos a término: periodos de inactividad variables (generalmente de más de 10 s), interrumpidos por brotes de actividad sincrónicos o

asincrónicos. Los brotes de actividad son con más frecuencia de alto voltaje (pueden ser de bajo voltaje), pueden durar de 0,5 s a más de 10 s, y estar formados por ondas lentas irregulares, con ondas agudas entremezcladas o sólo ondas delta de alto voltaje con o sin componentes agudos. No debe confundirse con: el trazado discontinuo de prematuros (que es similar) ni con el trazado alternante del sueño NREM. Se puede distinguir conociendo la CA y

porque   el   patrón   en   brotes-supresión   presenta   periodos   de

inactividad más largos en todos los estadios (REM, NREM y vigilia), y  no  hay  cambios  en  el  EEG  con  estimulación  (aunque  haya cambios de comportamiento). En estudios seriados el patrón puede desaparecer a las 42-46 semanas. Puede reaparecer en la infancia tardía, como en el caso del patrón en brotes-supresión que aparece durante el sueño en bebés con espasmos infantiles e hipsarritmia. Puede aparecer el patrón en brotes-supresión unilateralmente en el síndrome de Aicardi (agenesia de cuerpo calloso, coriorretinitis y epilepsia). El patrón unilateral puede aparecer más tardíamente en forma de hemihipsarritmia.

Este  patrón,  en  definitiva,  no  es  otra  cosa  que  una  forma  de estatus bioeléctrico (tanto en el adulto como en el neonato), y de este modo hay que informarlo en ocasiones en determinadas situaciones clínicas (por ejemplo, en el caso de un patrón en brotes-supresión asociado a un estatus clínico, como pueda ser el caso de un estatus mioclónico generalizado postanóxico correlacionado con un patrón EEG en brotes-supresión).

ELECROENCEFALOGRAFÍA, CARTOGRAFÍA, MAPAS DE ACTIVIDAD  ELÉCTRICA  CEREBRAL,  MAEC:  técnica  en desarrollo, sin marcadores clínicos estándar concretos por el momento, que se sepa. Básicamente se analizan las frecuencias o los voltajes del EEG por zonas y se representa gráficamente en colores el resultado, de forma que la cartografía es otra manera de representar  gráficamente  un  EEG  dado.  Se  le  está  dedicando atención y abundancia de artículos científicos a esta técnica, y en algunos laboratorios abrigan esperanzas sobre sus posibles aplicaciones clínicas futuras. Por el momento no sustituye al EEG convencional. Por supuesto no es una técnica de neuroimagen y por tanto tampoco sustituye a la neuroimagen. Se supone que en el futuro podría llegar a ser de algún modo un complemento al EEG convencional.

Noya M et al. Apoyos diagnósticos en epilepsia. En: Epilepsia, guía práctica.A  Gimeno Álava, ed.Acción Médica, Schering Plough, Madrid, 1994. p. 48.
Oller LFV, Ortiz T. Metodología y aplicaciones clínicas de los mapas de actividad eléctrica cortical (MAEC). Ed. Garsi, Madrid,
1988.
ELECTROENCEFALOGRAFÍA,COHERENCIA NTERHEMISFÉRICA:
el
término
coherencia
admite
diversas acepciones.  En  este  caso  con  el  término  coherencia  se  hace

referencia a la igualdad interhemisférica en algún parámetro, como la amplitud o la sincronía. Amplitud en hemisferio dominante: normal hasta  un  50%  menor  que  en  el  no  dominante.  Amplitud  en hemisferio no dominante: normal hasta un 10% menor que en el dominante. Depresión del voltaje del EEG en un área localizada: lesión orgánica.

Según  Hagemann  el  grosor  del  cráneo  influye  poco  en  la amplitud del EEG, siendo la propia fuente intracraneal lo que más

influye (Hagemann D et al. Skull thickness and magnitude of
EEG alpha activity. Clinical Neurophysiology 119. 2008. 1271-

1280).
En EEG se conoce también como coherencia interhemisférica a la sincronía interhemisférica, y se suele considerar que refleja madurez  bioeléctrica,  y que podría haber excepciones (como el ritmo mu). Véase electroencefalografía neonatal, ontogenia.

ELECTROENCEFALOGRAFÍA, COMA ALFA: véase coma alfa.
	ELECTROENCEFALOGRAFÍA,
	COMPLEJOS
	P:
	complejos

	“rudimentarios”,
descargas
	generalizadas
	a
	3-4
Hz


(pseudopetitmal),  máximo  parietal.  Infancia  y  adolescencia.  Sin

significado clínico.
ELECTROENCEFALOGRAFÍA, CONCEPTIONAL AGE: véase electroencefalografía neonatal, generalidades.

ELECTROENCEFALOGRAFÍA, CTENOIDS: véase electroencefalografía neonatal, generalidades.

ELECTROENCEFALOGRAFÍA, DELTA BRUSHES: véase electroencefalografía neonatal.

ELECTROENCEFALOGRAFÍA, DEMENCIA: en las demencias tiende a disminuir progresivamente la reactividad del ritmo alfa con la apertura y cierre de ojos, más de lo esperado por la mera añosidad. El EEG es útil para distinguir demencia de senilidad, y también de la depresión al detectarse organicidad, y si esta organicidad  es  focal  o  difusa.  Patrón  mioclonus-demencia- descargas trifásicas: Creutzfeldt-Jakob, Alzheimer.          Algunas demencias:

1. Alzheimer: progresivamente se va produciendo lentificación del alfa, desorganización, desaparición del alfa, lentificación difusa con

predominio   frontotemporal.   Demencia   senil   (enfermedad   de

Alzheimer en ancianos).

2. Enfermedad de Pick: a diferencia del Alzheimer el EEG es normal en estadios iniciales, después se produce un pequeño aumento de theta y delta, pero menor que en el Alzheimer, quizá por menor afectación de las vías neurotransmisoras colinérgicas al cerebro anterior. El EEG es normal en el 50% de los casos, y

progresivamente va habiendo disminución del ritmo alfa y aumento de actividad theta.

(Degeneración subcortical: corea de Huntington, parálisis supranuclear progresiva, Parkinson):

3. Corea de Huntington: subcortical, progresiva disminución de amplitud y lentificación. Punta y punta-onda son más frecuentes en formas juveniles y en general raras (en formas juveniles el EEG

suele ser normal durante un tiempo). La disminución de amplitud podría deberse a desorganización de la actividad, ya que la pérdida neuronal cortical no parece suficiente.

4.   Parálisis   supranuclear   progresiva:   demencia   subcortical, olvidos,  lentificación  del  proceso  del  pensamiento,  apatía, depresión, alteración de la habilidad para manipular conocimientos

(no aparecen alteraciones corticales como afasia, apraxia, agnosia, o sea, las alteraciones son en el tempo, más que en la calidad). El EEG se altera progresivamente: actividad rítmica bilateral de tipo delta, con predominio frontal +/- lentificación del alfa +/- disminución de husos y complejos K e hipersomnia y disminución de REM (o ausencia), quizá por alteración del locus coeruleus y de los núcleos del rafe pontino. No hay hallazgos específicos, a diferencia de la

enfermedad de Creutzfeldt-Jakob.

5. Parkinson: subcortical, la demencia es una manifestación secundaria   y   aparece   lentamente.   EEG:   normal,   en   casos avanzados hay lentificación difusa. Sueño: alteración de los ciclos, disminuye REM, patrón en mitón, aumento de la latencia de sueño, despertares frecuentes, no disminución del tono muscular durante

REM, disminución de NREM, aumento de husos. Cambios postquirúrgicos: actividad delta frontal rítmica y temporal. Levodopa: puede provocar encefalopatía, con ondas trifásicas y asterixis.

(Demencias progresivas en varios niveles):

6. Demencia multiinfarto: se conoce como enfermedad de Binswanger cuando afecta a la sustancia blanca (leucoaraiosis, encefalopatía aterosclerosa subcortical). EEG: lentificación difusa

con alteraciones focales (útil para diagnóstico diferencial con Alzheimer); actividad EEG periódica, ondas agudas repetitivas, EEG asimétrico, actividad lenta localizada.

7.  Hidrocefalia  con  presión  normal:  EEG  desde  normal  hasta lentificación difusa.

ELECTROENCEFALOGRAFÍA, DEPRESIÓN DEL VOLTAJE: depresión  del  voltaje  del  EEG  en  un  área  localizada:  lesión orgánica. EEG de bajo voltaje: suele ser fisiológico. El no fisiológico puede deberse a aprensión-ansiedad (fisiológico o patológico), traumatismo craneoencefálico, corea de Huntington, insuficiencia vascular vertebrobasilar,  etc. No es lo mismo que el trazado casi isoeléctrico (patrón de bajo voltaje) de las hipoxias graves con gran depresión de voltaje.

ELECTROENCEFALOGRAFÍA,   “DEPRIVACIÓN”   DE   SUEÑO:
forma incorrecta de llamar a la privación de sueño.
ELECTROENCEFALOGRAFÍA, DISRITMIA LENTA ANTERIOR: actividad delta bifrontal monorrítmica que aparece entre las 34 y 37 semanas, sobre todo en los periodos de transición del sueño. Dura hasta el periodo neonatal. Véase  electroencefalografía neonatal, ontogenia.

ELECTROENCEFALOGRAFÍA, DISULFIRAM: EEG lentificado.

ELECTROENCEFALOGRAFÍA, ECLAMPSIA: lentificación generalizada durante el periodo agudo (EEG normal fuera del periodo agudo). Puede haber actividad epileptiforme, si hay crisis.

ELECTROENCEFALOGRAFÍA, ELECTROENCEFALOGRAMA “PLANO”: expresión coloquial, extendida pero incorrecta desde el punto de vista técnico. La denominación correcta es EEG isoeléctrico, o inactividad bioeléctrica cortical.

ELECTROENCEFALOGRAFÍA, ELECTROENCEFALOGRAMA URGENTE: el EEG urgente, que se podría  definir, por ejemplo, como el practicado en el mismo día en el que se solicita (dentro de las  primeras  24  horas,  aproximadamente,  desde  que  se  solicita), tiene utilidad clínica en el caso del estatus epiléptico, tanto en el convulsivo como en el no convulsivo. En el caso del convulsivo, tras tratarlo, como ha señalado Praline, y previamente Thomas (Thomas P. Etats de mal convulsifs: indication de l´EEG d´urgence. Neurophysiol Clin 1997; 27: 398-405).
La utilidad del EEG en el estatus ha sido afirmada recientemente

por Praline (Praline J et al. Emergent EEG in clinical practice.

Clin Neurophys 2007; 118: 2149-2155) y ya se había venido confirmando como cierta por experiencia propia en diversas ocasiones a lo largo de los años.
Tal como ha planteado el profesor Peleteiro, de la Facultad de Medicina  de  Santiago  de  Compostela,  en  una  reunión  de  la Sociedad Gallega de Neurofisiología Clínica celebrada en el año

2012, quizá convendría distinguir entre la urgencia inmediata (por ejemplo, en el caso del estatus refractario) y la urgencia diferida (por ejemplo, en el caso del estatus no convulsivo).

Parece ser que el EEG urgente normal podría ser un factor de buen pronóstico. Parece ser que en niños con una primera crisis epiléptica el EEG practicado dentro de las primeras 24 horas es anormal en un 51% de los casos, y en un 34% de los casos si se practica pasadas las primeras 24 horas desde la primera crisis.

El  estatus  no  convulsivo  puede  pasar  desapercibido  como  tal
clínicamente (durante semanas incluso), al poder imitar a una diversidad de cuadros psiquiátricos o neurológicos (síndrome confusional, demencia, ictus, etc.), por lo que, dada la experiencia propia con el EEG urgente en el estatus no convulsivo, se considera una técnica neurofisiológica de importancia creciente. Por ejemplo, a lo largo del año 2011 personalmente se le practicó un EEG a 10 pacientes en estatus eléctrico no convulsivo, de los cuales 5 fueron enviados a hacer el EEG con el diagnóstico de sospecha de estatus epiléptico no convulsivo, pero los otro 5 no (acudieron con diagnósticos  de  trastrorno  del  comportamiento,  síndrome depresivo, deterioro cognitivo y disminución del nivel de conciencia de origen incierto), siendo en estos casos por tanto decisivo el papel del EEG.

Ziai WC et al (Ziai WC et al. Emergent EEG in the emergency department in patients with alterered mental states. Clinical

Neurophysiology 2012; 123: 910-917) están investigando la figura clínica del EEG urgente, sobre el que afirman que no hay criterios establecidos de momento. Según estos autores, un 10% de los

pacientes vistos en los Servicios de Urgencias presentan crisis cerebrales  o  un  estado  mental  alterado  (altered  mental  status, AMS). Está en discusión si debe haber un equipo de EEG en los Servicios de Urgencias y cuál debería ser el estatus del neurofisiólogo, por ejemplo, si debería estar pendiente de las llamadas de Urgencias mediante guardias localizadas o mediante otra fórmula, etc., y también la posibilidad de utilizar Internet y otros

medios de telemetría similares para que el neurofisiólogo pueda ver

el EEG hecho en Urgencias por un técnico desde la distancia. También está en discusión el plazo de tiempo necesario para responder a la llamada; en su artículo, Ziai et al han investigado los resultados obtenidos con un tiempo de respuesta menor de 30 minutos,  obteniendo  como  resultado  que  en  la  mitad  de  los pacientes con AMS, el EEG ayudó a establecer el diagnóstico pero que en pocos casos influyó en el tratamiento aplicado, y también encontraron que un registro de 5 minutos, frente a los 20 minutos como mínimo acostumbrados, presenta una fiabilidad adecuada que podría facilitar la incorporación del EEG a las salas de Urgencias.

Camiña  J  et  al (Camiña  J et  al.  ¿Es  el  EEG  urgente  una prueba complementaria imprescindible en hospitales universitarios  o,  al  menos,  de  tercer  nivel?  Análisis retrospectivo de los EEG urgentes realizados en 2013. Rev Neurol  2014;  59:  330-331)  han  encontrado  que  el  EEG  en Urgencias es útil desde el punto de vista diagnóstico y terapéutico en  pacientes  con  alteración  del  nivel  de  conciencia  cuando aparecen anomalías epileptiformes en pacientes sin antecedente conocido de epilepsia, si existía la sospecha clínica previa de crisis epiléptica o focalidad transitoria, pero han encontrado menor utilidad diagnóstica y terapéutica del EEG urgente en pacientes que ya eran epilépticos conocidos.

ELECTROENCEFALOGRAFÍA, ENCOCHÉS FRONTALES: véase electroencefalografía neonatal, ontogenia.

ELECTROENCEFALOGRAFÍA, ESCALA DE SYNEK (SEGÚN GRADOS DE ANORMALIDAD): 1. Alfa dominante con alguna actividad theta dispersa.

2. Actividad theta dominante, generalmente reactiva.

3. Actividad   delta   dominante,   dispersa,   de   baja   amplitud, irregular, no reactiva.

4. patrón  brotes/supresión,  descargas epileptiformes,  actividad de bajo voltaje, actividad no reactiva, patrón coma alfa, patrón coma theta.

5. EEG isoeléctrico.

Synek V. Prognostically important EEG coma patterns in diffuse anoxic and traumatic encefalopathies in adults. J Clin Neurophysiol.
1988; 5: 161-74.
ELECTROENCEFALOGRAFÍA, ESTIMULACIÓN LUMINOSA INTERMITENTE, FOTOESTIMULACIÓN, ELI: véase electroencefalografía, métodos de activación.

ELECTROENCEFALOGRAFÍA,   FENÓMENO   DE   ARRASTRE:
véase electroencefalografía, estimulación luminosa intermitente.
ELECTROENCEFALOGRAFÍA,    FENÓMENO    DE    LANDOLT:
véase epilepsia y alteraciones psíquicas.
ELECTROENCEFALOGRAFÍA, FENÓMENO DE PAMPIGLIONE:
véase ceroidolipofuscinosis.
ELECTROENCEFALOGRAFÍA, FIRDA: frontal intermitent rythmic delta  activity:  Consiste  en  brotes  delta  en  el  polo  anterior  en procesos con deterioro neuronal orgánico (progresivo en demencias o encefalopatías y fluctuante en daño neuronal por AVC o arteriosclerosis cerebral).

Delta   focal   indica,   entre   otras   posibilidades,   tumor,   AVC, epilepsia, TCE, hematoma, aleraciones metabólicas, etc.

Según experiencia propia la FIRDA se ve con frecuencia en la
práctica  clínica  cotidiana, varios  casos  cada  semana,  y aparte de tener un posible origen talámico en algunos casos, en otros resultan útiles para deslindar lo funcional (de causa orgánica pero indemostrable) de lo orgánico (con repercusión funcional también, pero cuya base estructural dañada es demostrable de algún modo aparte de por la alteración funcional y la alteración en el EEG), en pacientes con deterioro neurológico central del tipo que sea (demencia,  depresión,  encefalopatía,  AVC,  etc.).  Según observaciones  personales  presenta  un  voltaje  variable  (sin significado conocido), y en conjunto suele correlacionarse con una afectación  cortical  o  corticosubcortical  difusa  que  va  desde  leve hasta acusada (grado que queda determinado en la práctica en función de la situación clínica correlativa, ya que la FIRDA por si sola no parece permitir especificar este extremo hasta ahora). Véase electroencefalografía, lentificación.

En niños parece ser que podrían ser más frecuentes la OIRDA, cuya diferencia es que aparecen en región occipital y con frecuencia en relación con epilepsia tipo pequeño mal. Véase electroencefalografía,   lentificación.   Véase   electroencefalografía,

onda delta.

ELECTROENCEFALOGRAFÍA, FOTOESTIMULACIÓN: véase electroencefalografía, estimulación luminosa intermitente.

ELECTROENCEFALOGRAFÍA,    HERNIA    TRANSTENTORIAL:
véase electroencefalografía, onda delta.

ELECTROENCEFALOGRAFÍA, HETEROCRONÍA MADURATIVA: EEG lentificado para la edad del niño. Puede correlacionarse con inmadurez, o con retraso psicomotor, o con una encefalopatía, o con un consumo de fármacos.

ELECTROENCEFALOGRAFÍA, HIPERVENTILACIÓN: véase electroencefalografía, métodos de activación.

ELECTROENCEFALOGRAFÍA, HIPSARRITMIA, ALGUNAS CAUSAS: síndrome de West (eclampsia nutans, espasmos en flexión, tic de Salaam, infantile spasms, etc.).

Síndrome de Aicardi. Esclerosis tuberosa. Encefalopatías.

Fenilcetonuria (raro): enfermedad de Folling; oligofrenia fenilpirúvica.

Traumatismo craneoencefálico en niños (desde leves a graves;

raro).
Enfermedad de Menkes: kinky hair syndrome, enfermedad del cabello ensortijado.

-Seudohipsarritmia; enfermedad de Krabbe.

-Diagnóstico diferencial: spasmus nutans (nistagmo y cabeceo autolimitados  en  bebés  y niños  pequeños,  idiopático y benigno, EEG normal, rara vez relacionado con neoplasia encefálica), jactatio capitis nocturna (EEG normal), espasmos salutatorios (espasmo de Moro; no hipsarritmia), encefalopatía mioclónica (no hipsarritmia).

ELECTROENCEFALOGRAFÍA, HOLTER O HOLSTER: véase electroencefalografía, registro estándar.

ELECTROENCEFALOGRAFÍA, INACTIVIDAD BIOELÉCTRICA CORTICAL:    inactividad (bio) eléctrica cortical, silencio eléctrico cortical (que no cerebral), EEG isoeléctrico.

Algunas causas:

1. Síncope: reversible.

2. Hipoglucemia: reversible.
3. Intoxicación barbitúrica y por otros sedantes: reversible.
4. Brotes-supresión: trazado discontinuo con periodos de silencio eléctrico en neonatos a término.

5. Neonatos pretérmino: trazado discontinuo con periodos de silencio eléctrico durante el sueño tranquilo.

6. Muerte encefálica: irreversible.

7. Hipotermia por debajo de 25 grados C (Guérit JM. Consensus on the use of neurophysiological tests in the intensive care unit (ICU): Electroencephalogram (EEG), evoked potentials (EP), and electromyoneurogram (ENMG). Clinical Neurophysiology

2009; 39: 71-83).
8. Hipoxemia sin hipercapnia, irreversible en minutos, o hipercapnia sin hipoxemia, reversible en minutos (experimentos con

animales,  Tratado  de  EEG  de  Niedermeyer,  p  23,  24  y  25, tercera edición).

Véase muerte encefálica.

ELECTROENCEFALOGRAFÍA, ÍNDICE ALFA: porcentaje de alfa en 100 cm de trazado a 3 cm/s:

Alfa dominante: 75-100%. Alfa subdominante: 50-74%. Alfa mixto: 25-49%.

Alfa raro: menos del 24%.

ELECTROENCEFALOGRAFÍA, LENTIFICACIÓN, ALGUNAS CORRELACIONES:
afectación
cortical,
o
subcortical,
o corticosubcortical, focal o difusa.

Según  experiencia  propia,  con  frecuencia  suele  ser  precisa  la
neuroimagen y la clínica para establecer totalmente una correlación específica entre el EEG y cada caso particular, porque la afectación cortical focal puede corresponder a un EEG con signos de lentificación difusa, como pueda ser actividad posterior lentificada (5-7 Hz, sobre todo) y actividad theta o theta-delta difusa, ocasionalmente con predominio en alguna región, como la bitemporal), por ejemplo, en casos de AVC con afectación corticosubcortical multifocal, o en casos de pacientes con un meningioma.

La lentificación del EEG suele implicar a todas las ondas que se puedan observar. Por ejemplo, si el EEG está lentificado, las ondas agudas ser irán degradando en proporción con la lentificación de fondo, hecho importante a tener en cuenta a la hora de detectar dichas ondas agudas, especialmente en casos de estatus. En estas situaciones las ondas agudas conservan su morfología característica pero presentan mayor duración, pudiendo llegar a presentar una

morfología roma. Como la lentificación suele implicar a todo tipo de actividad EEG, una actividad beta de origen medicamentoso, por ejemplo, durante una sedación, puede irse lentificando progresivamente, pudiendo pasar, por ejemplo, de 15 Hz a 7 Hz, conforme se va profundizando en el grado de sedación.

La afectación cortical difusa (encefalopatías diversas, edema, atrofia, etc.) suele corresponder a un EEG con signos de lentificación difusa, pero ocasionalmente también aparecerán solamente signos de lentificación focal, excepciones que hay que tener en cuenta.

La afectación corticosubcortical difusa, a diferencia de la focal, suele corresponder a una lentificación difusa en el EEG, y rara vez a una lentificación sólo focal en el EEG. Si aparece FIRDA (no se debe confundir la FIRDA con otros tipos de actividad delta generalizada sincrónica parecida, como la bitemporal, que también es frecuente y se   correlaciona   con   otro   tipo   de   cuadros,   y   tampoco   debe confundirse con una punta-onda rudimentaria), en una mayoría de los casos la FIRDA se correlaciona con una afectación corticosubcortical, la mayoría de las veces en relación con un problema  vascular  (hemorragia  parenquimatosa,  infartos encefálicos, leucoaraiosis, etc.). También se observa la FIRDA en relación con la atrofia encefálica de origen diverso,   así como con una  serie  de  cuadros  diversos  con  afectación  corticosubcortical difusa que incluyen el Alzheimer, meningitis, hidrocefalia, hipovitaminosis B12, lentificación postcrítica, meningioma, migraña, etc. También se observa en la sedación profunda, y precediendo al comienzo de la aparición de periodos de supresión.

En mayores de 60 años lo más relacionado con la FIRDA son los
problemas de tipo vascular, y de éstos, la mitad aproximadamente habrán fallecido en los siguientes 2 años de la observación de la FIRDA, según observaciones personales, por lo que es probable que la FIRDA en esas circunstancias sea un factor de mal pronóstico.

Acidosis. Adrenoleucodistrofia.

Alucinosis delirante (lentificación frontal). Amnesia global transitoria.

Coma mixedematoso (actividad delta bilateral).

Corea de Huntington. Déficit de ácido nicotínico.

Déficit de vitamina B12 (EEG: actividad lenta difusa, theta/delta continuo y en brotes, mala correlación EEG/clínica, el EEG mejora

con
B12;
lo
más
frecuente
es
theta
generalizada,
o
delta generalizada, continua o paroxística, y a veces focal).

Demencia multiinfarto. Disulfiram.

Eclampsia. Electroshock seriado. Encefalitis.

Encefalopatías en general, indicando afectación cortical difusa

(+/- focal).
Encefalopatía por acrodinia (enfermedad rosa, por hipersensibilidad al mercurio; EEG: lentificación, brotes beta, paroxismos).

Encefalopatía postanóxica. Enfermedad de Alzheimer.

Enfermedad de Batten-Spielmeyer-Vogt-Sjögren. Enfermedad de Creutzfeldt-Jakob.

Enfermedad
de
Fukuhara
(enfermedad
mitocondrial.
EEG:

lentificación y ondas agudas).
Enfermedad   de   Lafora   (paraparesia   espástica,   biopsia   de músculo, EEG: lentificación; puntas occipitales bilaterales, etc).

Enfermedad de Parkinson. Enfermedad de Pick. Enfermedad de Tay-Sachs. Enfermedad de Wilson.

Enfermedad del jarabe de arce (EEG: lentificación y paroxismos). Fiebre reumática (EEG: normal, o actividad lenta focal o difusa, o

descargas punta-onda).

Epilepsia. Fiebre.

Hidrocefalia con presión normal.

Hiperglicemia no cetósica (EEG: brotes de supresión en neonato;
lentificación y focalidad).
Hipertermia. Hipoglucemia.

Hipotiroidismo.

Intoxicación barbitúrica.
Intoxicación por bismuto (EEG: lentificación y paroxismos). Jaqueca.

Leucodistrofia.

Leucoencefalopatía multifocal progresiva.
Litio
(EEG:
lentificación
y
actividad
paroxística;
toxicidad:

actividad delta paroxística con máximo anterior y alto voltaje).
Lupus eritematoso sistémico.
Macroglobulinemia de Waldenstrom (EEG desorganizado). Manganeso (EEG: lentificación y paroxismos).

Meningitis. Meprobamato.

Mononucleosis infecciosa (complicaciones neurológicas: encefalitis, mielitis transversa, síndrome de Guillain-Barré, etc. EEG: normal, lentificación difusa o focal, paroxismos).

Monóxido de carbono (EEG: lentificación y paroxismos). Neurolépticos
(lentificación,
estatus,
síndrome
neuroléptico

maligno: puede aparecer lentificación del EEG, o no).

Neurosífilis (EEG: lentificación, sobre todo frontal, buena correlación entre EEG, la gravedad del proceso y la respuesta terapéutica).

Panencefalitis esclerosante subaguda.

Parálisis supranuclear progresiva.

Pelagra (ondas lentas en secuencias repetitivas de predominio temporal, a veces asimétricas).

Plomo (lentificación y paroxismos).

Síncopes por vasodepresión o cardioinhibición. Síncope vaso-vagal.

Síndrome de Addison.

Síndrome de Gilles de la Tourette (tics múltiples y crónicos, incluyendo coprolalia, discinesia, EEG: artefacto muscular, lentificación y ondas agudas; haloperidol).

Síndrome de Lesch-Nyhan. Síndrome de Knud Krabbe.

Síndrome de Hallervorden-Spatz (EEG: ondas agudas y lentas).

Síndrome de Korsakoff (EEG: lentificado, pero menos que en la encefalopatía de Wernicke; en el polisomnograma más intervalos de despertar nocturno, y disminución de latencia REM).

Síndrome de Lesch-Nyhan.

Síndrome de Wernicke-Korsakoff (EEG: en la encefalopatía de
Wernicke la lentificación aumenta progresivamente, lo cual podría tener valor pronóstico).

Síndrome neuroléptico maligno (EEG: lentificación inespecífica;

puede haber o no lentificación del EEG).
Trastorno  por  déficit  de  atención  (EEG:  lentificado,  o heterocronía, o normalidad).

Trastornos del ciclo de la urea (EEG: lentificación y puntas). Trastornos del comportamiento (EEG con heterocronía, alfa lento,

paroxismos, theta dominante).

Traumatismo craneoencefálico. Uremia (EEG lentificado).

Xantomatosis cerebrotendinosa.

Véase  electroencefalografía,  FIRDA. Véase electroencefalografía, onda delta. Véase electroencefalografía, ritmo alfa.

ELECTROENCEFALOGRAFÍA, MAGNETO-EEG: en la epilepsia por ahora no se ha demostrado una sensibilidad y una capacidad de localización interesantes desde el punto de vista clínico (Pastor J. Revisión bibliográfica sobre la utilidad de la magnetoencefalografía en la epilepsia. Rev Neurol 2003; 37:

951-961).
ELECTROENCEFALOGRAFÍA, MÉTODOS DE ACTIVACIÓN: - Apertura y cierre de ojos: el alfa, si aparece, debe ser reactivo y atenuarse con la apertura.

-Hiperpnea:  el  trazado  se  lentifica  de  manera  fisiológica  en

menores de 28 años, aproximadamente, dependiendo quizá de la madurez cerebral y del grado de hiperventilación ansiosa previa, apareciendo  actividad  theta-delta  generalizada;  la  recuperación debe tener lugar en menos de 45 segundos aproximadamente; el petit mal puede requerir hasta 5 minutos de hiperventilación. Labilidad con hiperventilación: suele desaparecer hacia los 21 años, aunque  dependiendo  quizá  de  la  edad  a  la  que  se  alcance  la madurez cerebral fisiológica puede prolongarse la labilidad hasta los 28 años, tal vez en relación con inmadurez, neurastenia, jaqueca, ansiedad, etc.

-Fotoestimulación  o  estimulación  luminosa  intermitente  o ELI: estímulos de 1 a 20 Hz durante 5 segundos, con ojos abiertos y cerrados.

Respuesta de arrastre: potenciales con la misma frecuencia que

los del flash en regiones occipitales. Se observa desde el tercer mes de vida, aunque se puede observar desde el nacimiento. El arrastre   (driving   response)   suele   ser   más   eficaz   cuando   la frecuencia de estimulación coincide con la dominante, y es por tanto una forma de conocer la frecuencia dominante si no es fácilmente apreciable en el trazado basal, por ansiedad del sujeto, por ejemplo.

Respuesta fotomioclónica (fotomiogénica): aparece con 6-15 Hz y

es fisiológica. Abolida con apertura de ojos o con la de uno solo, mientras el otro sigue recibiendo estímulos. Aumenta con la tensión emocional.  Consiste  en  contracciones  de  cabeza,  de  párpados, ojos, etc. con puntas correspondientes a EMG en el EEG. Se observa en un 0,1-0,3 % de los individuos.

Respuesta fotoconvulsiva: respuesta patológica a la fotoestimulación. Más frecuente a 15 Hz, con ojos cerrados y a 20

Hz con ojos abiertos. Punta onda y polipunta onda bilateral y sincrónica, simétrica y generalizada; puede persistir unos segundos tras   el   cese   del   estímulo.   Es   más   frecuente   en   epilepsia generalizada primaria, y menos frecuente en la epilepsia focal. Puede aparecer hasta en un 2% de sujetos sanos, pero en este

caso, la respuesta no persiste tras el cese del estímulo. La apertura y cierre de ojos puede reforzar la respuesta fotoconvulsiva.

El fenómeno de arrastre (driving response) e incluso la respuesta fotomiogénica se consideran normales. La primera aparece en la mayoría de los individuos y la segunda ocasionalmente (0,1-0,3 %). No obstante la respuesta fotomiogénica podría ser patológica en ocasiones: se ha publicado el caso de una paciente de 77 años con

hipocalcemia e hipomagnesemia y con respuesta fotomiogénica a 4

Hz que desapareció tras corregir su problema metabólico (Bax-aan de Stegge BM et al. A patient with transient photomyogenic response. Clinical Neurophysiology 2010; 121: 118-120).
Aparecen  respuestas  patológicas  en  la  epilepsia  mioclónica  y

fotosensible, neurosis, Klinefelter, privación de sueño, abstinencia alcohólica y al suprimir barbitúricos; la frecuencia más útil es 12-16

Hz, alternando ojos abiertos y cerrados, de hecho, el propio acto de abrir   o   cerrar   los   ojos   durante   la   fostoestimulación   puede

desencadenar la respuesta; se suelen utilizar frecuencias de 1 a 20

Hz (interesa que el estimulador incluya frecuencias en decimales, pues la respuesta fotosensible patológica puede aparecer a 8,3 Hz, por poner un ejemplo).

La respuesta fotomiogénica (fotomioclónica) consiste en puntas anteriores   sincronizadas   con   la   estimulación,   en   cambio   la respuesta fotoparoxística (fotoconvulsiva) consiste en descargas generalizadas de punta y punta-onda no sincronizadas con la fotoestimulación y que pueden derivar en una crisis generalizada

tonicoclónica si se persiste con la estimulación, y, así mismo, estas descargas fotoparoxísticas pueden continuar produciéndose cuando

se cesa la fotoestimulación (Niedermeyer E et al. Electroencephalography,        basic        principles,        clinical

applications and related fields. 4th ed. Baltimore: Lippincot
Williams & Wilkins; 1999. p. 264, 548).
Con estimulación a bajas frecuencias se provoca la respuesta en la enfermedad de Jansky-Bielchowski, hecho conocido como fenómeno de Pampiglione.

Reactividad del alfa a la apertura y cierre de ojos: parece ser que disminuye en demencia más de lo esperado por la mera añosidad (sucede lo mismo con la fotoestimulación, fenómeno conocido como reacción H).

-Privación de sueño: consiste en la reducción del número de horas de sueño de una noche en niños pequeños, o la privación de todas las horas de sueño de una noche en jóvenes o adultos antes

de realizar el EEG; esta técnica aumenta la sensibilidad del EEG para la detección de anomalías epileptiformes, debido, supuestamente, a que los mecanismos neuronales inhibitorios de dichas anomalías actúan menos por el cansancio derivado de la privación de sueño (o tal vez debido a que la privación de sueño produce un aumento de la secreción de hormonas excitadoras neuronales, como el cortisol o la insulina); la privación de sueño se

puede combinar con hiperpnea e incluso con un breve registro de

siesta,  pues  el  paciente  suele  entrar  en  fase  1  en  menos  de  20 minutos  (de  hecho,  esto  le  ocurre  a  un  alto  porcentaje  de  los pacientes que acuden a realizar un EEG sin necesidad de privación de sueño, quizá a un tercio o más de los pacientes), lo cual permite utilizar la propia entrada y salida de sueño como mecanismo de activación adicional, pues ocasionalmente las anomalías aparecen en dichos momentos, o asociadas a los complejos K; la privación de sueño probablemente sea el mejor método de activación para la epilepsia, y con frecuencia desencadena crisis, e incluso estatus epiléptico en ocasiones, por lo que debe emplearse de manera juiciosa (por ejemplo, carecería de sentido utilizarla en un encefalópata con mal control de las crisis), y cuando esté indicado (por  ejemplo,  no  tendría  sentido  utilizarla  si  ya  hay  anomalías críticas y/o intercríticas sin recurrir a la privación de sueño y si el diagnóstico clínico es claro). Es práctica común y uso habitual y extendido la de denominar “deprivación” de sueño a la privación de sueño,  pero  es  incorrecto,  por  lo  mismo  que  se  dice  detective privado, y no detective “deprivado”.

-Polisomnografía como método de activación: tiene utilidad en algunos casos contados de epilepsia, y en algunos trastornos del sueño,  como  pueda  ser  la  narcolepsia  (en  la  que  resulta especialmente útil el test de latencias múltiples, más que la polisomnografía).

-Otros métodos de activación (poco usados en la actualidad o en desuso): ketamina, cardiazol, bemeguida, indoklon, inducción de hipoglucemia  con  tolbutamida  o  insulina,  aumento  de  presión

intracraneal con presión de yugulares o maniobra de Valsalva, activación sensorial, inducción de hipertermia, que lentifica el trazado, activación sónica, activación emocional, inhalación de nitrógeno que disminuye el oxígeno cerebral, ingestión de alcohol.

La aplicación de los diversos métodos de activación, en cada caso particular, dependerá del criterio clínico del médico responsable de la exploración EEG, no siendo sensato ni recomendable la aplicación de un protocolo técnico rígido para la realización de la exploración EEG, por ejemplo, en lo referente a los métodos de activación (ni en lo referente a ningún otro de los gestos clínicos relacionados con la exploración EEG), sino individualizado para cada paciente, de modo que ante una sospecha fundamentada de petit mal en un niño de, por ejemplo, 6 años, es lógico tratar de provocar las descargas de punta- onda a 3 Hz, si no han aparecido en el trazado basal, con una hiperventilación, incluso vigorosa; en cambio, carecería de sentido pretender otorgar valor clínico a la práctica de la hiperventilación en un paciente de, por ejemplo, 78 años, estuporoso, ictérico y con asterixis, historia de enolismo crónico, varices esofágicas, y con sospecha clínica de encefalopatía hepática por cirrosis, pues con un trazado basal, sin necesidad de emplear ningún método de activación, ni de prolongar excesivamente la exploración EEG, será suficiente, por regla general, para llevar a cabo una exploración EEG completa desde el punto de vista clínico en este otro caso.

ELECTROENCEFALOGRAFÍA, MICROPOTENCIALES AGUDOS:
véase electroencefalografía, actividad epileptiforme específica.
ELECTROENCEFALOGRAFÍA,
MORFOLOGÍA
DICRÓTICA:
véase electroencefalografía neonatal, patología.
ELECTROENCEFALOGRAFÍA NEONATAL, ESTADIOS SEGÚN COMPORTAMIENTO (SIGUIENDO LA DESCRIPCIÓN CLÁSICA DE NIEDERMEYER Y COLS.): -Estadios según comportamiento:

1: respiración regular+ojos cerrados+no movimiento=sueño tranquilo (NREM).

2: respiración irregular+ojos cerrados+pequeños movimientos=sueño activo (REM).

3: ojos abiertos+alerta pero inactivo.

4: ojos abiertos+movimientos amplios+no llanto.
5: ojos abiertos o cerrados+mucha actividad+llanto.
-En las primeras 24 horas tras el nacimiento predominan NREM y vigilia sobre REM. Si no se puede clasificar en NREM o REM se denomina sueño indeterminado o transicional. Algunos autores denominan sueño indeterminado a la somnolencia (equivale al estadio 1 en el adulto), pero la somnolencia quizá no sea un estadio indeterminado, sino parte del estadio 3. La vigilia no siempre se puede registrar en neonatos, excepto a veces el estadio 3, que puede aparecer tras una toma. Un recurso útil es pautar el EEG tras la toma.

-El estadio 3, de alerta con actividad motora mínima: presenta EEG similar al del sueño REM, sobre todo la de un REM que siga a un NREM previo; consiste en actividad theta-delta, en su mayoría de baja amplitud (15-60 mcV, por ejemplo), con algunos ritmos en la banda  alfa  distribuidos  difusamente,  sin  discontinuidad  con  lo

anterior; se distingue del REM por tener ojos abiertos y buscando (scanning) y por el resto del comportamiento y la actividad EMG tónica. Algunos neonatos, sobre todo prematuros con disfunciones neurológicas, se duermen con los ojos abiertos. En la fase REM pueden aparecer fases de sonrisa o llanto breves, que pueden dificultar la identificación de la fase REM. El sueño suele seguir a la

fase 3 en recién nacidos a término.

-Sueño  activo,  o  REM,  o  estadio  2:  dormido,  con  actividad motora, sobre todo fásica, con algunos componentes afectivos (sonrisa, muecas, llanto); brotes de movimientos oculares rápidos, comúnmente bilaterales; respiración irregular, a menudo con periodos de apnea; disminución del tono, por lo menos en musculatura  bulbar,  facial  y  del  cuello;  otros  fenómenos,  como

cambio   en   la   frecuencia   cardíaca   y   resistencia   cutánea,   o erecciones del pene. En el recién nacido a término predomina el sueño NREM, pero es normal el inicio del sueño por fase REM; el EEG de esta fase REM que sigue a vigilia se caracteriza por actividad  +/-  rítmica,  difusa,  continua,  con  theta  dominante  y algunas frecuencias delta, con voltajes de unos 50-150 mcV. La

fase REM que sigue a NREM consiste en theta-delta entremezclado de menor voltaje (20-60 mcV), distribuidos difusamente y continuamente por el cráneo, con ondas ocasionales más rápidas.

-Sueño tranquilo o NREM o estadio 1: el bebé yace tranquilo, con movimientos  sólo  ocasionalmente,  que  recuerdan  a  un  susto (startle); rara vez hay movimientos oculares aislados (single); la respiración es regular; aumenta el tono muscular; el tono muscular

es continuo; los sobresaltos o sustos pueden ir acompañados de breves irregularidades respiratorias, y a menudo encabezan (herald) un cambio de estadio. Si todos los parámetros coinciden con fase

NREM, una respiración irregular puede reflejar algún problema respiratorio, que debe descartarse para no atribuir causas centrales al hecho.

En fase NREM en época neonatal se dan dos patrones EEG:

1. tracé-alternant, que consiste en brotes de 1-6 Hz de ondas de
50-200 mcV mezcladas con ondas agudas, de 4-6  s de duración, separados por un periodo de similar duración de actividad entre los

brotes más parecida al patrón de voltaje bajo propio de la fase REM. Al tracé-alternant se le llama también sueño episódico o discontinuo; en recién nacidos a término el tracé alternant muestra buena sincronía entre hemisferios en los periodos entre brotes, pero no entre ondas individuales, salvo por algunos ritmos delta posteriores.

2. ondas lentas continuas: actividad continua de 50-200 mcV, con

tendencia a un gradiente de voltaje con máximo en cuadrantes posteriores; aparenta ser el precursor del sueño de ondas lentas que aparecerá en niños de más edad. Un recién nacido a término suele empezar con un 100% de tracé alternant y apenas ondas lentas continuas; a las 4-5 semanas de vida las ondas lentas continuas ya predominan durante el sueño NREM, aunque pueden seguir apareciendo breves periodos de tracé-alternant hasta las 8 semanas tras el nacimiento.

ELECTROENCEFALOGRAFÍA NEONATAL, GENERALIDADES: en neonatos puede ser preciso cambiar la constante de tiempo para ver mejor las ondas lentas.

La madurez del EEG es ontogenética, por lo que se habla de la

edad desde la concepción, o conceptional age, o CA (contando desde la última menstruación), dado que el EEG de un prematuro en la semana 30 con 8 semanas de vida extrauterina es igual de maduro que el de un bebé recién nacido en la semana 38, por poner un ejemplo (ontogenetic scheduling). A partir del EEG se puede por tanto estimar la CA de un prematuro sano con una precisión de 1 o 2 semanas.

En el EEG de niños prematuros aparecen tramos de supresión con largos tramos de silencio, asimetrías interhemisféricas y puntas y ondas agudas. No se puede distinguir entre vigilia y sueño, ni entre sueño tranquilo (NREM) y sueño activo (REM). No se pueden

definir  bien  las  anormalidades  a  veces  (en  ocasiones  se  hace
necesario disponer de una adecuada correlación clínica para que sea posible llegar a conclusiones con significado clínico).

En prematuros son característicos los ripples of prematurity o

delta brushes, que son brotes de ondas de bajo voltaje a 16 Hz
(husos a 14-24 Hz, o a 8-22 Hz, según la serie consultada, y de amplitud variable: 20-150 mcV), que se entremezclan con delta a menos de 1 Hz (0,8-1,5 Hz y 50-200 mcV, dependiendo de la serie consultada); son el sello del EEG del prematuro y lo normal es que desaparezcan a término (no son los precursores de los husos del sueño).

En  prematuros  es  característica  la  clonic  chin  activity,  o  jaw jerking o clonus mandibular; puede aparecer en recién nacidos a

término, pero sobre todo durante el sueño tranquilo (NREM).  El
movimiento es similar al del castañeteo de los dientes por frío, y a veces es preciso aclarar a los padres su significado. El clonus mandibular  podría  ser  el  equivalente  a  la  succión  no  nutritiva descrita por Wolff (1968).

Las puntas y las ondas agudas pueden ser normales en neonatos prematuros o a término, y deben ser distinguidas de las patológicas.

Seudoalfa: alfa sin distribución topográfica característica del alfa ni reactividad, que suele representar actividad ictal (también puede

haber seudotheta y seudodelta con significado ictal).

Onda aguda positiva: aparece en prematuros y algunos bebés a término; puede ser normal o anormal.

Interesan los EEG seriados. Hay buena correlación EEG- pronóstico en el periodo neonatal. El primer registro quizá debería demorarse hasta el tercer día tras el parto, en general, para que el bebé se recupere del mismo.

Es anormal: la asincronía acusada en los brotes en mayores de

36  semanas,  la  actividad  aguda  claramente  focal  (porque  la actividad aguda puede ser normal), las ondas agudas positivas en prematuros con hemorragia intraventricular, las ondas agudas focales repetitivas coincidiendo con convulsiones (más frecuentes en parto a término), los patrones desorganizados prehipsarrítmicos

en recién nacido a término con episodios ictales breves frecuentes, el trazado isoeléctrico o casi isoeléctrico en casos de daño grave (encefalitis herpética, asfixia, malformaciones, etc.), los trechos de actividad rítmica en frecuencia alfa o beta (actividad epiléptica camuflada u otro problema en SNC).

En niños muy pequeños las crisis pueden ser unilaterales o predominantemente unilaterales, e incluso alternando entre ambos

hemisferios, de forma que la actividad EEG puede ir cambiando de morfología y de lado sobre la marcha (esto es casi exclusivo de recién nacidos).

Paroxismos 14/6: puntas positivas durante 1 segundo o menos, a

14 y/o 6 Hz; se obtienen durante las fluctuaciones entre vigilia y sueño ligero; aparecen en región temporoparietooccipital; no suele

ser simétrico; salta de un hemisferio a otro; antecedentes de encefalitis, meningitis, anoxia neonatal, traumatismo craneoencefálico; asociación con trastornos de conducta, cefaleas y dolor abdominal en niños, y con antecedentes de traumatismo craneoencefálico. En adolescentes normales también aparecen descargas 14/6 sin correlación clínica, existiendo el nombre de ctenoids para este hallazgo EEG. Es raro en adultos.

La hipotermia corporal total utilizada en neonatos a término con encefalopatía hipóxicoisquémica no influye en la interpretación del EEG ni en su valor pronóstico (Hamelin S et al. Influence of hypothermia in the prognostic value of early EEG in full term- neonates with hypoxic ischemic encefalopathy. Neurophysiologie Clinique/Clinical Neurophysiology 2011; 41:

19-27).
ELECTROENCEFALOGRAFÍA NEONATAL,  ONTOGENIA (SEGÚN DESCRIPCIÓN CLÁSICA DE NIEDERMEYER Y COLS.):
-Menos de 29 semanas: no se pueden identificar estadios; periodos

de aumento de actividad alternan con periodos de quietud, los movimientos oculares son infrecuentes, la respiración es irregular, son frecuentes el clonus mandibular y las posturas tónicas lentas (que a veces plantean el diagnóstico diferencial con crisis); los movimientos tónicos parecen predominar hasta las semanas 32-34, momento en que comienzan a hacerse más frecuentes los movimientos fásicos; el clonus mandibular puede persistir en bebés mayores, pero sobre todo en el sueño NREM. El clonus mandibular podría ser el equivalente a la succión no nutritiva descrita por Wolff (1968). En ocasiones una mayor actividad corporal y algunos movimientos  oculares  sugieren  una  incipiente  organización  del sueño REM. EEG en menores de 29 semanas: patrones discontinuos, brotes de frecuencias mezcladas (0,5-14 Hz; 50-300 mcV); a veces puede apreciarse un gradiente anteroposterior; también se entremezclan ondas agudas; actividad de fondo inactiva o de bajo voltaje de segundos a 2 minutos; trazado en definitiva discontinuo (puede seguir así en NREM hasta la semana 34-36). No se debe confundir la discontinuidad con brotes de supresión en REM y NREM en mayores de 34-36 semanas, que son anormales. Ya se ven delta brushes de alto voltaje, incorporados a los brotes de frecuencias entremezcladas. Se ven brotes de actividad theta aguda en regiones temporales. Poca sincronía entre hemisferios en menores de 29 semanas CA, y menos sincronía cuanto más prematuro sea el bebé y más discontinuo sea el trazado. Cuando se puede distinguir REM de NREM, la sincronía interhemisférica entre

los brotes de trazado alternante disminuye, y aumenta progresivamente con la CA, hasta llegar al 100% a término.

El porcentaje de sincronía se puede estimar así: considerando que hay sincronía interhemisférica en los brotes si el comienzo del brote en ambos hemisferios no se distancia más de 1,5 s, y si en ambos hemisferios la duración del brote es más o menos la misma. Mediante  esta  estimación,  se  obtiene  la  siguiente  tabla  con

porcentajes de sincronía interhemisférica:

CA 26-28 REM 90-100
CA 29-30 REM 80-100
CA 31-32 REM 70-90 NREM 50-70
CA 33-34 NREM 60-80
CA 35-36 NREM 70-85
CA 37-39 NREM 80-100
CA 40-42 NREM 100
Véase electroencefalografía, coherencia interhemisférica.

A las 24-26 semanas desde la concepción (CA): no se pueden distinguir fases del sueño.

A  las  28-30  semanas:  se  puede  distinguir  a  veces  el  sueño activo.

-Semana 29-31: las puntas y ondas agudas temporales pueden ser fisiológicas (y a más edad también, durante el periodo neonatal). Todavía no hay organización cíclica de los estadios, pero ya hay periodos con más movimientos corporales y oculares, y respiración más irregular (REM inicial). La respiración sigue siendo irregular, lo cual  impide  definir  claramente  una  fase  NREM,  aunque  sí  se pueden  llegar  a  ver  breves  periodos  de  quietud  relativa  con

respiración regular. En el EEG: periodos inactivos más cortos, delta brushes abundantes (más durante REM; la tendencia opuesta aparece a las 34-36 semanas); más adelante predominan en región occipital, pero a esta CA son difusos y se pueden confundir con theta temporal de alto voltaje, a veces de hasta 200 mcV, algo típico de esta CA.

-A las 32-34 semanas, durante el sueño tranquilo aparece actividad discontinua que alterna con tramos de silencio eléctrico; durante el sueño activo hay lentificación difusa irregular continua con ripples y alguna actividad oculográfica; durante vigilia hay actividad lenta continua. A partir de la semana 32 se suelen poder apreciar periodos de quietud en movimientos de ojos y cuerpo que preludian el sueño tranquilo.

-A las 34-35 semanas pueden aparecer puntas y/u ondas agudas frontales (encochés frontales), que pueden ser normales, y pueden persistir  más  de  4  semanas  tras  el  nacimiento;  pueden  ser

sincrónicas o asincrónicas, y con o sin componente lento; pueden coexistir con trenes de ondas a 2-4 Hz (disritmia lenta anterior); y si son constantemente unilaterales o excesivamente abundantes y persistentes en varios estadios y en registros seriados, se pueden considerar patológicas, sobre todo si aparecen anomalías EEG de fondo y correlación clínica compatible. A las 34 semanas suele predominar el sueño activo. Los movimientos corporales se van haciendo más fásicos que tónicos, los movimientos oculares tienden a ir apareciendo en brotes. Se va diferenciando REM de NREM. Pueden ir apareciendo epochs cortos de respiración regular. En el EMG ya aparece disminución de actividad durante REM. Abundan los estadios transicionales. En el EEG: durante vigilia y REM hay algo de continuidad, aunque siguen apareciendo largos periodos de discontinuidad; predominan las frecuencias en la banda delta (30-

120 mcV), con gradiente de organización espacial más claro, con predominio posterior de la amplitud, a menudo con sincronía bilateral; pueden interrumpir la base inactiva al azar; se ven ritmos más rápidos, por ejemplo: el huso de los delta brushes; los periodos de discontinuidad son ya más cortos que en prematuros menores; aumentan las puntas y ondas agudas multifocales, tanto en vigilia como en REM y NREM; empieza la reactividad a estímulos, que suele consistir en atenuación de la base (actividad de fondo, o background), y puede haber otros cambios, sobre todo a más edad; la falta de respuesta a estímulos es un signo desfavorable; abundan los periodos de sueño transicional, más que a mayor edad, pero no sirven para estimar la CA, porque son variables entre niños.

-A las 34-37 semanas: se empiezan a identificar ya los ciclos vigilia-sueño
y  REM-NREM;
en
REM  predominan
movimientos

oculares  más  vigorosos  (incluidos  los  verticales),  movimientos

corporales fásicos (faciales, de miembros) y disminución del tono EMG; en fase NREM, la quietud motora, excepto algunos sustos o sobresaltos y algunos movimientos oculares infrecuentes, se acompaña  por  periodos  más  largos  de  respiración  regular;  las

transiciones REM-NREM son frecuentes o infrecuentes, e impredecibles; si los patrones de las fases, y del EEG, permanecen invariables a partir de la semana 34 es signo de anormalidad en el SNC; en el EEG se van haciendo identificables los estadios: en el REM predomina el patrón continuo con actividad theta-delta mezclada (20-100 mcV); beta presente con gradiente anterior (delta: máximo posterior); los brotes delta siguen apareciendo, pero ahora

son más frecuentes en NREM; en REM van disminuyendo de la 34 a la 37; en NREM aparecen brotes delta (delta brushes) más frecuentemente;   persiste   la   discontinuidad,   pero   los   periodos

inactivos son más cortos; menos ondas agudas multifocales entre los brotes, y tienden a aparecer más con los brotes; las ondas agudas frontales son más frecuentes y de voltajes mayores (encochés frontales); comienza el patrón de trazado alternante (que predomina desde la semana 37 hasta postérmino), que reemplaza al trazado discontinuo de prematuros menores; la sincronía del trazado alternante varía desde el 60% de la semana 34 al 80-90% de la 37; reactividad inespecífica a estímulos presente en todas las fases; con los estímulos aparece disminución de la actividad de base, o, menos frecuentemente, aumento de la actividad de base; aumenta la probabilidad de registrar un estadio 3, que, a diferencia del REM, muestra EMG activo, y menos delta posterior (y de menor amplitud).

-A las 36-38 semanas, hay patrones difusos de voltaje bajo, lentificación difusa (mayoritariamente delta); brotes de actividad a

10-14 Hz; declinan y desaparecen los ripples. A las 36 semanas

suele aparecer el sueño tranquilo, aunque desde la semana 32 se pueden apreciar periodos de quietud de los movimientos de ojos y cuerpo.

-38-40  semanas:  cambios  cíclicos  sueño-vigilia  y  REM-NREM
establecidos, y con patrones EEG diferenciados; los patrones EEG

perinatales terminan de aparecer a las 4-10 semanas postérmino o
44-50 semanas CA.
-Recién nacido a término (38-42 semanas): durante el sueño tranquilo   el   trazado   es   discontinuo   (tracé   alternant;   que   es transitorio, y consiste en trechos de caída de voltaje, y desaparece en  un  mes;  en  cambio  el  patrón  en  brotes-supresión,  que  es

patológico, es constante, con trechos de supresión de actividad o trazado casi isoeléctrico), con brotes de 1 a 10 s de actividad rápida y lenta mezclada , y descargas agudas y periodos de depresión de voltaje con frecuencias mezcladas de 6-10 s de duración; sin actividad oculográfica, o irrelevante; respiración regular; 2/3 del sueño total; despertares espontáneos: se producen sólo en el sueño

activo (futuro REM); el sueño activo ocupa 1/3 del sueño; la vigilia ocupa 1/3 del día; el sueño puede empezar por REM; al cabo de un mes empieza a dominar el REM y a estructurarse el sueño.

ELECTROENCEFALOGRAFÍA NEONATAL, PATOLOGÍA, NEONATOS A TÉRMINO (SEGÚN NIEDERMEYER Y COLS.): las crisis, focales o generalizadas, son básicamente de 4 tipos: sutiles (succión, deglución, pedaleo, remo, boxeo, parpadeo, nistagmo, cianosis, apnea, fijación de mirada, postura anormal, etc.), tónicas, clónicas y mioclónicas. No siempre hay buena correlación entre

clínica y EEG. Con frecuencia durante las crisis, por ejemplo en las focales, se observa seudoalfa, o seudotheta o seudodelta, o potenciales agudos y puntas focales.

-Anormalidades en la actividad basal o de fondo en neonatos a término (probablemente sea el mejor índice pronóstico):

1. Patrón isoeléctrico, o casi isoeléctrico, o inactivo: actividad cerebral menor de, por ejemplo, 5 mcV, con altas ganancias y gran

distancia interelectrodos, que ocurre continuamente a lo largo del registro y que no responde a estímulos. Puede no coincidir con muerte encefálica clínica en algunos casos (a diferencia de los adultos), por lo que es preciso correlacionar el EEG con la clínica en neonatos. Tiene mal pronóstico, excepto en presencia de: barbitúricos, diazepam, drogas depresoras, hipotermia, alteración grave de gases en sangre, o estado postictal. Puede aparecer en

diversas circunstancias: hemorragia intraventricular masiva, asfixia (anoxia, déficit circulatorio), meningitis bacteriana, encefalitis herpética, síndromes metabólicos congénitos severos, anencefalia, etc. Puede haber ondas breves de bajo voltaje, con más frecuencia posteriores, y puede haber descargas ictales (si quedan restos o islotes de neocórtex con tal capacidad). Los PEAT podrían ayudar a

aclarar la irreversibilidad del coma: ausencia de respuesta de tronco en presencia de un patrón isoeléctrico persistente así lo sugeriría.

2. Patrón paroxístico, o en brotes-supresión: periodos de inactividad variables (generalmente de más de 10s), interrumpidos por brotes de actividad sincrónicos o asincrónicos. Los brotes de actividad son con más frecuencia de alto voltaje (pueden ser de bajo voltaje), pueden durar de 0,5 s a más de 10 s, y estar formados

por ondas lentas irregulares, con ondas agudas entremezcladas o sólo actividad delta de alto voltaje con o sin componentes agudos. No debe confundirse con:  el trazado discontinuo de prematuros (que es similar) ni con el trazado alternante del sueño NREM. Se puede distinguir conociendo la CA y porque el patrón en brotes- supresión presenta periodos de inactividad más largos en todos los

estadios (REM, NREM y vigilia) y no hay cambios en el EEG con estimulación (aunque haya cambios de comportamiento). En estudios  seriados  el  patrón  puede  desaparecer  a  las  42-46 semanas. Puede reaparecer en la infancia tardía, como en el caso del patrón en brotes-supresión que aparece durante el sueño en bebés con espasmos infantiles e hipsarritmia. Puede aparecer el patrón  en  brotes-supresión  unilateralmente  en  el  síndrome  de

Aicardi (agenesia de cuerpo calloso, coriorretinitis y epilepsia). El patrón unilateral puede aparecer más tardíamente en forma de hemihipsarritmia.

3.  Patrón  de  bajo  voltaje  durante  todos  los  estadios:  voltaje menor de 5-30 mcV, en forma más o menos continua en todos los estadios. Si no es totalmente continuo se distingue del patrón inactivo o isoeléctrico por el menor voltaje de éste, y del patrón paroxístico por la ausencia de brotes en el de bajo voltaje. Para confirmar este trazado deben hacerse EEG seriados 3 semanas, y descartar hemorragia subdural bilateral, cefalohematoma, edema de scalp, etc. Pueden aparecer anomalías EEG ictales con un patrón basal de bajo voltaje: depresión postictal, alteraciones toxicometabólicas, drogas. La persistencia de este patrón tiene mal pronóstico (con excepciones). No se debe confundir con el patrón de asimetría de la amplitud interhemisférica descrito a continuación.

4. Patrón de asimetría de la amplitud interhemisférica: asimetría de  voltaje  invariable  del  50%  o  más  entre  hemisferios.  Las

asimetrías de voltaje menores del 50%, o transitorias, tienen menor probabilidad de ser patológicas. Si la asimetría del 50% o más aparece en varios estadios, suele correlacionarse con anomalías estructurales en el hemisferio con el menor voltaje, por ejemplo: hemorragia intraparenquimatosa, quistes porencefálicos, AVC pre o postnatales, tumores intraventriculares, malformaciones congénitas.

No se debe confundir este patrón con el de bajo voltaje, ni con cefalohematoma,   edema   de   scalp,   ni   con   errores   técnicos (electrodos mal colocados, cortocircuitos, etc.). Los hematomas subdurales unilaterales grandes que produzcan tal asimetría son raros  a  esta  edad.  Puede  acompañarse  de  fenómenos  ictales focales (lesión anatómica subyacente), que se describe más abajo.

5. Ondas agudas positivas: no se incluyen en el apartado de

anomalías ictales porque no siempre se correlacionan con fenómenos ictales. Onda aguda: hemorragia subependimaria, intraventricular, intraparenquimatosa, subaracnoidea. Onda aguda+postpotencial lento: hemorragia subaracnoidea. La mayoría de las veces aparecen en bebés pretérmino. En las semanas 28-32 pueden pueden verse en forma aislada en ausencia de anomalías en el SNC. Pueden aparecer en: hemorragias intraventriculares, otras hemorragias intracerebrales, hidrocefalia, asfixia con leucomalacia  periventricular.  Si  son  persistentes  sugieren hemorragia intraventricular. Poco valor pronóstico en general.

6. Patrón delta difuso: actividad delta difusa casi invariable, con actividad theta mínima, presente en vigilia y sueño, poco reactiva a estímulos. Si persiste más de 2 semanas en recién nacido a término

indica mal pronóstico. No se debe confundir con la actividad delta normal en el recién nacido a término. Es un patrón infrecuente.

-Anomalías EEG ictales:
1. Patrones ictales focales o unifocales: descargas focales en forma de trenes de alto voltaje de ondas agudas con origen focal (más frecuentemente rolándicos), y con predominio en hemisferio derecho. Pueden extenderse lentamente a áreas adyacentes o al área homotópica del otro hemisferio, pero sin foco independiente. Frecuencia de descarga: 5-10 Hz. Las descargas tienden a ser monorrítmicas, con una pequeña disminución de frecuencia al final tan súbita como al inicio. Suelen correlacionarse bien con ataques clónicos focales periféricos. La actividad ictal EEG o clínica no suele implicar daño cerebral focal en todo caso, sino que pueden verse por ejemplo en: hemorragia subaracnoidea, o en la hipocalcemia precoz o tardía (la tardía infrecuentemente). Puede haber discrepancia con la clínica, lo cual indicaría mal pronóstico en niños mayores, y pronóstico incierto en neonatos. Si la actividad basal es normal, este patrón suele tener buen pronóstico en general.

2. Patrones ictales seudobeta-alfa-theta-delta focales: puede empezar a alta frecuencia (12 Hz o más), generalmente con baja amplitud, o puede empezar a 8-12 Hz y pasar a 4-7 Hz y luego a

0,5-3  Hz.  Se  pueden  combinar  de  maneras  diversas.  Si  sólo aparece una banda de frecuencia puede resultar difícil identificar el

carácter ictal del fenómeno. La manifestación clínica puede ser sutil: tónica, mioclónica… Fenómeno ictal tónico implica EEG tipo delta. Fenómeno ictal respiratorio puro (raro) implica EEG con alfa o beta. Pueden verse con frecuencia anomalías de la actividad de base, por ejemplo en caso de: postasfixia, síndromes disgenéticos (generalmente mal pronóstico en esta última circunstancia). No se debe  confundir  con  los  delta brushes  típicos  de  los  prematuros

sanos.

3.   Patrón   ictal  multifocal   con  actividad   de   base   anormal: descargas EEG ictales que se originan independientemente +/- simultáneamente en 2 o más focos (y que no sea dispersión de la descarga focal ni focos en localizaciones homotópicas). La frecuencia puede ser fija o variable. La actividad de base suele ser

anormal (también la interictal), por ejemplo: de bajo voltaje, o con paroximos de brotes-supresión (menos frecuentemente), o con disrupción de estadios (por ejemplo, por labilidad). Ataques clínicos sutiles o clónicos fragmentarios. Es un patrón que suele requerir

EEG seriados para su confirmación (para confirmar el cambio de
foco, lógicamente), y el pronóstico suele ser incierto en numerosos casos.

4.  Patrón de  descarga  a baja frecuencia sobre una  actividad basal de baja amplitud: la anomalía de base corresponde al patrón de bajo voltaje durante todos los estadios. El patrón ictal consiste en

ondas agudas que se repiten, a baja frecuencia (por ejemplo, de 1

Hz). Pueden ser de distribución focal o aparecer en localizaciones independientes. A veces la morfología es característica: morfología dicrótica (onda con dos “jorobas”). No se debe confundir con las ondas lentas que aparecen al comienzo o al final de cualquier otra descarga EEG). Este patrón se correlaciona con daño cerebral, por ejemplo: en casos de asfixia (sobre todo tras hipotensión), tras encefalitis (herpética), meningitis bacteriana postnatal, meningitis vírica prenatal, AVC y menos frecuentemente en casos de enfermedades congénitas del metabolismo en neonatos. Pronóstico malo, como en los patrones en brote-supresión y de bajo voltaje en todos los estadios. La morfología dicrótica también se puede observar  en  el  EEG  patológico  de  neonatos  prematuros  con  el patrón ictal de baja frecuencia

ELECTROENCEFALOGRAFÍA NEONATAL, PATOLOGÍA, NEONATOS PREMATUROS (SEGÚN NIEDERMEYER Y COLS.):
-Anormalidades  de  la  actividad  de  base  en  neonatos pretérmino:
1.
Patrón
isoeléctrico
o
inactivo:
el
diagnóstico
acarrea

dificultades, en comparación con el recién nacido a término.

2. Patrón paroxístico o en brotes-supresión (burst-supression): brotes casi periódicos de delta y theta de alto voltaje, con ondas agudas en todos los estadios y sin respuesta a estímulos. Se debe considerar anormal en CA de 30 o menos. Mal pronóstico.

3. Patrones de bajo voltaje en todos los estadios: frecuencias más o menos continuas, menores de 20-50 mcV en todo el registro.

Pueden  aparecer  descargas  de  alta  amplitud.  Pueden  faltar  los delta brushes (disminución difusa o unilateral). Falta de reactividad. Pronóstico incierto.

4. Asimetría de amplitud interhemisférica: el hemisferio afectado suele ser el de la menor amplitud. Puede haber fenómenos ictales.

5.  Ondas  agudas  positivas:  pueden  aparecer  en  prematuros

normales. Si persisten en mayores de 32 semanas CA indican anormalidad. Si son muy repetitivas hacen pensar en hemorragia intraventricular o subependimaria. También aparecen en casos de: leucomalacia periventricular (asfixia importante), hidrocefalia no hemorrágica, otro tipo de hemorragias, otro tipo de encefalopatías. Pronóstico incierto.

-Anormalidades ictales en prematuros:
1. Patrones ictales focales: poco frecuentes, aunque se pueden observan incluso en menores de 32 CA.

2. Patrones ictales focales seudobeta-alfa-theta-delta: este patrón no suele verse en prematuros. Episodios con ritmo beta de baja amplitud y actividad de base normal puede verse a veces en ciertos trastornos. No suelen acompañarse de crisis clínicas claras. Descargas ictales de seudodelta focal pueden verse en prematuros con anomalías congénitas y también con encefalopatías adquiridas. Trenes seudoalfa también pueden verse en prematuros con daño cerebral. Tanto el seudodelta como el seudoalfa pueden acompañarse de otras alteraciones EEG. Descargas ictales focales de theta pueden ser más benignas, sobre todo si el resto del EEG es normal para la CA (además, theta agudo temporal es normal en pretérmino entre 29-31 semanas CA).

3. Patrón ictal multifocal: se ve con más frecuencia en prematuros que en bebés a término. Los prematuros con ataques frecuentes a

menudo presentan este patrón EEG.

4. Patrón ictal de baja frecuencia: es frecuente en prematuros con ataques. Es similar al patrón de descarga a baja frecuencia sobre una actividad basal de baja amplitud descrito para neonatos a término, incluidas las ondas dicróticas, que pueden aparecer focalmente, lo cual no debe llevar a confusión con los patrones

ictales focales, pues las etiologías y los pronósticos son distintos. Los ataques suelen ser sutiles y difíciles de reconocer durante las descargas EEG. El pronóstico es difícil y precisa EEG seriados.

ELECTROENCEFALOGRAFÍA, OFF EFFECT: aparición del alfa al cerrar los ojos. EEG sin alfa o con alfa escaso que aparece brevemente al cerrar los ojos (off effect): 10% de la población sana.

ELECTROENCEFALOGRAFÍA, OIRDA: véase electroencefalografía, FIRDA.

ELECTROENCEFALOGRAFÍA,  ONDA  AGUDA:  onda  mayor  o igual a 1/12 de segundo (más de 2,5 mm a 30 mm/s), o menor o igual a 1/5 de segundo; en general, mayor de 70 ms. Su morfología es característica: fase aguda rápida ascendente abrupta desde la línea de base; transición abrupta a fase descendente; fase desdendente que rebasa línea de base; fase de recuperación lenta hasta línea de base (lentamente ascendente) y postpotencial lento (ascendente y descendente); en total, tres fases, una rápida y dos lentas. Esta morfología es característica y permite distinguir la onda aguda de otros grafoelementos como las ondas theta agudas (sobre todo en caso de ondas agudas lentas y mal integradas, como las degradadas por una lentificación de fondo) y de otros artefactos,

como el QRS del electrocardiograma, que a veces aparece de manera aislada (sin formar el tren característico), como ocurre por ejemplo cuando se suma armónicamente a alguna otra onda basal de manera aislada. Alguno de los componentes de las ondas agudas pueden quedar ocultos por otras ondas o en ondas agudas degradadas en encefalopatías   importantes.   La  morfología  de  la  onda  aguda depende de si está localizada en un foco negativo o positivo: dados G1+, G2- y G3+, el foco negativo es G2-, y en este caso la onda aguda tiene la morfología descrita, con las dos ondas agudas determinadas por el registro en G1-G2-G3 (tres electrodos, dos canales) opuestas por la fase aguda (ambas fases agudas apuntando la una a la otra y a G2) y con la morfología descrita; las ondas agudas con foco negativo son las más frecuentes; las ondas agudas con foco positivo aparecen en la disposición G1-, G2+, G3-, focalizadas en G2, y aparecen opuestas por la base de la fase aguda (con las fases agudas también con inversión de fase en G2, es decir, apuntando en sentidos opuestos alrededor de G2, pero alejándose de G2, a diferencia de las ondas agudas con foco negativo); las ondas agudas con foco positivo son raras, y además con morfología distinta (monofásicas con fase simétrica, en vez de trifásicas y asimétricas). Las ondas agudas aparecen en epilepsia primaria o secundaria, epilepsia crónica, epilepsia generalizada y epilepsia focal. Aparece en el 50% de pacientes con crisis focales. Las puntas y las ondas agudas occipitales se correlacionan con un elevado número de etiologías, desde fibroplasia retrolenticular hasta estrabismo, pasando por TCE y un largo etc. Los paroxismos occipitales tienden a desaparecer con la edad, por maduración cerebral, y tienen mala correlación con las crisis, a diferencia de los paroxismos  en  otras  áreas.  Los  focos  en  áreas  de  asociación suelen provocar pocas crisis, y las anomalías intercríticas suelen ser abundantes. Algunas correlaciones: amnesia global transitoria, enfermedad de Creutzfeldt-Jakob, enfermedad de Fukuhara (enfermedad mitocondrial. EEG: lentificación y ondas agudas), enfermedad de Tay-Sachs, enfermedad de Wilson, síndrome de Gilles de la Tourette, síndrome de Hallervorden-Spatz, xantomatosis cerebrotendinosa, etc.

ELECTROENCEFALOGRAFÍA, ONDA DELTA: 0,5-3 Hz. La actividad delta focal indica signos EEG de afectación cortical focal, como en el caso de un tumor, AVC, epilepsia, TCE, hematoma, alteraciones metabólicas, etc. Las ondas delta pueden ser localizadas o generalizadas, aisladas o en brotes, sincrónicas o asincrónicas, reversibles o irreversibles, estables o progresivas. Las

ondas theta y delta fueron descritas, parece ser, por William G. Walter en 1940. Véase electroencefalografía, lentificación.

FIRDA: frontal intermitent repetitive delta activity; brotes delta en el polo anterior en procesos con deterioro neuronal orgánico (progresivo en demencias o encefalopatías y fluctuante en daño neuronal por AVC o arteriosclerosis cerebral). Véase electroencefalografía, FIRDA.
Según Bickford, la actividad paroxística rítmica de ondas lentas, sobre todo la focal, se puede relacionar con una descarga epiléptica

ocasionalmente, hecho efectivamente observado personalmente en
diversas ocasiones (Bickford RG. Activation procedures and special electrodes. En: Klass DW, Daly DD, ed. Current practice of clinical electroencefphalography. New York, Raven Press

1979).
Actividad lenta localizada, ALL, compatible con una afectación cortical  focal.  Parece  ser  que  es  debida  a  una  desaferentación

parcial local de la corteza ipsilateral, por tanto refleja un trastorno deficitario (fenómeno de ventana).

Actividad lenta generalizada asincrónica, ALGA, polimorfa, persistente, arreactiva, compatible con una afectación cortical difusa (excepto durante el sueño fisiológico).

Actividad lenta bilateral sincrónica, ALBS, monomorfa, reactiva, compatible con una afectación subcortical o corticosubcortical difusa

(incluye FIRDA, OIRDA, etc.), excepto durante el sueño y en menores de aproximadamente 20 años (sobre todo durante hiperventilación).

La asociación de ALL y ALBS es un signo clásico de herniación transtentorial.

ELECTROENCEFALOGRAFÍA, ONDA LAMBDA: ondas evocadas en regiones posteriores (EEG) al mirar hacia algo, no rítmicas, morfología como la de un potencial evocado visual. Son conocidas como ondas rho o POSTS cuando aparecen en el estadio 1 del sueño.

ELECTROENCEFALOGRAFÍA, ONDA PI: entremezcladas con alfa en regiones posteriores a 5 Hz.

ELECTROENCEFALOGRAFÍA, ONDA RHO: véase electroencefalografía, onda lambda.

ELECTROENCEFALOGRAFÍA, ONDA TRIFÁSICA: aparecen en:

enfermedad  de  Alzheimer  (más  en  fases  tardías,  parece  ser),

encefalopatía  por  levodopa  (ondas  trifásicas  y  asterixis), barbitúricos, encefalopatía metabólica (hepatopatía, anoxia, hiperosmolalidad, hiperazotemia,  hipertiroidismo,  etc.), encefalopatía tóxica (litio, l-dopa, cefepime –cefalosporina de cuarta generación-, etc.). Clásicamente son típicas de la encefalopatía hepática, aunque se han descrito más causas diversas, como hidrocefalia, hipertensión intracraneal, neoplasia intracraneal, isquemia encefálica, encefalopatía subaguda progresiva por linfoma no Hodgkin intravascular con ondas trifásicas periódicas, etc. Véase electroencefalografía, antiepilépticos y otros fármacos.

Mosqueira  AJ  et  al.  Falsa  enfermedad  de  Creutzfeldt- Jakob. Rev Neurol 2011; 52: 567.

Pugin D et al. Reversible non-metabolic triphasic waves. Clinical Neurophysiology 2005; 35: 145-146.

También aparecen en: enfermedad de Tay-Sachs, hematoma por

TCE  en  ancianos  (ondas  trifásicas  asimétricas),  enfermedad  de
Creutzfeldt-Jakob,  estados  postanóxicos, panencefalitis esclerosante     subaguda,     lipidosis     cerebral,     encefalopatías

arterioescleróticas,   encefalopatías   subcorticales,   encefalopatías

postvirales, enfermedad de Binswanger (raro), barbitúricos (brotes beta… lentificación… ondas trifásicas… brotes de supresión), hematoma por TCE en ancianos.

Descritas por Foley (Foley JM, Watson CW, Adams RD. Significance   of  the  electroencephalographic   changes  in

hepatic coma. Trans Amer Neurol 1950; 75: 161-164).
Denominada onda trifásica por Bickford y Butt (Bickford RG, Butt HR. Hepatic coma: the electroencephalographic pattern. J Clin Invest 1955; 34: 79-799).
La tercera fase es más lenta que la primera fase, y la segunda de

mayor amplitud (en opinión personal el conjunto recuerda a la caricatura de la cara de un lobo, con las dos orejas hacia arriba y el hocico hacia abajo, de modo que encontrar ondas trifásicas en un trazado es como “verle las orejas al lobo”). Pueden insinuarse en fase inicial de una encefalopatía y tardar unos días en conformarse totalmente, o no llegar a integrarse del todo su conformación caraterística, y posteriormente pueden desaparecer, y su progresión está en correlación con la progresión de la encefalopatía (de modo que en efecto sería como “verle las orejas al lobo”). En la encefalopatía hepática hay un patrón típico: ondas trifásicas bilaterales, simétricas y sincrónicas, con dominancia anterior y con actividad basal lentificada (Reiher J. The electroencephalogram in the investigation of metabolic comas. Electroenceph Clin

Neurophysiol 1970; 28: 104). Patrón ondas trifásicas-mioclonus- demencia (descargas de 200 ms en intervalos de 0,5-1,2 s, por ejemplo): típico de la enfermedad de Creutzfeldt-Jakob, y puede aparecer también en la enfermedad de Alzheimer.

Parece ser que la presencia de ondas trifásicas no influye en el pronóstico de la encefalopatía hepática.

ELECTROENCEFALOGRAFÍA, ONTOGENETIC SCHEDULING: la madurez del EEG es ontogenética, por lo que se habla de la edad desde la concepción, o conceptional age, o CA, dado que el EEG de un prematuro en la semana 30 con 8 semanas de vida extrauterina es igual de maduro que el de un bebé recién nacido en la semana 38, por poner un ejemplo (ontogenetic scheduling). A partir del EEG se puede estimar la CA de un prematuro sano con una precisón de 1 o 2 semanas.

ELECTROENCEFALOGRAFÍA, PAROXISMOS 14/6: véase electroencefalografía neonatal, generalidades.

ELECTROENCEFALOGRAFÍA, PATRÓN ONDAS TRIFÁSICAS- MIOCLONUS-DEMENCIA: descargas de, por ejemplo, 200 ms en intervalos de 0,5-1,2 s; típico de la enfermedad de Creutzfeldt-Jakob y puede aparecer también en la enfermedad de Alzheimer. Véase electroencefalografía, ondas trifásicas.

ELECTROENCEFALOGRAFÍA, PATRÓN “VARIANTE PSICOMOTORA”:      actividad   theta   a   4-7   Hz,   en   regiones temporales  sobre  todo,  que  se  pueden  confundir  con grafoelementos similares de mayor amplitud asociados con frecuencia a crisis parciales complejas. Se observa tanto en sujetos sanos como epilépticos, en ambos casos en un 2% aproximadamente (Maulsby RL. Patterns of uncertain significance. En: Klass DW, Daly DD, ed. Current practice of clinical   electroencephalography.   New   York,   Raven   Press

1979). Personalmente se ha observado ocasionalmente este patrón,
incluso en pacientes epilépticos. Consiste en una descarga theta rítmica en región temporal durante la somnolencia. No se debe confundir con el patrón ictal de algunas crisis parciales complejas. Está  formado  por  ondas  lentas,  en  rango  theta,  agudas, monofásicas, negativas, con máximo en vértex y monomórficas a lo largo del tiempo. La distribución suele ser focal. No tiene una clara

correlación clínica, y por tanto no se le otorga significado clínico. Véase electroencefalografía, actividad theta.

ELECTROENCEFALOGRAFÍA, PLED: periodic lateralized epileptiform discharges (PLED). Tal vez puedan preludiar el debut clínico en el déficit congénito de proteína C (Sekiguchi K et al. PLEDs in an infant with congenital proteine C deficiency: A case  report.  Clinical  Neurophysiology  2010;  121:  800-801). Véase electroencefalografía, actividad epileptiforme específica y véase electroencefalografía, antiepilépticos y otros fármacos.

ELECTROENCEFALOGRAFÍA, POLIPUNTA Y POLIPUNTA- ONDA: véase epilepsia mioclónica.

ELECTROENCEFALOGRAFÍA, POTENCIAL AGUDO: véase electroencefalografía, onda aguda.

ELECTROENCEFALOGRAFÍA,  PPSV: pseudoperiodic monotonous generalized and slow waves.
ELECTROENCEFALOGRAFÍA, PROPOFOL: el propofol (agonista del GABA) o el midazolam se usan con frecuencia para tratar el estatus. No consta que sea preciso llegar al patrón en brotes- supresión para que dicho tratamiento sea eficaz, sino que probablemente sea suficiente con provocar una lentificación de fondo. Puede inducir crisis focales, o generalizadas, o motoras sutiles (seizure like phenomena, SLP) durante inducción, mantenimiento, emergencia, o posteriormente, o sacudidas motoras sin actividad epileptiforme en el EEG (Yagüe S et al. Propofol y movimientos anormales. Rev Neurol 2014; 58: 186). El consenso es el de evitar usar propofol en pacientes epilépticos si es posible. El propofol induce lentificación progresiva en minutos, con brotes intercalados de actividad beta de amplitud variable, como los de los barbitúricos   y  los   husos   de  sueño   generados   en  tálamo   y detectables en corteza vía conexión talamocortical. En cierto porcentaje de casos induce la desaparición de la actividad interictal (San-juan D et al. Propofol and the electroencephalogram. Clinical Neurophysiology 2010; 121: 998-1006).
ELECTROENCEFALOGRAFÍA, PUNTA: onda menor o igual a 1/12 de segundo, o menor o igual a 2,5 mm a 30 mm/s; en general, de

20-70 ms. Aparece en numerosos cuadros. Según frecuencia de descarga del complejo punta-onda: 6 Hz: epilepsia generalizada

primaria. 3-4 Hz: epilepsia generalizada primaria.1-2,5 Hz: síndrome de Lennox. 2,5-3,5 Hz, o 3-4 Hz: ausencias infantiles (primeros complejos a 4-4,5 Hz, y últimos a 2,5 Hz). 4-4,5 Hz o 4-5 Hz: crisis mioclónicas y/o crisis tonicoclónicas al despertar, adolescentes o adultos jóvenes. 2 Hz: encefalopatía crónica residual por trombosis de seno longitudinal superior. Más correlaciones: enfermedad de Lafora; lipogranulomatosis (enfermedad de Farber, acúmulo de ceramida, irritabilidad, disfonía, ronquera, estridor, respiración estertorosa,  deformidad  articular,  artralgias,  retraso  psicomotor; EEG:   puntas);   mioclonias   con   origen   cortical;   síndrome   de Zellweger; trastornos del ciclo de la urea, etc. Véase electroencefalografía, punta-onda.

ELECTROENCEFALOGRAFÍA, PUNTA-ONDA: -Descritas en: encefalopatía por insuficiencia renal, enfermedad de Alzheimer, epilepsia generalizada, fiebre reumática, gran mal, niños hipercinéticos, síndrome de Klinefelter, otros.

-Según frecuencia de descarga:

1.  Punta-onda  a  3  Hz  generalizada  y  ausencias:  petit  mal,
lesiones hipotalámicas, ausencias típicas (la  punta-onda  a  3  Hz focal  también  se  observa  ocasionalmente  en  crisis  parciales  del lóbulo temporal).

2. Punta onda a 2 Hz generalizada (punta-onda lenta) aparece en el síndrome de Lennox, en la encefalopatía crónica residual tras trombosis  del  seno  longitudinal  superior,  en  la  enfermedad  de Batten-Spielmeyer-Vogt-Sjögren, en el síndrome de Rett (punta- onda lenta en estadios iniciales, con máximo variable temporal y

occipital), epilepsia postraumática, epilepsia de lóbulo frontal con sincronía bilateral secundaria, síndrome ESES, síndrome afasia- convulsión   de   Landau-Kleffner,   epilepsia   benigna   del   lóbulo occipital, síndrome de Juberg-Hellman, ausencias atípicas.

Véase electroencefalografía, punta.

ELECTROENCEFALOGRAFÍA,  PUNTA-ONDA  FANTASMA: punta-onda en miniatura a 6 Hz. (punta de baja amplitud, de menos de unos 25 mcV). Suele observarse con somnolencia y sueño superficial.  Tienden  a  desaparecer  en  el  sueño  profundo,  a diferencia de la punta-onda con significado patológico. No tiene significado patológico conocido. Se correlaciona con migrañas, síncopes,  hiperventilación,  TCE,  enfermedades  psiquiátricas, sujetos normales, etc.

ELECTROENCEFALOGRAFÍA, PUNTA-ONDA OCCIPITAL DEL CIEGO: por desaferentación. Sin significado clínico.

ELECTROENCEFALOGRAFÍA,  PUNTAS  BENIGNAS  DEL SUEÑO: pequeñas puntas agudas durante el sueño, multifocales, aisladas (no persistentes, como las patológicas). No tienen significado patológico.

ELECTROENCEFALOGRAFÍA, PUNTAS OCCIPITALES EN NIÑOS CON
“FIBROPLASIA   RETROLENTAL”:   de   este   modo   han   sido descritas.

ELECTROENCEFALOGRAFÍA, PUNTAS TEMPORALES DE LOS ANCIANOS:
sin
significado
clínico.
En
brotes;

aisladas, entremezcladas
con
ritmos
lentos.
Más
 frecuentes
durante
la somnolencia.

ELECTROENCEFALOGRAFÍA, REACCIÓN H: véase electroencefalografía, estimulación luminosa intermitente.

ELECTROENCEFALOGRAFÍA,  REGISTRO  ESTÁNDAR  Y LÍNEAS DIRECTRICES: -Calibración y condiciones de registro: se efectuarán variaciones sobre este protocolo estándar en función del criterio clínico en cada caso particular.

-Calibración: 50 mcV/mm
-Filtro de alta frecuencia: en general, 35 adultos, 15 niños, otras opciones según cada caso.
-Filtro de bajas frecuencias: en general, 0,5 (constante de
tiempo 0,3), otras opciones.
-Correspondencias
entre
filtros
de
baja
y
constante
de tiempo: Hz 50-cte. 0,003; Hz 5-cte. 0,03; Hz 1,5-cte. 0,1; Hz 1-cte.
0,16; Hz 0,5-cte. 0,3; Hz 0,16-cte. 0,1.
-Sensibilidad (amplificación, ganancia): 7 o 10 mcV/mm, otras opciones según cada caso en función del criterio clínico.

-Barrido: vigilia: 30 mm/s (10 s por página); sueño: 15 mm/s
(a veces resultaba útil intercalarlo durante el registro EEG en el diagnóstico  de  muerte  encefálica,  cuando  se  utilizaba  papel).  2 mm/s en el EEG Holter, según consenso general (aunque personalmente  se lleva a cabo a 30 mm/s, y este mismo barrido se recomienda también para el registro de sueño, dado que las anomalías   en  el  EEG  se  distinguen   mejor   con  este  barrido;

evidentemente  para medir  las  apneas  en  el  registro  poligráfico suele ser más recomendable otro barrido, como 160 o 300 s por página).

-Un montaje para EEG, con los electrodos colocados de acuerdo con el sistema estándar internacional basado en la regla 10/20 de Jasper desarrollada en los años 50 del siglo 20 (1. Jasper H, Penfield W. Electrocorticograms in man: effect of voluntary movement upon the electrical activity of the precentral gyrus. Arch Psychiat A Neurol 1949; 183: 163-174; 2. Jasper H y Andrews  HL.  Electroencephalography.  III.  Normal differentiation of occipital and precentral regions in man. Arch Neurol Psychiatr 1983; 39: 96-115) : FP1-T3, T3-O1,  FP1-C3, C3- O1, FP2-C4, C4-O2, FP2-T4, T4-O2,  T3-C3, C3-CZ, CZ-C4, C4-T4, T3-Cz, Cz-T4.

Este montaje de 14 canales sirve para todo tipo de exploración
EEG en niños y adultos, y en el diagnóstico de muerte encefálica. Como se ve, no se emplean todos los electrodos disponibles, y es que cuanto más separados están los electrodos mayor es la amplitud de la respuesta registrada y por tanto la sensibilidad de la exploración, según Niedermeyer (razón por la que hay un mínimo de separación entre electrodos recomendada en el EEG para el diagnóstico de la muerte encefálica, un EEG en el que es precisa la mayor sensibilidad posible), de ahí que este tipo de montaje con menos electrodos aquí apuntado esté resultando tan útil en la práctica según experiencia personal. Supuestamente con menos electrodos se perdería capacidad de localización de la actividad patológica, pero el EEG ya no se considera tan importante hoy en día para la localización de lesiones en el encéfalo como antes (esta fue de hecho una de las razones de la implantación pionera del EEG en España, en los servicios de neurocirugía), desde que existen la resonancia magnética y la TAC, por lo que cada vez se le encuentra menos utilidad a montajes con mayor número de electrodos en la práctica cotidiana, que además ni siquiera garantizan una mayor capacidad para localizar la lesión en todo caso (véase al respecto, por ejemplo, más abajo, en el apartado sobre  monitorización con vídeo-EEG). Y es posible que menos electrodos y más separados en cambio permitan incluso mayor sensibilidad para la detección de ondas con significado patológico en un cierto número de casos, por lo dicho, por lo que finalmente se está optando por este tipo de montajes con menos electrodos. De todos modos, como ha hecho

notar el profesor Peleteiro, algunas ondas solo se consiguen detectar, independientemente del número de electrodos utilizados, o de la separación entre ellos, si se colocan en el lugar preciso en ese caso en particular, o incluso con montajes diversos, lo cual es impredecible en algunos casos, como ocurre con la actividad patológica que solo se detecta con electrodos esfenoidales, o corticales, etc.

Otro montaje con más electrodos: FP1-F7, F7-T3, T3-T5, T5-O1, FP1-F3, F3-C3, C3-P3, P3-O1, FP2-F4, F4-C4, C4-P4, P4-O2, FP2- F8, F8-T4, T4-T6, T6-O2, F7-F3, F3-FZ, FZ-F4, F4-F8, T3-C3, C3- CZ, CZ-C4, C4-T4, T5-P3, P3-PZ, PZ-P4, P4-T6.

Hay numerosos y diversos montajes posibles aparte de estos. Se
puede decir que cada laboratorio dispone de sus propias variantes, sin que se haya establecido un estándar al respecto.

La sensibilidad del EEG es de alrededor de un 70% para tumores subcorticales,  y  alrededor  de  un  90%  para  los  corticales,  por ejemplo. También existe la posibilidad en ocasiones de distinguir

tumores de crecimiento lento, como meningiomas (foco lento) de tumores con crecimiento rápido, como glioblastomas (foco lento y signos irritativos, como thetas agudas, y descargas epileptiformes, como puntas y ondas agudas).

-Tipos de registro electroencefalográfico:
1. Monopolar (unipolar), o de Goldmann.
2. Referencia común, average potential de Offner: bipolar con referencia común (en Cz, por ejemplo). Es el que se suele emplear

de manera prácticamente estándar para el registro EEG.

-Duración del registro EEG: por costumbre, o tradición (Nuwer MR. EEG in the emergency department: Speeding the patients towards  the  right  treatment  plans.  Clinical  Neurophysiology

2012; 123: 855) la duración mínima es de 20 minutos, duración que puede  variar  en  función  de  las  condiciones  de  registro  y  del paciente en cada caso, y del criterio del médico, yendo la duración en la práctica desde pocos minutos en algunos casos, como pueda

ser con frecuencia el de los EEG urgentes o aquéllos en los que se busca un resultado concreto que aparece inmediatamente, hasta una duración de días en el caso de la monitorización EEG con vídeo.

-Monitorización electroencefalográfica ambulatoria, EEG Holter: se realiza llevando un EEG portátil, con el amplificador en un cinturón con cartuchera, o EEG holster (holster significa “cinturón

con cartuchera” en inglés), o EEG Holter (por NJ Holter, el inventor, en 1961, de la monitorización cardíaca o ECG Holter).

Es posible que tenga utilidad en algunos casos para caracterizar mejor, en particular, epilepsias no completamente diagnosticadas por otros medios o, en general, para completar el diagnóstico en el caso de crisis posiblemente cerebrales de origen incierto (en algunos de estos casos el Holter acaba siendo la clave para el diagnóstico, y hé aquí, probablemente el interés de esta técnica), para la evaluación prequirúrgica de pacientes con epilepsia parcial farmacorresistente (por su posible valor localizador de las crisis), y para pacientes con hipersomnia o trastornos del ciclo vigilia-sueño como complemento al test de latencias múltiples si no se disponde de unidad de poligrafía nocturna.

El registro suele ser de 24 horas aproximadamente. Forma parte de las técnicas de monitorización de larga duración pero no es

sinónimo de monitorización intraoperatoria ni de monitorización en

UCI.
Aparte del EEG puede incluir EMG, EOG, ECG, ventilación, etc. Se pueden utilizar 8 o 16 canales, o el número de canales que se

considere oportuno. La velocidad del registro habitual es de 2 mm/s

(personalmente se emplea la de 30 mm/s o 10 s/página, es decir, similar al barrido en el EEG ambulatorio de vigilia ordinario); la amplificación de 10 mcV/mm (o 5, o 7, o 15). El montaje mínimo, según   algunos   especialistas:   A1-C4   o   A2-C3;   EOG,   A1-ojo izquierdo, A1-ojo derecho (7 mcV/mm) y EMG submentoniano. Un montaje recomendado en algunos laboratorios es el siguiente: Fp1- F7, F7-T3, T3-T5, T5-O1, Fp2-F8, F8-T4, T4-T6, T6-O2.

Espinosa ML et al. Monitorización ambulatoria del EEG (A/EEG). Directrices, metodología e indicaciones. Rev Neurol

1998; 26: 417-419.

Padrino C et al. Monitorización ambulatoria del A/EEG en la evaluación prequirúrgica de la epilepsia parcial. Rev Neurol

1998; 26: 419 - 425.

El  montaje  utilizado  personalmente  para  el  EEG  Holter  es  el
siguiente: FP1-T3, T3-O1, FP1-CZ, CZ-O1, FP2-CZ, CZ-O2, FP2-T4, T4-O2, T3-CZ, CZ-T4, T3-T4.

La  colocación  del  holster  debe  hacerse  de  acuerdo  con  los medios disponibles. Normalmente se llevará a cabo la fijación de los electrodos de cucharilla, gold cup, con pasta conductora, gasa empapada en colodión encima de cada electrodo y recogido de los

cables con media elástica que cubra el cráneo también; la retirada del colodión con acetona.

El
EEG
holster 
o
Holter
sirve
también
como
registro
polisomnográfico sin ingreso del paciente en el centro hospitalario,

lo cual puede ser ventajoso, pues se le ahorra la molestia del ingreso al paciente y se abarata la técnica. Ésto es interesante porque en un porcentaje de pacientes con crisis cerebrales las anomalías epileptiformes solo aparecen durante el sueño.

Faulkner ha observado que en pacientes epilépticos, un 85% de éstos presentan anomalías interictales en las primeras 24 horas de

registro Holter, un 95% en las primeras 48%, y cerca del 100% en

96 horas de registro Holter, por lo que tal vez el Holter debería durar
al menos 48 horas en algunos casos (Faulkner HJ et al. Latency to first interictal epileptiforme discharge in epilepsy with outpatient ambulatory EEG. Clin Neurophysiol 2012; 123: 1732-

35).
-Monitorización  prolongada  con  vídeo-EEG:  útil  para diferenciar crisis epilépticas de crisis seudoepilépticas al ser posible la   observación   directa   de   las   crisis,   y   su   registro,   para

correlacionarlas con el registro EEG, así como para caracterizar los tipos  de  crisis  epilépticas  en  algunos  casos  en  los  que  pueda resultar clínicamente interesante (por ejemplo para elegir el tratamiento adecuado). También posee utilidad en la evaluación prequirúrgica de la epilepsia. En algunos laboratorios se reduce la medicación   para   provocar   las   crisis,   y   se   recurre   a   la

hiperventilación y la fotoestimulación (carece de sentido utilizar neurolépticos o antiserotoninérgicos para desencadenar crisis, pues también las desencadenan en no epilépticos). Lo que interesa en la evaluación prequirúrgica es el registro crítico, pues el intercrítico puede no ser tan fiable para la localización del foco. Para localizar el o los focos puede ser precisa la monitorización durante días y el recurso  a  electrodos  esfenoidales.  Si  hay  dos  focos,  y  uno  es

silente, y se anestesia el hemisferio del foco principal, pueden producirse crisis por desinhibición del foco silente (fenómeno de las crisis durante el test de Wada).

En algún centro, como el Royal Melbourne Hospital, utilizan el pulsioxímetro durante el vídeo-EEG cuando se lleva a cabo una retirada  brusca  de  la  medicación,  ante  el  riesgo  de  estatus

epiléptico, arritmia cardíaca o apnea (Tan KM. Safety of inpatient video-EEG  monitoring  with  aggressive  withdrawal  of  anti-

epileptic drugs. Clin Neurophysiol 2012; 123: e73).
También existe la alternativa de la monitorización nocturna con vídeo-EEG para los trastornos del sueño y la epilepsia con crisis nocturnas (Iriarte J et al. Monitorización prolongada del vídeo-EEG.
Aplicaciones clínicas. Rev Neurol 1998; 26: 425-431).
Con electrodos intracraneales se obtienen mejores resultados en la evaluación prequirúrgica (Behrens E et al. Subdural and depth electrodes in the presurgical evaluation of epilepsy. Acta Neurochir 1994; 128: 84 – 87).

ELECTROENCEFALOGRAFÍA,   RIPPLES   OF   PREMATURITY:
véase electroencefalografía neonatal.
ELECTROENCEFALOGRAFÍA, RITMO ALFA: 8-13 Hz, hasta 200 mcV (por ejemplo). Bilateral, sincrónico en áreas homólogas, formando husos coherentes entre ambos hemisferios. Con la edad disminuye la frecuencia. Con hiperventilación se lentifica el trazado, sobre  todo  en  niños,  lentificación  que  deja  de  observarse  en adultos. La amplitud puede ser menor en la derivación temporal posterior y occipital del hemisferio dominante, hasta en un 50%. Con la senectud disminuye la frecuencia del ritmo alfa en 0,05-0,75

Hz por década a partir de los 60 años. También disminuye la amplitud y aumenta la frecuencia del ritmo beta. La actividad alfa aumenta con los ojos cerrados y disminuye con el aumento de la atención y la concentración, sobre todo visual. Permanece bastante constante toda la vida, pero al llegar a la senectud puede haberse reducido en 2 Hz. La sincronía podría depender de los núcleos talámicos. Puede aparecer con ojos abiertos cuando no se presta atención. Desaparece en la somnolencia y está ausente durante el sueño.

Disminuye de amplitud por AVC o insuficiencia vascular cerebral, tumores, etc.

Índice alfa: porcentaje de alfa en 100 cm de trazado a 3 cm/s; alfa dominante: 75-100%; alfa subdominante: 50-74%; mixto: 25-49%;

raro: menos del 24%.

Puede haber atenuación del alfa con ojos abiertos y reaparición con rapidez al cerrarlos (alfa persistente). La ausencia total de atenuación (alfa no reactivo) se considera anormal y un índicador de disfunción cerebral.

Asimetría del alfa: artefacto o lesión extensa. EEG sin alfa o con

alfa escaso que aparece brevemente al cerrar los ojos (off effect):

10% de la población sana.
Seudoalfa: alfa sin distribución topográfica característica del alfa ni reactividad, que suele representar actividad ictal (puede haber seudobeta, seudotheta y seudodelta con significado ictal), interesante sobre todo en EEG neonatal.

Alfa  variante:  alfa  puntiagudo,  tal  vez  por  la  suma  de  una

frecuencia armónica, característico de la epilepsia; comentario: se

observa con frecuencia (este sería el alfa variante armónico; también hay descrito un alfa variante subarmónico, de frecuencia lenta, aproximadamente la mitad del alfa).

Reactividad del alfa a la apertura y cierre de ojos: disminuye en demencia más de lo esperado por la mera añosidad (sucede lo mismo  con  la fotoestimulación o reacción  H).  Durante  la somnolencia puede aparecer un ritmo alfa paradójico (al abrir los ojos). Squeak effect: aumento del ritmo alfa al cerrar los ojos. Fenómeno   beating:   presencia   de   dos   o   más   frecuencias

dominantes. Alfa frontal al despertar: común en niños.

¿Qué hacer cuando el ritmo alfa se lentifica por debajo de 8 Hz, como ocurre por ejemplo en demencias, en encefalopatías, etc.? Un ritmo por debajo de 8 Hz ya no es el ritmo alfa, por lo que no parece procedente denominar a este tipo de actividad “alfa lento”. La actividad theta es una actividad, no un ritmo, por lo que tampoco parece tener sentido denominar “ritmo theta” a este “alfa lento”. Por tanto, lo más práctico parece que podría ser denominar a este fenómeno, por ejemplo, “actividad rítmica posterior”, reflejándolo en el informe, por ejemplo, del modo siguiente: EEG lentificado (actividad rítmica posterior a … Hz +/- el resto de los hallazgos que indicasen dicha lentificación, como actividad theta difusa, brotes de ondas delta generalizados y sincrónicos con predominio de voltaje anterior, etc.).

ELECTROENCEFALOGRAFÍA, RITMO BETA: 14-40 Hz y hasta

50 mcV (por ejemplo). Algunos autores consideran ya anormal una amplitud de 30 mcV o más. Con barbitúricos: morfología fusiforme a

+/- 22 Hz. Desaparece con el sueño.

Ritmos alfa y beta descritos por Hans Berger hacia 1924.
Algunos autores lo consideran un signo de buen pronóstico en pacientes en coma.

Como  la  lentificación  del  EEG  suele  implicar  a  todo  tipo  de
actividad EEG, una actividad beta de origen medicamentoso, por ejemplo, durante una sedación, puede irse lentificando progresivamente, pudiendo pasar, por ejemplo, de 15 Hz a 7 Hz, conforme se va profundizando en el grado de sedación.

ELECTROENCEFALOGRAFÍA, RITMO DE “BRECHA” O DE RUPTURA ÓSEA (BREACH RHYTHM): por defecto óseo. Ritmo agudo de alta amplitud en la zona del defecto, en general asociado

a asimetría del ritmo beta, también por aumento de amplitud en el lado operado. Sin significado patológico.

ELECTROENCEFALOGRAFÍA,   RITMO   DE   RADERMECKER:
véase panencefalitis esclerosante subaguda.
ELECTROENCEFALOGRAFÍA, RITMO MU: descrito por Gastaut (1952). 7-11 Hz, uni o bilateral, sincrónico o asincrónico, persiste con ojos abiertos (diferencia con alfa). Puede aparecer en regiones anteriores. Se atenúa con movimientos del miembro contralateral. Ondas en arcos o peines (comb rythm). Es fisiológico. También se atenúa con movimientos pasivos, reflejos y estímulo táctil, sobre todo  de  la  mano.  No  se  modifica  por  la  actividad  mental  ni  la apertura de los ojos. Es infrecuente que un trazado EEG con ritmo mu sea patológico.

Ha sido descrito en niños pequeños, de 1 año, recalcándose la

importancia de no confundirlo con actividad epileptiforme (Beiske KK et al. Mu rythm in a 13 month old toddler. Clinical Neurophysiology 2011; 122: 1055-56).
ELECTROENCEFALOGRAFÍA, “RITMO” THETA DE LA LÍNEA MEDIA: las ondas theta se consideran un tipo de actividad EEG, no un ritmo. Esta variedad, denominada de este modo no obstante, consiste en trenes theta, espiculados y arciformes, centrales, en vigilia y somnolencia, en adultos y niños. Sin significado clínico. Véase electroencefalografía, patrón “variante psicomotora”.

ELECTROENCEFALOGRAFÍA, RTTBD: rhythmic temporal theta bursts  of  drowsiness  (Santoshkumar  B  et  al.  Prevalence  of benign epileptiform variants. Clin. Neurophysiol. 2009; 120: 856-

61).
ELECTROENCEFALOGRAFÍA, SEUDOALFA: alfa sin distribución topográfica característica del alfa ni reactividad, que suele representar actividad ictal (que puede pasar desapercibida clínicamente).  Puede  haber  seudobeta,  seudotheta  y seudodelta con significado ictal. Interesante sobre todo en EEG neonatal, aunque también puede observarse en adultos (y también en estatus, por ejemplo durante una encefalopatía postanóxica).

ELECTROENCEFALOGRAFÍA, SEUDOHIPSARRITMIA: véase lipidosis (enfermedad de Krabbe).

ELECTROENCEFALOGRAFÍA,  SÍNDROME  DE  DOWN: el  EEG

suele estar dentro de límites fisiológicos.
ELECTROENCEFALOGRAFÍA, SIRPID: stimulus induced periodic or ictal discharges. Descritas en el paciente “crítico” (critically ill patients) durante monitorización EEG (Hirsch et al, 2004), en enfermedades  neurológicas  y  sistémicas  agudas  y  en  la enfermedad de Creutzfeldt-Jakob. También las ha observado Fernández en un paciente en estatus epiléptico en el curso de una epilepsia mioclónica progresiva de tipo Lafora, de manera que un estímulo táctil desencadenaba un aumento de las descargas ya presentes en forma de un brote más intenso (Fernández-Torre JL et al. Nonconvulsive status epilepticus in adults: Electroclinical differences between proper and comatose forms. Clinical Neurophysiology  2012;  123: 244-251).  Antiguamente  había descrito Niedermeyer (1977) las manifestaciones neurológicas sensibles a estímulo en pacientes que sobreviven a una parada cardíaca, y de esta idea original posiblemente ha derivado este asunto de las SIRPID. Según Alvarez, en pacientes en coma tras parada cardíaca tratados con hipotermia, si las SIRPID aparecen durante  la  hipotermia  el  pronóstico  es  peor  (Alvarez  V  et  al. Stimulus induced rythmic, periodic or ictal discharges (SIRPIDs) in comatose survivors of cardiac arrest: Characteristics and prognostic value. Clin Neurophysiol 2012; 124: 204-208).

ELECTROENCEFALOGRAFÍA, SREDA: subclinical rhythmic EEG discharge of adults. Descarga paroxística rítmica de la unión temporoparietooccipital del adulto. Onda aguda seguida de ritmo theta.  Sensible  a  hiperventilación  o  hipoxia.  En  vigilia  y somnolencia. No se observa en menores de 20 años. Carece de significado clínico. El brote puede durar minutos (Westmoreland BF, Klass DW. A distinctive rhythmic EEG discharge of adults. Electroencephalogr Clin Neurophysiol 1981; 51: 186-91).Aunque no se consideran descargas epileptiformes, en algunos casos se asocian a clínica de aturdimiento mental que mejora con antiepilépticos (Carson R. P. Density spectral array analysis of SREDA during EEG-video monitoring. Clinical Neurophysiology

2012; 123: 1096-1099).
ELECTROENCEFALOGRAFÍA, STOP: sharp theta in the occiput of premature infants. Theta monomórfico occipital en brotes, propio de la prematuridad. Rara vez en neonatos a término.

ELECTROENCEFALOGRAFÍA, TIPOS DE REGISTRO: véase electroencefalografía, registro estándar.

ELECTROENCEFALOGRAFÍA,  TRACÉ  ALTERNANT:  -En  fase

NREM en época neonatal se dan dos patrones EEG:
1. Tracé alternant, que consiste en brotes de 1-6 Hz de ondas de
50-200 mcV mezcladas con ondas agudas, de 4-6 s de duración, separados por un periodo de similar duración de actividad entre los brotes más parecida al patrón de voltaje bajo propio de la fase REM.  Al  tracé alternant se le llama también sueño episódico o

discontinuo; en recién nacidos a término el tracé alternant muestra buena sincronía entre hemisferios en los periodos entre brotes, pero no entre ondas individuales, salvo por algunos ritmos delta posteriores.

2. Ondas lentas continuas: actividad continua de 50-200 mcV, con tendencia a un gradiente de voltaje con máximo en cuadrantes

posteriores; aparenta ser el precursor del sueño de ondas lentas que aparecerá en niños de más edad. Un recién nacido a término suele empezar con un 100% de tracé alternant y apenas ondas lentas continuas; a las 4-5 semanas de vida las ondas lentas continuas ya predominan durante el sueño NREM, aunque pueden seguir apareciendo breves periodos de tracé alternant hasta las 8 semanas tras el nacimiento.

-Recién nacido a término: durante el sueño tranquilo el trazado es discontinuo (tracé alternant; que es transitorio, consiste en trechos de caída de voltaje y desaparece en un mes; en cambio el patrón en brotes de supresión, que es patológico, es constante, con trechos de supresión de actividad o trazado casi isoeléctrico), con brotes de

1 a 10 s de actividad rápida y lenta mezclada, y descargas agudas y

periodos de depresión de voltaje con frecuencias mezcladas de 6-

10   s   de   duración;   sin   actividad   oculográfica,   o   irrelevante; respiración regular; 2/3 del sueño total; despertares espontáneos: se producen solo en el sueño activo (futuro REM); el sueño activo ocupa 1/3 del sueño; la vigilia ocupa 1/3 del día; el sueño puede empezar por REM; al cabo de un mes empieza a dominar el REM y a estructurarse el sueño.

ELECTROENCEFALOGRAFÍA,     VARIANTE     PSICOMOTORA:
véase electroencefalografía, patrón ”variante psicomotora”.
ELECTROENCEFALOGRAFÍA, WICKET SPIKES: ondas theta agudas, temporales, normales, que aparecen en fases del sueño 1,

2, REM y al despertar. No se deben confundir con ondas similares patológicas. Las wicket spikes son ondas monofásicas arciformes a

6-11 Hz y 60-200 mcV, bitemporales, sincrónicas o asincrónicas, con predominio temporal izquierdo y más frecuentes en mayores de

50  años.  No  se  deben  confundir  con  descargas  epileptiformes

focales (Crespel et al. Wicket spikes misinterpreted as focal abnormalities in idiopathic generalizad epilepsy with prescription of carbamazepine leading to paradoxical aggravation. Clinical Neurophysiology 2009; 39: 139-142).

ELECTROMIOGRAFÍA, ACTIVIDAD DE INSERCIÓN: la actividad de inserción normal suele durar hasta unos 300 ms. El aumento de la duración de la actividad de inserción puede indicar denervación, polismiositis,  miotonía,  Duchenne,  calambres,  irritación  radicular, etc. Puede consistir en un tren de ondas positivas. La disminución de la actividad de inserción puede indicar atrofia, parálisis hiperpotasémica,  metabolopatías,  denervación  crónica,  miopatía, etc.

ELECTROMIOGRAFÍA, ALGORITMO DIAGNÓSTICO EN POLINEUROPATÍA: véase nervio sural y nervio cutáneo dorsal interno. Véase neuropatía, algoritmo diagnóstico básico.

ELECTROMIOGRAFÍA, ALGORITMOS PARA EL DIAGNÓSTICO TOPOGRÁFICO: los músculos a explorar pueden estar afectados por causas diversas, de forma aislada o junto a otros músculos. La exploración clínica del balance muscular y su correlación con los hallazgos EMG son fundamentales para el diagnóstico. La pauta de exploración EMG, con la elección del algoritmo correspondiente en cada caso, permite llegar al diagnóstico topográfico en la mayoría de los casos. Por ejemplo, el tensor de la fascia lata: ante la duda entre lesión
de
nervio
peroneal
o
radiculopatía
L5
ante
actividad denervativa en tibial anterior y extensor largo del dedo gordo, la presencia de actividad denervativa en tensor de la fascia lata (que corresponde a L5 pero no a nervio peroneal), en la mayoría de los casos con indemnidad de la conducción motora por nervio peroneal a los músculos de la pierna citados, permite confirmar radiculopatía L5, sobre todo si la clínica es compatible (en la radiculopatía L5 acusada, por degeneración walleriana, la conducción motora distal a

tibial  anterior  puede  estar  tan  alterada  como  en  una mononeuropatía de nervio peroneal con pie caído, así que en estos dos casos la coducción motora por nervio peroneal a los múculos de la pierna puede estar alterada). Dicho de otro modo: los algoritmos diagnósticos en este tipo de problemas pueden plantearse como si fueran ecuaciones de primer grado con varias incógnitas, que se van despejando conforme se van produciendo hallazgos. Otro ejemplo, el músculo cubital anterior (flexor carpi ulnaris), que se explora pocas veces, corresponde a raíces C7 C8 T1, sobre todo C8, y a nervio cubital, y al tener C8 puede permitir distinguir entre radiculopatía y neuropatía de cubital o radial (cubital anterior: nervio cubital y raíz C8; cubital posterior: nervio radial y raíz C8), usando un algoritmo mediante dos ecuaciones de primer grado y tres incógnitas; las incógnitas en este ejemplo serían: raíz C8, nervio radial y nervio cubital;  y  las  ecuaciones  serían:  la  afectación  de  cubital  anterior puede deberse a raíz C8 o nervio cubital, la afectación de cubital posterior puede deberse a raíz C8 o nervio radial; se despeja la incógnita adecuada en función de cuál de las tres esté alterada y cuál indemne, que sería el valor de la incógnita, y se obtiene la solución buscada: raíz C8, nervio cubital o nervio radial. Otro ejemplo: músculo flexor profundo de los dedos cuarto y quinto de la mano, que corresponde a raíces C7 C8 T1, sobre todo C8 T1, y a nervio cubital. Este músculo tiene utilidad a veces para distinguir entre lesión  de  raíz  T1,  nervio  cubital  y  nervio  radial.  Se  explora colocando el brazo en flexión y supinación para insertar el electrodo de EMG y después cerrando el puño con fuerza para ver el trazado, interesando la flexión de las falanges distales sobre todo. También es útil para localizar una lesión de nervio interóseo anterior, de la que algún  caso  se  ve  cada  cierto  número  de  años  (casi  siempre  en relación  con  un  traumatismo  en  la  zona,  o  a  veces  con  un "bultoma"). En la lesión de nervio interóseo anterior hay afectación de   flexor   profundo   de   los   dedos   y   pronador   cuadrado,   e indemnidad del flexor superficial de los dedos y palmares. Y así sucesivamente.

ELECTROMIOGRAFÍA, ANATOMÍA: manuales recomendados:

Perotto A: Anatomical guide for the electromyographer. Thomas
Ch (ed.) Illinois. 1984.
Geiringer SR: Anatomic localization for needle EMG. Hanley & Belfus, Philadelphia. 1999.
ELECTROMIOGRAFÍA, ATROFIA POR DESUSO: modificaciones por desuso en el músculo estriado (Sunderland, 1985): no signos de denervación,   disminuye   peso   y   tamaño,   no   fibrilaciones,   no aumento de sensibilidad a acetilcolina, no aumento de cronaxia. La experiencia personal al respecto hasta el momento confirma que ciertamente no aparecen signos EMG de denervación en la atrofia por desuso, lo cual ayuda a diferenciarla de la atrofia por denervación.

ELECTROMIOGRAFÍA, BIZARRE REPETITIVE POTENTIALS, BRP: descarga seudomiotónica, llamada también BRP (bizarre repetitive potentials); 2-80 Hz, por ejemplo.

ELECTROMIOGRAFÍA, BLINK REFLEX (REFLEJO TRIGEMINOFACIAL): útil para la valoración EMG del reflejo trigeminofacial. El registro se realiza con el programa de conducción motora, pero con mayor ganancia, por ejemplo, 200 mcV/div. A veces  conviene poner un filtro de bajas frecuencias de 500 Hz (como para la EMG de fibra simple). El estímulo suele hacerse a 25-

35 mA (200 mcs) en el agujero supraorbitario, en su escotadura, en

el punto medio de la ceja aproximadamente.

-Valores normales (tomados de Jun Kimura principalmente): R1 menor 13 ms (8-14).

R2 menor de 40 ms (23-44; R2 es inconstante en sujetos sanos, el reflejo se agota fácilmente de manera fisiológica).

R2c menor de 41 ms (R2c=R2 contralateral). Baad-Hansen et al.

denominan R3 a R2c (Clinical Neurophysiology, 2007).

R2-R2c menor de 5 ms.
R2-R2c´ó R2´-R2c menor de 7 ms (´=heterolateral).
R1-R1´menor de 1 ms, siempre y cuando la latencia distal del potencial evocado motor facial presente una diferencia entre ambos lados menor de 0,6 ms.

R2-R2´menor de 4 ms (o menor de 8 ms –Kimura-).

-Algunos hallazgos anormales:
R1c: indica hiperexcitabilidad del reflejo. Aparece en el síndrome del hombre rígido y en el hemiespasmo facial.

R1 en orbicularis oris: aparece en la sincinesia postparalítica y en el hemiespasmo facial. Ambos cursan con sincinesias, pero en la postparalítica suelen poderse detectar secuelas de parálisis en el

EMG, o antecedentes en la anamnesis. La ausencia de sincinesias y de R1 en orbicularis oris puede permitir diferenciar las sincinesias postparalíticas   y   el   hemiespasmo   facial   de:   blefaroespasmo,

distonías faciales, mioquimias, y crisis focales, en las que no hay sincinesias ni R1 en orbicularis oris. Este hallazgo se está pudiendo comprobar como cierto personalmente en un creciente número de casos de hemiespasmo facial. Sólo en un caso de hemiespasmo facial en una mujer joven, con mioquimia y sincinesias en orbicularis oculi y oris, sin antecedente de parálisis facial, no se ha observado R1 en orbicularis oris hasta el momento, en el resto, sí.

R3: se dice que aparece en el síndrome del hombre rígido y en recién nacidos sanos.

-Comentarios:
El  blink-reflex  puede  estar  alterado  en  personas  sanas  pero
aprensivas, miedosas, somnolientas, hiperalertas, etc. En la experiencia personal con el blink reflex no se le encuentra mayor utilidad a esta técnica que al EMG convencional para el diagnóstico y pronóstico en la parálisis facial, por lo que rara vez se practica en las parálisis faciales, aunque sí es utilizado en otros laboratorios. Sí podría resultar útil, el blink reflex, para apoyar el diagnóstico diferencial del hemiespasmo facial, como se ha citado más arriba, aunque la sincinesia puede detectarse también con el EMG convencional, por lo que personalmente no se considera preciso llevar a cabo el blink reflex tampoco en este caso. Por otro lado, tras numerosos intentos, no se le encuentra personalmente utilidad diagnóstica, hasta el momento, en la neuralgia del trigémino y otros tipos de dolor facial, a pesar de referencias al respecto según las cuales sí sería útil (Jääskeläinen et al. 1999). Truini et al. (2007) refieren alteración habitual en R1 en neuralgia del trigémino con causa subyacente, y normalidad en el blink reflex en la forma idiopática, extremo que hasta ahora no se ha conseguido confirmar personalmente.

Sí se le ha encontrado alguna utilidad en la esclerosis múltiple en algunos casos (pocos, pero que hay que tener en cuenta), en concreto para demostrar alteraciones en tronco encefálico (que a veces se presentan en forma de mioquimias faciales en la esclerosis múltiple), en forma de alargamiento de las latencias (se demuestra rara vez este hallazgo), y, sobre todo, en forma de pérdida de componentes de la respuesta del blink-reflex (y aun en este caso hay que evitar confundir   la   falta   de   componentes   con   el   fácil   agotamiento fisiológico de esta vía ante la respuesta evocada reiterada, que aparece al cabo de pocos estímulos, pues es sabido que conviene dejar unos segundos de reposo para la recuperación de la vía, y

repetir el estímulo varias veces antes de certificar la ausencia de respuesta en algunos o todos los componentes de la misma). Personalmente se ha encontrado coincidencia entre alteraciones en el blink reflex y la aparición de señales hiperintensas en resonancia magnética en tronco encefálico en algunos casos de esclerosis múltiple (aunque en estos casos probablemente resultaría en general más útil la realización de potenciales evocados auditivos para detectar una alteración funcional en tronco, extremo pendiente de confirmación definitiva). Por otro lado, es difícil por el momento correlacionar la falta de alguno de los componentes del blink reflex con lesiones concretas específicas de tronco (aunque hay descripciones  de  dichas  posibles  correlaciones,  como  las  de Kimura). Baad-Hansen et al (2007) han recalcado recientemente la dificultad para lograr correlaciones clínicas concretas mediante el blink reflex con alteración de R2 en el caso de dolor orofacial de origen diverso, técnica que carece por tanto de especificidad de momento. Quizá la futura correlación del blink reflex  con la resonancia magnética en un número creciente de casos podría rellenar este vacío de información y otros similares acerca de las correlaciones clínicas del blink reflex.

Truini et al (Clinical Neurophysiology, 2007) encuentran mayor sensibilidad para R1 que para R2 al distinguir la neuralgia del trigémino  clásica  (con  blink  reflex  normal  en  la  mayoría  de  los casos) de la sintomática o producida por una causa distinta a la compresión vascular, que ocurre en el 1-2% de los casos, y que

suele  deberse  a  tumor  de  fosa  posterior  o  placas  de desmielinización (con posibilidad de blink reflex probablemente alterado en una mayoría de los casos).

-Últimamente ha habido trabajos que hacen referencia a la evaluación de respuestas del trigémino con potenciales evocados mediante láser (LEP), y se ha dicho que quizá podrían

ser más sensibles que el blink reflex.

-En algunos centros se explora el reflejo trigeminocervical en pacientes con lesiones focales en el tronco encefálico. El registro se lleva a cabo en esternocleidomastoideo, trapecio o esplenios. Se ha referido que el reflejo trigeminocervical podría tener mayor sensibilidad que el componente R2 del blink reflex para detectar

lesiones en el tronco encefálico, sobre todo en la esclerosis múltiple

(Demiray DY et al. Trigemino-cervical réflex: Clinical and neuroradiological links. Clinical Neurophysiology 2012; 123: e5).
ELECTROMIOGRAFÍA, BLOQUEO AXONAL/DISPERSIÓN TEMPORAL: -Concepto: en principio se considera convencionalmente que es bloqueo axonal (bloqueo de la conducción del potencial de acción) el debido a desmielinización segmentaria. Por este motivo, al bloqueo debido a axonopatía algunos autores lo denominan seudobloqueo (McCluskey L et al. “Pseudo-conduction block” in vasculitic neuropathy. Muscle Nerve 1999; 22: 1361-6). Pero el bloqueo y el seudobloqueo así definidos resultan difíciles de distinguir en la práctica, entre otras razones, por la manera en que se cruza en uno u otro sentido la frontera entre axonal o desmielinizante a lo largo de la evolución de una enfermedad en la práctica. Además de esto, si un nervio, por ejemplo, el axilar, no conduce a deltoides por una axonotmesis del nervio como consecuencia de una luxación del húmero en la articulación gleno-humeral, la conducción está de hecho bloqueada, y no es debido a desmielinización segmentaria, por lo que personalmente se considera que debería desecharse el término “seudobloqueo”, y en su lugar se debería intentar aclarar en cada caso,   en  el   informe   neurofisiológico   correspondiente,  si  fuera preciso, si se  han encontrado  signos  que  permitan  concluir si  la causa del bloqueo observado es desmielinizante, axonal o ambas. Véase síndrome de Churg-Strauss.

No todos los autores distinguen entre bloqueo y seudobloqueo en
todo  caso  (Ropert  A,  Metral  S.  Conduction  block  in neuropathies with necrotizing vasculitis. Muscle Nerve 1990; 13:

102-5). El bloqueo por desmielinización focal se acompaña de una
lentificación   focal   por   dicha   desmielinización   segmentaria,   a
diferencia de la desmielinización a lo largo de todo un nervio, o paranodal, que produce una lentificación difusa a lo largo de todo el tronco   nervioso   (la   desmielinización   paranodal   puede   ser   el resultado de la dispersión a lo largo del tronco de una desmielinización focal). Además el bloqueo por desmielinización focal  se  acompaña  de  una  caída  en  la  amplitud  en  la  zona  del bloqueo (detectable con estimulación proximal a la zona del bloqueo), pero no en la zona distal al bloqueo, lo cual se invoca en ocasiones como la manera de distinguir entre bloqueo y seudobloqueo, aunque se ha observado personalmente que ésto no se cumple en la práctica. En la práctica es difícil con frecuencia determinar si el bloqueo se debe a desmielinización o a axonopatía a pesar de unas definiciones aparentemente tan precisas, lo cual es un

motivo para que resulte discutible el recurso por sistema e indiscriminado a dos términos, “bloqueo” y “seudobloqueo”, para esta alteración focal de la conducción. Además es infrecuente que se dé con una lesión axonal pura o desmielinizante pura. Por tanto, personalmente se considera que con el término bloqueo es suficiente en ambos casos en la práctica, si se establece la adecuada correlación clínica en cada caso particular cuando sea preciso.

-Descripción convencional de la lesión axonal:
1. Bloqueo axonal sin rotura axonal: lesión de primer grado. Causa:  compresión  +/-  isquemia  (por  compresión).  Reversible

(hasta en 3 meses) o irreversible con bloqueo estable o intermitente

y con posible evolución a lesión de segundo grado.
2. Bloqueo axonal con rotura axonal: el axón desaparece en 12-
35 días (y la mielina también, por fagocitosis, sobre todo por macrófagos). El comienzo de la degeneración walleriana se detecta

en 12-48 horas. La degeneración de la mielina comienza en 2 horas y abarca a todo tipo de fibras en 36-48 horas (degeneran antes las fibras mayores). Los cambios degenerativos podrían tener lugar simultáneamente a lo largo de toda la fibra no obstante (Ramón y Cajal, 1909). La región más lábil es la unión neuromuscular. Las células de Schwann forman una línea en el tubo endoneural estrechado  (el  endoneuro  posee  elasticidad)  y  vacío  en  2-4

semanas (bandas de Büngner). El crecimiento axonal precisa la maduración del brote, que puede tardar un año (Rexed y Swensson,

1941);  personalmente  se  ha  llegado  a  observar  cambios  EMG
regenerativos incluso hasta 2 años tras una sección axonal. El endoneuro  mantiene  la  capacidad  de  encarrilar  el  brote  axonal hacia la periferia durante 12 meses. El brote axonal avanza a 1 mm/día. El signo de Hoffman-Tinel (Hoffmann, 1915 y Tinel, 1915) señala el comienzo de la regeneración sensitiva.
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Nerveunaht zubeurteilein. Med Klin, 1915; 11: 856.

Tinel J: Le signe du “fourmillement” dans les lésions des nerfs péripheriques. Presse méd, 1915; 23: 388.

Según observaciones personales, la remielinización temprana en
la fase de regeneración, si se produce, se acompaña de una acusada desincronización de la respuesta motora.

-Algunos criterios EMG convencionales de desmielinización focal con bloqueo y dispersión temporal:
1. Bloqueo de la conducción: caída de la amplitud del CMAP menor del 50%. También se considera que existe un bloqueo de la conducción  con  un  área  menor  del  50%,  o  40%,  según  otros

autores (American Association of Electrodiagnostic Medicine. Consensus criteria for the diagnosis of parcial conduction block. Muscle Nerve 1999; 22: 225-229), y con un aumento de la duración menor o igual al 30%.

El criterio de la caída de la amplitud o del área del CMAP varía
entre un 20 y un 60%, según el autor consultado (Fuglsang- Frederiksen A, Pugdahl K. Current status on electrodiagnostic standards and guidelines in neuromuscular disorders. Clinical Neurophysiology 2011; 122: 440-455).
Algunos autores refieren en concreto una reducción del 60% para

el caso del nervio peroneal en el segmento de la pierna, es decir, con detección en pedio y estímulo en garganta del pie y debajo de

la      cabeza      del      peroné      (American      Association      of
Electrodiagnostic  Medicine.  Consensus  criteria  for  the diagnosis of parcial conduction block. Muscle Nerve 1999; 22:

225-229

2. Bloqueo de la conducción/dispersión temporal: amplitud del

CMAP  menor  del  50%,  área  menor  del  50%,  aumento  de  la duración mayor del 30%.

3. Dispersión temporal: amplitud menor del 50%, área mayor del

50%, aumento de la duración mayor del 30%.
4. Estimulación submáxima: amplitud menor del 50%, área menor
del 50%, aumento de la duración menor o igual al 30% (Lange DJ, Trojaborg W et al. Multifocal neuropathy with conduction block: Is it a distinct clinical entity ? Neurology 1992; 42: 497-

505).
Nix, W. Electrophysiological sequels of inflammatory demyelination. Journal of Neurol. Neuros. and Psych. 1994; 57:

29-32.

Asbury AK, Cornblath DR. Assesment of current diagnostic criteria for Guillain-Barré syndrome. Ann. Neurol 1990; 27: 21-24.

Cornblath DR, Asbury AK, Albers JW, et al. Research criteria for diagnosis of the chronic inflammatory demyelinating polyneuropathy (CIDP). Neurology 1991; 41: 617-18.

Brown WF, Feasby TE. Conduction block and denervation in

Guillain-Barré polyneuropathy. Brain 1984; 107: 219-39.

Cornblath  DR,  Sumner  AJ,  Daube  J,  et  al.  Issues  and opinions: conduction block in clinical practice. Muscle Nerve

1991; 14: 869-71.

Tankisi H, Pugdahl K, Johnsen B, Fuglsang-Frederiksen A. Correlations  of  nerve  conduction  measures  in  axonal  and

demyelinating polyneuropathies. Clínical Neurophysiology 118 (2007) 2383-2392.

Situar el punto de corte en el 50% se debe a que la técnica actual no permite detectar el bloqueo de manera fiable con un porcentaje

menor sin riesgo de falsos positivos, ya que por regla general se correlaciona la detección clínica de un defecto neurológico (pérdida de sensibilidad y/o de fuerza) con la pérdida de aproximadamente el 50% (o mayor) de la función del nervio (casualmente coincide con el porcentaje utilizado como criterio de referencia en el balance muscular), de ahí que en la práctica estos criterios sean útiles, a pesar de parecer groseros, ya que en la práctica sí es importante distinguir el bloqueo de la dispersión temporal, y también de la estimulación submáxima, fuente de posibles errores en la interpretación del resultado de un EMG que hay que tener en cuenta (y además hay diversos casos particulares a tener en cuenta en este apartado, por ejemplo, en el caso de neuropatía, como en la neuropatía diabética, es frecuente que el umbral de estimulación aumente, con lo que en este caso el nivel de la estimulación supramáxima estará bien por encima de la media normal).

Bloqueo  de  la  conducción  en  la  neuropatía  motora desmielinizante multifocal, según Ryuiki: caída de la amplitud proximal  mayor  de  0,6;  velocidad  en  el  segmento  lentificada;

dispersión temporal o aumento de la duración mayor de 0,2; onda F

anormal o ausente (Ryuji K et al. Multifocal demyelinating motor neuropathy: Cranial nerve involvement and inmunoglobulin therapy.  Neurology 1992; 42: 506-509).
Tankisi et al. (2007) recomiendan valorar con precaución la caída

de amplitud del potencial antes de certificar definitivamente el carácter axonal y/o desmielinizante de la polineuropatía.

Raynor
ha
encontrado
en
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neuropatía una lentificación en nervios con registro en músculos distales y proximales, y en las formas axonales una lentificación sobre todo en nervios con registro en músculos distales, y no al registrar en músculos proximales, y ha encontrado velocidades normales en ambos puntos en pacientes con enfermedad de motoneurona. Personalmente se ha observado que en enfermedades de  la  motoneurona  evolucionadas  también  hay  lentificación  en ambos puntos, y en radiculopatías evolucionadas también; además, en las formas desmielinizantes puede haber lentificación sólo en el registro en músculos distales, y no en los proximales, en ciertas fases del proceso, y puede haber lentificación sólo distal en las formas

axonales también en ciertas fases de la evolución (Raynor EM et al. Differentiation between axonal and demyelinating neuropathies: identical segments recorded from proximal and distal muscles. Muscle and Nerve 1995; 18: 402-408).
En  la  práctica  se  observa  frecuentemente  un  solapamiento  de
ambos tipos de patogenia, pues posiblemente una degeneración axonal  deriva  en  una  degeneración  de  la  mielina,  y  viceversa, aunque en ocasiones se consiga identificar formas relativamente puras de predominio axonal o desmielinizante. Por ejemplo: se suele referir en los textos que la polineuropatía enólica es axonal, pero con frecuencia se encuentra un claro predominio desmielinizante; o, por ejemplo,  se  suele  referir  que  la  polineuropatía  asociada  a  la neoplasia de próstata es de predominio desmielinizante, pero en la mayoría de los casos atendidos personalmente se ha encontrado un claro predominio axonal en el EMG (actividad denervativa y caída de las amplitudes de los potenciales predominando sobre la dispersión temporal y la lentificación de las velocidades).

La compresión nerviosa produce bloqueo nervioso. En una primera  fase  se  produce  por  intususcepción  de  las  vainas  de mielina, lesión que es reversible, y clínicamente consiste en el miembro “dormido” transitoriamente (Ochoa, 1974).

Una
compresión
prolongada
(según  experiencia  personal,  la
superior a, por ejemplo, 15 minutos –regla de los 15 minutos-) produce  bloqueo  no  transitorio,  ya  sea  por  neurapraxia, axonotmesis o neurotmesis, con distinto pronóstico en cada caso. Es  una  situación  clínica  frecuente,  prácticamente  se  ven  casos nuevos a diario, ya sea por compresión del radial, del cubital, del peroneal, o de cualquier otro nervio.

Poca  dispersión  temporal  de  manera  característica:  Charcot-

Marie-Tooth, síndrome POEMS, polineuropatía asociada a infección por VIH (duración del CMAP especialmente alargada de manera característica, según observaciones personales, pero sin desincronización del mismo), polineuropatía en el mieloma y el linfoma (duración también alargada especialmente de manera ocasional).

Los criterios neurofisiológicos para distinguir entre lesión desmielinizante y axonal, y entre bloqueo y dispersión temporal son

revisados continuamente (Tankisi H et al. Correlation between compound muscle action potential amplitude and duration in

axonal and demyelinating polyneuropathy. Clin Neurophysiol

2012; 123: 2099-2105).

Sobre  dispersión  temporal  véase  también  músculo  trapecio. Véase nervio, anatomía, fisiología, fisiopatología, patogenia y correlaciones básicas.  Véase  polirradiculoneuropatía desmielinizante inflamatoria crónica.

ELECTROMIOGRAFÍA, BRP: descarga seudomiotónica: llamada también BRP (bizarre repetitive potentials); 2-80 Hz, por ejemplo.

ELECTROMIOGRAFÍA, CONTRACTURA MUSCULAR: la contractura  verdadera   se   caracteriza   por  correlacionarse  con silencio eléctrico en el EMG. Ocurre en el déficit de fosforilasa, de fosfofructoquinasa, enfermedad de Lambert-Brody, etc. Personalmente se han visto 3 familias afectadas por la enfermedad de MacArdle, pero no se ha observado contractura en ninguno de sus miembros afectados, aunque por la anamnesis se infirió que alguno de ellos las sufría ocasionalmente (el diagnóstico de miopatía hereditaria se sospechó en estos pacientes por la presencia, en varios hermanos, de claudicación muscular transitoria en relación con ejercicio, como en miembros inferiores al subir escaleras o en un miembro superior al llevar la bolsa de la compra).

ELECTROMIOGRAFÍA DE FIBRA SIMPLE, ESPECIFICACIONES TÉCNICAS,
CRITERIOS
Y
VALORES
DE
REFERENCIA: fundamentalmente debería explorarse sólo cara (que es más sensible clínicamente que antebrazo, aunque sea más difícil de explorar) para confirmar el trastorno, y según la evolución, valorar si habría que repetir la exploración de cara y considerar según el caso si habría que explorar también antebrazo.

El número mínimo de pares que hay que explorar es 20 hasta

comprobar si aparecen 2 o más con aumento del jitter, pero si se han encontrado en seguida 2 pares alterados no suele ser necesario continuar la exploración hasta completar los 20. El criterio clásico, que sigue vigente, es el de 2 pares o más de 20 o más de un 10% de los pares con el jitter aumentado (y/o con bloqueos), y/o un aumento del jitter medio (AAEM Quality Assurance Committee. Practice parameter for repetitive nerve stimulation and single fiber EMG evaluation of adults with suspected myasthenia gravis or Lambert-Eaton myasthenic syndrome: summary statement. Muscle Nerve 2001; 24: 1236-8).
Si no hay diferencias entre dos exploraciones EMG sucesivas (por ejemplo, si en ambas aparecían 2 pares con jitter aumentado y bloqueos), pero clínicamente hay empeoramiento, debe tenerse en cuenta  el  empeoramiento  clínico  como  indicador  del empeoramiento, no el EMG. No obstante, el EMG es más sensible que la clínica para detectar el trastorno (no el estadio clínico), pues se puede detectar el trastorno antes de que aparezca la clínica, ya que puede no haber todavía fatigabilidad ni debilidad y ser detectable ya el aumento del jitter, dado que la debilidad aparece cuando aparecen los bloqueos, que ocurre en una fase posterior al aumento  del  jitter,  por  tanto,  el  EMG  de  fibra  simple  permite detectar la alteración de manera subclínica.

Se han publicado resultados contradictorios sobre qué músculo de la cara es el más sensible para detectar un trastorno de la unión neuromuscular.   En   unos   laboratorios   se   obtienen   mejores

resultados explorando el frontal, en otros el orbicular de los párpados, como es el caso de Kennett, del John Radcliffe Hospital
en Oxford (Kennett R. Neurophysilogical markers of the neuro- muscular    junction.    Clin    Neurophysiol    2012;    42:    262).

Personalmente   se   obtienen   buenos   resultados   explorando   el
orbicularis  oculi  y sobre todo el piramidal (en el entrecejo), por su
especial riqueza en pares de fibras y su densidad de fibras, así como por la facilidad para su activación voluntaria.

La sensibilidad de la SFEMG en la miastenia gravis ocular es tal

vez de alrededor del 88% (1. Witoonpanich R et al. Electrophysiological and inmunological study in myasthenia gravis: Diagnostic sensitivity and correlation. Clinical Neurophysiology 2011; 122: 1873-77. 2. Merioggioli MN, Sanders DB. Advances in the diagnosis of neuromuscular junction disorders.  Am  J  Phys  Med  Rehabil  2005;  84:  627-38). Witoonpanich ha observado que el jitter está aumentado (en referencia al porcentaje de pares de fibras alterados, no al valor de MCD en el que sí hay diferencias entre el extensor común de los dedos (ECD) y el orbicular del párpado en la forma ocular) en el extensor común de los dedos en pacientes con MG ocular y generalizada por igual, por lo que el ECD, al contrario de lo que se pensaba previamente (Weinberg DH et al. Ocular myasthenia gravis: predictive value of single-fiber electromyography. Muscle nerve 1999; 22: 1222-7) no parece servir para predecir la evolución de una forma ocular a la generalizada (observación compatible con lo observado personalmente también; y ésto también

significa que la MG ocular es, en el fondo, una forma generalizada con mayor o menor expresión clínica en cada caso, probablemente).

La detección del aumento del jitter en el extensor común de los

dedos  puede  ser  subclínica  (Nemoto  Y  et  al.  Patterns  and severity of neuromuscular transmission failure in seronegative myasthenia gravis. J Neurol Neurosurg Psychiatry 2005; 76: 714-

18).
Criterios para seleccionar un potencial de fibra simple para medición de la magnitud de sus parámetros: la amplitud debe ser mayor o igual a 200 mcV, la pendiente menor o igual a 300 mcs (mcs: microsegundos), y el intervalo interpotencial mayor de 100 mcs.

Witoonpanich
(Witoonpanich
R  et
al.
Electrophysiological
and inmunological study in myasthenia gravis: Diagnostic sensitivity and correlation. Clinical Neurophysiology 2011; 122:

1873-77) utiliza filtros de 0,5 y 10 kHz, pendiente (rise time) de los potenciales seleccionados menor de 300 mcs, y amplitud de los potenciales de al menos 200 mcV. El mínimo de descargas consecutivas para medición del MCD utilizada por este autor es de

50. El criterio seguido es también el del jitter aumentado en un 10% de pares (2 de 20) o más. Los valores de referencia propuestos por Witoonpanich para el MCD medio son, para extensor común de los

dedos, un valor máximo de 41 mcs (10-90 años), y para el orbicular del párpado de 43 mcs (10-70 años), utilizando por tanto los valores de referencia de Sanders y Stalberg para EMG de fibra simple

(Sanders DB, Stalberg EV. Single-fiber electromyography. Muscle Nerve 1996; 19: 1069-83).

Densidad de fibras: es el número de potenciales de fibra simple

que    aparecen    simultáneamente    en    pantalla    sincronizados
(pertenecientes a la misma unidad motora). En personas jóvenes suelen aparecer 1 o 2 potenciales, y a mayor edad van apareciendo más, lo cual facilita el cálculo del jitter,  como es lógico, y así se puede acortar la duración de esta prueba. La densidad de fibra aumenta en ELA, Kugelberg-Welander, AME, polimiositis crónica, Duchenne, denervación-reinervación crónica, siringomielia (en la siringomielia no aumenta necesariamente el jitter), etc. El interés de la densidad de fibras descansa en lo dicho: una mayor densidad de fibras acelera el término de esta exploración; en la práctica no se le ha encontrado personalmente mayor interés clínico que este a este parámetro. Los valores descritos de densidad de fibra oscilan entre el valor de 1,16 descrito para bíceps braquial en el rango de 10-25

años y el valor de 3,8 descrito para tibial anterior para mayores de

75 años. En la práctica, según observaciones personales, a pesar de estos valores citados, procedentes de diversas series publicadas (sobre  todo  de  Stalberg),  es  frecuente  encontrar  en  musculatura facial, por ejemplo, en orbicularis oculi, valores de 3 o 4 en personas sanas de más de 40 años, e incluso valores de 5 en personas sanas de más de 70 años, por lo que se cumple una vez más el viejo dicho en neurofisiología clínica: cada laboratorio debe tener sus propios valores  de  referencia.  Además,  personalmente  no  se  suele  hacer EMG de fibra simple en bíceps, ni en tibial anterior, ¿para qué? sino que se explora la musculatura facial (orbicular del párpado y piramidal sobre todo), y para el diagnóstico de la miastenia gravis casi siempre, y rara vez por otro motivo (botulismo, síndrome de Eaton-Lambert, etc.); ocasionalmente también tiene interés explorar el extensor común de los dedos en los trastornos de la unión neuromuscular.

Filtros para EMG de fibra simple: 500-10000 Hz. Potencial de fibra simple, valores normales:

1. Normalmente la pendiente es menor de 200 mcs (depende de la proximidad del electrodo y de la velocidad de propagación del impulso a lo largo de la fibra).

2. La amplitud hasta 25 mV (está en relación con el diámetro de la fibra, y normalmente se encuentra entre 1 y 7 mV).

3. IPI: el intervalo interpotencial normal es de 1 ms, y debe ser mayor de 100 mcs para poder medir el jitter.

Jitter aumentado: en trastornos de la unión neuromuscular (miastenia gravis, botulismo, Eston-Lambert, ELA, poliomielitis antigua, distrofia miotónica).

Jitter axonal +/- bloqueo axonal: es preciso registrar simultáneamente 4 fibras para poder observarlo (se observa, por ejemplo, en la enfermedad de Duchenne y en la siringomielia).

Jitter bimodal: situación en la que en caso de detectarse una densidad de fibras=3 (o mayor), dos de los potenciales de fibra (aparte del fijado por el trigger) presentan aumento del jitter. Puede aparecer en: sujetos normales, en el curso de la reinervación. Aumenta si es grande el IPI.

Jitter, valores normales:

En músculo frontal, y hasta los 70 años, los valores descritos para el MCD son de 20,4 +/- 8,8 (15,7-29,2) mcs (microsegundos), con un límite superior normal en 1 par de 20 pares (incluso con bloqueos) de 45 mcs (mediana+3 sd). El límite en orbicularis oculi para el estimulado es de 30 mcs.

En músculo extensor común de los dedos: 24,6 +/- 10,6 (16,5-32)

mcs, con límite superior de 55 mcs (40 mcs en el estimulado).

Los valores de otros músculos se pueden consultar en la fuente
correspondiente (Stalberg). Según observaciones personales se ha visto que los valores citados, aportados por Stalberg, se ajustan a la realidad clínica.

Estos valores de referencia son válidos para intervalos entre potenciales (IPI) menores de 4 ms. Si son mayores de 4 ms, se ajusta del siguiente modo: si MCD/MSD mayor de 1,25: se toma MSD como valor del jitter; si es menor de 1,25: se toma MCD para

el jitter (Stalberg E: single fiber emg, macro emg and scanning emg.  New ways  of looking  at the  motor unit. CRC Critical

reviews in clinical neurobiology. Vol 2, iss. 2. Pp 125-165).
Si la temperatura intramuscular es menor de 35 grados C, el jitter
aumenta 1-3 mcs por grado.
Jitter con bloqueos: aparecen bloqueos cuando el jitter supera los
80-100 mcs (o incluso más, si están afectadas ambas uniones neuromusculares; en general, y al igual que en otros laboratorios, se han observado personalmente bloqueos con jitter por encima de 100 en la mayoría de los casos). Salvo rara excepción el jitter aumenta antes de la aparición del bloqueo en la EMG de fibra simple y antes de la aparición de la debilidad y la fatiga en la exploración clínica. En mayores de 50 años pueden encontrarse bloqueos fisiológicos ocasionalmente de manera aislada. Stalberg (Stalberg E, Thiele B. Motor unit fibre density in the extensor digitorum communis muscle.   Single   fibre   electromyographic   study   in   normal subjects at different ages. J Neurol Neurosurg Psychiatry 1975;

38: 874-80) ha encontrado bloqueos en sujetos sanos de diferentes grupos de edad entre un 0-1,3%.

Jitter estimulado: parece ser que al disminuir la intensidad de estímulo en el músculo denervado, aumenta la latencia de los componentes y van desapareciendo individualmente, y que al disminuir la intensidad del estímulo en la enfermedad de Duchenne desaparecen varios componentes simultáneamente al haber mayor

densidad de fibras.

Jitter menor de 5 mcs: indica fragmentación de la fibra (fiber splitting).

En los pacientes con miastenia gravis antiMuSK (+) se dice que el EMG de fibra simple tiende a ser normal, es decir, un falso negativo, pero hay diversidad de opiniones sobre esto según los autores.

Otros hallazgos descritos: dobletes y tripletes en tetania (con hiperventilación, más probables), de modo que el segundo potencial presenta menor amplitud y menor pendiente (mayor rise time) que el primero (esta descripción tampoco parece tener interés clínico en la práctica).

Test del tensilón: se hace una vez detectado un par con bloqueo;

2 mg iv; en 90 s desaparece el bloqueo, en 150 s el bloqueo es intermitente y reaparece el jitter; en 180 s reaparece el bloqueo.

Hace años que personalmente no se considera imprescindible esta
técnica en la  práctica, porque si el jitter  está aumentado  hay un
trastorno de la unión neuromuscular.

Se ha descrito un aumento del jitter en la ataxia episódica tipo 2. El  EMG  de  fibra  simple  fue  descrito  por  Ekstedt  y  Stalberg

(Ekstedt J, Stalberg E. Single fibre EMG (method and normal results). Electroencephalogr Clin Neurophysiol 1971; 30: 258-9). Es una técnica específica para la detección de un trastorno de la

unión neuromuscular (1. Sanders DB, Stalberg EV. Single-fiber electromyography. Muscle Nerve 1996; 19: 1069-83. 2. Sanders DB. Clinical impact of single-fiber electromyography. Muscle Nerve 2002; 11: 15-20). No es una técnica específica ni patognomónica   para   la   miastenia   gravis.   Padua   et   al   han encontrado una sensibilidad del EMG para el diagnóstico de la miastenia gravis del 98%, una especificidad del 70%, un valor predictivo positivo del 79% y un valor predictivo negativo del 97% (Padua L et al. Reliability of SFEMG in diagnosing myasthenia gravis: Sensitivity and specificity calculated on 100 prospective cases. Clinical Neurophysiology 2014; 125: 1270-73).

ELECTROMIOGRAFÍA DE FIBRA SIMPLE, INDICACIONES CLÍNICAS: esta técnica electromiográfica en teoría podría ser utilizada para un amplio abanico de cuadros clínicos, pero en la práctica clínica se le encuentra utilidad en los trastornos de la unión neuromuscular, y en particular para la miastenia gravis. Esta técnica es  útil pero  no  imprescindible (el diagnóstico  de miastenia  gravis suele ser clínico en la mayoría de los casos). Resulta útil para confirmar miastenia gravis, pero es menos útil para descartarla, por lo que debería indicarse sólo en el primer caso.

Otro trastorno de la unión neuromuscular citado con frecuencia

es el síndrome de Eaton-Lambert. Personalmente solo se ha visto un caso confirmado; la paciente presentaba una clínica característica, y en este caso se apreció una potenciación postetánica del CMAP del

70-220%,  en  varios  músculos,  tras  tetanización  (mediante contracción máxima) de 10 segundos, que resultó útil para el diagnóstico; también presentó tres pares con aumento del jitter (95-

105 MCD) en extensor común de los dedos.

También podría estar indicada la técnica de fibra simple en el botulismo, si se considerase necesario para el diagnóstico. Pero se ven pocos casos de botulismo, y su diagnóstico suele ser sobre todo clínico.

En la miastenia gravis, además de ser útil para confirmar un trastorno de la unión neuromuscular mediante la demostración de

un aumento del jitter en 2 o más pares de 20 explorados, o en más

del  10%  de  los  explorados,  puede  ser  útil  para  descubrir  si  el cuadro se generaliza (si en una exploración no aparecía afectación en extensor común de los dedos y en la siguiente sí), o si empeora la fatigabilidad (si en una exploración sólo aparecía aumento del jitter y en la siguiente además aparecen bloqueos), aunque el significado clínico de estos matices es discutible, como se ha visto más arriba. No es necesario explorar por sistema cara y antebrazo, pues es la clínica la que debería señalar el estadio de la enfermedad, no el EMG.

Según Stalberg, en trastornos de la transimisión neuromuscular los estudios del jitter son claramente superiores a la estimulación

nerviosa repetitiva, algo confirmado una y otra vez durante años
mediante observaciones personales también (Stalberg E, et al. Single fibre electromyography. Studies in healthy and diseased muscle. 3rd Ed. Fiskebackskil (Sweden): Edshagen Publishing House; 2010).
En la actualidad personalmente se ha sustituido el EMG de fibra simple por la de medición del jitter con electrodo concéntrico.

Véase electromiografía, jitter, medición con electrodo concéntrico. Papathanasiou ha investigado la posibilidad de hacer el EMG de fibra
simple
con
electrodos
desechables,
obteniendo
buenos

resultados (Papataniasiou ES et al. A comparison between disposable  and  reusable  single  fiber  needle  electrodes  in

relation  to  stimulated  single  fiber  studies.  Clin  Neurophysiol
2012; 123: 1437-39).
ELECTROMIOGRAFÍA, ESTIMACIÓN DEL NÚMERO DE UNIDADES MOTORAS FUNCIONANTES (MUNE); MÉTODO BASADO EN EL RECUENTO DE PUM EN EL MÚSCULO PARÉTICO      DURANTE      LA      CONTRACCIÓN      MÁXIMA:
personalmente se observado que para realizar la estimación del número de unidades motoras funcionantes (MUNE) en el músculo tibial anterior en pacientes con clínica de pie caído (paresia o plejía de  músculo  tibial  anterior),  con  causa  localizada  en  segunda neurona motora, es más práctico estimar el porcentaje de UM funcionantes   que   el   número   estimado   de   UM   funcionantes, mediante una técnica desarrollada personalmente, a partir de una serie propia, que parece ser fiable, precisa, rápida, y fácilmente reproducible para que tenga utilidad clínica.

La  técnica  consiste  en  el  recuento  del  número de  PUM individuales (y distintos) que se pueden detectar en barrido libre durante el registro del trazado de máxima contracción en el músculo parético, encontrándose una vinculación directa entre este número y la MUNE.

La MUNE, de acuerdo con el número de PUM distintos observados en barrido libre en el tibial anterior parético, se lleva a cabo con esta técnica del modo siguiente:

PUM=0 indica MUNE=0%.
PUM=1 indica MUNE=10%.
PUM=2 indica  MUNE=10% con una probabilidad  de 0,66 y
20%  con  una  probabilidad   del   0,33  (siendo   el   valor  más
probable 
el 
determinado 
por 
el 
resto 
de 
los 
parámetros
compatibles   con  el  valor  de  los  PUM  en  cada  caso  clínico
particular).
PUM=3-5 indica MUNE=20%.
PUM=6, no se ha dado ningún caso en esta serie. PUM=7 indica MUNE=50%.

PUM mayor de 7 u 8 (los PUM individuales se vuelven incontables  uno a uno al volverse el trazado interferencial)  con trazado simplificado  indica MUNE=50%.

A  partir  de  un  número  de  PUM  de  7  u  8  resulta  imposible
contabilizar los PUM individuales, dado que el trazado se vuelve interferencial.

El número de PUM utilizado para obtener la MUNE, considerado
aisladamente como parámetro, ha demostrado un valor predictivo del 100% en esta serie, frente a un valor predictivo del 78% para el valor de la razón de amplitudes entre el CMAP del lado enfermo y el CMAP del lado sano, lo cual implica que la técnica del número de PUM, aunque es tan precisa como la de la razón de amplitudes (cuando   esta   última   no   está   contraindicada)   en   cuanto   a   la

capacidad para afinar el valor de la MUNE   en tanto por ciento, hasta un factor de 0,1 (+/- 10% de MUNE), sin embargo carece de falsos positivos, al menos en esta serie y en lo que a la MUNE se refiere (no así la razón de amplitudes), por lo que probablemente debería ser considerada la técnica de elección para la MUNE, siendo los demás parámetros (amplitud del CMAP en el lado enfermo y razón de amplitudes entre el lado enfermo y el sano, balance muscular, trazado de máxima cotracción y actividad patológica en reposo) complementarios a este nuevo parámetro, no excluyentes entre sí, y por tanto deberían todos ellos incluirse en el protocolo de la MUNE, cuando no estén contraindicados.

El balance muscular también presenta un buen valor predictivo, del 95%.

Los valores que ha sido posible obtener en la práctica para la MUNE en esta serie solo han sido 4: 0%, 10%, 20% y 50%. Con la técnica de medición de la MUNE empleada no han aparecido otros valores, y posiblemente sea preferible que haya sido así y no haya surgido una excesiva sofisticación de los resultados con esta técnica, pues  esta  afortunada  simplificación  facilita  su  aplicación  clínica, tanto para el diagnóstico del grado de afectación actual como para el pronóstico a medio y largo plazo (el pronóstico depende también del grado de axonotmesis, y para ir precisando el pronóstico serán necesarias electromiografías sucesivas a lo largo de las semanas o meses siguientes).

Dados los resultados obtenidos, es aconsejable, en el protocolo electromiográfico para la exploración del pie caído con origen en una alteración de la segunda neurona motora, incluir los cuatro parámetros en la exploración por sistema: número de PUM, razón de amplitudes, balance muscular y trazado de reclutamiento (y actividad en reposo), siendo el más importante, de acuerdo con los resultados de esta serie, el número de PUM, que además es un parámetro de nueva descripción.

Se confirma además que el número de PUM es la manera de compatibilizar entre sí los demás parámetros vinculados a la MUNE.

Esta nueva técnica electromiográfica probablemente sea extrapolable tal cual para la MUNE de otros músculos, como el orbicular de los párpados  durante la  parálisis facial periférica, o como el tríceps braquial en el caso de una radiculopatía C7 paralizante,  o  una  plexopatía  braquial,  o  una  siringomielia,  etc.

Personalmente ya se esta utilizando de ese modo en esos otros casos con buen rendimiento diagnóstico.

En los casos de pie caído por compresión aguda tras mantener la pierna afectada cruzada sobre la otra, o por haber permanecido en cuclillas, una característica común es que en todos los casos en los que  se  ha  podido  determinar  el  tiempo  de  exposición  al  agente causal (la compresión del nervio peroneal a la altura de la cabeza del peroné), dicho tiempo ha sido en todo caso superior a 15 minutos (“regla de los 15 minutos”), por lo que, en principio, esta cantidad de tiempo tiene un probable interés clínico (por ejemplo, para evitar en lo posible que haya más casos de pie caído por estas causas). Estudios posteriores podrían tener como consecuencia la variación de esta cifra, que podría pasar a ser, a lo mejor, 14 minutos, u otra, usando series mayores, pero lo importante es que podría haber un tiempo límite a partir del cual la compresión conllevaría un bloqueo axonal  persistente  a  medio  plazo  (sea  o  no  irreversible  a  largo plazo).

En el balance muscular, una fuerza de 0 no ha implicado una MUNE del 0% en varios casos, por lo que el balance muscular presenta fallos, de ahí que se considere la electromiografía indicada en todos estos pacientes, para complementar el diagnóstico clínico, con el fin de llevar a cabo un diagnóstico y un pronóstico lo más fiables y precisos que sea posible.

En principio, ante una fuerza de 0, una MUNE del 10% presentará
posiblemente un mejor pronóstico que una MUNE del 0%, sobre todo al tercer mes tras el debut del pie caído, dado que al tercer mes, por  término  medio,  empieza  a  ser  posible  la  detección  de  la actividad reinervativa.

Fontoira M. Estimación del número de unidades motoras. Raleigh (USA): Ed. Lulu; marzo/2013. ISBN: 978-1-291-35359-4.

ELECTROMIOGRAFÍA, ESTIMULACIÓN REPETITIVA Y MEDICIÓN DE LA POTENCIACIÓN POSTETÁNICA (MPP): consiste en la estimulación de un nervio en trenes regulares de pulsos cuadráticos (100-200 mcs) con intensidad supramáxima, obteniéndose trenes de potenciales evocados motores con un electrodo superficial. Estos potenciales en situación normal son iguales en amplitud y área (con un error despreciable en la práctica). El área es más fiable, dado que la amplitud puede variar engañosamente  por  artefactos  en  relación  con  movimientos  del

electrodo y/o del miembro, dada la intensidad de las descargas (no todos los electromiógrafos permiten el cálculo del área).

Permite distinguir entre trastornos de la unión neuromuscular pre y postsinápticos. En los trastornos presinápticos el potencial basal

es de baja amplitud, y la estimulación a alta frecuencia (20-50 Hz)

provoca un aumento progresivo de la amplitud, leve en botulismo (por  ejemplo,  alrededor  de  un  40%)  y  notable  en  síndrome  de Eaton-Lambert (por ejemplo, alrededor de un 100%).

En los trastornos postsinápticos la estimulación a baja frecuencia

(3 o 5 Hz) en trenes de 9 estímulos provoca una caída de amplitud del cuarto potencial mayor de un 10%, y un aumento de amplitud

del noveno potencial.

En  la  miastenia  gravis son  frecuentes  los  falsos  negativos  (y algunos falsos positivos), y la prueba no da positiva en casos subclínicos necesariamente, dando positivo sobre todo en los casos clínicamente  claros  en  los  que  en  la  EMG  de  fibra  simple  ya aparecen bloqueos ademas de aumento del jitter. Con tal motivo, personalmente hace años que no se considera indicada la estimulación repetitiva en el caso de la miastenia gravis, aunque en diversos laboratorios se sigue considerando técnica de elección. La técnica de elección en este caso se considera en la actualidad que es la medición del jitter con electrodo concéntrico.

Diversos autores han establecido que para la miastenia gravis la

EMG de fibra simple es más sensible que la estimulación repetitiva:
Kelly JJ et al. The laboratory diagnosis of mild myasthenia gravis. Ann Neurol 1982; 12: 238-32.

Oh SJ et al. Diagnostic sensitivity of the laboratory tests in myasthenia gravis. Muscle nerve 1992; 15: 720-4.

Sanders DB. Clinical neurophysiology in disorders of the neuromuscular junction. J Clin Neurophysiol 1993; 10: 167-80.

Gilchrist JM et al. Single fiber EMG and repetitive stimulation of the same muscle in myasthenia gravis. Muscle nerve 1994;

17: 171-5.

Sonoo M et al. Single fiber EMG and repetitive nerve stimulation of the same extensor digitorum communis muscle in myasthenia gravis. Clin Neurophysiol 2001; 112: 300-3.

Para miastenia gravis la estimulación se hace preferiblemente a 3

Hz en trenes de 9 estímulos (la AAEM recomienda estímulos a 2-5
Hz cada 30-60 segundos), con estímulo sobre nervio facial en mastoides y detección en orbicularis oculi. La reducción igual a un

10% o mayor en la amplitud del cuarto potencial es un resultado

positivo. Algunos aparatos traen programas para medir el área, que es preferible (AAEM Quality Assurance Committee. Practice parameter  for  repetitive  nerve  stimulation  and  single  fiber EMG evaluation of adults with suspected myasthenia gravis or Lambert-Eaton myasthenic syndrome: summary statement. Muscle Nerve 2001; 24: 1236-8).

Posteriormente se tetaniza la musculatura de 10 a 60 segundos

(se puede llevar a cabo con estimulación eléctrica, pero es excesivamente molesto, o directamente insoportable, por lo que es preferible llevarla a cabo mediante una contracción máxima voluntaria, una contracción muscular vigorosa mantenida durante ese mismo tiempo).

Tras la tetanización se repite el tren a 3 Hz antes de 2 minutos para  comprobar  si  se  produce  potenciación  postetánica (inapreciable en músculo normal, apreciable ligeramente en miastenia y notablemente en el síndrome de Eaton-Lambert).

Según observaciones personales se obtienen mejores resultados si la   tetanización   dura   10-15   segundos   para   desenmascarar   un síndrome de Eaton-Lambert (una tetanización de 20 segundos o más puede dar lugar a un falso negativo).

Se repite por tercera vez pasados los 2 minutos para comprobar si  hay  agotamiento  postetánico,  que  si  aparece  dura  unos  15

minutos, con vuelta al estado basal después (aquí podría hacerse

un  cuarto  tren).  El  agotamiento  postetánico  no  aparece  en  el músculo normal, salvo en neonatos y prematuros; es típico de la miastenia gravis, aunque también puede observarse en el síndrome de Eaton-Lambert (recientemente ha habido nueva confirmación de

esto -Hatanaka, 2008-).

En esta fase de agotamiento postetánico en la miastenia hay más bloqueos, por lo que puede ser mayor la caída del cuarto potencial que en la primera fase.

En el síndrome de Eaton-Lambert se puede observar una menor amplitud en el potencial motor basal pretetanización.

Se obtienen mejores resultados en miastenia si la tetanización

dura 60 segundos.

La tetanización con estimulación eléctrica es demasiado molesta, por lo que es preferible llevar a cabo la tetanización mediante contracción vigorosa del músculo a tetanizar, y así lo recomienda ya también   Nogués   (Tratado   de   Neurología   Clínica   Micheli, Nogués, Asconapé, Fernández, Biller eds. Editorial Panamericana,  2002, p 1215), en referencia en concreto a la

aplicación de esta técnica en el diagnóstico del síndrome de Eaton- Lambert.

Se obtienen mejores resultados en los músculos afectados clínicamente en el caso de la miastenia para buscar la caída del cuarto potencial.

En cambio, en el síndrome de Eaton-Lambert se encuentra la potenciación postetánica en cualquier músculo.

Se puede encontrar una alteración en la unión neuromuscular en miopatías, enfermedades de la motoneurona, neuropatías, etc., algo que conviene tener en cuenta para interpretar correctamente los hallazgos.

A 3 Hz se puede observar caída del cuarto potencial en miastenia gravis, síndrome de Eaton-Lambert, enfermedad de motoneurona, neuropatía  desmielinizante,  botulismo,  polimiositis,  reinervación,

niños pequeños, miotonía (en la miotonía la amplitud cae progresivamente, con recuperación posterior, más en la congénita que en la de Steinert, a diferencia de la miastenia, en la que cae en el cuarto y asciende en el noveno; en la paramiotonía empeora con el frío), etc.

Se
puede
observar
aumento
de
amplitud
por
potenciación

postetánica en síndrome de Eaton-Lambert, botulismo, miastenia gravis, distrofia muscular, toxicidad por antibióticos, hipocalcemia, hipermagnesemia, veneno de serpiente, hipopotasemia, etc.

En la enfermedad de McArdle la amplitud cae con estimulación a altas frecuencias en el músculo contracturado.

En la parálisis periódica la amplitud aumenta a altas frecuencias.

En general estos hallazgos referidos sobre la potenciación postetánica, salvo para el caso del síndrome de Eaton-Lambert, probablemente posean escaso valor diagnóstico, y su interés reposa sobre todo en que pueden generar falsos positivos para el síndrome de Eaton-Lambert.

Personalmente se le ha encontrado utilidad clínica a la detección de la potenciación postetánica en el caso del síndrome de Eaton- Lambert, partiendo de un potencial basal de baja amplitud, y teniendo en cuenta que la tetanización se lleva a cabo mediante contracción máxima voluntaria de 10-15 segundos (y no mediante estimulación eléctrica repetitiva, que es excesivamente molesta para la gran mayoría de las personas, y por tanto carece de sentido someterlas a este sufrimiento habiendo una técnica alternativa probablemente igual de válida, a la que se podría denominar medición de la potenciación postetánica o MPP, para distinguirla de la  estimulación  repetitiva  a  altas  frecuencias).  Para  las  demás

situaciones clínicas es preferible recurrir a la clínica, las pruebas de laboratorio pertinentes y el EMG convencional o a la medición del jitter, según el caso.

Mesut  aplicó  un  test  de  estimulación  repetitiva  para  obtener mayor sensibilidad con la ER, obteniéndose una buena sensibilidad

en  comparación  con  la  EMG  de  fibra  simple  y  los  títulos  de

anticuerpo, y por tanto, lo recomendable es seguir el camino de utilizar la medición del jitter y los títulos de anticuerpo para confirmar

miastenia  gravis  (Çagri  Mesut  T  et  al.  Diagnostic  value  of double-step nerve stimulation test in patients with myastenia

gravis. Clinical Neurophysiology 2010; 121: 556-560).
Personalmente a la ER no se le ha encontrado utilidad para la
miastenia gravis, al disponer de la medición del jitter, pero sí para los
trastornos presinápticos, sobre todo para el síndrome de Eaton- Lambert, aunque ya no se utiliza la ER tal cual, si no una variante técnica inspirada en ella y mejorada a partir de lo expuesto según se ha explicado más arriba, consistente en obtener un potencial basal, comprobar si es de baja amplitud, después se lleva a cabo una tetanización como se ha dicho (contracción vigorosa 10 s)   y posteriormente se explora la posible existencia de una potenciación postetánica del modo descrito. Por tanto a esta variante técnica se la podría llamar, como ya se ha dicho: comprobación o medición de la potenciación postetánica (MPP).

La comprobación del cuarto potencial en caso de miastenia se considera personalmente una técnica a desechar, en beneficio de la clínica y la medición del jitter (y la resonancia de timo, la medición de autoanticuerpos, etc. como se sobreentiende). De todos modos, no hay por qué desconocer la descripción de la técnica de la ER.

No se trata solo de observaciones personales, el hecho es que en trastornos de la transimisión neuromuscular la medición del jitter
es más sensible que la estimulación nerviosa repetitiva (Stalberg E, et al. Single fibre electromyography. Studies in healthy and

diseased  muscle.  3rd  Ed.  Fiskebackskil  (Sweden):  Edshagen
Publishing House; 2010). La medición del jitter, con EMG de fibra simple o con electrodo concéntrico, es más sensible que la ER en

los trastornos de la unión neuromuscular, aunque la ER también es sensible en el caso de la MG acusada, el síndrome miasténico y en

algunas formas de miastenia congénita (Kennett R. Neurophysiological  markers  of  the  neuro-muscular  junction.

Clin Neurophysiol 2012; 42: 262).

ELECTROMIOGRAFÍA, FASCICULACIÓN: discinesia con origen periférico. En relación con irritación radicular, fatiga muscular (deportistas desentrenados que entrenan vigorosamente), enfermedad de motoneurona, radiculopatía, neuropatía, causa idiopática, poliomielitis, siringomielia, encefalopatía hipercápnica, intoxicación con organofosforados, etc. Diagnóstico diferencial con temblor por escalofrío, y con hipocalcemia (3-5 fases). En la ELA con frecuencia las fasciculaciones, aparte de ser abundantes y presentes en músculos de diversos niveles, presentan además carácter neurógeno (por ejemplo, polifasia larga, de más de 20 ms, y gran amplitud). Las fasciculaciones prolongadas pueden provocar hipertrofia muscular asimétrica. Puede haber fasciculaciones "masivas" (Acute femoral neuropathy secondary to an iliacus muscle hematoma. Seijo M, Castro M, Fontoira E, Fontoira M. Journal of the neurological sciences 2003; 209: 119-22).
ELECTROMIOGRAFÍA,  FIBRILACIÓN:  los  potenciales  de fibrilación suelen aparecer más o menos a los 7-25 días tras el daño axonal (aparentemente, cuanto más corto el nervio afectado, menos tarda en aparecer, pero este extremo está pendiente de confirmación). La frecuencia es de unos 1-30 Hz; su duración de alrededor  de  1-5  ms  y  la  amplitud  de  unos  20-1000  mcV. Disminuyen con el frío. Los potenciales de fibrilación tienen buena correlación con la clínica en la práctica.

Se ha dicho que existe la posibilidad de observar fibrilaciones sin significado patológico en pedio, pero este extremo nunca ha sido observado personalmente tras docenas de miles de exploraciones, lo cual lleva a preguntarse si no habrán tomado por fibrilaciones a otro tipo de potenciales, o si no habrán subestimado la situación clínica de dichas personas en el caso de tratarse de verdaderas fibrilaciones. Esto es importante porque se está extendiendo la idea según la cual sería posible encontrar fibrilaciones en pedios normales, y además en un número elevado de ocasiones, e incluso tal vez en otros músculos, y esto podría ser falso (Morgenlander J C, Sanders DB: Spontaneous emg activity in the extensor digitorum brevis and abductor  hallucis  muscles  in  normal  subjects.  Muscle  and Nerve 1994; 17: 1346-47).
Se observan de manera característica en procesos neurógenos

(por  desconexión  del  músculo  que  fibrila  de  sus  axones).  En procesos neurógenos lentos y progresivos, como en la enfermedad

de Charcot-Marie-Tooth, curiosamente suelen descargar con frecuencia relativamente lenta.

Se observan también típicamente en procesos miógenos como

las distrofias musculares (en estos procesos, las fibrilaciones suelen descargar también con frecuencia relativamente lenta, por ejemplo, en  la  enfermedad  de  Duchenne),  miositis  (fibrilaciones relativamente abundantes), miopatías graves con destrucción muscular activa (como en miopatía esteroidea grave), etc.

En  las  lesiones  de  nervio  radial,  las  fibrilaciones  en  extensor común de los dedos suelen ser abundantes y descargar con frecuencia  relativamente  alta  (también  se  ha  observado  que  el trazado de máxima contracción en este músculo es más rico y con más frecuencia, con mayor sumación temporal, que en otros músculos).

Resulta difícil distinguir las fibrilaciones en musculatura facial, en lengua y en esfínter anal ocasionalmente, pero es posible detectarlas cuando son abundantes y hay suficiente relajación muscular.

Según Thesleff las fibrilaciones y ondas positivas reflejan la irritabilidad de las fibras nerviosas denervadas, siguiendo la ley de

Cannon y Rosenblueth (Thesleff S, Sellin LC. Denervation supersensitivity. Trends Neurosci 1980; 4: 122-126).
Es  una  posible  fuente  de  confusión  denominar  fibrilaciones
musculares a los movimientos caóticos y arrítmicos, o más o menos rítmicos,  que  con  frecuencia  se  aprecian  a  simple  vista  en  la superficie de las masas musculares, y que corresponden a cualquiera de las siguientes situaciones clínicas: fasciculaciones, mioquimia, calambres, temblor, mioclonias, clonus, tiritona, etc. El término fibrilación se refiere a un tipo de actividad muscular no apreciable a simple vista (casi nunca), y que se registra en el músculo esquelético mediante EMG, obteniéndose el trazado EMG característico de la fibrilación   muscular:   los   potenciales   de   fibrilación,   las   ondas positivas   o ambos. Por tanto, el término fibrilación debería reservarse para un tipo de registro EMG, no para la descripción de una situación clínica, como ocurre con la llamada: corea “fibrilar” de Morvan.

La presencia de fibrilaciones (y ondas positivas) son la clave para la confirmación de la existencia de una axonotmesis, de importancia clínica   en   diversos   procesos   neurógenos,   como   neuropatías,

radiculopatías,  neuronopatías,  etc.  Por  ejemplo,  la  presencia  de
actividad denervativa es importante para la confirmación del diagnóstico de un síndrome postpoliomielítico.

ELECTROMIOGRAFÍA, JIGGLE: parámetro utilizado en EMG en el análisis de unidad motora. Aumento del jiggle: aumento de la inestabilidad  “interna”  de  un  potencial  de  unidad  motora,  en concreto,  aumento  de  la  variabilidad  de  la  amplitud  (y  de  la duración, de la pendiente y del número de partes móviles en el potencial,  es  decir,  de  la  forma  del  PUM  en  definitiva)  de  un potencial al siguiente de una unidad motora dada (fijado con el trigger). Si se aumenta el barrido y se pone un filtro de 500 Hz se aprecia más la variabilidad en la duración. El aumento del jiggle se observa, por ejemplo, en PUM de unidades en proceso de reinervación,  polifásicas  e  inestables  (inmaduras),  tanto  en procesos neurógenos (axonotmesis, enfermedad de motoneurona, etc.) como miógenos (fragmentación de fibras, polimiositis, etc.). El jiggle reflejaría el distinto grado de madurez de las distintas uniones neuromusculares (que a su vez sería un reflejo de la plasticidad) de las fibras de una unidad motora, y por tanto la mayor desincronización  entre  estas  fibras,  lo  cual  daría  lugar  a  un potencial cuya morfología es más inestable de lo normal. En miopatías el aumento del jiggle quizá esté también en relación con el aumento de la diferencia entre los diámetros de las fibras (y por tanto podría no estar estrictamente en relación con la denervación solamente).

En miastenia gravis aumenta el jiggle sin polifasia. El jiggle es mayor cuanto mayor sea el jitter y/o los bloqueos en la unidad motora explorada.

No se valora adecuadamente en unidades motora gigantes en las

que el resto de las fibras oculten o cancelen la inestabilidad.

Valores normales: variabilidad de la amplitud del 0-28%.
Stalberg E, Sonoo M: Assesment of variability in the shape of the motor unit action potencial, the “jiggle”, at consecutive discharges. Muscle and Nerve 1994. 17: 1135-44.

Lindsley había descrito cambios en la morfología de la unidad

motora durante esfuerzo en la miastenia gravis (Lindsley DB. Myographic and electromyographic studies of myasthenia gravis. Brain 1935; 58: 470-479).

Véase electromiografía, jitter, medición con electrodo concéntrico.

ELECTROMIOGRAFÍA, JITTER, MEDICIÓN CON ELECTRODO CONCÉNTRICO:  poco  a  poco  se  va  extendiendo  el  uso  del

electrodo concéntrico en vez de la aguja de fibra simple para medir el jitter, por ser menos molesto y por ser desechable (1. Ertas M, et al. Concentric needle electrode for neuromuscular jitter analysis. Muscle Nerve 2000; 23: 715-9. 2. Benatar M et al. Concentric-needle single-fiber electromyography for the diagnosis of myasthenia gravis. Muscle nerve 2006; 34: 163-8. 3. Stalberg  E,  Sanders  DB.  Jitter  recordings  with  concentric needle electrodes. Muscle Nerve 2009; 40: 331-9). Se han encontrado proteínas priónicas en músculo esquelético (Glatzel M et al. Extraneural pathologic prion protein in sporadic Creutzfeldt-Jakob disease. N Engl J Med 2003; 349: 1812-1820), y se ha observado que hay dificultad para eliminar las proteínas de las superficies metálicas por esterilización (Taylor DM. Preventing accidental transmission of human transmissible spongiform encephalopathies. Br Med Bull 2003; 66: 293-303). Por estos motivos en algunos centros, como el Oxford Radcliffe Infirmary, han decidido contraindicar el EMG de fibra simple y en su lugar llevar a cabo la exploración con electrodo concéntrico (Sarrigiannis PG et al. Single-fiber EMG with a concentric needle electrode: Validation in myasthenia gravis. Muscle Nerve 2006; 33: 61-65).
Stalberg, Ertas, etc. han propuesto los términos jitter recording with CNE o CNE jitter (y ASFAP o apparent single fiber action potentials) para evitar confusión de este tipo de análisis con el jiggle, aunque con esta técnica, CNE jitter, precisamente lo que se hace es eso, medir el jiggle (véase electromiografía, jiggle), dándole la  apariencia  del  jitter  con  electrodo  de  fibra  simple  usando  el

electrodo concéntrico con el programa del jitter pero colocando el

filtro bajo, en vez de a 500 a 1-2 kHz (Benatar M, Hammad M. Concentric-needle single-fiber electromyography for the diagnosis of myasthenia gravis. Muscle Nerve 2006; 34: 163-

168).
Kouyoumdjian y Stalberg (2011) recomiendan filtros de 1000 Hz-

10  kHz  al  utilizar  electrodo  concéntrico  para  medir  el  jitter
(Kouyoumdjian JA, Stalberg EV. Concentric needle jitter on stimulated orbicularis oculi in 50 healthy subjects. Clinical Neurophysiology 2011; 122: 617-622). Este filtrado selectivo suprime componentes lentos y reduce la amplitud, lo cual aumenta la captación visual de la variabilidad mediante este filtrado de la señal,  hecho  conocido  como  blanket  principle  (Payan  J.  The blanket principle: A technical note. Muscle Nerve 1978; 1: 423-

426).
Benatar et al. han obtenido con esta técnica una sensibilidad de

0,62 para la forma ocular y de 0,75 para la forma generalizada, o de

0,67 para ambas combinadas, frente a una sensibilidad de 0,79 a
0,95 referidas previamente para el EMG de fibra simple, aunque probablemente la cifra de 0,79 sea más fiable debido a que en algunas investigaciones se han empleado valores de referencia relativamente bajos  para determinar el valor patológico del jitter
(Sanders D, Howard J. Single-fiber electromyography in myasthenia gravis. Muscle Nerve 1986; 9: 809-819), y una especificidad para ambas de 0,96, y un valor predictivo positivo y negativo de 0,93 y 0,76.

También se han obtenido sensibilidades altas con esta técnica en miastenia gravis, por ejemplo, Sarrigianis (2006) ha obtenido una sensibilidad de 0,96 (similar al clásico 0,99 de Sanders para el EMG de fibra simple: Sanders DB. Clinical imapct of single-fiber electromyography. Muscle Nerve 2002; 11: 15-20). De todos modos  es  probable  que  la  sensibilidad  de  la  técnica  sea  mayor cuando se utilice para confirmar miastenia gravias (cuando haya un diagnóstico clínico de miastenia gravis, títulos elevados de anticuerpo antirreceptor de acetilcolina, y respuesta al tratamiento), en vez de para descartarla, por lo que lo más recomendable es indicar esta exploración  para  confirmar  miastenia  gravis, no  para  descartarla, como ya se proponía para el caso del EMG de fibra simple (véase electromiografía de fibra simple).

Sarrigianis (2006), que utiliza el filtro de 2 kHz, también recurre al criterio de medir sólo potenciales agudos con una pendiente alta, y el criterio de la amplitud mínima aplicada en su caso es de 100 mcV (relativamente baja en comparación con otros autores). Al igual que otros autores, Sarrigianis rechaza en las mediciones del jitter los potenciales superpuestos (overlapping potentials), que son más frecuentes que en el EMG de fibra simple.
En la medición del jitter con electrodo concéntrico también se observan bloqueos, como en el EMG de fibra simple.

Sanders (2001) hacía notar que la sensibilidad del EMG de fibra simple no es del 100%, y que el músculo a explorar debería ser el fatigable clínicamente para obtener una mayor sensibilidad (a diferencia de lo que ocurre en el síndrome de Eaton-Lambert), que

no tiene por qué ser uno de los habitualmente explorados, el extensor común de los dedos o el orbicular del párpado, cuya exploración puede por tanto dar un resultado negativo en algunos pacientes  con  fatigabilidad  en  otros  músculos  vecinos,  hecho  a tener en cuenta también en el caso de la exploración con electrodo

concéntrico, como resalta Sarrigianis (2006) en su artículo (citado más arriba) con el fin de lograr la mayor sensibilidad posible de la técnica.

Benatar et al. (2006) han obtenido en músculo frontalis un valor para el jiggle medido de esta manera de 17,1-41,1 mcs para sujetos normales (media: 29,1 mcs), y un valor medio de 47,3 mcs para sujetos con miastenia gravis (valores similares a los obtenidos en

EMG de fibra simple), e incluso mayor (73 mcs) en sujetos con miastenia gravis y títulos elevados de anticuerpos anti receptor de acetilcolina. Para determinar el estado patológico, Benatar et al. han utilizado como criterio el de encontrar más de un 10% de pares alterados, o encontrar un jitter medio de 20 pares alterado.

Kouyoumdjian y Stalberg han encontrado los siguientes valores de referencia: un límite superior de 31 mcs del jitter medio para

extensor común de los dedos (y un límite superior de 57 mcs para pares individuales). Han excluido los pares cuyo IPI fuese mayor de

4 ms.  El IPI medio (MIPI) que obtuvieron es similar al obtenido en el EMG de fibra simple (normalmente menor de 3,4 ms). El límite superior del jitter medio para orbicular del párpado fue de 32 mcs, con un límite superior del MCD para un par individual de 45 mcs. No

encontraron diferencias en función de la edad (Kouyoumdjian JA, Stalberg  EV.  Reference  jitter  values  for  concentric  needle

electrodes    in    voluntarily    activated    extensor    digitorum
communis and orbicularis oculi muscles. Muscle Nerve 2008;

37: 694-9).
Estos autores también recomiendan reducir en lo posible el área de registro del electrodo concéntrico, recomiendan utilizar un área

de    0,019    milímetros    cuadrados    (es    decir,    los    electrodos
habitualmente utilizados para musculatura facial). Cuanto menores los electrodos, mayores las amplitudes, al irse reduciendo el efecto shunt del campo eléctrico.

El jitter medio con esta técnica parece ser que es menor que con la técnica clásica utilizando aguja de fibra simple, probablemente debido   a  que  el   primer  componente   del   par  con  electrodo concéntrico es complejo, y, por tanto, con menor frecuencia (estadística) de variabilidad que el primer componente de un par utilizando electrodo de fibra simple.

Con esta técnica no se puede medir la densidad de fibra.
Según Kouyomdjian y Stalberg, un filtro de paso alto mayor de 1 kHz da menores amplitudes, pérdida de componentes de una señal

compleja (el potencial resultado de la integración de potenciales de

fibra simple) y fases extra sin valor en la medición.
Stalberg y Trontelj han encontrado, a partir de simulaciones, que el jitter sumado es menor que el de componentes indiviuales (Stalberg FV, Trontelj JV. Single fiber electromyography. Studies in healthy subjects and diseased muscle, 2nd ed. New York: Raven Press; 1994. p 45-82). Esto es lógico, ya que las partes sin aumento del jitter en la señal compleja tendrían más probabilidad de amortiguar el jitter aumentado en alguna de sus partes al integrarse la señal compleja, lo que no ocurriría con las señales simples, y esto haría pensar a priori que esta técnica podría ser algo menos sensible que el EMG de fibra simple, extremo que sin embargo no se está confirmando en la práctica por el momento.

En una serie reciente, Kouyoumdjian y Stalberg recomiendan precaución con los valores de referencia, y a partir de una serie de sujetos normales establecen un valor medio para el MCD en extensor común de los dedos para todos los pares de 23,5 +/- 7,3 mcs (máximo: 38,2) y un MCD en extensor común de los dedos de

31,4 +/- 4,9 (máximo: 41,2) para el grupo de pares con mayor MCD en extensor digitorum comunis. Y en orbicularis oculi encuentran un MCD de 24,7 +/- 7,1 (máximo: 39) y para el grupo de pares con mayor MCD, un MCD de 32,7 +/- 4,1 (máximo: 40,9), valores algo diferentes a los de series anteriores, y que al ser más bajos pueden dar lugar a falsos positivos, por lo que deben ser sometidos a continua  revisión  con  el  fin  de  obtener  series  suficientemente

grandes para lograr la mayor sensibilidad y especificidad posibles

(Kouyoumdjian JA, Stalberg EV. Concentric needle jitter in extensor digitorum communis and orbicularis oculi. Clinical Neurophysiology 2009; 120: 89).
Kokubun
et
al
(Kokubun
N
et
al.
Reference
values
for
voluntary and stimulated single-fibre EMG using concentric needle electrodes: A multicentre prospective study. Clin Neurophysiol 2012; 123: 613-20) recomiendan par la medición del jitter con electrodo concéntrico que el potencial tenga más de 100 mcV de amplitud, con pendiente de 0,3 ms o menos y un IPI de 2 ms o menos, aunque aceptan potenciales menores de 100 mcV si son suficientemente agudos y permiten una medición fiable del jitter. Utilizan los mismos criterios para el jitter estimulado. Utilizan el MSD (mean sorted difference), cuando la razón MCD/MSD es mayor de

1,25, siguiendo el criterio clásico de Stalberg y Trontelj (Stalberg E, Trontelj JV. Single fiber electromyography. Miravalle press, Surrey, England, 1979). Excluyen los pares con MCD (mean consecutive difference) de 5 mcs o menos. Consideran anormal un músculo si un 10% o más de los pares son anormales. Consideran

que  un  falso  positivo  requiere  más  de  un  10%  de  los  pares alterados. Han encontrado que los valores de referencia para la medición del jitter con electrodo concéntrico son similares a los existentes para la medición del jitter con electrodo de fibra simple, afirmando además que en principio no habría ninguna razón para que de hecho esto no fuera así.

ELECTROMIOGRAFÍA LARÍNGEA: esta técnica la están investigando en algunos laboratorios, que incluso han publicado algunos resultados con posible aplicación clínica, pero de momento no es una técnica estándar ni se conocen marcadores clínicos fiables.

La inervación motora, sensitiva y secretora de la laringe depende del nervio vago, que a partir del segundo ganglio da los nervios

laríngeo superior e inferior (o recurrente). Posee una musculatura

extrínseca (músculos supra e infrahioideos y faringolaríngeos) e intrínseca   (cinco   pares   de   músculos   laríngeos,   la   mayoría insertados en el  cartílago aritenoides y aductores de las cuerdas vocales, el único abductor es el cricoaritenoideo posterior).

El registro se puede llevar a cabo con electrodos superficiales, por vía transoral y por vía transcutánea (a ciegas, pero usando referencias). Es posible que en el caso de la disfonía permita en algunos casos distinguir entre signos neurógenos centrales y periféricos,  y  quizá  podría  tener  algún  interés  en  la  distonía laríngea. Pero en general no se trata de una técnica excesivamente difundida todavía, en comparación con otras vías de abordaje como

la telelaringoscopia. Según la técnica de Yin se exploran los músculos tiroaritenoideo o cuerda vocal (detrás de tiroides; se explora emitiendo la vocal “e” mantenida en un tono y también mediante maniobra de Valsalva) y cricotiroideo (entre tiroides y cricoides; se explora emitiendo una escala tonal ascendente manteniendo la vocal “i”, comprobando que no haya actividad EMG

al flexionar el cuello), accediendo entre tiroides y cricoides.

El riesgo de hematoma subcutáneo o intracordal es bajo (en este último caso, asociado a posibles lesiones vascularizadas previas en la cuerda vocal). Sí existe en cambio riesgo de laringoespasmo, en principio, leve, y en menos del 1% de los pacientes explorados con esta técnica, debido a parálisis del nervio laríngeo recurrente, y se puede prevenir con anestesia tópica (colutorios con 1 o 2 cc de

lidocaína al 2% durante 5 minutos). Como el EMG se hace “a ciegas”, en un 3 o 5 % de los casos se obtendrá un falso negativo frente a la laringoscopia. Está contraindicada en las paresias o parálisis bilaterales de las cuerdas vocales en las que exista un antecedente de compromiso de la vía aérea previamente.

Weddel G et al. The electrical activity of voluntary muscle in man under normal and pathological conditions. Brain 1944;

67: 178-256.

Boemke W et al. Electromyography of the larynx with skin surface electrodes. Folia phoniatr 1992; 44: 220-30.

Yin SS et al. Major patterns of laryngeal electromyography and their clinical application. Laryngoscope 1997; 107: 126-36.

Dejonckere   PH   et   al.   Evoked   muscular   potentials   in laryngeal muscles. Acta Otorhinolaryngol Bel 1988; 42: 494-501.

Thumfart WF et al. Electrophysiologic investigation of lower cranial nerve diseases by means of magnetically stimulated neuromyography of the larynx. Ann Otol Rhinol Laryngol 1992;

101: 629-34.

Elez  F  et  al.  The  value  of  laryngeal  electromyography  in vocal cord paralysis. Muscle Nerve 1998; 552-3.

Correa et al. Electromiografía laríngea. Rev Otorrinolaringol

Cir Cabeza Cuello 2000; 60: 91-98.

ELECTROMIOGRAFÍA, MIOTONÍA: descarga miotónica: alrededor de 10-150 Hz, aumenta con frío. Para no confundirlas con las seudomiotónicas, hay que recordar que las seudomiotónicas no presentan  patrón  ascendente-descendente  (waxing-waning), aunque a veces no se distinguen tan fácilmente.

Las descargas seudomiotónicas a veces son indistinguibles de las
miotónicas, por más que supuestamente no debiera ser así. En tal caso,  es  preciso  correlacionar  las  descargas  con  la  clínica,  por ejemplo, en caso de ser el único hallazgo en un hipotiroidismo, debe pensarse que lo más probable es que se trate de descargas seudomiotónicas; o, si el paciente presenta el fenotipo de la enfermedad de Steinert, debe pensarse que lo más probable es que se trate de descargas miotónicas, sobre todo si son ascendentes- descendentes, abundantes y en diversos grupos musculares; en algunos  casos  de  denervación-reinervación  crónicas  pueden aparecer descargas seudomiotónicas indistinguibles de las miotónicas, pero la clínica, y tal vez la distribución de las descargas, pueden orientar a su carácter seudomiotónico, por ejemplo, si están localizadas en un solo músculo en un paciente con sospecha de siringomielia, probablemente estarán en relación con este proceso.

Se ha descrito miotonía en:
1. Miotonía congénita o de Thomsen.
2. Distrofia miotónica o de Steinert (tal vez haya un tipo 2 o de

Thornton-Griggs-Moxley). Enfermedad de Steinert: AD, cromosoma

19; incidencia: 13,5/100000; prevalencia: 5,5/100000; 50% disfagia; cardiopatía; madre enferma implica hijo con riesgo del 5% de distrofia congénita (facies de tiburón e hipotonía; miotonía a los 5 años); madre con un hijo enfermo implica riesgo del 30% para otro hijo.

3. Distrofia miotónica tipo 2: síndrome Mox-Pox. Enfermedad de Thornton-Griggs-Moxley. Distrofia miotónica atípica: rara, comienzo cuarta-quinta década, +/- calvicie, cataratas, +/- facies miotónica, +/- esternocleidomastoideos pequeños, +/- miotonía clínica, no fenómeno miotónico, sí miotonía con percusión, +/- miotonía EMG, EMG  miopático,  no  fibras  en  anillo,  sí  bloqueo  cardíaco,  no debilidad   distal,  sí  debilidad   proximal,  sí  seudohipertrofia   de

pantorrillas    (Rowland    L.    Thornton-Griggs-Moxley    disease:
myotonic dystrophy type 2. Annals of Neurology 1994; 5: 803-

4).
4. Paramiotonía congénita de Von Eulemburg (aumenta con frío;

parece ser que podría ser la parálisis periódica hiperpotasémica).
5. Distrofia osteocondromuscular o condrodistofia de Schwartz- Jampel (miotonía clínica, pero seudomiotonía en EMG, parece ser).

6. Enfermedad de Pompe (miotonía en EMG).

7. Glucogenosis (2 y 3 al menos).
8. Déficit de maltasa ácida.

9. Hipertiroidismo.
10. Hiperpirexia maligna.
11. Diazocolesterol (hipolipemiante).
12. Miopatía miotubular o centronuclear (y en otras miopatías congénitas parece ser que también).

13. Miositis por cuerpos de inclusión.

14. Reticulocitosis multicéntricas.
No se ha podido verificar personalmente hasta el momento que esta lista de procesos en los que supuestamente se podrían observar descargas miotónicas, recogida de la literatura internacional, sea correcta, y que en algunos casos no se estén confundiendo descargas miotónicas con descargas seudomiotónicas u otro tipo de descargas repetitivas de alta frecuencia, dado lo fácil que es confundirlas en la práctica en algunos casos, a pesar de ser dos tipos de descarga distintos a priori. Según observaciones personales, con frecuencia las descargas seudomiotónicas, típicas del algunos procesos (y que ayudan a su diagnóstico), se interfieren, dando lugar a tonos crecientes   o   decrecientes   difíciles   de   distinguir   de   los   tonos

crecientes-decrecientes de las descargas miotónicas, sobre todo en procesos neurógenos graves de larga evolución (como pueda ser una siringomielia importante), o una polimiositis grave, o un hipotiroidismo  grave,  o  una  plexopatía  braquial  post  irradiación (por  tanto,  es  importante  la  correlación  con  la  clínica, evidentemente, y es importante no otorgar al EMG más importancia de la que tiene en estos casos).

Al tratarse de enfermedades raras en su mayoría, las de la lista precedente, resulta difícil saber si se trata de descargas seudomiotónicas o miotónicas lo que diversos autores hayan podido encontrar en algunas de ellas; personalmente solo se ha observado descargas miotónicas en la enfermedad de Steinert, que es relativamente frecuente, y suele cursar con descargas miotónicas durante cierta etapa de la enfermedad; en los casos de enfermedad de McArdle que se han visto personalmente no se ha observado miotonía.

Algunas enfermedades miotónicas:
1. Síndrome de Lambert-Brody: raro; disminución de ATP-asa; la miotonía empeora con el ejercicio. Enfermedad de Brody. Déficit de

ATP-asa en retículo sarcoplásmico. Calambres y fallo en relajación muscular con ejercicio. AR o AD.

2. Distrofia miotónica, enfermedad de Steinert.

3. Miotonía congénita, enfermedad de Thomsen (1876): AD o AR (Becker, más severa); cualquier edad, sobre todo menores de 3 años (Becker); prevalencia 4/100000; 7q35; canales de cloro; hercúleo,  empeora con frío;  mejora con  ejercicio  (fenómeno  del

calentamiento); calambres; hipertermia maligna.

4. Miotonía de Becker: AR; prevalencia: 2/100000; 4-12 años (más tardía que la de Thomsen); hipertrofia al principio e hipotrofia al final. Miotonía congénita AR. Enfermedades de los canales iónicos: enfermedad de los canales de cloro.

5.
Paramiotonía
congénita
de
Von
Eulenburg:
AD,
rara;

prevalencia: 0,4/100000; los calambres y la parálisis empeoran con el frío y con ejercicio; pueden estar más afectados la lengua y las manos; la miotonía puede ser breve y la debilidad durar días; hipertrofia en el 30%; +/- miotonía paradójica; canales de sodio.

6.  Adinamia  hereditaria  episódica  o  de  Gamstorp:  AD;  rara;

miotonía+hiperpotasemia.
7. Otras miotonías: miopatía centronuclear; 20-25 diazocolesterol;
desenmascaramiento por betabloqueantes.

8. Miotonías no distróficas: enfermedades de los canales iónicos del músculo esquelético.

Miotonía congénita (diagnóstico diferencial con distrofia miotonica tipo 2; la miotonía congénita presenta alteración en el gen del canal del cloro), paramiotonía congénita (gen canal de sodio; como en la parálisis hiperpotasémica, pero en esta domina la parálisis) y miotonías de los canales de sodio (dos grandes grupos: grupo de la paramiotonía congénita, en el que la miotonía empeora con el frío y hay episodios claros de debilidad, y grupo de la miotonía del canal de sodio, sin episodios de debilidad, pero con sensibilidad al frío también; este segundo grupo incluye los fenotipos puramente miotónicos, y también las miotonías que emperoan con la ingesta de potasio).

Rigidez muscular, dolor, debilidad y fatiga. En algunos casos de miotonía no distrófica puede aparecer miopatía.

EMG: en miotonía del canal de cloro recesiva la amplitud del

CMAP cae con ejercicio con rápida recuperación (a temperatura normal), pero este patrón (patrón 2 de Fournier) también se observa en la dominante y en la distrofia miotónica 1 y 2; en la miotonía congénita recesiva el enfriamento no cambia este patrón; en la miotonía congénita dominante la caída del CMAP puede que sólo se vea con enfriamiento; a veces en la miotonía congénita el CMAP es normal, como ocurre en la miotonía del canal de sodio (patrón 3); en la paramiotonía el CMAP cae con ejercicio (patrón 1) o con ejercicio y frío; en las miotonías de canal de sodio el único hallazgo suele ser la miotonía (y tambien en algunos casos de miotonía congénita dominante); no hay un test descrito para la distrofia miotónica tipo 2; los párpados se afectan con miotonía con más frecuencia en la paramiotonía y en la miotonía de canal de sodio (1. Matthews E et al. The non-dystrophic myotonias: molecular patogenesis, diagnosis and treatment. Brain 2012; 133: 9- 22. 2. Rivero A. Neuromiotonía y mioquimia. Arch Neurol Neuroc Neuropsiquiatr  2007;  13:  65-72).     Véase  enfermedad  de  los canales iónicos.

ELECTROMIOGRAFÍA, NEUROMIOTONÍA: término usado tanto para   descripciones   tanto   clínicas   como   EMG.   Pertenece   al síndrome de actividad continua de la unidad motora. Son descargas de PUM de alta frecuencia, por ejemplo: 100-300 Hz, involuntarias, que no ceden con la actividad voluntaria, de comienzo e inicio brusco, y con patrón decreciente (la mioquimia consiste en descargas  de  varios  PUM  sueltos,  de  manera  rítmica  o semirrítmica). Persiste durante el sueño y con anestesia en algunos casos. Clínicamente la mioquimia consiste en pequeñas clonias o fasciculaciones (personalmente no se ha conseguido presenciar el

clásico patrón en “saco de gusanos” de la mioquimia), mientras que la neuromiotonía consiste en una contracción, y puede asociarse a seudomiotonía.

Aparece en el síndrome de Isaacs (neuromiotonía adquirida, síndrome de Isaacs-Mertens, síndrome de actividad muscular continua o preferiblemente síndrome de actividad continua de la unidad motora): mioquimias, rigidez, relajación muscular lenta; persiste en el sueño y en anestesia (a diferencia del síndrome del hombre  rígido);  comienzo  distal,  que  progresa  a  proximal,  con

disfagia y obstrucción de vías aéreas; EMG: descargas mioquímicas y neuromiotónicas; aumentan con actividad voluntaria y con estimulación eléctrica (en el 40-50% de los pacientes hay anticuerpos contra los canales de potasio voltaje dependientes; también se han encontrado en otros procesos con calambres, mioquimia,  etc.);  posiblemente  en  el  espasmo  hemifacial  las

descargas   sean   repetitivas   pero   más   irregulares   que   en   la mioquimia facial del síndrome de Isaacs.

Es posible que también pueda aparecer neuromiotonía en la intoxicación con mercurio, uso de ácido 2-4 diclorofenoxiacético, uso de penicilamina (Newsom, 1993), mielinolisis pontina central, trombocitemia   esencial,   CIDP,   neuropatía   motora   multifocal,

absceso epidural espinal, amiloidosis, linfomas, tumor pulmonar, síndrome del hombre rígido, etc. Véase discinesias con origen espinal.

ELECTROMIOGRAFÍA, ONDA F: respuesta F (Magladery y McDougal, 1950). El estímulo supramáximo sobre las fibras motoras se conduce antidrómicamente y al llegar al soma vuelve ortodrómicamente  con  menor  intensidad,  dando  lugar  a  una segunda respuesta motora tardía tras la primera, con menor amplitud, llamada onda F. Este impulso que dará lugar a la onda F recorre la parte proximal del nervio, por lo que hace posible la exploración de esta zona, de la que no informa la primera respuesta motora. Es interesante en neuropatías de comienzo proximal, como suele ocurrir en el síndrome de Guillain-Barré. Un retraso en la latencia de la onda F, o una ausencia de la respuesta (una disminución parcial o total en el porcentaje de aparición de la respuesta) deben ser, por tanto, tenidos en cuenta por sus correlaciones clínicas. La onda F desaparece, o se alarga su latencia tempranamente, en el síndrome de Guillain-Barré, y puede ser el único hallazgo EMG de este síndrome durante la primera semana de evolución clínica, de ahí su importancia y utilidad, pero debe usarse

con sensatez en correlación con la clínica, porque los hallazgos EMG pueden ser similares en una mielitis transversa (vírica, esclerosis múltiple, AVC): ausencia de onda F.

El cátodo (el polo negativo) del estimulador conviene colocarlo en sentido proximal (y el ánodo en posición distal), para obtener la

onda F, al contrario que al explorar la conducción periférica.

Con electrodo de aguja convencional la morfología, duración, amplitud y latencia de la onda F cambia con cada estímulo (no se forma con los mismos axones cada vez, pues van estando en diferentes fases de hiperpolarización). En ésto se diferencia del reflejo H, que presenta igual morfología con cada estímulo. Con

aguja de fibra simple es al revés: la onda F es igual con cada estímulo y lo que cambia con cada estímulo es el reflejo H. Para registrar la onda F hay que modificar el programa de conducción motora, por ejemplo, hay que aumentar la amplitud a 200 mcV/división y el barrido a 10 ms/división, o como convenga en cada caso.  En la práctica la onda F es útil en el síndrome de

Guillain-Barré  y  otras  neuropatías  proximales,  así  como  en  la mielitis transversa. Lógicamente, también estará alterada la respuesta en otros procesos que afecten al asta anterior.

Algunos valores de referencia (Kimura):
Amplitud normal: 1% de la amplitud de la onda motora (supuestamente es mayor del 4% en espasticidad con hiperreflexia y en caso de reinervación).
Latencia por nervio peroneal estimulando en tobillo: 44-52 ms (máximo: 56 ms; estimulando en rodilla: 46 ms); frecuencia de aparición de la onda F con 10 o 20 estímulos: +/- 60% (una estimulación excesivamente rápida puede bloquear la reaparición de la onda F en ausencia de enfermedad por un bloqueo no patológico de la respuesta).
Latencia por nervio tibial posterior desde tobillo: 43-53 ms
(máximo: 58; desde rodilla: 48 ms); frecuencia: +/- 90%.
Latencia por nervio cubital desde muñeca, máximo: 32 ms;
frecuencia: +/- 60%.
Latencia por nervio mediano desde muñeca, máximo: 31 ms;
frecuencia: +/- 60%.
Diferencia izquierda/derecha: menor de 4 ms.
En un fallo del destete en la UCI a veces el único hallazgo es la ausencia de onda F que lleva a pensar en el comienzo de una neuropatía   (por   ejemplo,   una   polineuromiopatía   del   enfermo “crítico”) pero en un porcentaje de casos la ausencia de onda F tras el fallo del destete no se debe a neuropatía, sino a otras posibilidades, como sedación, o inactividad motora del asta anterior

por mero encamamiento prolongado (Regidor I et al. Pitfalls of F- wave measurements in critical care units. Clinical Neurophysiology 2009; 120: 91).
La exploración de la onda F podría ser más sensible que la

exploración de la conducción sensitivomotora, en miembros inferiores, para la detección de la polineuropatía diabética, clínica y

subclínica (Pan H et al. F-wave latencies in patients with diabetes mellitus. Muscle & Nerve 2014; 49: 804-8).

Se duda de su utilidad en la radiculopatía S1 (Mauricio E et al.

Utility of minimum F-wave latencies compared with F-estimates and absolute reference values in S1 radiculopathies: Are they still needed? Muscle & Nerve 2014; 49: 809-13).

ELECTROMIOGRAFÍA, ONDA POSITIVA: suelen durar de 3-15 ms, y su amplitud suele oscilar entre 20-500 mcV. Mismo significado clínico que las fibrilaciones. Puede aparecer alguna onda positiva aislada al final de la actividad de inserción en condiciones normales (o 2, e incluso 3). Véase electromiografía, fibrilación.

ELECTROMIOGRAFÍA, POTENCIAL DE UNIDAD MOTORA (PUM): en su análisis se tiene en cuenta la duración (individual y media), la amplitud, la morfología (polifasia) y la estabilidad interna (jiggle).

La polifasia aumenta con la disminución de la temperatura, y también disminuye así la amplitud de los PUM, y aumenta su duración. La duración depende de las fibras a +/- 1 mm del área de registro.

Criterio para medir PUM con el trigger: pendiente menor de 0,5

ms (0,1-0,2).

Frecuencia de descarga de una unidad motora/número de UM reclutadas=menor  de  10.  Esta  es  la  cifra  normal  para  esta operación de cálculo; esta cifra aumenta en la ELA, por ejemplo.

Descripción del EMG estándar en: Stalberg E, Andreassen S, Falck  B,  Lang  H,  Rosenfalck  A,  Trojaborg  W:  quantitative

análisis of individual  motor unit  potentials: a  proposition for
standardized terminology and criteria for measurement. Journal of Clinical Neurophysiology. 1986, 3: 313-48.

Véase unidad motora.

ELECTROMIOGRAFÍA,  POTENCIAL  DE  UNIDAD  MOTORA (PUM) “MIOPÁTICO”: se ha confirmado, mediante observaciones personales publicadas en forma de tesis doctoral en la Facultad de

Medicina de Santiago de Compostela (Fontoira M.: “Estudio electromiográfico en el diagnóstico de las miopatías; valoración de la duración mínima de un potencial de unidad motora”, 2003), y en forma de artículo (Fontoira M. Medición manual de potenciales de unidad motora “miopáticos”. Rehabilitación  2011;  45:  202-207)  la  existencia  de  un  valor mínimo para la duración individual de un PUM normal, de manera que por debajo de dicho límite un PUM probablemente puede ser considerado patológico y específicamente miopático en casi todos los casos, optándose por denominar a este hallazgo PUM “miopático”. El resumen de dicho artículo es el siguiente:

Objetivo: investigar, en pacientes con miopatía, la posible existencia de potenciales de unidad motora (PUM) cuya duración individual esté por debajo de un límite normal, y por tanto con un significado patológico y posiblemente miopático.

Material  y  método:  se  midió  en  tibialis   anterior   la  duración
individual de 20 PUM en 82 sujetos sanos, tomando en cada sujeto el PUM con la menor duración. Lo mismo se llevó a cabo en 24 pacientes diagnosticados de miopatía, en su caso tomando todos los PUM con duración indvidual por debajo del valor mínimo encontrado en sujetos sanos.

Resultados: duración individual mínima encontrada en sujetos sanos: 6,8 ms. Número de PUM de 6,7 ms o menos encontrados en tibialis anterior de  sujetos con miopatía: 17 (33% de los sujetos con miopatía).  Se  compararon  las  duraciones  mínimas  entre  sujetos sanos y enfermos, revelándose una diferencia significativa entre ambas, que se consideró patológica y específicamente miopática en el caso de los sujetos con miopatía.

Conclusiones: dado el significado probablemente patológico y específicamente  miopático de los PUM por debajo de 6,8 ms encontrados  en  tibialis   anterior  de los  sujetos  con  miopatía,  se
propone el término PUM “miopático” para este tipo de PUM, así como el uso de este hallazgo como un criterio electromiográfico específico en el diagnóstico de las miopatías.

Véase unidada motora.

ELECTROMIOGRAFÍA, POTENCIALES DE PLACA MOTORA: ruido de placa (MEPP, miniature end plate potentials), se produce por la suelta de cuantos de acetilcolina; son potenciales negativos (una deflexión hacia arriba) de alrededor de unos 0,2-2 ms y 1-100

mcV. Descritos por Fatt y Katz, que se dieron cuenta de que este tipo de actividad estaba ahí al subir la amplificación (Fatt P, Katz B: Spontaneous sub-threshold activity of motor nerve endings. J Phyisiol 1952; 117: 109-128).

Potenciales trifásicos (EP spikes) se producen por irritación de la

placa (se supone que con la punta del electrodo de EMG) y miden alrededor de 3-5 ms y 100-500 mcV, y baten a unos 5-50 Hz; los EP spikes probablemente son potenciales de fibra simple por estimulación mecánica con el electrodo en las terminaciones nerviosas  intramusculares,  y  pueden  consistir  en  una  deflexión

hacia arriba y otra hacia abajo (difásicos), o una hacia arriba, otra hacia abajo y otra hacia arriba (trifásicos), o una hacia abajo y otra

hacia arriba, difásicos (se pueden confundir con las fibrilaciones por
su forma, pero no por su frecuencia y patrón de barrido, que es más regular e inagotable, mientras que las fibrilaciones son agotables e irregulares, recordando al ruido de “un huevo mientras se fríe”, aparte  de  que  las  fibrilaciones  suelen  crepitar  con  un  ruido  de menor intensidad que el producido por los EP spikes).

ELECTROMIOGRAFÍA,  PRINCIPIO  DE HENNEMAN: reclutamiento   de   unidades   motoras,   principio   de   Henneman: principio que rige el orden de reclutamiento de unidades motoras durante la contracción en función del tamaño de la unidad motora (y por tanto en función también del tamaño de la motoneurona correspondiente).

Es  importante  tener  en  cuenta  este  principio,  o  al  menos  la relación entre este principio y la sumación temporal y espacial medidas  con  un  EMG  durante  el  reclutamiento  de  unidades motoras, ya que el hecho tiene utilidad para interpretar y distinguir clínicamente los trazados miógenos y neurógenos, y también los que tienen carácter neurógeno central o periférico. Por ejemplo, en una contracción cervical paroxística con origen distónico la sumación espacial y temporal posiblemente estará dentro de límites fisilógicos, mientras que en una contracción con carácter mioclónico, no. Por ejemplo, en una mielopatía cervical con debilidad muscular aguda asimétrica  de  miembros  superiores  (por  ejemplo,  por  isquemia aguda de astas anteriores en un nivel dado), se podrá observar una sumación temporal en el límite inferior de la normalidad, o por debajo, mientras que la sumación espacial estará relativamente conservada en comparación con el grado de debilidad muscular, o no.

Según Stalberg, este principio no puede ser detectado directamente como tal en el EMG convencional debido a la pequeña área de registro de estos electrodos en comparación con el tamaño del espacio ocupado por la unidad motora.

Henneman E. Motor neurons and motor units: the size principle. Didactic program (AEEM) 1982. p. 29-34.

Henneman E, Somjen G, Carpenter DO. Functional significance of cell size in spinal motoneurons. J Neurophysiology 1965; 28: 560-589.

Mustafa E, Stalberg E, Falck B. Can the size principle be detected in conventional emg recordings? Muscle & Nerve

1995; 18: 435-39.

ELECTROMIOGRAFÍA, PUNTO DE ERB EN CUELLO: latencias motoras desde el punto Erb en cuello a miembro superior: entre 2 y

6 ms, dependiendo de si son músculos proximales, como supraespinoso y deltoides, o más distales, como tríceps.

ELECTROMIOGRAFÍA, REFLEJO AXONAL: véase electromiografía, reflejo H.

ELECTROMIOGRAFÍA, REFLEJO H: descrito por Hoffman (1918). Se basa en la activación de fibras aferentes fusimotoras. Puede estar ausente en personas añosas. Se puede obtener en puntos diversos, pero habitualmente se ha utilizado para valorar el reflejo aquíleo (estímulo en hueco poplíteo y registro en pantorrilla), de modo que la ausencia unilateral del reflejo H con una clínica compatible sugeriría radiculopatía sensitiva S1 de ese lado. Lo que pasa es que si la clínica es compatible (lumbociática S1, hipoestesia y/o parestesias por S1, hiporreflexia o arreflexia aquílea con el martillo de reflejos, claudicación de la marcha de puntillas, EMG con signos de radiculopatía S1, etc.), pues el reflejo H no añade gran cosa, y la ausencia del reflejo H en ausencia de clínica tampoco, por lo que es una técnica que personalmente se considera inútil en la práctica clínica, por lo que hace años que no se utiliza, a pesar de que se le sigue dando importancia en otros laboratorios, y se siguen publicando artículos sobre esta técnica. Desde un punto de vista clínico en principio es más fiable el martillo de reflejos que el reflejo H para valorar una radiculopatía S1 sensitiva. Según Cerrato, debe interpretarse con cautela el resultado de la medición del reflejo H (Cerrato M et al. Factores que afectan el reflejo de Hoffman

en su uso como herramienta de exploración neurofisiológica. Rev Neurol 2005; 41: 354-360).

Los valores normales se suele considerar que son, para la amplitud, de 1 a 4 mV, y la latencia menor de 30 ms (menores de 50 años) o menor de 34 ms (mayores de 50 años), y en cuanto al índice H/M, se considera que es de 0,1 a 0,5, y que menos de 0,1

indica hiporreflexia. Estos valores normales de referencia recogidos
en  la  literatura  internacional  no  coinciden  con  lo  que  se  ha observado personalmente en la práctica, por lo que se considera más fiable la exploración con el martillo de reflejos y el resto de la exploración señalada que el reflejo H.

El reflejo H se obtiene estimulando las fibras aferentes (en la onda F, las eferentes), por lo que no hay potencial motor antes del reflejo H (a diferencia de la onda F) y la morfología del potencial es estable (a diferencia de la onda F); el reflejo axonal también se

obtiene en fibras eferentes (como la onda F) pero redundantes (por reinervación colateral), de ahí que aparezca un segundo potencial (reflejo  axonal)  después  del  potencial  motor,  pero  con  latencia menor que la onda F.

ELECTROMIOGRAFÍA, REFLEJO TRIGEMINOCERVICAL: véase electromiografía, blink réflex.
ELECTROMIOGRAFÍA, REFLEJO TRIGEMINOFACIAL: véase electromiografía, blink reflex.
ELECTROMIOGRAFÍA,  SEUDOBLOQUEO: véase electromiografía, bloqueo axonal/dispersión temporal.

ELECTROMIOGRAFÍA, SEUDOMIOTONÍA: descarga seudomiotónica:  llamada  también  BRP  (bizarre  repetitive potentials); 2-80 Hz. Desde el punto de vista morfológico se ha dicho que hay dos tipos:

Tipo  1:  2-40  Hz,  a  base  de  PUM  polifásicos;  aparecen  en

Charcot-Marie-Tooth, Pompe, polimiositis y distrofia muscular.

Tipo 2: hasta 80 Hz, a base de potenciales del tipo de las ondas
positivas; aparecen en individuos sanos, miopatías (sobre todo son características de la polimiositis), hipotiroidismo (se han observado personalmente  con  frecuencia  en  hipotiroidismo),  procesos  de

(también de frecuente observación, y también en denervación severa

en general), plexopatía braquial tras radioterapia por neoplasia de mama (ésto se ha comprobado también en algunos casos como hallazgo característico), etc.

En la práctica, casi todas las descargas seudomiotónicas observadas personalmente han sido del tipo 2, incluidas las observadas en polimiositis y en distrofias musculares, a pesar de esta descripción encontrada en la literatura. En sujetos sanos, si la exploración se hace detenidamente, con frecuencia se comprueba que las aparentes descargas seudomiotónicas suelen corresponder a la actividad de placa, sin significado patológico.

En la práctica las descargas seudomiotónicas pueden llegar a ser indistinguibles de las miotónicas, incluso aparentemente con su fase ascendente  y  descendente,  y  abundantes,  con  lo  que  es especialmente importante la correlación clínica en casos difíciles; por ejemplo, una paciente con atrofia de trapecios y primer interóseo dorsal y marcha basculante, con dificultad para abrir la mano y panículo adiposo abundante que dificulte la identificación precisa de otras atrofias, puede presentar un patrón seudoneuropático o seudomiopático que resulte difícil de identificar clínicamente por su estado crónico de origen remoto; si en este caso se encuentran descargas seudomiotónicas puede ser difícil en la práctica confirmar si se trata de descargas miotónicas o seudomiotónicas, o si el trazado EMG es neurógeno o miógeno sin posibilidad de error, por lo que en estos casos difíciles es preferible referir el estado de pérdida crónica de unidades motoras, sin especificar origen neurógeno o miógeno, y referir las descargas como seudomiotónicas, en espera de otras pruebas, como la resonancia magnética, que puede desvelar que se trataba de una severa siringomielia, y no de una miopatía de larga evolución enmascarada por signos seudoneurógenos, ni una amiotrofia  espinal  enmascarada  por  signos  seudomiopáticos.  A pesar  de  la  utilidad  del  EMG  en  general,  en  algunos  casos  la situación  clínica  supera  la  capacidad  del  EMG  para  discriminar entre miógeno y neurógeno, por más que se busque en diferentes grupos musculares, y en tales casos (normalmente pacientes con décadas  de  evolución  sin  datos  previos),  lo  más  importante  es guiarse por la clínica, la sensatez y la prudencia (y la biopsia y otras pruebas complementarias, como la resonancia y el EMG).

ELECTROMIOGRAFÍA, SUMACIÓN TEMPORAL: véase unidad motora. Véase potencial de unidad motora.

ELECTRONEUROGRAFÍA: las primeras electroneurografías motoras con objeto clínico, hechas a enfermos, las llevaron a cabo Hodes, Larrabee y German en 1948. Los primeros estudios de conducción sensitiva datan de 1949 (Dawson y Scout) y con aplicación clínica en 1958 (Gilliatt y Sears). Las velocidades de conducción  son  menores  en  lactantes,  alcanzándose  cifras  de adulto entre los 2 y 4 años de edad. En la actualidad está aceptado internacionalmente que la palabra electromiografía englobe ya también a la electroneurografía, pues suelen hacerse una y otra en la práctica, y, en general, el estado de una electroneurografía suele estar relacionado con el resultado de una electromiografía, y viceversa  (American  association  of  Electrodiagnostic Medicine. Guidelines in electrodiagnostic Medicine. Muscle and nerve 1992; 15: 229-253).
ELECTRONEUROGRAFÍA Y TEMPERATURA: en cuanto a la temperatura y las latencias sensitivas, Ahmed (Ahmed T et al. Warming up the limbs for nerve conduction studies. Clinical Neurophysiology 2008; 119: 37) se fía más de alcanzar los 34 grados C, mejor que los 33 grados C (personalmente se ha observado que con alcanzar los 33 grados C ya se vuelve la exploración fiable, pues no se han encontrado cambios significativos en las magnitudes de los parámetros a partir de esta temperatura, pero hay que hacerse eco de lo que ocurre en otros laboratorios).

Ahmed  añade  algo  importante,  y  que  ya  se  había  observado
también personalmente: una vez calentado el miembro hay que esperar cinco minutos antes de ser fiables los resultados de las mediciones. Lo que se había observado personalmente sobre este detalle, en concreto, es que las amplitudes de las respuestas sensitivas seguían siendo las propias de temperaturas bajas (de amplitud y duración aumentadas) en personas con temperaturas normales pero que acababan de entrar en calor tras venir de la calle en días fríos, y que al cabo de un rato se normalizaban. Ahmed ha observado algo similar pero para las latencias, encontrando una diferencia de 01 a 0,2 ms en las latencias sensitivas a 34 grados C transcurridos  5  minutos.  Ahmed  se  pregunta  si  ésto  es  cierto también  para  otros  parámetros,  y  ya  se  le  puede  comunicar  a Ahmed que también parece ser cierto para la amplitud.

Con la mano fría, en sujetos sanos la latencia motora distal y la

DLEPM   (véase   nervio   mediano)   pueden   aparecer   falsamente

alteradas, mientras la DLEPS (véase nervio mediano) sigue siendo normal. En vista de estos hechos, en caso de ser necesario calentar las manos para hacer la electroneurografía (por ejemplo, si no es posible obtener la DLEPS en el caso de la exploración del nervio mediano), parece lógico recomendar el calentamiento de las manos durante al menos 10 minutos.

En cuanto a la temperatura y la velocidad de conducción, Buchthal ha encontrado que la velocidad baja 2 m/s por grado entre

21 y 36 grados C (Buchthal F et al. Evoked action potentials and  conduction  velocity  in  human  sensory  nerves.  Brain

research  1966;  3:  1).  McLeod  (McLeod  JG.  Digital  nerve

conduction in the carpal tunnel syndrome after mechanical stimulation of the finger. J Neurol Neurosurg Psychiat 1966; 29:

12) ha encontrado que la velocidad baja de 2,4 a 2,8 m/s por grado. Casey  (Casey   EB,   Le   Quesne   PM.   Digital   nerves   action

potentials in healthy subjects, and in carpal tunnel and diabetic patients. J Neurol Neurosurg Phsychiat 1972; 35: 612) ha encontrado que la velocidad baja 1,2 m/s entre 27,5 y 36 grados

y 1,5 m/s entre 23 y 27,5 grados.

ELECTROOCULOGRAFÍA: se registra con dos canales; electrodos activos  en  el  ángulo  externo  de  ambos  ojos,  electrodos referenciales en entrecejo; el paciente mira a derecha e izquierda, con  lo  cual  se  obtiene  una  onda  al  variar  el  campo del  dipolo formado por la retina, que es electronegativa, y el polo anterior del ojo, que es electropositivo, al moverse los ojos estando los electrodos fijos.

En esta onda obtenida se calcula el índice de Arden:

Amplitud
máxima
fotópica
(pico
a
pico)/amplitud
mínima escotópica X 100.

Valor normal: 170-180 (en general, mayor de 75); subnormal:

130-160;
anormal: 110-130; apagado: menos de 110.
Primero se registra en condiciones escotópicas, manteniendo al sujeto  a  oscuras  durante  20  minutos  previamente;  la  amplitud

aumenta hasta un 50% a los 5 minutos tras volverse a condiciones

fotópicas (electrooculografía dinámica), lo cual no se produce en caso de existir degeneración tapetorretiniana. Se registra con dos canales, con una ganancia de 200 mcV/d, filtros a 3 Hz-10000 Hz y barrido de 500 ms/d.

Esta técnica de valoración funcional de la retina se ha practicado durante  años  personalmente,  y  se  ha  encontrado  que  es  poco

sensible y poco específica en comparación con el ERG, presentando numerosos falsos positivos y falsos negativos, tantos que se ha ido desechando paulatinamente, conforme se ha ido comparando con el electrorretinograma, y se ha ido sustituyendo por el ERG, de manera que en este momento ha quedado excluida del protocolo utilizado personalmente, no así en otros laboratorios. En diversos textos científicos se afirma que se la considera específica de algunos procesos, e indicación “imprescindible” (sic) para el diagnóstico, como en la distrofia viteliforme de Best (síndrome de Best), pero no se dice porqué; lo recomendable en el síndrome de Best probablemente  sería  hacer  un  fondo  de  ojo,  no  un electrooculograma. Supuestamente el ERG sería normal en la distrofia  macular  viteliforme  de  Best,  mientras  que  en  el  EOG faltaría  la  elevación  fotópica  del  potencial  de  manera  notable (Holder, 2010, lo menciona, pero sin aportar referencias), lo cual ayudaría no a hacer el diagnóstico con el EOG, sino a utilizar el EOG para indicar el estudio genético que sí llevaría al diagnóstico. En la práctica se puede observar esta falta en sujetos sin distrofia de Best, y posiblemente en sujetos normales, por lo que se trataría de una técnica demasiado grosera como para tenerla en tanta consideración en cuanto a su especificidad para indicar el estudio genético de esta enfermedad en concreto. No se considera por tanto que haya certeza en   cuanto   a   ese   carácter   “imprescindible”   del   EOG   para   la indicación del análisis genético en caso de sospecha de enfermedad de Best, por falta de evidencia científica conocida que lo demuestre. Según  François  et  al.,  el  EOG  está  alterado  en  la  distrofia viteliforme aun sin evidencia de alteración oftalmoscópica y en portadores asintomáticos también, y también en el lado supuestamente sano en pacientes con afectación unilateral. La detección de EOG alterado serviría según estos autores por tanto, y en concreto, para el consejo genético de portadores asintomáticos. El  EOG  sería  incluso  más  sensible  que  el  ERG  según  estos autores, pero la referencia es de 1966 y no se puede considerar vigente  hoy  en  día,  estando  ya  más  desarrollado  el  ERG  que entonces (François j et al. L´électro-oculographie Dans les dégénérescences vitelliformes de la macula. Bull Soc Belge Ophthal 1966 ; 143 : 547). El EOG sería por tanto hipotéticamente más sensible que el ERG según algunos autores clásicos en caso de distrofia viteliforme de Best, distrofias retinianas difusas, metalosis ocular, algunas retinopatías tóxicas, etc. Lo que pasa es que ésto no

es lo que se ha venido observando después en la práctica diaria a lo largo de los años, y ésto dicho sin tener en cuenta, además, los falsos positivos del EOG y el hecho de que estos autores encuentran que la utilidad de dicha mayor sensibilidad hipotética del EOG sería la de orientar el consejo genético, simplemente, no la de confirmar el diagnóstico de una enfermedad, que sería lo propio si dicha técnica fuese tan útil como se afirmaba. Esta técnica de valoración funcional de la retina se ha practicado durante años personalmente, como ya se ha dicho, llegando finalmente a la necesidad de desecharla por ahora por haber observado excesiva falta de sensibilidad y especificidad como técnica con aplicación clínica en neurooftalmología, y dado que hay una técnica mejor, el ERG. Hay alguna referencia acerca de la inutilidad del EOG en la distrofia de Best (Bellido RM et al. Electrofisiología de la distrofia viteliniforme de inicio en la edad adulta. A propósito de un caso. Rev Neurol 2012; 55: 626-638).

No obstante, no se ha suprimido el EOG en la polisomnografía en
particular  y  en  la  monitorización  EEG  en  general,  donde  sigue siendo una técnica de importancia y utilidad.

Hay un estándar propuesto (Brown M et al. ISCEV standard for clinical electrooculography (eog). Doc Ophthalmol 2006; 113:

205-12).
ELECTRORRETINOGRAFÍA, GENERALIDADES: el ERG es la suma algebraica del potencial fotorreceptor.

Componentes de la respuesta y correlaciones propuestas por diversos laboratorios:

1. ERP, o potencial precoz de receptor, deflexión hacia arriba

(por convención: negativa), latencia menor de 3 ms (se desconoce por ahora su utilidad clínica, además no suele ser fácilmente detectable  por  sistema  siquiera  y  requiere  un  filtrado  especial). Quizá se trate de la actividad de las células amacrinas.

2. a (a1 y a2), latencia menor de 10 ms, a1=conos, a2=bastones, deflexión rápida hacia abajo (por convención: positiva). La onda a tendría que ver con la fotorrecepción en retina externa (Hood DC, Birch DG. Rod phototransduction in retinitis pigmentosa: estimation of parameters from the rod a-wave. Invest Ohpthalmol Vis Sci 1994; 35: 2948-61).

3. Potenciales oscilatorios, po (que corresponden a las células bipolares), aserramiento en la pendiente ascendente lenta hacia b,

no suele poderse registrar tampoco en la práctica, ni tiene interés clínico evidente tampoco en la práctica de momento.

4. b (b1 y b2), latencia menor de 30-40 ms, b=células bipolares

(sobre todo las on) y ganglionares en retina interna (Frishman LJ. Origins of the electroretinogram. In: Heckenlively Jr, Arden GB, editors. Principles and practice of clinical electrophysiology of vision. 2nd ed. Cambridge, MA: MIT Press; 2006. p 139-83), b1=conos predominantemente, b2=bastones predominantemente, latencia b2 hasta 50-100 ms.

5. b (-) (deflexión hacia abajo rápida desde b).
6. c y d (pequeños postpotenciales con deflexión hacia arriba y hacia abajo) son fruto del metabolismo pigmentario.

Los
primeros
intentos
de
obtener
el
ERG
datan
de
1942

(Motokawa K, Mita T. Uber eine einfactere untersuchungsmethode und eigenschaften der aktionsstrome der netzhaut des menschen. Tokohu J Exp Med 1942; 42: 114-

133).
ELECTRORRETINOGRAFÍA, INDICACIONES: el ERG es útil para el diagnóstico de retinopatías, como la retinitis pigmentaria, y otros cuadros con degeneración retiniana. La idea básica general es la de su utilidad para la distrofia de conos. En la práctica, aunque las retinopatías son diversas, se usa sobre todo para la retinitis pigmentaria (para confirmarla, y para cuantificar la respuesta de la retina, dado que suelen venir ya diagnosticados clínicamente). También  se  utiliza  para  explorar  la  indemnidad  funcional  de  la retina antes de indicar la cirugía ocular por cataratas. Últimamente también se está solicitando el ERG a pacientes que van a ser tratados con colchicina, quinidina, lamotrigina y otros fármacos que podrían afectar a la retina, antes de comenzar el tratamiento, y durante el mismo (por ahora rara vez se ha encontrado leve afectación de la retina en estos casos).

ELECTRORRETINOGRAFÍA MULTIFOCAL: hay tres tipos de ERG (fotorreceptores y células bipolares), el de campo completo, el macular y el multifocal. El ERG multifocal es una técnica nueva, en desarrollo, y sin un estándar, que pretende medir la actividad de la zona central de la retina, los 30-50 grados centrales. Es posible que permita detectar lesiones difusas en retina y alteraciones focales, como maculopatías, ya que mide por áreas, no de forma global, como   el   ERG   de   campo   completo,   pero   todavía   no   está

comprobado. Tal vez tenga utilidad en cuadros como la enfermedad de Stargardt, algunos tipos de distrofia macular, la coroidopatía central  serosa  y  la  distrofia  en  patrón.  El  ERG  no  detecta  la actividad de las células ganglionares, por lo que no permitiría medir la actividad del nervio óptico (Zalve G. Nuevas técnicas neurofisiógicas:  electrorretinograma  multifocal.  Rev  Neurol

2012; 55: 314-16).
ELECTRORRETINOGRAFÍA, PATOLOGÍA: el daño de la retina periférica en principio implica más afectación de bastones que de conos en el ERG.

Acromatopsia congénita: rod monochromatism, afecta a conos selectivamente, visión en color ausente y disminución de agudeza visual. En ERG escotópico (según la literatura consultada) ondas b normales pero sin oscilaciones de conos con flashes rojos, y en ERG fotópico ausencia de respuesta. No se dispone de datos sobre

el ERG mesópico.

Ceguera cortical: ERG normal o liberado (amplitud aumentada), PEV con damero sin respuesta. Agnosia visual por ceguera cortical bilateral=síndrome de Anton.

Cirugía de la catarata: con frecuencia se explora con ERG la normalidad de la respuesta de la retina en caso de catarata antes de indicar la cirugía.

Degeneración macular senil: ERG de flash normal en ausencia de trastorno retiniano difuso, ERG con pattern alterado.

Desprendimiento de retina: disminución de amplitud y pérdida de componentes, o ERG sin respuesta (PEV normal).

Enfermedad de Batten: ERG abolido.

Enfermedad de Oguchi: ceguera nocturna, fondo de ojo grisáceo de forma difusa, ERG escotópico, según bibliografía revisada, con b

disminuida o ausente; pero si el periodo de adaptación se prolonga

más de 12 horas se puede obtener una onda b de gran amplitud en respuesta a flash azul tenue (dim blue flash).

Lesión de retina con fóvea intacta: ERG sin respuesta, PEV con damero normal.

Muerte encefálica: el ERG desaparece tardíamente.

Nictalopia congénita: enfermedad AD, no progresiva, afecta a bastones, fondo de ojo normal, ERG fotópico normal, ERG escotópico con onda b disminuida o ausente.

Neuritis óptica: ERG normal, PEV con flash normal, PEV con damero anormal (P100 con latencia alargada).

Oclusión de la arteria central de la retina: fotorreceptores intactos (circulación coroidea intacta), células de Müller dañadas (circulación retiniana dañada), onda a prominente, onda b disminuida o ausente.

Oclusión de la vena central de la retina: isquemia retiniana, suele preceder al glaucoma neurovascular; parece ser que la amplitud de la onda b se correlaciona con el grado de isquemia y éste con el grado de avance hacia glaucoma, y por ello podría utilizarse el ERG

para   ayudar   a   indicar   fotocoagulación   para   prevención   del glaucoma.

Retinitis pigmentaria: potencial de bajo voltaje, afectación precoz de bastones (ERG escotópico; flicker normal), los conos se afectan en formas avanzadas.

Retinopatías: disminución de amplitud y pérdida de componentes. Retinopatía
diabética:
disminución
de
la
amplitud
del
ERG,

desaparición de potenciales oscilatorios.

Sección de nervio óptico: b de alto voltaje.
Traumatismo ocular: disminución de amplitud y pérdida de componentes.

Traumatismo ocular con hemianopsia en un ojo: ERG con asimetría de voltaje entre ambos lados mayor del 50%; PEV con

flash normal.

ELECTRORRETINOGRAFÍA, VALORES DE REFERENCIA: pendiente de estandarizar totalmente (Holder GE et al. International Federation of Clinical Neurophysiology: Recommendations for visual system testing. Clinical Neurophisiology 2010; 121: 1393-1409).
Hay  ya  algún  intento  de  estandarización  (Marmor  MF  et  al.
Standard for clinical electroretinography (2008 update). Doc

Ophthalmol 2009; 118: 69-77).
-Condiciones técnicas para el registro, filtros, barrido, ganancia:    10-200    Hz    (0,3-300);    20    ms/división;    3-20
mcV/división.  Impedancia  menor  de  5  Ohmios  y  diferencia entre ambos electrodos menor del 20%.
-ERG  con  flash  normal  (campana  ganzfeld,  que  significa “campo completo” o full-field; un flash se define, según la ISCEV como 3 candelas por segundo cada metro cuadrado; en ERG se considera convencionalmente que positivo significa hacia arriba; es

posible que con más candelas, como 10 o 30, se vea mejor la onda

a), amplitudes a-b en mcV encontradas en algunos sujetos sanos (personalmente se considera que el parámetro con utilidad clínica es la amplitud a-b; las amplitudes varían notablemente en función de

las condiciones técnicas de registro, incluso en un factor de 100, por lo   que  cada   laboratorio   debe   poseer   sus   propios   valores   de referencia; por ejemplo, personalmente se dispone de dos aparatos para ERG, en uno de ellos el valor de la amplitud que se obtiene es de alrededor de 10 mcV, y en el otro, alrededor de 50 mcV; a continuación se van a presentar sobre todo los resultados obtenidos con el primer aparato, que es con el que se dispone de más datos por el momento):

1. Con lentilla (electrodo corneal), en condiciones escotópicas y fotópicas (un solo estímulo):

Escotópica: amplitud a mayor de 92 mcV amplitud b mayor de

220 mcV (se piensa que en condiciones escotópicas se mide sobre todo la respuesta de los bastones).

Fotópica (se usa flicker a 30 Hz que suprima a los bastones dada su
baja resolución temporal, con 10 minutos de adecuación a 30 candelas, o bien se usan estímulos simples de 3 candelas también): amplitud a mayor de 8,5 mcV amplitud b mayor de 45 mcV. Se piensa que esta respuesta se genera en retina interna (Bush RA, Sieving PA. Inner retinal contributions to the primate photopic fast flicker electroretinogram. J Opt Soc Am A 1996; 13: 557-

65). Las técnicas para separar los conos on y off todavía no forman parte del estándar de la ISCEV. Esta técnica con lentilla ya no se

está   usando   personalmente   en   este   momento,   y   tampoco   la detección con electrodo de gancho en párpado inferior.

2.  Con  aguja  (adultos;  electrodo  monopolar  activo  a  3 centímetros   del   ángulo   externo   del   ojo   sobre   la   horizontal, electrodo de referencia a 3 centímetros por debajo del ojo sobre la vertical  de  la  pupila),  o  electrodos  cutáneos  (niños),  en condiciones mesópicas (1-10 estímulos con promediación de la respuesta; esta es la técnica que más se está usando personalmente

en este momento):

Menos de 10 años, amplitud a-b (10 muestras): 11,7-26,1 mcV Menos de 20 años (6 muestras): 13-51,1 mcV
Menos de 30 años (5 muestras): 9,5-18,1 mcV Menos de 40 años (11 muestras): 9,2-30,7 mcV Menos de 50 años (14 muestras): 9,2-22,9 mcV Menos de 60 años (15 muestras): 9,2-28,1 mcV Menos de 70 años (9 muestras): 9,2-29 mcV Menos de 80 años (7 muestras): 11,3-17,2 mcV
Estos valores se han obtenido sin utilizar la función smooth en el potencial promediado, lo cual requiere una buena línea de base previamente (aparte de eliminar el artefacto de la corriente alterna, es preciso que el paciente no apriete los dientes), así como tener activado el sistema de rechazo de artefacto. En conjunto la amplitud normal encontrada en esta pequeña muestra va de 9,2 mcV (límite inferior) hasta 51,1 mcV (la diferencia entre estos valores es demasiado   amplia,   por   lo   que   en   casos   dudosos   hay   que recomendar, una vez más, la conveniencia de realizar controles evolutivos, para estimar la tendencia del resultado, más que su valor absoluto en una sola medición, pues si en un control el resultado es

30,  y  unos  meses  después  es  15,  aunque  sea  mayor  que  9,2  la
amplitud sí habría bajado en este supuesto que se plantea como ejemplo).

Es  preciso  repetir  la  medición  en  cada  ojo,  al  menos  2  veces

(“retest”), para confirmar el valor de la amplitud obtenido.

La diferencia  de amplitud a-b entre ambos lados no fue mayor del 40% en ningún caso, valor aproximadamente igual al presentado por otros laboratorios (se disponía como referencia de otro laboratorio el valor de un 35%, y tanto este 35 como el 40 distan ligeramente de ese 50% de diferencia de magnitud de un parámetro entre ambos lados para la mayoría de las técnicas neurofisiológicas que valoran su simetría bilateral, por lo que es importante tenerlo en cuenta; para la mayoría de los parámetros en neurofisiología clínica, la diferencia aceptable entre ambos lados, sobre todo en lo referente a amplitudes, suele ser hasta un 50%, pero como se ve es algo menor en el caso del ERG).

Holder (Holder GE et al. International Federation of Clinical Neurophysiology: Recommendations for visual system testing. Clinical Neurophisiology 2010; 121: 1393-1409) recomienda que cada laboratorio desarrolle sus valores de referencia y que el percentil 95% se determine a partir de valores absolutos desde la media, desaconsejando los cálculos de este percentil a partir
de la desviación estándar, opinión compartida personalmente y que se considera importante para el caso del ERG, y en otros casos también.

-ERG  con  flash  patológico;  hallazgos  en  algunos  casos patológicos (promediación de 76 estímulos en el caso 1 hasta integrarse  una  respuesta  medible,  10  en  el  caso  2,  más  de  100

estímulos en los casos 3 y 4, etc. mientras que con los sujetos sanos era suficiente con 1-10 estímulos):

1. Retinopatía degenerativa, 71 años, amplitud a-b, dcha.-iz: 1,6 (baja)-8,3 (baja).

2. Retinitis pigmentaria, 54 años, amplitud a-b, dcha.-iz: 6,7 (baja)-

5,7 (baja).

3. Degeneración tapetorretiniana, 74 años, amplitud a-b, dcha.- izqda.: 3,8 (baja)-4,3 (baja).

4. Retinitis pigmentaria, 38 años, amplitud a-b, dcha-iz: 1,6 (baja)-

5,9 (baja).

5. Desprendimiento de retina (izda.), 8 años, amplitud a-b, dcha- iz: 13,9 (normal)-53,92 (alta).

6. Encefalopatía, epilepsia, tratamiento con vigabatrina, 32 años, amplitud a-b, dcha.-iz: 10,4 (normal)-6,3 (baja, 3 ERG previos normales los tres años anteriores).

7. Glaucoma, 63 años, amplitud a-b, dcha.-iz: 10,6 (normal)-7,7 (baja).

8. Quimioterapia por neoplasia, 54 años, amplitud a-b, dcha.-iz:

8,5 (baja)-14,8 (normal).

9. Retinopatía degenerativa, 47 años, amplitud a-b, dcha.-iz: 3,9 (baja)-5,3 (baja).

10. Maculopatía, 48 años, amplitud a-b, dcha.-iz: 4 (baja)-6,3 (baja).

11. Enfermedad de Best, 49 años, amplitud a-b, dcha.-iz: 9,1 (en el límite)-11,5 (por encima del límite).

12. Degeneración retiniana, 81 años, amplitudes: 5,5 y 6,6 (bajas ambas).

13. Degeneración tapetorretiniana, 81 años, amplitudes: 4,5 y 5,7 (bajas).

14. Retinopatía, 69 años, amplitudes: 4,9 y 5,2.

15. Pérdida aguda de visión en ojo derecho con fenómeno de “lluvia de estrellas” (probable desprendimiento de retina), amplitudes: 8,4 (baja) y 17,1.

16. Desprendimiento de retina, degeneración macular, cataratas, todo ello en ambos lados. 78 años. Lado derecho dentro de límites fisiológicos (amplitud: 16,6). Lado izquierdo amplitud algo disminuida (amplitud: 9; diferencia izquierda-derecha: 0,46). Potenciales evocados visuales dentro de límites fisiológicos (P100:

100 y 98).

17. Retinitis pigmentaria, 30 años, amplitudes: 3,7 y 3,9 (bajas).

18. Distrofia macular, 62 años, amplitudes: 7,2 (baja) y 10,2 (normal).

19. Atrofia macular, 62 años, disminución de agudeza visual desde los 40 años en relación con degeneración macular: 6,8 y 6,4 (bajas).

20. Paciente de 18 años con retinitis pigmentaria. Amplitudes: 5,1 y 5 (bajas).

21. Paciente de 44 años con ceguera y retinopatía adquiridas en relación con: lupus (retinopatía atrófica autoinmune), toma de cloroquina y síndrome antifosfolípido con infarto occipital. Amplitudes: 8,1 y 7,5 (bajas).

En esta muestra presentada no aparecieron falsos positivos ni falsos negativos con estos valores de referencia utilizados en cuanto a la correlación entre hallazgos y enfermedad. Estos valores difieren de los presentados por otros laboratorios, por variaciones en los detalles  técnicos,  por  lo  que  una  vez  más  se  hace  patente  la necesidad de que cada laboratorio obtenga sus propios valores de referencia en espera de una época en que sea posible estandarizar estas medidas.

Por otro lado, posiblemente una reducción en la sofisticación de la técnica sea el camino más sensato a largo plazo, como con frecuencia recuerdan diversos autores con experiencia en el campo de la neurofisiología clínica.

En niños es preferible intentar emplear electrodos cutáneos en vez de electrodos de aguja.

Los adultos toleran bien los electrodos de aguja, que producen menos artefactos que los cutáneos, al reducirse la impedancia cutánea, y por tanto requieren menor promediación, lo cual acorta el tiempo de exploración y facilita la obtención de la señal. Para el registro con aguja se inserta el electrodo activo en el ángulo ocular externo,  y  el  de  referencia  por  debajo  del  párpado  inferior.  El registro se hace en condiciones mesópicas. Existe la alternativa de la adecuación escotópica, y del registro en condiciones escotópicas, y la alternativa además de no promediar la respuesta (para esta variante técnica se obtiene mejor resultado con el registro mediante lentilla con baño de oro). Pero en la práctica el registro en condiciones mesópicas con electrodo de aguja (técnica más sencilla que la de lentilla o gancho) y promediando la respuesta el número de veces que se estime oportuno (por ejemplo, hasta 10 veces como mucho, por regla general, aunque en el primer caso citado hubo que hacer

76 estímulos, y en los casos tercero y cuarto hasta 100 repeticiones, dada la baja amplitud de la respuesta).

Debe revisarse a cada paso el protocolo técnico del registro en cada paciente, para evitar falsos positivos por un error técnico, y hacer un retest en cada ojo.

En los casos con retinitis pigmentaria vistos personalmente y que se han incluido en esta serie (enfermedad en la que degeneran los bastones, y por tanto debería explorarse en condiciones escotópicas, supuestamente), la respuesta en el ERG estaba significativamente reducida (más de un 50%) aun en condiciones mesópicas y tras promediación, de modo que en principio hay que considerar como hipótesis de partida que sería suficiente desde un punto de vista clínico, en la práctica, con hacer el registro mesópico descrito.

Como en toda obtención de este tipo de potenciales de baja amplitud (en la escala de los mcV), es importante que el paciente no apriete los dientes durante la promediación, para evitar el artefacto por EMG de maseteros y temporales, así como es importante evitar la  proximidad  a  las  diversas  fuentes  de  corriente  alterna,  que también producen artefactos (un artefacto es una señal no buscada que aparece en la medición e interfiere la señal verdadera). Lo ideal es disponer de jaula de Faraday.

En algunos centros se lleva a cabo el ERG multifocal (el único que precisa dilatación de pupila), pero de momento no está estandarizado, aunque ya existen algunas líneas directrices (guidelines).

ELECTRORRETINOGRAFÍA MACULAR (CON PATTERN, O PERG): electrorretinograma macular con damero reversible, pattern reversal (lentilla, cuadrados de 25-50´): aplicable en lesiones limitadas a mácula: degeneración macular senil, retinopatías con afectación preferente de mácula, lesiones de nervio óptico con degeneración retrógrada de células ganglionares. En lesiones maculares el ERG de flash es normal. El flash activa los detectores de luminosidad y color. El patrón activa los detectores de contraste y bordes.

A diferencia de el EMG, en ERG y PEV positivo suele ser “hacia arriba” por convención (variable según autor).

Ya  hay  algún  estándar  (Holder  et  al.  ISCEV  standard  for clinical    pattern    electroretinography-2007    update.    Doc

Ophthalmol 2007; 114: 111-6).
Características de la onda:

a: deflexión rápida hacia abajo (p50). Se supone que el 70% de esta onda se genera en las células ganglionares retinianas. Se supone que la p50 es el mejor indicador de la función macular y que la p95 es una medida directa de la función de las células ganglionares centrorretinianas.

b: deflexión lenta hacia arriba (n95).

Latencia p50: 44-59 mcV (otra serie: 52-65 mcV).
Amplitud p50: mayor de 1,8 mcV (otra serie: 0,81-2,3 mcV). Se mide de n35 a p50.

Latencia n95: 92-109 ms (otra serie: 95-108,1 ms).

Amplitud n95: 1-3 mcV (en general: mayor de 1,8 mcV; otra serie:
0,97-2,9 mcV). Se mide de p50 a n95.
Parámetros: ganancia 2 mcV/div. Barrido: 10 ms/div. Filtros: 1-
100 Hz (opcional: 0,5-300 Hz); el 99% de la señal está entre 1-40
Hz.

Estos valores están sujetos a revisión.
Por experiencia propia se ha observado que es una técnica interesante para el estudio neurooftalmológico de la mácula, ya que se ha comprobado, y de acuerdo con las líneas directrices internacionales, que el ERG de campo completo puede ser normal y el ERG de mácula patológico en retinopatías limitadas a mácula (Holder GE et al. International Federation of Clnical Neurophysiology: Recommendations for visual system testing. Clinical Neurophisiology 2010; 121: 1393-1409), y por tanto es útil para identificar alteraciones circunscritas a mácula.

Está alterada la n95 en un 40% de pacientes con neuritis óptica,

y  casi  nunca  la  p50  (Holder  GE.  The  incident  of  abnormal pattern electroretinography in optic nerve demyelination. Electroenceph Clin Neurophysiol 1991; 78: 18-26).
ELECTROSHOCK  SERIADO:  EEG:  lentificado.  Tras  varias sesiones el EEG se lentifica y aparece actividad delta.

ELI: estimulación luminosa intermitente.

EMETINA: véase miopatía necrótica.

ENCEFALITIS: EEG lentificado, desorganizado, por ejemplo, con delta de voltaje y configuración irregular en todas las áreas, difuso y bilateral. El EEG no suele tener valor pronóstico. Convulsiones: en el EEG aparecen paroxismos (que pueden ser continuos, sobre todo en caso de estatus) y el EEG previo suele estar alterado.

Comienzo de clínica neurológica aguda con delta difuso y bilateral en ausencia de coma o convulsiones: sospecha de encefalitis. Comienzo subagudo con foco: sospecha de encefalitis (foco alternante), o tumor, o ictus. Complicaciones del sarampión: encefalitis (días 3 a 5, afecta a 2 de cada 1000, curso variable); panencefalitis  esclerosante  subaguda.  Complicaciones  de  la varicela: encefalitis postvaricelosa. Otras causas diversas: enfermedad de Lyme, fiebre amarilla, mononucleosis infecciosa, neurosarcoidosis,  encefalitis  herpética,  encefalitis  límbica, encefalitis troncoencefálica, rabia, paraneoplásica.

ENCEFALITIS DE BICKERSTAFF: cuadro agudo, progresivo, de oftalmoplejía, ataxia, parestesias distales, y alteración de la conciencia o hiperreflexia, por alteración del tronco encefálico de probable origen inmunológico (variante atípica del síndrome de Guillain-Barré). EEG: lentificado (ondas delta). Blink reflex alterado (ausencia de algunos componentes). PESS: puede haber ausencia de respuesta. Tratamiento: inmunoglobulinas (Larrauri-Abril B, et al.  Encefalitis  de  Bickerstaff,  a  propósito  de  un  caso.  Rev Neurol 2003; 37: 995). Autoanticuerpos antigangliósido GQ1b (común al síndrome de Miller-Fisher). EMG: neuropatía sensitivomotora axonal asociada.

ENCEFALITIS DE HASHIMOTO: encefalopatía en presencia de elevación de anticuerpos antiperoxidasa, con o sin enfermedad tiroidea. Epilepsia, seudoAVC, coma, ataxia, mioclonias, etc. EEG: lentificación, paroxismos (pueden ser continuos).

ENCEFALITIS HERPÉTICA: véase electroencefalografía, actividad periódica. Véase electroencefalografía, asimetría.

ENCEFALITIS LÍMBICA: agitación y demencia. EEG anormal, con aumento irregular de theta y delta, con o sin lateralizaciones, con o sin componentes agudos, o bien periodos de actividad lenta alternando con depresiones de voltaje. Suele ser paraneoplásica. Véase electroencefalografía, asimetría.

ENCEFALITIS TRONCOENCEFÁLICA: nistagmo, vértigo, diplopia, ataxia, disfagia.

ENCEFALOMIELITIS AGUDA DISEMINADA: trastorno inflamatorio del sistema nervioso central, probablemente autoinmune y habitualmente precedido de un proceso infeccioso, sin marcador

biológico específico conocido, más frecuente en la edad pediátrica, con desmielinización de la sustancia blanca en encéfalo y médula espinal. Diagnóstico clínico y radiológico. Pueden quedar secuelas y ser recurrente. Diagnóstico diferencial con la esclerosis múltiple y otros procesos desmielinizantes. Pueden estar alterados, o no, los potenciales evocados visuales (Tomás M et al. Perfil clinicorradiológico de la encefalomielitis aguda diseminada en la población infantil. Análisis retrospectivo de una serie de

20 pacientes de un hospital terciario. Rev Neurol 2014; 58: 11-
19).
ENCEFALOMIELITIS PARANEOPLÁSICA: anticuerpos antiHu. Degeneración de la retina (fotorreceptores) en el cáncer microcítico, encefalitis   límbica   (agitación   y   demencia)   en   el   microcítico, encefalitis troncoencefálica (nistagmo, vértigo, diplopia, ataxia, disfagia) en el microcítico, degeneración subaguda de córtex cerebeloso (ataxia, disartria) en el microcítico, de ovario, de mama, Hodgkin. En neuroblastoma, opsoclonus-mioclonus. Véase encefalitis asociada a anticuerpos antirreceptor de NMDA.

ENCEFALITIS Y ANTICUERPOS ANTIRRECEPTOR DE NMDA: como otras encefalitis, puede comenzar con una alteración de tipo psiquiátrico diversa. Relacionada con anticuerpos antirreceptor de N-metil-D-aspartato (Dalmau J. et al. Paraneoplastic anti-N- methyl-D-aspartate receptor encephalitis associated with ovarian teratoma. Ann Neurol 2007; 61: 25-36). Se trata de una encefalitis autoinmune que puede asociarse a un tumor (teratoma ovárico  o  testicular,  neuroblastoma,  carcinoma  pulmonar microcítico), o no (no se encuentra tumor un un 63% de los casos – Greiner H et al. Anti-NMDA receptor encephalitis presenting with imaging findings and clinical features mimicking Rasmussen syndrome. Seizure 2011; 20: 266-70-). Puede observarse en niños a partir de los 2 años. Mejoría importante en el

75% de los casos. Recaída en el 25% de los casos aunque se extirpe  el  tumor.  EEG:  en  el  debut,  lentificado,  sin  focalidad,  o

normal (Casanova N et al. Encefalitis asociada a anticuerpos antirreceptor  de  NMDA:  descripción  de  dos  casos  en  la

población infantojuvenil. Rev Neurol 2012; 54: 475-478).

ENCEFALOPATÍA, ALGUNAS CORRELACIONES:
-Abetalipoproteinemia.
-Déficit de ácido nicotínico.
-Acidosis.

-Acrodinia.

-Cefepime (actividad EEG periódica).
-Crisis addisoniana.
-Citomegalovirus en SIDA (subaguda).
-Encefalopatía
aterosclerótica
subcortical
(enfermedad
de
Binswanger, leucoaraiosis).
-Encefalopatía
aterosclerótica
subcortical
(enfermedad
de

Binswanger, leucoaraiosis).
-Encefalopatía de Wernicke (encefalopatía de Gayet o de Gayet- Wernicke, síndrome de Wernicke-Korsakoff; clásicamente considerada como producida por falta de vitamina B1 en el curso de alcoholismo; la imagen clásica la asocia a la psicosis de Korsakoff o sindrome de Wernicke-Korsakoff, que incluye la clásica fabulación

en relación con falta de memoria; en el síndrome de Korsakoff, EEG: lentificado, pero menos que en la encefalopatía de Wernicke; en el polisomnograma: más intervalos de despertar nocturno, y disminución de latencia REM).

-Encefalopatía espongiforme subaguda o síndrome de Jones- Nevin (EEG: descargas de ondas agudas generalizadas, bilaterales

y   sincrónicas,   repetitivas   en   forma   periódica,   actividad   EEG

periódica).
-Encefalopatía
en
la
vasculitis
del
sistema
nervioso
central
(Guerrero
MD
et
al.
Encefalopatía
como
primera manifestación de vasculitis. Rev Neurol 2012; 54: 312-16).
-Encefalopatía
epiléptica
neonatal
con
brotes
de
supresión

(síndrome de Aicardi-Otahara):
1. Encefalopatía mioclónica progresiva precoz: niños menores de
3 meses, encefalopatía mioclónica grave.

2. Encefalopatía epiléptica infantil precoz con paroximos de supresión: primeros meses, espasmos tónicos, grave.

-Hepatopatía. Encefalopatía hepática. Estadios en la encefalopatía hepática:

1. Subclínica.

2. Confusión,
bradipsiquia,
inversión
del
ritmo
de
sueño, trastornos del humor o comportamiento.

3. Desorientación temporoespacial, letargia, asterixis.

4. Más estuporoso, responde a órdenes sencillas, asterixis.
5. Coma con respuesta a estímulos dolorosos.
6. Coma sin respuesta a estímulos dolorosos.
-Encefalopatías mioclónicas:
1.  No  progresivas:  la  mayoría  de  origen  hipóxico-isquémico. Crisis variadas.

2. Progresivas. La mayoría AR:

2. 1. Enfermedad de Lafora: 6-19 años (pico a los 11,5 años). Crisis diversas, con progresión a deterioro mental y trastornos neurológicos. Paraparesia espástica. Epilepsia mioclónica. Posibilidad de estatus no convulsivo. Biopsia de músculo: cuerpos de  Lafora.  EEG:  lentificación  progresiva,  punta-onda,  polipunta- onda generalizada; sensible a fotoestimulación; posteriormente anomalías multifocales y desorganización del sueño; exitus 4-10 años.

2. 2. Epilepsia mioclónica progresiva degenerativa: cuando no aparecen cuerpos de Lafora. Supervivencia más de 15 años.

2. 3. Disinergia cerebelosa mioclónica con epilepsia o síndrome de Ramsay-Hunt. 6-20 años. EEG: trazado basal normal, punta- onda, polipunta-onda, puntas; fotosensibilidad. Polipunta en REM.

Véase disinergia cerebelosa mioclónica.

2. 4. Síndrome de mioclonus con mancha rojo cereza, dos tipos:
2.4.1. Sialidosis con déficit aislado de neuraminidasa, o tipo 1: +/- adolescencia. Clínica parecida al síndrome de Ramsay-Hunt. Las mioclonias coinciden con la polipunta-onda. No fotoestimulación.

2. 4. 2. Mucolipidosis 1 y sialidosis 2: parecidos a sialidosis 1,

pero
con
talla
baja
y
dismorfia
(parecida
a
la
de
las mucopolisacaridosis).

2. 5. Forma juvenil neuronopática de la enfermedad de Gaucher (tipo 3): 6-8 años. Crisis variadas. Deterioro neurológico. EEG: lentificación, paroxismos, fotoestimulación.

2.
6.
Ceroidolipofuscinosis
infantil
precoz,
enfermedad
de

Harberg-Santavuori:
5-18
meses.
Mioclonias
masivas.
EEG:
progresión desde la lentificación hasta el trazado isoeléctrico.

2. 7. Ceroidolipofuscinosis infantil tardía, enfermedad de Jansky- Bielchowski: 2-4 años. Crisis mioclónicas, astáticas, atónicas. Diagnóstico diferencial: síndrome de Lennox. EEG: lentificación, paroxismos, fotoestimulación a frecuencias bajas (fenómeno de Pampiglione).

2. 8. Ceroidolipofuscinosis juvenil, enfermedad de Batten- Spielmeyer-Vogt-SJögren: 6-8 años. Deterioro psicomotor y neurológico. Disminución de agudeza visual. Crisis variadas. EEG: salvas  de  ondas  lentas  y  punta-onda  lenta.  No  fotosensibilidad. PEV: disminución de amplitud.

2. 9. Enfermedad de Huntington: 3 años. Deterioro mental y distonía.   Crisis   variadas.   EEG:   punta-onda   y   polipunta-onda

generalizada. Fotosensibilidad.

2. 10. Síndrome de epilepsia mioclónica con ragged red fibers (MERRF):  9-15  años.  Crisis  variadas  y  deterioro  multisistémico. EEG: lentificación, paroxismos, fotosensibilidad notable.

-Esclerosis múltiple.

-Hipertensión arterial con encefalopatía hipertensiva.
-Hipotiroidismo durante tiroiditis de Hashimoto con encefalopatía de Hashimoto (por ejemplo, encefalopatía mioclónica): responde a

corticoides, y el EEG se correlaciona con la clínica (Vázquez et al. Encefalopatía de Hashimoto. Registro EEG de un caso. Rev

Neurol 1998; 26: 485).
-Insuficiencia renal (EEG: brotes de punta-onda).

-Insuficiencia renal crónica (EEG: lentificado y desorganizado, y a veces actividad epileptiforme):

1.  Por  insuficiencia  renal  crónica,  por  uremia  (encefalopatía

urémica), con alteraciones mentales y neuropatía (la neuropatía puede mejorar con diálisis, y suele ser el EMG un buen indicador de la eficacia del tratamiento).

2. Por la diálisis (por aluminio): encefalopatía, demencia dialítica, encefalopatía dialítica crónica (EEG: brotes sincrónicos de ondas lentas de predominio anterior), hiperexcitabilidad muscular, acatisia,

hipo, disartria, mioclonias, temblor,  etc. No se debe confundir con el síndrome del desequilibrio (EEG: lentificación generalizada y actividad epileptiforme, con buena correlación clínica-EEG), que consiste en edema cerebral por extracción rápida de urea de la sangre durante diálisis, y no es demencia dialítica.

-Intoxicación  (puede  encuadrarse  dentro  de  la  actividad  EEG

periódica).

-Kernicterus o ictericia nuclear (encefalopatía bilirrubínica neonatal); patogenia: la permeabilidad de la barrera hematoencefálica aumenta por acidosis, hipoglucemia, hipoxia, aportes hiperosmolares. Clínica: hipotonía, abolición de reflejos, llanto  agudo,  evoluciona  a  hipertonía  con  opistótonos,  coma  y

exitus,   o   secuelas   como   retraso   mental,   sordera   nerviosa, hipertonía, parálisis cerebral coreoatetósica, displasia del esmalte y decoloración de los dientes.

-Levodopa (ondas trifásicas y asterixis).

-Linfoma (no Hodgkin) intravascular: encefalopatía progresiva subaguda con ondas trifásicas periódicas; diagnóstico diferencial

con enfermedad de Creutzfeldt-Jakob (Mosqueira AJ et al. Falsa enfermedad de Creutzfeldt-Jakob. Rev Neurol 2011; 52: 567).

-Litio:
véase
electroencefalografía,
antiepilépticos
y
otros

fármacos.
-Lupus eritematoso sistémico (encefalopatía lúpica, convulsiones, alteración del comportamiento, coma).

-Neumonía por legionella (encefalopatía tóxica con cefalea y mialgias).

-Opsomioclonus (posible manifestación del neuroblastoma).

-Paludismo (difusa y simétrica en paludismo grave por P. falciparum).

-Patrones EEG en la encefalopatía hepática: El patrón va desde EEG normal hasta EEG isoeléctrico, con progresivo aumento de amplitud y disminución de frecuencia al principio, para después caer el voltaje hasta llegar a los brotes de supresión y el trazado isoeléctrico. Son típicas las ondas trifásicas. Parece ser que la presencia de ondas trifásicas no influye en el pronóstico de la encefalopatía hepática.

-Postanoxia (encefalopatía mioclónica postanóxica o síndrome de

Lance-Adams). Suele producir de forma característica crisis mioclónicas, con puntas y polipunta-onda en el EEG, coincidiendo con las mioclonias. La polipunta puede superponerse a un trazado encefalopático, con gran depresión de voltaje, que puede llegar a una  casi  inactividad  bioeléctrica  cortical  de  manera  transitoria. Puede encuadrarse dentro de actividad EEG periódica. EEG: lentificación,  paroxismos,  puntas  o  polipunta-onda  con  las sacudidas. El estatus mioclónico postanóxico precoz tiene mal pronóstico.

-Sarcoidosis.
-Síndrome de encefalopatía o leucoencefalopatía posterior reversible:  se  asocia  a  preeclampsia,  eclampsia,  hipertensión

arterial severa, alteraciones renales, inmunosupresión, post- transplante, infección/sepsis/shock, enfermedades autoinmunes, quimioterapia y otras posibilidades diversas (hipomagnesemia, hipercalcemia, hipocolesterolemia, inmunoglobulina intravenosa, síndrome de Guillain-Barré, porfiria, efedrina, etc.). Se presenta en forma  de  convulsiones,  encefalopatía,  cefalea,  alteraciones visuales, paresia, náuseas, alteración mental, de inicio brusco o

progresivo, coma, etc. (Hinchey et al. A reversible posterior leukoencephalopathy syndrome. N Engl J Med 1996; 334: 494-

500).
-Síndrome
de
Leigh
(encefalopatía
necrotizante
infantil

subaguda): mitocondriopatía con encefalopatía, retinitis pigmentaria, cardiopatía, etc.

-Síndrome de Lennox (encefalopatía epiléptica infantil).

-Síndrome de Reye.
-Síndrome de Sjögren.

-Síndrome  paraneoplásico (encefalitis  troncoencefálica, encefalitis límbica, etc.).

-Trombosis del seno longitudinal superior (encefalopatía residual crónica, con punta-onda a 2 Hz).

-VIH (demencia, encefalopatía difusa).

Véase síndrome de leucoencefalopatía posterior reversible.
ENFERMEDAD  CELÍACA:   ataxia   por   anticuerpos  antigliadina contra las células de Purkinje. Epilepsia.

Síndrome de Gobbi: enfermedad celíaca y epilepsia con calcificaciones occipitales.

ENFERMEDAD DE ADDISON: véase síndrome de Addison.

ENFERMEDAD DE ALZHEIMER: EEG en vigilia: progresiva lentificación y desorganización del trazado, de acuerdo con la siguiente secuencia temporal: se lentifica y disminuye el alfa; aumenta la actividad theta-delta (sin modificación con estímulos sensoriales, aumenta con hiperpnea, disminuye con somnolencia); actividad lenta irregular, polimorfa, de amplitud variable; descargas lentas  frontales,  punta-onda  y  trifásicas  en  fases  tardías, potenciales negativos premioclónicos.

Patrón mioclonus-demencia-descargas trifásicas: se puede observar   en   el   Alzheimer,   pero   es   más   característico   del Creutzfeldt-Jakob (descargas de unos 200 ms en intervalos de 0,5-

1,2 s).

Registro polisomnográfico nocturno (poca relevancia clínica en la práctica, en comparación con el registro de vigilia, que sí es importante en el diagnóstico, para detectar organicidad): desorganización  de  la  arquitectura  del  sueño,  aumento  o disminución del sueño NREM; disminución de ondas V, husos, complejos K, y REM (o aumento); disminución del sueño delta; aumento de apneas.

PEV: parece ser que podría haber aumento de latencia P100
(poca utilidad clínica en la práctica).

Alzheimer y mioclonus: (según la descripción encontrada en la literatura)  potenciales  negativos  focales  centrales  contralaterales

20-40 ms antes de la mioclonia (algo más que en el mioclonus
cortical reflejo). En el registro electromiográfico: mioclonia de 40-80 ms (algo más que en el mioclonus reflejo cortical). Son diferentes a las del Creutzfeldt-Jakob. Sin demasiada utilidad clínica en la práctica hasta ahora.

Apolipoproteína E y enfermedad de Alzheimer: 3 alelos (E2, E3, E4), brazo largo cromosoma 19. Fenotipos 4-4  y 4-3: los más frecuentes en el Alzheimer. Se especula con que la apoproteína E+betaproteína formen un complejo estable. La Apo E se asocia a la amiloidosis, pero la Apo E4 se asocia al Alzheimer de inicio tardío en las placas de amiloide según algunos autores (otros lo desmienten). Amiloidosis, se encuentra en: enfermedad de Alzheimer, síndrome de Down (en el síndrome de Down el EEG suele ser normal), polineuropatía amiloidótica familiar, enfermedad de Creutzfeldt-Jakob. No existe asociación clara entre la posesión de Apo E4 y el padecimiento de una demencia, porque el gen de la Apo E4 probablemente ocupa distintos loci en cada individuo, lo cual implicaría la variable expresividad de las demencias.

Véase electroencefalografía, actividad periódica.
ENFERMEDAD DE ANDERSEN: véase glucogenosis. ENFERMEDAD DE BASSEN-KORNZWEIG: véase lipidosis. ENFERMEDAD DE BATTEN: véase ceroidolipofuscinosis.

ENFERMEDAD
DE
BATTEN-SPIELMEYER-VOGT-SJÖGREN:
véase ceroidolipofuscinosis.
ENFERMEDAD DE BAXTER: neuropatía calcánea.

ENFERMEDAD DE BINSWANGER: véase demencia multiinfarto.

ENFERMEDAD  DE  BLOCH-SULZBERGER:  véase  incontinentia pigmenti achromians.

ENFERMEDAD  DE  BOURNEVILLE-PRINGLE:  véase  esclerosis tuberosa.

ENFERMEDAD DE BRODY: véase déficit de ATP-asa.

ENFERMEDAD
DE
BUREAU-BARRIERE:
véase
acropatía ulceromutilante.

ENFERMEDAD DE CHAGAS: véase neuropatía en la enfermedad de Chagas.

ENFERMEDAD  DE  CHARCOT:  véase  esclerosis  lateral amiotrófica.

ENFERMEDAD DE CHARCOT-MARIE-TOOTH: véase neuropatía hereditaria.

ENFERMEDAD DE CHEDIAK-HIGASHI: hereditaria. Gránulos gigantes en los glóbulos blancos. Albinismo, inmunodeficiencia, neuropatía periférica, convulsiones, etc. AR.

ENFERMEDAD DE CORI-FORBES: véase glucogenosis.

ENFERMEDAD DE CREUTZFELDT-JAKOB: demencia+mioclonias+ataxia cerebelosa+actividad EEG periódica. Familiar, adquirida o esporádica (85% de los casos).

EEG: actividad EEG periódica, descargas periódicas en fases avanzadas.  Ondas  trifásicas.  Patrón  mioclonus-demencia- descargas trifásicas (típico de esta enfermedad, pero se puede ver también en enfermedad de Alzheimer). Evolución del EEG: empieza por      lentificación      progresivamente      mayor+ondas      agudas

generalizadas, semiperiódicas a veces+bajo voltaje previo al exitus; las descargas periódicas pueden persistir hasta el final, incluso apareciendo sobre un trazado casi isoeléctrico de fondo; las ondas agudas pueden aparecer también en fases precoces. Este tipo de trazado puede observarse también en la encefalopatía hepática,

encefalopatía disenzimática y en tumores talámicos simétricos. El
trazado EEG bien constituido (lentificación con ondas agudas periódicas)  es   tan  característico  que  se  reconoce  con  relativa facilidad, y si además hay demencia y mioclonias, el diagnostico es factible.

Según
Fernández
(Fernández
J
et
al.
Enfermedad
de
Creutzfeldt-Jakob:  ¿hay  que  esperar  a  la  anatomía patológica para el diagnóstico definitivo? Rev Neurol 2011;

52: 565-66) la clínica más frecuente es el deterioro cognitivo (83%), mioclonias (67%), rigidez (25%), síndrome cerebeloso (25%), mano

alien (17%) y distonía (8%); resonancia magnética anormal (67%), EEG anormal (83%), proteína 14.3.3 positiva en LCR en el 87%; necropsia positiva en el 100%.

Un cuadro clínico similar a esta enfermedad, con deterioro cognitivo, ataxia y ondas trifásicas periódicas en el EEG y proteína

14.3.3 positiva, con evolución progresiva, puede observarse en el

linfoma (no Hodgkin) intravascular (Mosqueira AJ et al. Falsa enfermedad de Creutzfeldt-Jakob. Rev Neurol 2011; 52: 567).

En relación con las mioclonias pueden aparecer PESS gigantes. Ondas trifásicas-mioclonus-demencia (descargas de 200 ms en

intervalos de 0,5-1,2 s): típico de la enfermedad de Creutzfeldt- Jakob y puede aparecer también en la enfermedad de Alzheimer.

SIRPD: stimulus induced periodic or ictal discharges. Descritas en el paciente “crítico” (critically ill patients) durante monitorización EEG   (Hirsch   et  al,   2004),  en   enfermedades   neurológicas   y

sistémicas agudas y en la enfermedad de Creutzfeldt-Jakob.

Variante de Heidenhain de la forma esporádica: con alteración visual.

Variante de Oppenheimer-Brownell de la forma esporádica: con ataxia.

Variante encefalítica de la forma esporádica (propia de Japón):

manifestaciones cerebelosas y corticales.

Variante amiotrófica de la forma esporádica: debilidad muscular desde fases iniciales.

Puede producirse en niños (Armangué T et al. Enfermedad de
Creutzfeldt-Jakob esporádica en una niña de 11 años. Rev

Neurol 2012; 54: S67-S93).
Véase electroencefalografía, actividad periódica.

ENFERMEDAD  DE  CROHN:  neuropatía  opticoisquémica, neuropatía autonómica (más frecuente la pupilar que la cardiovascular), polineuropatía sensitivomotora axonal y desmielinizante, degeneración combinada subaguda, radiculopatía (por  infiltración  linfocitaria).  Por  vasculitis  o  hipovitaminosis,  o ambas. También descrito el síndrome de Guillain-Barré en algún caso. Miopatía (miositis necrotizante focal con infiltrado neutrofílico). Asociación con polimiositis y dermatomiositis. Asociación con síndrome de Melkersson-Rosenthal.

Santos S et al. Alteraciones neurológicas relacionadas con la enfermedad de Crohn. Rev Neurol 2013; 32: 1158-62.

Véase neuropatía desmielinizante inflamatoria crónica.

ENFERMEDAD DE DOBKIN-VERITY: véase amiotrofia espinal.

ENFERMEDAD DE FABRY: véase lipidosis.

ENFERMEDAD DE FAHR: rara. Alteración del metabolismo fosfocálcico. Calcificaciones en ganglios basales, cerebelo, corteza, etc.   Edad   media.   Ferrocalcinosis   vascular   cerebral.   Crisis

convulsivas, demencia, piramidalismo, extrapiramidalismo, alteraciones  cerebelosas  (núcleo  dentado),  hipertensión intracraneal, síndrome paratiroideo, etc.

ENFERMEDAD DE FARBER: véase lipidosis.

ENFERMEDAD DE FAZIO-LONDE: véase amiotrofia espinal. ENFERMEDAD DE FENICHEL: véase amiotrofia espinal. ENFERMEDAD DE FOLLING: véase fenilcetonuria.

ENFERMEDAD DE FORESTIER-ROTÉS-QUEROL: véase dolor. Véase disfagia.

ENFERMEDAD DE FUKUHARA: enfermedad mitocondrial. EEG:

lentificación y ondas agudas.
ENFERMEDAD DE FURUKAWA: véase amiotrofia espinal.

ENFERMEDAD DE GAUCHER: lipidosis. Produce neuropatía. AR. Ashkenazy. Depósito de glucocerebrósidos en sistema reticuloendotelial. Depósito en hígado, hueso y ganglios. Hiperpigmentación, hipertonía, disminución de sensibilidad, apatía, catatonia, etc.

Forma infantil: alteración neurológica, retraso mental. EEG: las anormalidades pueden preceder a los ataques. Los cambios EEG son paralelos al empeoramiento. Encefalopatía mioclónica progresiva. Forma juvenil neuronopática de la enfermedad de Gaucher  (tipo  3  o  neuropática  subaguda):  6-8  años.  Variante

neuropática aguda (tipo 2). El tipo 1 es no neuropática. Crisis variadas. Epilepsia mioclónica. Deterioro neurológico. EEG: lentificación, paroxismos, fotoestimulación.

Forma adulta: no afectación neurológica, y es la lipidosis más frecuente.

ENFERMEDAD DE GILLES DE LA TOURETTE: véase discinesias con origen subcortical.

ENFERMEDAD  DE GRAVES-BASEDOW: nerviosismo, irritabilidad, inestabilidad emocional, temblor fino, hiperreflexia, fatigabilidad,  miopatía  proximal;  la  debilidad  puede  ser  el  único signo de la enfermedad; el hipertiroidismo puede producir corea.

ENFERMEDAD DE GULL: véase hipotiroidismo.

ENFERMEDAD DE HALLERVORDEN-SPATZ: parkinsonismo. Parece ser que en algunos de los casos falla un gen para la síntesis de la pantotenatocinasa 2, lo cual desemboca en acumulación de hierro en ganglios basales y otras partes del cerebro. Debuta en la niñez con distonía-coreoatetosis, rigidez, espasticidad, demencia, convulsiones, alteración de la visión (atrofia del nervio óptico +/- retinitis pigmentaria), etc. Curso progresivo y degenerativo. Signo del “ojo del tigre” en la resonancia magnética (menor intensidad focal en globus pallidus por depósito de hierro, en T2, con área más intensa alrededor). EEG: ondas agudas y lentas.

Síndrome HARP: Variante de la enfermedad de Hallervorden- Spatz
(parkinsonismo
infantil
degenerativo),
que
cursa
con

hipoprebetalipoproteinemia,
acantocitosis,
retinitis
pigmentaria, degeneración palidal.

ENFERMEDAD
DE
HARBERG-SANTAVUORI:
véase ceroidolipofuscinosis.

ENFERMEDAD DE HARTNUP: véase alfa-aminoaciduria. ENFERMEDAD DE HERS: véase glucogenosis. ENFERMEDAD DE HIRAYAMA: véase amiotrofia espinal. ENFERMEDAD DE HORTON: cefalea en racimos.
Síndrome  cluster-tic:
enfermedad  de  Horton  y  neuralgia  del
trigémino (en ocasiones asociado a esclerosis múltiple).
ENFERMEDAD  DE  HUNT:  lesión  profesional  consistente  en  el daño de la rama profunda del nervio cubital en la palma de la mano.
ENFERMEDAD DE HUNTINGTON: véase encefalopatía.

ENFERMEDAD
DE
JANSKY-BIELCHOWSKY:
véase ceroidolipofuscinosis.

ENFERMEDAD DE KENNEDY: véase amiotrofia espinal. ENFERMEDAD DE KRABBE: véase lipidosis. ENFERMEDAD DE KUFS: véase lipidosis.
ENFERMEDAD DE KUGELBERG-WELANDER: véase amiotrofia espinal.
ENFERMEDAD  DE  LA  BAHÍA  DE  HAFF  EN  KONIGSBERG:
véase mioglobinuria.
ENFERMEDAD
DE
LA
MOTONEURONA,
CLASIFICACIÓN:
1.Enfermedad de la motoneurona:
Esclerosis lateral amiotrófica (esporádica, familiar, variantes geográficas).
Atrofia espinal progresiva. Parálisis bulbar progresiva. Esclerosis lateral primaria.
2. Atrofias musculares espinales (AME): tipo 1, 2, 3, 4, bulboespinal crónica (Kennedy) bulbar (Fazio-Londe), distal, escapuloperoneal, facioescapulohumeral, monomélica (Hirayama).
3.Secundaria o sintomática:
Infecciosa: poliomielitis, síndrome postpolio, herpes zóster, enfermedad de Creutzfeldt-Jakob.
Tóxica: plomo, mercurio, etc.
Metabólica: deficiencia de hexosaminidasa A, tirotoxicosis, hiperparatiroidismo.
Inmunológica: discrasia sanguinea (paraproteinemia, linfoma). Agente físico: postirradiación.
Enfermedad degenerativa: espinocerebelosa (Friedreich), atrofia olivopontocerebelosa, enfermedad de Machado-Joseph, síndrome
de Shy-Drager.
ENFERMEDAD DE LAFORA: véase encefalopatía. ENFERMEDAD DE LAMBERT-BRODY: véase déficit de ATP-asa. ENFERMEDAD DE LITTLE: véase parálisis cerebral.

ENFERMEDAD DE LOBSTEIN: osteogénesis imperfecta: síndrome de Ekbom-Lobstein, síndrome de Adair-Dighton, enfermedad de Lobstein. Sordera en el 50% (de conducción).

ENFERMEDAD DE LOM: véase neuropatía hereditaria (CMT 4D,

8q24).

ENFERMEDAD DE LOS CANALES IÓNICOS: canalopatías con afectación musculoesquelética: miotonías hereditarias (antes clasificadas entre las distrofias) y parálisis periódicas (antes clasificadas entre las miopatías metabólicas).

1. Canales de cloro; de miotonía congénita hay cuatro tipos: 1, fluctuante; 2, de Thomsen (afecta a ojos); 3, levior; y 4, de Becker (recesiva).

2. Canales de sodio, tres tipos: 1, parálisis periódica hiperpotasémica (Tyler, 1951) o adinamia episódica hereditaria de Gamstorp, con miotonía, sin miotonía, con paramiotonía (empeora con ejercicio y frío, que es paradójico en miotonía, y afecta a párpados);  2,  paramiotonía  congénita  de  Von  Eulemburg;  3, miotonía   de   los   canales   de   sodio   (dos   tipos:   fluctuans   y permanens).

3. Canales de calcio, dos tipos: parálisis periódica hipopotasémica y parálisis periódica hipopotasémica secundaria (tirotoxicosis, hiperaldosteronismo primario, intoxicación con regaliz, diuréticos, acidosis tubular renal, Sjögren, Fanconi, Schwartz- Jampel con actividad continua de la unidad motora, hipertermia maligna, recuperación de coma diabético, celiaquía,

ureterocolostomía bilateral, etc.).

(Tratado de Neurología de Micheli).

Síndrome
de
Cavaré-Romberg:
parálisis
hipopotasémica

intermitente familiar (en algunas referencias aparece por error como hipocalcémica, en vez de hipopotasémica, probablemente por transcripción errónea de la palabra “hipocaliémica”, sinónimo de hipopotasémica y que se parece a “hipocalcémica”, y/o también porque  la  parálisis  hipopotasémica  es  una  enfermedad  de  los canales  del  calcio;  téngase  en  cuenta  que  la  hipocalcemia  se relaciona con tetania, no con parálisis periódica). Síndrome de Westphal. Síndrome de Cavaré-Romberg, o de Cavaré-Westphal- Romberg.

Canalopatías con afectación neurológica:
Canales   de   calcio:   ataxia   espinocerebelosa   tipo   6;   ataxia episódica tipo 2; migraña hemipléjica familiar.

Otros:

Canales de calcio: síndrome oculocerebrorrenal de Lowe (tubulopatía proximal, retraso mental, anomalías oculares y neurológicas, varones). EEG: ondas agudas multifocales.

Véase electromiografía, miotonía. Véase discinesias paroxísticas. Véase miopatía.

ENFERMEDAD DE LOS PEROXISOMAS: las enfermedades de los peroxisomas, que cursan con desmielinización central, son dos: adrenoleucodistrofia y síndrome de Zellweger.

-El  síndrome  de  Zellweger,  o  síndrome  cerebrohepatorrenal, cursa con hepatomegalia, polimicrogiria, retinopatía, hipoacusia, retraso mental, etc. Diagnóstico diferencial con enfermedad de Refsum y adrenoleucodistrofia.  EEG en el síndrome de Zellweger:

puntas bilaterales.

-Adrenoleucodistrofia: acúmulo de ácidos grasos con degeneración suprarrenal (síndrome de Addison; tratamiento: corticoides) y desmielinización del SNC (tratamiento con antiepilépticos). Neuropatía sensitivomotora. Véase síndrome de Addison.

Formas de adrenoleucodistrofia:

1. Forma neonatal; exitus hacia los 5 años.

2. Forma infantil, o enfermedad de Schilder; se ha visto un caso personalmente: demencia, ceguera, sordera, exitus (con frecuencia precozmente). El EEG y los PEV y PEAT mostraban importantes alteraciones. En fases avanzadas los PEV (con damero reversible) no pueden hacerse, al no poder fijar el paciente la vista en la pantalla de manera voluntaria.

3. Forma del adulto: el deterioro neurológico puede ir precedido por síndrome de Addison durante años.

4. Forma asintomática: se suele detectar en mayores de diez años (la forma asintomática o presintomática parece ser que es la que podría presentar respuesta al tratamiento con aceite de Lorenzo).

EEG en la adrenoleucodistrofia: en general, delta polimórfico de alto voltaje. Actividad lenta, irregular, difusa, sin ondas agudas (a pesar de las convulsiones).

ENFERMEDAD  DE  LOUIS-BARR:  ataxia  telangiectasia (enfermedad de Louis-Barr, síndrome de Louis-Barr; neuropatía hereditaria). AR. Primera-segunda décadas. Neuropatía axonal, ataxia cerebelosa, apraxia de la mirada, coreoatetosis, telangiectasias en conjuntiva y piel, alteración de la inmunidad con neoplasias, bronquiectasias, diabetes, etc. Disminuyen IgA, IgE, IgG2, IgG4, OKT4 helper y linfopenia, aumenta alfafetoproteína, aumenta antígeno carcinoembrionario. Ataxia a los 1-2 años, disartria, nistagmo, hiperreflexia, retraso mental, telangiectasias, manchas café con leche, encanecimiento precoz, poiquilodermia, degeneración  de  la  corteza  cerebelosa,  desmielinización  de  las

columnas posteriores, degeneración de raíces y ganglios simpáticos posteriores. Linfoma, leucemia.

ENFERMEDAD
DE
LYME:
véase
discinesias
con
origen subcortical.

ENFERMEDAD DE MCARDLE: véase glucogenosis.

ENFERMEDAD DE MATSUGANA: véase amiotrofia espinal.

ENFERMEDAD
DE
MEADOWS-MARSDEN:
véase
amiotrofia espinal.

ENFERMEDAD DE MENKES: kinky hair syndrome, enfermedad del cabello ensortijado. Defecto en transporte de membrana de Cu (cobre) en duodeno y yeyuno. Ligado al X. Disminuye Cu en suero, disminuye ceruloplasmina, no anemia, pelo rizado, disminución de fibras  de  colágeno  y  elastina  maduras,  aneurismas  disecantes, rotura  cardíaca  súbita,  enfisema,  osteoporosis,  retraso  mental, exitus  a  los  5  años.  EEG:  hipsarritmia,  anomalías  multifocales. ERG: normal. PEV: parece ser que habría ausencia de respuesta (poco valorable clínicamente en niños tan pequeños, a diferencia del EEG).

ENFERMEDAD DE MORVAN: véase acropatía ulceromutilante. ENFERMEDAD DE NIEMANN-PICK: véase lipidosis. ENFERMEDAD DE OGUCHI: véase electrorretinografía, patología.

ENFERMEDAD
DE
O´SULLIVAN-MCLEOD:
véase
amiotrofia

espinal.

ENFERMEDAD DE PARKINSON: EEG: lentificado. ENFERMEDAD DE PICK: EEG: lentificado. ENFERMEDAD DE POMPE: véase glucogenosis.

ENFERMEDAD DE QUERVAIN: tendinitis del extensor corto y el abductor  largo  del  pulgar,  con  signo  de  Finkelstein  positivo: aumento de dolor (por tendinitis) en los tendones del extensor corto

y el abductor largo del pulgar al extenderlos con el pulgar sujeto con el puño.

ENFERMEDAD DE SCHILDER: véase enfermedad de los peroxisomas.

ENFERMEDAD DE SEITELBERGER: véase lipidosis. ENFERMEDAD DE SPIELMEYER-VOGT: véase lipidosis. ENFERMEDAD DE STEINERT: véase miopatía. ENFERMEDAD DE SUDECK: véase dolor. ENFERMEDAD DE TAKIKAWA: véase amiotrofia espinal. ENFERMEDAD DE TANGIER: véase lipidosis. ENFERMEDAD DE TARUI: véase glucogenosis. ENFERMEDAD DE TAY-SACHS: véase lipidosis.

ENFERMEDAD DE THORNTON-GRIGGS-MOXLEY: véase miopatía, clasificación y características generales.

ENFERMEDAD DE UNVERRICHT-LUNDBORG: el síndrome de Hartung es la forma AD. Epilepsia mioclónica, mioclonias, convulsiones generalizadas, demencia. Familiar. Ataxia, disartria, etc.  AR,  progresiva.  EEG: polipunta,  polipunta-onda, fotosensibilidad; reducción de ondas V y husos sigma.

ENFERMEDAD DE URBACH-WHITE: AR, depósito en piel, mucosas y lengua; alteraciones fonación (llanto en susurro); macroglosia;   lesiones   cutáneas;   calcificaciones   simétricas   en córtex, epilepsia, retraso mental, alteraciones oculares.

ENFERMEDAD DE VOGT-KOYANAGI-ARADA: vitíligo, uveítis, encanecimiento prematuro, afectación del SNC (meningitis aséptica o linfocitaria), tinnitus, hipoacusia.

ENFERMEDAD DE VON BOGAERT-SCHERER-EPSTEIN : véase xantomatosis cerebrotendinosa.

ENFERMEDAD DE VON GIERKE: véase glucogenosis.

ENFERMEDAD DE VON RECKLINGHAUSEN: síndrome neurocutáneo discrómico, neurofibromatosis. Nódulos de Lisch: hamartomas en iris (en el 94% de los menores de 6 años, aunque no aparecen en la neurofibromatosis segmentaria). Manchas café con leche en axilas (signo de Crowe). Molluscum fibrosum: neurofibromas cutáneos. Elefantiasis neurofibromatosa: paquidermatocele o tumor royale por neurofibroma subcutáneo gigante  en  neurofibromatosis.  Es  el  síndrome  neuroectodérmico más frecuente (el segundo es la esclerosis tuberosa). AD o esporádica. Manchas café con leche en el 90-99%, en la mayoría desde el nacimiento, y pueden aumentar en número y tamaño en la pubertad, y estabilizarse en la segunda década. Los neurofibromas suelen aparecer tras las manchas café con leche y se pueden invaginar (signo del button-holing), suelen aparecer en mayores de

5 años y aumentar con el embarazo (sobre todo los periareolares), pueden aumentar con la edad. Xantogranuloma, nevus (múltiples),

cutis laxa, prurito (neurofibromas), hipertrofia de papilas linguales,

neuromas plexiformes en párpados, glioma del nervio óptico y del quiasma. Glaucoma, exoftalmos, lesiones retinianas como las de la esclerosis tuberosa, escoliosis y otras alteraciones óseas (seudoartrosis, lesiones quísticas, etc.). Estreñimiento. Oligofrenia

de lenta instauración, trastornos del comportamiento, convulsiones, hidrocefalia. Gliomas de la vía óptica, neuromas del acústico con afectación de pares (8, 5, 7, etc.), feocromocitoma. Pubertad precoz (diagnóstico diferencial con el síndrome de McCune-Albright). Carcinoma medular de tiroides, hipoparatiroidismo, neurofibromas viscerales, tumores, trastornos del comportamiento, malformaciones

cardíacas. Enfermedad de Von Willebrand, etc.

ENFERMEDAD  DE  WERDNIG-HOFFMAN:  véase  amiotrofia espinal.

ENFERMEDAD DE WHIPPLE: confusión, oftalmoplejía, nistagmo, pérdida de memoria; los bastones PAS+ aparecen en SNC; la afectación puede ser del SNC exclusivamente.

ENFERMEDAD DE WILSON: metabolismo del cobre. Las manifestaciones  neuropsiquiátricas  son  la  forma  de  debut  en  el

40%. Incoordinación, temblores, disartria, disfagia, espasticidad, contracturas, convulsiones. Se asocia a condrocalcinosis. EEG: normal en un 50% de casos; delta irregular bilateral, mezclado con

theta, sin ritmos fisiológicos, con máximo posterior; descargas paroxísticas de tipo comicial; buena correlación con la clínica; lentificación, ondas agudas y disminución de husos.

ENFERMEDAD DE  YOUNG-HARPER: véase amiotrofia espinal.

ENFERMEDAD  DE  ZINSER-COLE-EGMAN:  véase  anemia  de

Fanconi.

ENFERMEDAD DEL ARMADILLO: véase discinesias con origen espinal.

ENFERMEDAD  DEL  CABELLO  ENSORTIJADO:  véase enfermedad de Menkes.

ENFERMEDAD  DEL  JARABE  DE  ARCE,  LEUCINOSIS:  EEG:

lentificación y paroxismos (convulsiones).
ENFERMEDAD DEL PACIENTE “CRÍTICO”: véase síndrome del paciente “crítico”.

ENFERMEDAD  MELANOLISOSOMAL  NEUROECTODÉRMICA:
véase síndrome de los cabellos plateados.
ENFERMEDAD ROSA: véase dolor.

EPILEPSIA ABDOMINAL: cólico, disminución de conciencia y automatismos. Diagnóstico diferencial con síndrome periódico.

EPILEPSIA ALCOHÓLICA: suele ser generalizada tonicoclónica. Si fuera focal debería investigarse otra causa también. Se considera epilepsia alcohólica si aparece fuera del periodo de abstinencia, si no había epilepsia previa, si las convulsiones son generalizadas y si el EEG interictal es normal. Con frecuencia, el EEG es normal en la epilepsia alcohólica, lo cual permite en ocasiones ayudar a distinguirla de la epilepsia por otra causa.

EPILEPSIA BENIGNA DEL LÓBULO OCCIPITAL: diagnóstico diferencial: síndrome de Lennox; epilepsia postraumática con complejo punta-onda lenta (EEG parecido al del síndrome de Lennox, pero clínica diferente, con epilepsia psicomotora o gran mal); epilepsia del lóbulo frontal con sincronía bilateral secundaria (dagnóstico diferencial difícil o imposible); síndrome ESES (no hay

máximo frontal, pero sí posterior o en vértex; ataques más leves); síndrome afasia-convulsión de Landau-Kleffner (crisis más leves, EEG: punta-onda lenta, más en sueño, a menudo generalizada y continua, pero con máximo en área temporal media; enfermedad generalmente autolimitada); epilepsia benigna del lóbulo occipital (EEG: punta-onda con máximo occipital o temporal, especialmente en vigilia y en relación con migraña: ataques visuales y luego dolor de cabeza); síndrome de Rett (enfermedad degenerativa del SNC; niñas;   EEG:   punta-onda   lenta   en   estadios   iniciales;   máximo variable, temporal u occipital). Véase afasia epiléptica.

EPILEPSIA, CIRUGÍA: véase cirugía de la epilepsia.

EPILEPSIA CON CRISIS FOCALES MIGRATORIAS DE LA INFANCIA:  descrito  por  Coppola  en  1995.  Comienza  en  los primeros 6 meses de vida. Crisis focales frecuentes, resistentes al tratamiento, con descargas EEG ictales multifocales y deterioro neurológico  progresivo.  Encefalopatía  epiléptica  grave,  rara,  de inicio precoz, causa desconocida, farmacorresistente y que con frecuencia cursa con estatus (García C et al. Epilepsia con crisis focales migratorias de la infancia: registro vídeo-EEG. Rev Neurol 2014; 59: 133-34).

EPILEPSIA CON PUNTA-ONDA CONTINUA DURANTE EL SUEÑO, EPOCS, SÍNDROME ESES, ELECTRICAL STATUS EPILEPTICUS DURING SLEEP:
Véase afasia epiléptica.

EPILEPSIA DEL LÓBULO FRONTAL: parece ser que en la epilepsia del lóbulo frontal el 95% de las crisis son nocturnas.

Crisis parciales simples, complejas, secundariamente generalizadas, crisis jacksonianas (motoras sin pérdida de conocimiento), otras. Las crisis pueden ser menores de un minuto y subintrantes (repetitivas). Crisis motoras diversas, tónicas, clónicas, versivas,   detención   del   lenguaje,   gestuales,   posturales,   con

automatismos, actividad vegetativa, emotiva, alucinatoria, vocalización, deglución, toqueteo, deambulación, lagrimeo, risa, llanto, pedaleo, ausencias (incluso con punta-onda a 3 Hz) etc. Puede  haber  torpor  poscrítico.  Puede  faltar  la  actividad epileptiforme intercrítica. La actividad epileptiforme suele ser frontal, al igual que la actividad crítica (la cual suele consistir en brotes continuos  de  actividad  rápida  o  lenta  de  gran  amplitud  o  baja

amplitud, mezclada o no con puntas, punta-onda, etc.).

Diagnóstico diferencial con epilepsia del lóbulo temporal y con epilepsia rolándica benigna.

Véase epilepsia benigna del lóbulo occipital.

EPILEPSIA DEL LÓBULO TEMPORAL: se clasifica en epilepsia mesial y epilepsia lateral o neocortical, aunque esto no se distingue bien con el EEG de superficie. Parece ser que las crisis que más se generalizan durante el sueño son las del lóbulo temporal, no las del lóbulo frontal. Personalmente se ha observado también que las anomalías   EEG epileptiformes en la epilepsia del lóbulo temporal pueden ser notablemente más abundantes durante el sueño.

Crisis parciales simples, complejas, otras, y puede haber generalización secundaria.  Manifestaciones  autonómicas, psíquicas, alucinatorias, motoras diversas, automatismos, molestia epigástrica, síncope cardiogénico, etc. Pueden durar más de un minuto con torpor y confusión postictal. El EEG intercrítico puede ser normal. Las crisis pueden afectar, con mayor frecuencia, a la

zona medial o mesial, es decir, a hipocampo (y amígdala, con crisis rinencefálicas o límbicas mesiobasales), que son las que suelen cursar sin alucinaciones auditivas, o bien pueden ser temporales laterales, es decir, neocorticales, con aura auditiva, ensoñación, alucinaciones visuales, afasia, etc.

EEG: actividad delta arrítmica, actividad delta rítmica intermitente, puntas,  ondas  agudas,  descargas  bitemporales  sincrónicas  o

asincrónicas, actividad ictal theta-delta y lentificación focal postictal. La localización prequirúrgica del foco precisa de electrodos esfenoidales (o temporales anteriores –T1-T2-, o cigomáticos, o de la muesca mandibular, o “de la mejilla”) e intracraneales (con rejillas

–grids- o tiras –strips- subdurales o profundos, que detectan la actividad  en  un  área  de  pocos  milímetros,  o  con  estereo-EEG,

según técnica de Tailarach), aunque si hay congruencia entre EEG y resonancia (60-85% de los casos), los intracraneales presentan poca utilidad.

Tellez JF, Ladino LD. Epilepsia temporal: aspectos clínicos, diagnósticos y de tratamiento. Rev Neurol 2013; 56: 229-242.

Cardinali F et al. Stereoelectroencephalography: surgical methodology, safety and stereotactic application accuracy in five hundred procedures. Neurosurgery 2012; 72: 353-366.

EPILEPSIA FOTOSENSIBLE: idiopáticas o no (tumores, encefalitis, ceroidolipofuscinosis fotosensibles). 6-15 años.

-Tipos:

Pura, sin crisis espontáneas.

Con fotosensibilidad y crisis espontáneas. Mioclonias palpebrales con ausencias.

Epilepsia autoinducida por fotosensibilidad (+/- retraso mental). Epilepsia provocada por patrones.

Crisis inducidas únicamente por fotoestimulación.

EPILEPSIA GENERALIZADA PRIMARIA: se tiende a descartar términos como “genuina”, “esencial”, o “idiopática”. Puede ir precedida de convulsiones febriles o epilepsia mioclónica benigna de la infancia. No viene precedida por síndrome de Lennox ni por síndrome de West. Constituye el 28,5% de las epilepsias (11,3% gran mal, 9,9% pequeño mal, 4,1% mioclonias, 3,2% otros, total

28,5%).   El   sueño   provoca   ondas   patológicas   (complejo   K

epiléptico), sobre todo en estadio 2, y fluctuaciones del nivel de conciencia (arousal). La fotosensibilidad es más frecuente en casos de gran mal y mioclonus, y menos frecuente en petit mal. La epilepsia rolándica benigna quizá se podría considerar una epilepsia generalizada primaria, a pesar de la clínica y el EEG focales, ya que se superpone con la epilepsia generalizada primaria.

Diagnóstico diferencial: epilepsia de lóbulo frontal con sincronía bilateral secundaria (ausencias en mayores de 10 años, más o menos prolongadas, y ausencias con generalización tonicoclónica secundaria; EEG: difícil de interpretar, la presencia de brotes entremezclados de puntas rítmicas a 10 Hz refuerzan este diagnóstico); lesiones hipotalámicas (manifestaciones endocrinas, ausencias   y   punta-onda   a   3   Hz);   trastornos   metabólicos

(encefalopatía renal con brotes de punta-onda; abandono de barbitúricos con brotes de punta-onda, con o sin fotosensibilidad); síndrome de Lennox; síndrome de Rett (enfermedad degenerativa del SNC, niñas; EEG: punta-onda lenta en estadios iniciales, con

máximo  variable  temporal  y  occipital).  Tratado  de  EEG  de
Niedermeyer.

EPILEPSIA  GENÉTICA  CON  CRISIS  FEBRILES  PLUS:  véase crisis febriles.

EPILEPSIA INFANTIL: -Convulsiones neonatales.

-Encefalopatía
epiléptica
neonatal
con
brotes
de
supresión
(síndrome de Aicardi-Otahara):
1. Encefalopatía mioclónica progresiva precoz: niños menores de
3 meses, encefalopatía mioclónica grave.

2. Encefalopatía epiléptica infantil precoz con paroximos de supresión: primeros meses, espasmos tónicos, grave.

-Convulsiones neonatales familiares benignas: clonias, apneas. Desde segundo-tercer día, durantes los 3 primeros meses. 14% de epilepsia. EEG: actividad theta aguda alternante. Clínica normal. Fenobarbital.

-Convulsiones neonatales benignas idiopáticas: cuarto-sexto día.

Clínica
normal,
salvo
estatus.
EEG:
theta
aguda
alternante. Fenobarbital.

-Síndrome de West.

-Síndrome de Lennox-Gastaut.
-Epilepsia mioclónica infantil benigna.
-Epilepsia mioclónica infantil severa o grave, síndrome de Dravet, epilepsia polimorfa.

-Epilepsia con crisis mioclónicoastáticas, o pequeño mal mioclónico, o síndrome de Doose.

-Encefalopatías mioclónicas. Véase encefalopatía.

-Epilepsia infantil con ausencias (picnolepsia, petit mal).
-Epilepsia juvenil con ausencias (adolescencia).
-Epilepsia con ausencias mioclónicas.
-Epilepsia con crisis tonicoclónicas generalizadas.

-Epilepsia mioclónica juvenil.
-Epilepsia y síndromes epilépticos parciales idiopáticos.
-Síndromes  epilépticos  parciales  no  idiopáticos:  epilepsia  de lóbulo temporal.

-Epilepsia tumoral (media: 3-6 años) y postraumática (precoz y tardía).

-Epilepsia y síndromes epilépticos focales y/o generalizados:

1. Crisis neonatales.
2. Afasia epiléptica o síndrome de Landau-Kleffner, síndrome de afasia-convulsión.

3. EPOCS: epilepsia con punta-onda continua durante el sueño.

4. Epilepsia parcial benigna atípica de la infancia.
-Estado de mal epiléptico. Síndrome HH, síndrome HHE y epilepsia parcial continua: estados de mal parciales somatomotores con personalidad clínica propia.

-Epilepsias reflejas: crisis inducidas por un estímulo sensitivo específico (no se debe confundir con factor desencadenante).

-Crisis epilépticas ocasionales: crisis febriles, infecciones intracraneales,   trastornos   metabólicos,   encefalopatías   agudas,

hipertensión, etc.

-Crisis cerebrales no epilépticas.
Epilepsia y síndromes epilépticos en el niño, por M Nieto y E Pita. Ed Universidad de Granada, 1993.

EPILEPSIA INFANTIL CON AUSENCIAS MIOCLÓNICAS: peor pronóstico que epilepsia juvenil con ausencias y picnolepsia, por resistencia al tratamiento. Posible deterioro mental y evolución a síndrome de Lennox. 2-17 años (media: 7 años). Antecedente familiar  de  epilepsia,  +/-  antecedentes  personales  de  retraso mental. EEG: descargas mioclónicas a 3 Hz, muchas al día, más al despertar. +/- crisis tonicoclonicogeneralizadas. +/- ausencias. Estatus raro. +/- lentificación, salvas punta-onda, crisis: punta-onda a 3 Hz. Punta en EEG=mioclonia en EMG en menos de 70 ms. Hiperventilación. Fotoestimulación.

EPILEPSIA INFANTIL CON AUSENCIAS: epilepsia infantil con ausencias (picnolepsia, petit mal; piknos significa frecuente, al ser los ataques frecuentes): predisposición genética. 15% de crisis febriles. Pico 6-7 años (3-13 años, antes de la pubertad). Ausencia

+/- crisis tonicoclónicas generalizadas en adolescencia. Estatus excepcional. EEG: punta-onda a 3 Hz, actividad de fondo normal, con o sin actividad lenta posterior (en NREM, polipunta onda; en REM   actividad   escasa);   privación   de   sueño,   hiperventilación,

fotoestimulación. Parece ser que la actividad lenta posterior tras la punta-onda a 3 Hz sería un signo de buen pronóstico.

EPILEPSIA INFANTIL CON CRISIS TÓNICOCLÓNICAS GENERALIZADAS: en la adolescencia hay asociación frecuente entre crisis tonicoclónicas generalizadas y epilepsia mioclónica juvenil  benigna,  o  también  con  epilepsia  ausencia  de  la adolescencia, dando lugar a una epilepsia generalizada primaria de la adolescencia y adulto joven. Formas reconocibles:

Una forma consiste en crisis tonicoclónicas generalizadas en el niño, o gran mal infantil: +/- antecedentes de crisis febriles, con crisis tonicoclónicas generalizadas, +/- mioclonias a veces, y en el EEG paroxismos generalizados, no focales, y crisis heterogéneas.

Otra forma consiste en crisis tonicoclónicas generalizadas de la adolescencia, o gran mal del despertar: 9-18 años (máximo: 14-16 años), +/- antecedentes familiares y de crisis febriles, el 90% de las crisis en las 2 horas tras el despertar, o en la relajación vespertina.

+/- mioclonias. +/- ausencias; cuando los grafoelementos son a 4-6

Hz se consideran específicos de epilepsia primaria generalizada
(aumento de descargas en fase NREM). Diagnóstico diferencial:

crisis parciales con generalización secundaria, síncope convulsivo,
espasmo del sollozo con componente convulsivo, crisis histéricas. EEG: punta-onda o polipunta-onda aisladas, o a +/- 3 Hz, generalizadas y sincrónicas. Hiperventilación. Fotoestimulación.

EPILEPSIA INFANTIL FOCAL, GENERALIZADA, O AMBAS: 1. Crisis neonatales.

2. Afasia epiléptica o síndrome de Landau-Kleffner, síndrome de

afasia-convulsión.

3. Epilepsia con punta-onda continua durante el sueño.
4. Epilepsia parcial benigna atípica de la infancia.
EPILEPSIA INFANTIL MIOCLÓNICA PROGRESIVA DEGENERATIVA: encefalopatía mioclónica progresiva. Epilepsia mioclónica progresiva degenerativa: cuando no aparecen cuerpos de Lafora. Supervivencia más de 15 años.

EPILEPSIA INFANTIL MIOCLÓNICO-ASTÁTICA: véase síndrome de Doose.

EPILEPSIA INFANTIL PARCIAL BENIGNA ATÍPICA: crisis parciales motoras durante el sueño y generalizadas (mioclónicas y atónicas,  diagnóstico  diferencial  con  síndrome  de  Lennox).  2-6 años. No deterioro mental. No trastorno del comportamiento. Remite antes de la pubertad. Diagnóstico diferencial: síndrome de Lennox (en la EIPBA faltan las crisis tónicas, y aparecen crisis parciales motoras nocturnas; no deterioro mental, EEG focal en vigilia, contraste entre EEG de vigilia y sueño); EPOCS (en EPOCS deterioro, y la POCS no remite). EEG: como en epilepsia parcial benigna con paroxismos rolándicos; punta-onda a 3 Hz con microausencias, POCS a 1-1,5 Hz.

EPILEPSIA INFANTIL PARCIAL BENIGNA CON PAROXISMOS ROLÁNDICOS:

 epilepsia
 parcial
idiopática.
Epilepsia
parcial benigna con paroxismos rolándicos: 3-13 años (6-10 años). Punta o punta-onda
centrotemporales,
que  se
activan

con
el
sueño
 y cambian
de
lado.
Síntomas
sensitivos

que
 progresan
a manifestaciones
motoras,
+/-
 vómitos,

+/-
crisis
tonicoclónicas generalizadas,  +/-  estatus.  Nocturnas  o  diurnas.  Es  la  epilepsia rolándica benigna de la infancia. Suele desaparecer antes de la pubertad o en la adolescencia. Puede reaparecer más adelante, con frecuencia en relación con el consumo de alcohol. 5-10% de los epilépticos menores de 15 años. En el 70% de los niños aparecen

las crisis, pero en un 30% se manifiesta de otras maneras (por ejemplo, como trastorno del comportamiento).

EEG: la privación de sueño es eficaz para activar el EEG y las descargas pueden volverse bilaterales y sincrónicas y semiperiódicas; aparecen puntas, punta-onda, u ondas agudas en área central mediotemporal; las puntas pueden ser sustituidas por ritmo mu con el tiempo (que tal vez podría incluso ser un indicador

de la normalización del trazado en estos casos, y también indicaría una remisión la desaparición de paroxismos en fase REM). En el EEG   actividad   de   fondo   normal   (en   sueño   NREM   y   REM paroxismos, más focales en fase REM).

Epilepsia rolándica maligna: secuencias interminables de descargas agudas ictales.

EPILEPSIA INFANTIL PARCIAL BENIGNA CON PAROXISMOS OCCIPITALES:
-Epilepsia
parcial

idiopática,
 epilepsia
 parcial benigna con paroxismos occipitales: punta-onda occipital que se bloquea  con  apertura  de  ojos.  15  meses-11  años  (4-8  años). Migraña
postcrítica.
Diagnóstico
diferencial:
migraña
basilar, epilepsia parcial sintomática del lóbulo occipital, epilepsia temporal, epilepsia  lobar  occipital  benigna.  EEG  interictal:  punta-onda  con máximo occipital, 1,5-3 Hz, bilateral (interictal), también temporales, unilaterales o bilaterales, también ondas agudas, y bloqueo con apertura  palpebral  (paroxismos  en  fase  NREM,  menor  en  fase REM), y actividad de fondo normal. EEG ictal: punta-onda continua unilateral.

-Epilepsia occipital benigna idiopática de inicio temprano, síndrome  de  Panayiotopoulos:  variedad  de  la  epilepsia  infantil

idiopática  occipital  benigna  con  crisis  focales,  vómitos  ictales,

desviación de la mirada, con posible generalización secundaria. EEG: ondas agudas occipitales (y posiblemente en otras áreas en poligrafía nocturna); puntas localizadas en región occipital o multifocales (por probable propagación desde región occipital).

Puede
aparecer
estatus
epiléptico
autonómico,
con
vómitos

ictales, o ictus emeticus (Leal A, Ferreira JC, Días A, Calado E: Origin of frontal lobe spikes in the early onset benign occipital lobe epilepsy (Panayiotopoulos syndrome).

EPILEPSIA IFANTIL PARCIAL BENIGNA CON PAROXISMOS TEMPORALES:
epilepsia
parcial
primaria
con
sintomatología afectiva, epilepsia parcial benigna con paroxismos temporales: 2-10 años.

Diagnóstico diferencial: vértigo paroxístico, crisis de angustia (de día), terrores nocturnos (NREM), crisis de lóbulo temporal sintomáticas.

EPILEPSIA INFANTIL PARCIAL IDIOPÁTICA: epilepsia y síndromes epilépticos parciales idiopáticos. 2-12 años (4-9 años).

Indemnidad
neurológica.
+/-
crisis
febriles.
+/-
antecedentes

familiares de crisis febriles o de epilepsia.

EEG: fondo normal, punta-onda o puntas aisladas o en brotes, focales, o bilaterales, presentes en sueño.

Criterios clínicos: no déficit neurológico, historia familiar de epilepsia benigna, primera crisis después de los 18 meses de edad, crisis breves y raras, a veces frecuentes al principio, buena respuesta  al  tratamiento,  semiología  no  polimorfa  en  un  mismo

paciente (no crisis tónicas ni atónicas), no déficit postcrítico prolongado.

Formas:

1. Epilepsia infantil parcial benigna con paroxismos rolándicos.
2. Epilepsia infantil parcial benigna con paroxismos occipitales.
3. Epilepsia primaria de la lectura: pubertad tardía (10-20 años). EEG: punta y punta-onda parietotemporal o generalizada.

4. Epilepsia parcial primaria con sintomatología afectiva, epilepsia

parcial benigna con paroxismos temporales: 2-10 años. Diagnóstico diferencial: vértigo paroxístico, crisis de angustia (de día), terrores nocturnos (NREM), crisis de lóbulo temporal sintomáticas.

5. Epilepsia parcial primaria con paroxismos frontales: 4-8 años.

6. Epilepsia parcial benigna de la adolescencia: 10-20 años.
7.  Epilepsia  parietal  benigna:  aumento  en  NREM.  Puntas  en región parietal, desencadenadas por estímulo contralateral táctil. +/- trastornos de conducta.

EPILEPSIA JUVENIL CON AUSENCIAS: adolescencia, alrededor de la pubertad (límite inferior: 10 años). Crisis como en picnolepsia, pero con menor retropulsión. Puede haber crisis tonicoclonicogeneralizadas. Mioclonias infrecuentes. Crisis al despertar. Estatus menos excepcional.

EEG: punta-onda a 3 Hz. Privación de sueño. Hiperventilación. Fotoestimulación (menos eficaz). La punta-onda a 3 Hz puede empezar a 4 Hz, pasar a 3 Hz en segundos y terminar a 2 Hz; polaridad negativa en línea media. Comienzo y final brusco (sobre

todo el comienzo); casi exclusivo de la infancia; dura de 1 segundo a 1 minuto (media: 8-10 segundos). En el EEG, en los raros casos en  los  que  el  voltaje  es  mayor  en  áreas  parietooccipitales,  la

apertura de los ojos puede suprimir la descarga, según algunos autores. Suele asociarse a alteración de la conciencia. La hiperpnea es el método de activación más eficaz para provocar la aparición de los brotes EEG, si no aparecen espontáneamente. En las ausencias atípicas, en el EEG, en vez de punta-onda a 3 Hz aparece una descarga  de  ondas  de  mediano  o  bajo  voltaje  a  unos  10  Hz, bilateral y generalizada.

EPILEPSIA MIGRATORIA MALIGNA DEL LACTANTE: inicio en el primer semestre de vida. Crisis parciales casi continuas, polimorfas y refractarias, en ocasiones generalizadas, con deterioro psicomotor importante  y  EEG  con  descargas  multifocales.  Diagnóstico diferencial  con  otras  encefalopatías  epilépticas  propias  de  esta edad, como el síndrome de West o el de Otahara.

EPILEPSIA MIOCLÓNICA, ALGUNAS CORRELACIONES    :
corea de Huntington.
Enfermedad
de
Unverricht-Lundborg
(síndrome
de
Hartung:
forma AD).
Enfermedad de Lafora. Sialidosis.

Síndrome
de
Knudd-Krabbe
(enfermedad
de
Krabbe,

leucodistrofia).
Síndrome de Ramsay-Hunt: disinergia cerebelosa mioclónica. Síndrome de Rabot.

Síndrome de Lance-Adams. Enfermedad de Gaucher juvenil.

Síndrome MERRF. Ceroidolipofuscinosis.

Lipofuscinosis neuronal ceroidea juvenil. Enfermedad de Jansky-Bielchowski.

EPILEPSIA MIOCLÓNICA INFANTIL BENIGNA: desde el tercer mes hasta el segundo año. Sin antecedentes clínicos. Con o sin antecedente  familiar  de  epilepsia.  Rara  vez  debuta  por  crisis febriles. Caídas de la cabeza, con o sin crisis tonicoclónicas generalizadas,  en  adolescencia,  con  o  sin  trastornos  de personalidad y aprendizaje. Depakine.

Diagnóstico
diferencial:
mioclonias
infantiles
benignas
no epilépticas,  síndrome  de  West,  síndrome  de  Lennox,  epilepsia

mioclónica severa de la infancia.

EEG: punta-onda generalizada, al principio del sueño más, y en fase REM. Actividad de fondo normal. Polipunta-onda. Fotosensible.

EPILEPSIA MIOCLÓNICA INFANTIL SEVERA: véase síndrome de

Dravet.
EPILEPSIA MIOCLÓNICA JUVENIL: pubertad (8-26 años; media:

14-16 años). No pérdida de conocimiento. +/- crisis tonicoclónicas generalizadas.   +/-   ausencias-   +/-   antecedentes   familiares   de

epilepsia generalizada, +/- antecedentes familiares de crisis febriles. Inmadurez e inestabilidad.

Diagnóstico  diferencial:  mioclonias  fisiológicas  del  sueño, epilepsia mioclónica progresiva de Unverricht-Lundborg, epilepsia mioclónica-astática, epilepsia ausencia juvenil, ausencias mioclónicas.

EEG: punta-onta y polipunta-onda generalizada, más al despertar

o con adormecimiento. ELI, privación de sueño, hiperventilación, cierre de párpados, sueño espontáneo.

EPILEPSIA PARCIAL BENIGNA ATÍPICA DE LA INFANCIA: crisis parciales motoras durante el sueño y generalizadas (mioclónicas y atónicas,  diagnóstico  diferencial  con  síndrome  de  Lennox).  2-6 años. No deterioro mental. No trastorno de conducta.

Diagnóstico diferencial: síndrome de Lennox (en EPBAI faltan las crisis tónicas, y aparecen crisis parciales motoras nocturnas; no deterioro mental, EEG focal en vigilia, contraste entre EEG de vigilia y sueño); EPOCS (en EPOCS deterioro, la POCS no remiten).

EEG: como en epilepsia parcial benigna con paroxismos rolándicos; punta-onda a 3 Hz con microausencias, POCS a 1-1,5

Hz. Remite antes de la pubertad.

EPILEPSIA PARCIAL CONTINUA: estado de mal epiléptico. Síndrome HH, síndrome HHE y epilepsia parcial continua: estados de mal parciales somatomotores con personalidad clínica propia:

1.  Síndrome  HH:  6-18  meses.  Raro  en  mayores  de  4  años.

Antecedente familiar de crisis febriles y/o epilepsia. Antecedentes personales de lesión cerebral. Crisis convulsiva o estado de mal convulsivo hemigeneralizado, con déficit motor hemicorporal transitorio o permanente.

2. Síndrome HHE: HH con crisis epilépticas con frecuencia farmacorresistentes. Crisis convulsiva unilateral o estado de mal unilateral de la primera infancia, seguido de hemiplejía transitoria o

permanente y tras periodo libre variable, seguido de epilepsia, generalmente parcial.

3. Epilepsia parcial continua, dos tipos:

3.1.  Síndrome  de  Kojewnikow:  crisis  parciales  motoras, mioclonías localizadas. Cualquier edad.

3.2. Síndrome de Rasmussen: crisis parciales motoras +/- hemigeneralizadas +/- generalizadas + mioclonias de localización variable.                                       2-10                                       años.

EPILEPSIA POLIMORFA: síndrome de Dravet.

EPILEPSIA POSTRAUMÁTICA: diagnóstico diferencial: síndrome de Lennox; epilepsia postraumática con complejo punta-onda lenta (EEG parecido a síndrome de Lennox, pero clínica diferente, con epilepsia psicomotora o gran mal); epilepsia del lóbulo frontal con sincronía bilateral secundaria (dagnóstico diferencial difícil o imposible);  síndrome  ESES  (no  hay  máximo  frontal,  pero  sí posterior o en vértex; ataques más leves); síndrome afasia- convulsión de Landau-Kleffner (crisis más leves, EEG: punta-onda lenta, más en sueño, a menudo generalizada y continua, pero con máximo en área temporal media; enfermedad generalmente autolimitada); epilepsia benigna del lóbulo occipital (EEG: punta- onda con máximo occipital o temporal, especialmente en vigilia y en relación con migraña: ataques visuales y luego dolor de cabeza); síndrome de Rett (enfermedad degenerativa del SNC; niñas; EEG: punta-onda lenta en estadios iniciales; máximo variable –temporal u occipital-).

EPILEPSIA PRIMARIA DE LA LECTURA: epilepsia primaria de la lectura: pubertad tardía (10-20 años). EEG: punta y punta-onda parietotemporal o generalizada.

EPILEPSIA REFLEJA: epilepsias reflejas: crisis inducidas por un estímulo sensitivo específico (que no se debe confundir con un factor desencadenante):

1. Epilepsias fotosensibles: idiopáticas o sintomáticas (tumores,

encefalitis, ceroidolipofuscinosis fotosensibles). 6-15 años. Tipos: pura, sin crisis espontáneas; con fotosensibilidad y crisis espontáneas; mioclonias palpebrales con ausencias; epilepsia autoinducida por fotosensibilidad (+/- retraso mental); epilepsia provocada por patrones; crisis inducida únicamente por fotoestimulación.

2. Epilepsia sobresalto: lesión cerebral (incluso gangliosidosis).

Carbamacepina.

3. Crisis inducidas por el movimiento.
4. Crisis inducidas por estímulos sensitivos.
5. Epilepsias reflejas complejas: musicógena; por comida (+/- lesión

cerebral); por lenguaje; por pensamiento.

EPILEPSIA ROLÁNDICA: véase epilepsia infantil parcial idiopática.

EPILEPSIA Y ALTERACIONES PSÍQUICAS: psicosis epiléptica: comprende el estado de ausencia, el estado de mal de lóbulo temporal y el fenómeno de Landolt.

Fenómeno de Landolt: normalización del EEG a pesar de seguir con la clínica. Fenómeno propio de la psicosis epiléptica. En psicosis+epilepsia de lóbulo temporal, la psicosis interictal puede tener origen epileptógeno. Si no tiene origen epileptógeno se puede observar   psicosis   interictal   de   origen   no   epileptógeno   con

“normalización forzada” del EEG o fenómeno de Landolt, a pesar de seguir con la clínica o con la exacerbación psicótica; podría deberse a sobredosificación medicamentosa. Es un asunto abierto a investigación al no quedar claro en todos los casos de psicosis epiléptica si la psicosis está relacionada o correlacionada con la epilepsia.

Angustia: de forma excepcional una crisis de angustia supuestamente podría llegar a plantear el diagnóstico diferencial con una epilepsia parcial primaria con sintomatología afectiva.

EPOCS: véase epilepsia con punta-onda continua durante el sueño. Véase síndrome ESES. Véase afasia epiléptica adquirida.

EQUIVALENTE MIGRAÑOSO: focalidad sin cefalea. ESCALA DE GLASGOW: véase coma, escala de Glasgow. ESCALA DE ISQUEMIA: véase demencia, escala de isquemia. ESCÁPULA ALADA: véase músculo serrato anterior.

ESCLERODERMIA: se ha descrito atrofia por desuso, miopatía sin aumento de enzimas, miositis con aumento de enzimas, debilidad proximal, etc. Personalmente se ha observado en algún caso atrofia muscular con poca actividad muscular en el EMG (desde ausencia de actividad motora voluntaria hasta trazados simplificados de amplitud normal), pero sin signos electromiográficos miopáticos ni neuropáticos en los potenciales de unidad motora, ni actividad patológica en reposo.

ESCLEROSIS LATERAL AMIOTRÓFICA, CRITERIOS DE EL ESCORIAL: El Escorial World Federation of Neurology. Criteria for the diagnosis of amyotrophic lateral sclerosis. J Neurol Sci

1994; 124: 96-107. Están en permanente revisión (Mamede de
Carvalho et al. Electrodiagnostic criteria for diagnosis of ALS. Clinical Neurophysiology 2008. 119: 497-503).
-Presencia de:

1. Signos clínicos, electromiográficos y patológicos de afectación de segunda motoneurona.

2. Signos clínicos de afectación de primera motoneurona.

3. 1 y 2 con carácter progresivo, con afectación sucesiva de diferentes regiones anatómicas.

-Ausencia de:

1. Signos electromiográficos o patológicos de enfermedades que pudieran explicar la afectación de motoneurona superior o inferior.

2.  Neuroimagen  que  pueda  explicar  la  clínica  y  la electromiografía.

-Categorías diagnósticas:

1. “Definida” (o sea, comprobada): 3 regiones anatómicas con afectación de motoneurona superior e inferior.

2. Probable: 2 regiones anatómicas con afectación de motoneurona  superior  e  inferior,  y  una  de  las  regiones  con afectación  de  motoneurona  superior  debe  estar  por  encima  de

cualquiera con afectación de motoneurona inferior.

3. Posible: 2 o más regiones con afectación de motoneurona superior o 1 región con afectación de motoneurona superior e inferior.

4. Sospechada: 2 o más regiones con afectación de motoneurona inferior.

-Criterios contrarios a esclerosis lateral amiotrófica: trastornos sensitivos, esfinterianos, de sistema nervioso autónomo, de vías visuales, parkinsonismo, de funciones superiores, antecedentes de polio.

ESCLEROSIS LATERAL AMIOTRÓFICA,  ATROFIA MUSCULAR PROGRESIVA, ENFERMEDAD DE CHARCOT, DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL: -Comienzo por la mano (forma de Aran-Duchenne): síndromes centromedulares; amiotrofia focal de Hirayama (juvenil, varones más que mujeres), neuropatía motora multifocal con bloqueos;  afectación  de  segunda  motoneurona+linfoma  (no  se afecta primera motoneurona); síndrome postpoliomielítico.

-Comienzo proximal (Vulpian-Bernhardt): miopatías inflamatorias (la CPK puede aumentar en la ELA); miopatía por hipotiroidismo o hipertiroidismo; miastenia gravis (test del tensilón y EMG de fibra simple también pueden dar positivo en ELA); amiotrofia espinal progresiva.

-Forma
crural-seudopolineurítica
(Pierre-Marie-Patrikios):

mononeuritis  múltiple,  síndrome  postpoliomielitis;  polineuropatía;
amiotrofias espinales distales.

-Forma bulbar (afecta sobre todo a fonación) y seudobulbar (afecta  sobre  todo  a  deglución):  infartos  lacunares  múltiples; parálisis bulbar progresiva (ELA); parálisis bulbar progresiva infantil de  Fazio-Londe;  parálisis  hereditaria  de  Kennedy  (ligada  al  X, cuarta-quinta década, no piramidalismo, no síndrome seudobulbar, esterilidad,  ginecomastia,  diabetes  mellitus,  etc.);  encefalomielitis

paraneoplásica (anti-Hu); meningitis crónica (por ejemplo, carcinomatosa); síndrome de Guillain-Barré; parálisis aguda idiopática del hipogloso; síndrome de Arnold-Chiari; tumores de tronco encefálico; miastenia gravis; miopatías con signos EMG neurógenos; hipertiroidismo; miopatías inflamatorias (por ejemplo, miositis  con  cuerpos  de  inclusión);  distrofia  miotónica;  distrofia

oculofaríngea.

-Forma piramidal: para o hemiespasticidad por latirismo, paraparesia espástica  tropical,  HTLV-2, adrenoleucomieloneuropatía,  paraplejía  espástica  familiar  (AD  o AR), esclerosis lateral primaria (ELA), otras.

-Afectación exclusiva (auténtica o aparente) de segunda motoneurona:   amiotrofia   espinal   progresiva;   atrofia   muscular

progresiva (ELA); síndrome de Kennedy; AME distal, neuropatía sensitivomotora hereditaria (sobre todo tipo 2), miopatías distales, miopatía con síndrome distrófico escapuloperoneal, glucogenosis.

-Linfoma:
afectación
de
segunda
motoneurona
(diagnóstico

diferencial en ELA). En ocasiones resulta difícil determinar en qué grado la afectación de segunda motoneurona se debe a desmielinización periférica (polineuropatía) o a daño de soma neuronal en asta anterior (neuronopatía); si en el EMG predomina la lentificación, orienta  más a  polineuropatía, si predomina  la actividad denervativa con distribución polirradicular y relativa conservación de velocidades motoras, orienta más a neuronopatía.

ESCLEROSIS LATERAL PRIMARIA, CRITERIOS DE PRINGLE: - Clínica:

Inicio insidioso de paresia espástica en extremidades inferiores, o bulbar, o superiores.

Generalmente de la quinta década en adelante. No historia familiar.

Curso progresivo.

Duración de tres o más años.
Generalmente sólo disfunción corticoespinal.
Distribución simétrica y finalmente paresia espinobulbar espástica severa.

-Laboratorio:

Química en suero normal (incluida B12). Serología negativa para sífilis, Lyme y HTLV-1. LCR normal (incluyendo bandas oligoclonales). En EMG, no actividad denervativa.

En resonancia magnética, no signos de compresión de médula espinal o foramen magnum.

-Adicionales:

Función de la vejiga normal.
Conducción central alterada (EMTC). Conducción periférica normal.

Atrofia focal de la circunvolución precentral (resonancia magnética).

Disminución del consumo de glucosa en región pericentral (PET).

Pringle CE et al. Primary lateral sclerosis clinical features, neuropathology and diagnostic criteria. Brain 1992; 115: 495-

520.

ESCLEROSIS MÚLTIPLE (EM): puede debutar en forma de epilepsia.

La forma de presentación más frecuente son la neuritis óptica y

las parestesias en miembros (Aghamollaii V et al. Sympathetic skin response (SSR) in multiple sclerosis and clinically isolated syndrome:  A  case-control  study.  Clinical  Neurophysiology

2011; 41: 161-171).
Signo de Uthoff: disminución de agudeza visual con ejercicio en la esclerosis múltiple.

Signo
de

Lhermitte:
aparece  en  esclerosis
múltiple
u
otros trastornos
de
médula

espinal
(traumatismos,
degeneración

artrósica, tumores, etc.).

Síndrome de Behçet: meningoencefalitis recurrente, parkinsonismo, demencia, afectación de haces piramidales, hipertensión intracraneal benigna; diagnóstico diferencial con esclerosis múltiple.

Crisis tónica de la esclerosis múltiple: véase discinesia con origen espinal.

El 50% de las neuritis ópticas evolucionan a esclerosis múltiple en un plazo de 15 años.

La parálisis ocular más frecuente es la del sexto par.

En la esclerosis múltiple también se puede producir una oftalmoplejía internuclear, sobre todo bilateral.

Síndrome Cluster-tic: véase enfermedad de Horton.

EEG: normal, o lentificación focal o difusa, o asimetrías. En EEG seriados las anomalías EEG pueden mejorar en breve plazo (días) en el caso de la esclerosis múltiple, a diferencia de lo que ocurre en caso de neoplasia intracraneal.

PEV: alterados en casi todos los pacientes, en uno o en los dos
lados, incluso de manera subclínica (es una de las exploraciones neurofisiológicas más sensibles y específicas por este motivo), por aumento de la latencia P100 (límite normal obtenido personalmente:

116 ms; alternativa en caso de duda razonable, por ejemplo, que en un lado la P100 aparezca a 90 ms y en el otro lado, el sospechoso, a

115 ms: límite normal en este laboratorio, a partir de observaciones personales, para la diferencia izquierda-derecha: 12 ms, y puede ser superior a esta cifra en caso de miopía grave unilateral sin relación con neuritis). Para el pronóstico es interesante que en caso de producirse un brote los PEV sean normales. Aparte de alteración de los   PEV   por   aumento   de   latencia   P100,   la   alteración   puede producirse por desincronización de la respuesta, incluso con desaparición de la misma, haciendo imposible la medición de la latencia, aun conservándose visión. No da falsos positivos. Es una técnica complementaria de momento insustituible en la esclerosis múltiple.

PEAT: alterados en un elevado número de pacientes, en uno o en los dos lados, desvelando posibles lesiones en tronco que pueden no ser  detectables  con  resonancia  magnética  ni  con  audiometría, razones por las que esta técnica está indicada. La alteración de la respuesta suele consistir en una desincronización de la misma, incluso con abolición de la respuesta (que no necesariamente se acompaña de cofosis, de forma paradójica), sobre todo de los componentes de tronco. No da falsos positivos. También es una técnica con notable interés clínico en la EM.

PESS: alterados en pocos pacientes. De hecho, con frecuencia aportan información complementaria poco interesante, por varias razones: uno, pueden ser normales aun con afectación clínica clara

de la vía somatosensorial, piramidal, o ambas, y con evidencia de ello en la resonancia; dos, pueden estar aparentemente  alterados (falso positivo) sin correlación con la clínica (ya que de manera idiosincrásica  hay  respuesta  con  amplitud  en  el  límite  inferior normal y aparentemente incluso por debajo en algunas personas); por tanto, hay con frecuencia una mala correlación entre las alteraciones detectables en PESS y la clínica, siendo lo único destacable un ocasional alargamiento de la latencia P40, que se detecta rara vez en la práctica, por lo que es una técnica con menor interés clínico en general, salvo que en algún caso en particular se concluya que podría tener algún interés intentarlo, como en un paciente con piramidalismo, aunque, aun en estos casos, en la práctica no hay con frecuencia una satisfactoria correlación entre la clínica y los PESS, por lo que parece una exploración “grosera”, poco sensible y específica (amén de que ya sería obvio clínicamente en este caso que el paciente padecería un piramidalismo).

Blink  reflex: se le ha encontrado utilidad a esta técnica en pocos
casos, por lo que se considera indicada en pocas situaciones clínicas. En concreto, se ha encontrado alteración en algún caso de EM con mioquimia facial, aunque con alteraciones consistentes en alargamiento de latencias, con poco peso clínico, o consistente en ausencia  de  componentes,  que  en  ocasiones  se  debe  a  falsos positivos. Tampoco se considera preciso incluirlos en el protocolo de rutina en la EM.

EMTC: se ha utilizado durante unos 15 años, cuando surgió como técnica alternativa novedosa, hasta retirada del equipo por fatiga de materiales, sin habérsele encontrado excesiva utilidad clínica tras 15 años de ensayos. Únicamente se ha observado que en efecto la latencia motora se alarga en la fase aguda de los brotes de una EM, es decir, la EMTC confirma que en una persona con un piramidalismo durante un brote agudo por EM la latencia motora con EMTC probablemente se alarga en relación con ese piramidalismo que ya ha sido diagnosticado previamente, motivo por el que personalmente no se considera de excesiva utilidad la EMTC en la EM por el momento.

ESCLEROSIS  TUBEROSA:  enfermedad  de  Bourneville-Pringle. AD. Puede ser transmitida por enfermos de modo subclínico. Es la segunda enfermedad neurocutánea en frecuencia después de la neurofibromatosis.   Se   puede   hacer   el   diagnóstico   prenatal

(cromosoma 9). Retraso mental. Convulsiones focales o espasmos infantiles frecuentes en menores de 1 año. Nevus despigmentado, en “hoja de fresno”, en recién nacidos. En mayores de 4 años: angiofibromas faciales. Piel chagrin (“de cerdo”) en región lumbosacra  (fibrosis  subepidérmica).  Fibromas  subungueales (tumor de Koenen) hacia la pubertad. Fibromas gingivales. Convulsiones  (motivo  de  consulta  más  frecuente).  Síndrome  de West (el 25% de los síndromes de West son por esclerosis tuberosa). Hamartomas tuberosos en corteza cerebral (tubérculos cerebrales). Nódulos subependimarios calcificados en ventrículos laterales. Astrocitomas de retina (hamartomas astrocíticos). Despigmentación de iris. Retinopatía hemorrágica. Retinitis exudativa. Atrofia óptica y papiledema. Coloboma de iris. Oftalmoplejía. Megalocórnea. Rabdomioma cardíaco. Angiolipoma renal, etc.

EEG: normal, o lentificación difusa o focal, paroxismos, hipsarritmia (forma de debut a veces).

ESES: véase epilepsia con punta-onda continua durante el sueño.

ESPASMO DEL SOLLOZO: crisis cerebral anóxica.

Fisiopatología: hiperventilación implica disminución de CO2, que implica  vasoconstricción cerebral  por efecto Baileys+hipoventilación, que conlleva autoasfixia, y que implica pérdida del conocimiento, convulsiones o ambas.

Tipos: cianótico y pálido.

EEG intercrítico normal casi siempre.
ESPASMO  FACIAL  ESENCIAL: espasmo  hemifacial. Hemiespasmo facial.

Clínica: sobre todo mujeres mayores de 45 años. Se afectan músculos de un nervio común. Progresa y empeora en cuestión de semanas  o  meses.  Persiste  en  sueño.  Movimientos  voluntarios

normales. Empeora con fatiga. Puede haber sincinesias como las postparalíticas.

Causas: 80% vaso aberrante; también tumores del ángulo pontocerebeloso, malformaciones de la charnela, síndrome de Guillain-barré, enfermedad de Paget.

Diagnóstico diferencial: espasmo facial secundario postparalítico

(sincinesias postparalíticas, paresia residual, blink reflex hiperactivo, persiste en sueño); espasmo facial secundario por compresión del

séptimo par (colesteatoma, neurinoma del séptimo par, aracnoiditis,

estrechez del conducto del nervio facial); mioquimia facial (persiste
en sueño; esclerosis múltiple, síndrome de Guillain-Barré, parálisis de Bell, fallo cardiopulmonar); crisis focales; distonía facial; blefaroespasmo; tétanos cefálico.

EMG:

1. PUM normales, sincrónicos, casi rítmicos, subintrantes (PUM o brotes de PUM en brotes seguidos pero sin llegar a continuos).

2. Blink reflex hiperactivo.

3.  Conducción  motora  a  orbicularis  oculi  sin  anomalías  (no secuela de parálisis facial).

4. R1c: indica hiperexcitabilidad del reflejo. Aparece en el síndrome del hombre rígido, y en el hemiespasmo facial.

5. R1 en orbicularis oris: aparece en la sincinesia postparalítica y en el hemiespasmo facial. Ambos cursan con sincinesias, pero en la postparalítica suelen poderse detectar secuelas de parálisis en el

EMG, o antecedentes en la anamnesis. La ausencia de sincinesias y de R1 en orbicularis oris puede permitir diferenciar las sincinesias postparalíticas y el hemiespasmo facial de: blefaroespasmo, distonías faciales, mioquimias, y crisis focales, en las que no hay sincinesias en orbicularis oculi, oris, o ambos, ni R1 en orbicularis
oris. Este hallazgo se ha podido comprobar personalmente como
cierto en los diversos casos de hemiespasmo facial que se han ido viendo, hallazgo sin falsos positivos y con pocos falsos negativos en la experiencia personal acumulada hasta el momento. De todos modos, hallar R1 es lo mismo que detectar sincinesias con el EMG, de modo que con detectar las sincinesias con el EMG es suficiente en la práctica, por lo que no se considera necesaria la exploración del blink reflex en este caso. Las sincinesias se exploran en orbicular de los párpados con este músculo relajado pidiendo al paciente que contraiga el orbicular de los labios (haciendo que frunza y a la vez proyecte hacia delante los labios), y en orbicular de los labios con este músculo relajado y pidiendo al paciente que cierre con fuerza los ojos para ver si en este músculo aparece actividad muscular involuntaria.

Según observaciones personales la presencia de una mioquimia en el orbicular de los párpados o de los labios puede aparecer aislada y preceder a las sincinesias meses o incluso años, por lo que están indicados los controles evolutivos en caso de mioquimia facial con sospecha de que se trate de un hemiespasmo pendiente de confirmación.

6. En el espasmo hemifacial las descargas son repetitivas pero más irregulares que en la mioquimia facial.

ESPASTICIDAD: véase discinesias con origen espinal.

ESPECIFICIDAD Y SENSIBILIDAD EN NEUROFISIOLOGÍA CLÍNICA: los hallazgos neurofisiológicos no son patognomónicos, sino más o menos específicos (y sensibles).

S=VP/VP+FN (sensibilidad, probabilidad de identificar enfermos;

cuanta mayor sensibilidad menos falsos negativos, pero más falsos positivos).

E=VN/VN+FP (especificidad, probabilidad de identificar sanos; cuanta mayor especificidad menos falsos positivos, pero más falsos negativos).

VPRP=VP/VP+FP (valor predictivo del resultado positivo, probabilidad de estar enfermo si el resultado es positivo, un 100%

indica que no hay falsos positivos).

VPRN=VN/VN+FN (valor predictivo del resultado negativo, probabilidad de estar sano si el resultado es negativo, un 100% indica que no hay falsos negativos).

ESTADO DE MÍNIMA CONCIENCIA: véase coma, no es coma.

ESTADO VEGETATIVO: véase coma, no es coma.

ESTATUS EPILÉPTICO: actividad epiléptica continua, una única crisis o crisis repetidas sin recuperación total de la conciencia. Al menos  30  minutos  de  duración,  por  ejemplo,  por  convención, aunque en la práctica el diagnóstico suele estar hecho sin que se cumpla esa cantidad de   tiempo arbitraria (Maganti R et al. Nonconvulsive status epilepticus. Epilepsy Behav 2008; 12: 572-

86).
Estado de mal: la conciencia no se recupera entre acceso y acceso. No es lo mismo que crisis repetitivas, o prolongadas, o subintrantes. Puede estar provocado por privación de sueño, drogas (BZD, isoniacida), lesiones, infecciones, etc.

Benzodiacepinas, EEG: aumento beta, paroxismos frontales de

ondas lentas, estatus epiléptico tónico en niños tratados por vía intravenosa por estatus de ausencia.

Según el diccionario de la Real Academia en español se escribe “estatus”, no status (y en español se escribe statu quo, y no status quo).

Estatus   convulsivo   tónico-clónico:   EEG   desorganizado,   con puntas  y  ondas  agudas  aisladas  que  suelen  ser  sincrónicas  y

generalizadas, y tienden a presentarse en secuencias rítmicas de

voltaje cada vez mayor (tónicas), luego punta-onda generalizada (tónico-clónicas), luego periodo postictal (desorganización), y vuelta a empezar. Exitus por colapso circulatorio. El estado de mal sólo tónico es más frecuente a menor edad, con puntas repetitivas bilaterales seguidas de ondas lentas tras las crisis. El estado de mal mioclónico es más raro aun, con descargas polipunta-onda bilaterales y generalizadas o polipunta generalizada con las mioclonias o antes de estas.

Estatus no convulsivo, con confusión o sin confusión. Dos tipos: el primer tipo es el generalizado o de ausencia, con confusión, automatismos,  somnolencia,  etc.  y  a  veces  mioclonias generalizadas, y EEG generalizado, y que puede ser típico, atípico (que suele afectar a pacientes con encefalopatía previa, lo cual dificulta   su   diagnóstico),   y   tardío   o   de   novo   (en   ancianos

habitualmente, sin epilepsia previa); el segundo tipo es el parcial o focal,  con  alteraciones  de  la  personalidad,  automatismos, fluctuación de alerta, afasia, amnesia, etc. (en el EEG actividad continua  o  cíclica,  y  pudiendo  ser  lateralizada  también),  y  que puede  ser  simple  o  complejo,  con  disminución  del  nivel  de

conciencia (Kaplan PW. Non convulsive status epilepticus in the emergency room. Epilepsia 1996; 37: 643-650).
En la  práctica el estado no convulsivo generalizado y parcial

pueden superponerse en un mismo paciente, por lo que esta categorización de ambos por separado podría ser más académica que clínica (Gómez-Ibáñez A et al. Estado epiléptico no convulsivo en el siglo XXI: clínica, diagnóstico, tratamiento y pronóstico. Rev Neurol 2012; 54: 105: 113).
En
el
no
convulsivo
generalizado
suele
haber
epilepsia

generalizada  previa  y  puede  estar  provocado  por  privación  de sueño,  incumplimiento  de  la  medicación,  menstruación,  fiebre,

fotoestimulación, hipoglucemia, hiperventilación, abstinencia alcohólica,   carbamazepina,   fenitoína,   vigabatrina   o   tiagabina

(Gómez-Ibáñez A et al. Estado epiléptico no convulsivo en el siglo XXI: clínica, diagnóstico, tratamiento y pronóstico. Rev

Neurol 2012; 54: 105: 113).
En el no convulsivo parcial simple el EEG puede ser normal

(Maganti  R  et  al.  Nonconvulsive  status  epilepticus.  Epilepsy

Behav 2008; 12: 572-86).
En el no convulsivo parcial complejo suele haber antecedente de epilepsia   focal   y   desencadenante   (abandono   de   medicación, alcohol, etc.). Hay desconexión del medio. Los temporales cursan

con automatismos. Los frontales pueden cursar con desinhibición e

indiferencia afectiva (tipo 1), o con alteración del comportamiento y mayor disminución del nivel de conciencia que en el tipo 1 (tipo 2) (Thomas P et al. Nonconvulsive status epilepticus of frontal origin.  Neurology  1999;  52:  1174-83).  En  el  estatus  complejo puede fluctuar el nivel de conciencia (Williamson PD. Complex parcial status epilepticus. In Engel J Jr, Pedley Ta, eds. Epilepsy: a  comprehensive  textbook.  Philadelphia:  Lippincott-Raven;

1997. p. 681-99).
Estado epiléptico no convulsivo sutil: paciente en coma (diagnóstico diferencia con torpor postcrítico). Con frecuencia es el resultado de la evolución inadecuada de un estatus convulsivo. Puede haber convulsiones motoras sutiles.

Así como el diagnóstico definitivo de embarazo lo constituye el parto de un niño, el diagnóstico definitivo de estatus no convulsivo podría considerarse, según Kaplan, que se basa en la desaparición

de las anomalías EEG con el tratamiento antiepiléptico (Kaplan
PW. The clinical features, diagnosis, and prognosis of nonconvulsive status epilepticus. Neurologist 2005; 11: 348-61). Sin embargo el EEG también puede normalizarse con tratamiento antiepiléptico en la encefalopatía hepática (Kaplan PW. Prognosis in  nonconvulsive status epilepticus.  Epileptic  Disord 2000;  2:

185-93), con la que habría que hacer el diagnóstico diferencial ocasionalmente. Y téngase también en cuenta que el tratamiento

antiepiléptico puede no ser eficaz, o incluso ser el desencadenante

de un estatus (Van Ruckevorsel K et al. Standards of care for non-convulsive status epilepticus: Belgian consensus recommendations. Acta Neurol Belg 2006; 106: 117-24).
Fernández  ha  encontrado  mayor  índice  de  mortalidad  en  el

estatus epiléptico no convulsivo comatoso que en el no comatoso
(Fernández-Torre JL et al. Nonconvulsive status epilepticus in adults: Electroclinical differences between proper and comatose forms. Clinical Neurophysiology 2012; 123: 244-251).
El  EEG  urgente  tiene  utilidad  clínica  en  el  caso  del  estatus

epiléptico, tanto en el convulsivo como en el no convulsivo. En el caso del convulsivo, tras tratarlo, como han señalado Praline y previamente Thomas (Thomas P. Etats de mal convulsifs: indication de l´EEG d´urgence. Neurophysiol Clin 1997; 27: 398-

405). La utilidad del EEG en el estatus ha sido afirmada recientemente  por  Praline  (Praline  J  et  al.  Emergent  EEG  in

clinical practice. Clin Neurophys 2007; 118: 2149-2155) y ya se
había venido confirmando como cierta por experiencia propia en diversas ocasiones a lo largo de los años.

El estatus no convulsivo puede pasar desapercibido como tal clínicamente, al poder imitar a diversos cuadros psiquiátricos y neurológicos (síndrome confusional, demencia, AVC, etc.). El diagnóstico puede retrasarse días. Dada la experiencia propia con el EEG urgente en el estatus epiléptico, se considera personalmente que es una técnica neurofisiológica importante en el diagnóstico de este cuadro, opinión compartida con Praline (Praline J et al. Emergent EEG in clinical practice. Clin Neurophysiol 2007; 118:

2149-55). Por ejemplo, a lo largo del año 2011 personalmente se le practicó un EEG a 10 pacientes en estatus eléctrico no convulsivo, de

los cuales 5 fueron enviados para hacer el EEG ya con el diagnóstico clínico de estatus epiléptico no convulsivo, pero en los otros 5 casos no se sospechaba (acudieron con diagnósticos de trastrorno del comportamiento, síndrome depresivo, deterioro cognitivo-demencia y disminución del nivel de conciencia de origen incierto, algunos estando previamente bien, y otros en el curso de cuadros previos complejos, como encefalopatía postanóxica, enfermedad de Alzheimer o parálisis cerebral, todo lo cual dificulta el diagnóstico del estatus si no se hace un EEG), siendo en estos casos por tanto decisivo el papel del EEG. Seidel también ha encontrado que en un

53% de los pacientes no se sospecha el estatus no convulsivo

(Seidel S et al. The yield of routine electroencephalography in the detection of incidental nonconvulsive status epilepticus – A prospective study. Clin Neurophysiol 2012; 123: 459-462).
El estatus no convulsivo puede tener origen en una epilepsia previa, o surgir como consecuencia de una amplia variedad de factores: AVC, tumor encefálico, encefalopatía, meningoencefalitis, Creutzfeldt-Jakob, carcinomatosis meníngea, neurosífilis, síndrome

paraneoplásico, terapia electroconvulsiva, hipoglucemia, hiperglucemia,  hipocalcemia,  hiponatremia,  hiperamoniemia, uremia, hipertiroidismo, porfiria aguda, síndrome serotoninérgico, síndrome neuroléptico maligno, cefalosporinas, isoniazida y otros antibióticos,  ciclosporina  y otros  inmunosupresores, quimioterápicos, psicotrópicos, antiepilépticos (carbamazepina, vigabatrina,   fenitoína,   tiagabina,   etc.),   cocaína,   anfetaminas,

heroína, enfermedades autoinmunes con afectación del SNC, etc.

Estatus unilateral: niños pequeños. Lo más frecuente son los accesos  mioclónicos  o  las  hemiconvulsiones  tonicoclónicas,  con

descargas de puntas en el lado afectado, ondas generalizadas o ambas.

Síndrome  de  Kojewnikow:  estado  de  mal  de  lóbulo  temporal

(estatus parcial).
Niños: hay secuelas (hemiplejía, etc.). EEG: ondas delta monomorfas, puntas positivas, complejos punta-onda irregulares, paroxismos de ondas sinusoidales a 6-10 Hz.

Estatus epiléptico autonómico: las alteraciones autonómicas son importantes durante el ataque (por ejemplo, náuseas, vómitos, desviación ocular, incontinencia urinaria, palidez mucocutánea, hiperventilación, cefalea, etc.). No hay alteración del nivel de conciencia. Se puede observar, por ejemplo, en el síndrome de Panayiotopoulos en niños (ictus emeticus), y en epilepsia de lóbulo temporal en adultos. El EEG puede consistir en punta-onda occipital

a 3 Hz, y con fotosensibilidad.

Estatus epiléptico durante el sueño lento: véase EPOCS.
Estatus bioeléctrico: estado de descargas permanentes, estado de mal eléctrico. Incluye hipsarritmia, puntas sincrónicas y generalizadas (“bisincrónicas”) en Creutzfeldt-Jakob, puntas en lipidosis,  epilepsia  parcial  continua  de  Kojewnikow,  estado  de

pequeño mal y paroxismos-supresión en anoxia. Puede haber descargas permanentes sin evidencia clínica, tanto en vigilia como en sueño (en este último caso no se altera el ciclo biológico e incluso las descargas pueden cesar durante el sueño REM).

El  estatus  electroconvulsivo  puede  presentarse  en  forma  de patrón en brotes/supresión (por ejemplo, en el estatus mioclónico postanóxico).

Estado de ausencia: descrito por Lennox (Lennox WG. The treatment of epilepsy. Med Clin N Am 1945; 29: 1114-28).
Estado parcial complejo: descrito por Gastaut (Gastaut H et al.

Sur la signification de certaines fugues épileptiques : états de mal temporal. Rev Neurol –Paris- 1956 ; 94 : 298-301).
ESTATUS EPILÉPTICO DURANTE EL SUEÑO: véase epilepsia con punta-onda continua durante el sueño.

ESTATUS EPILÉPTICO EN LA INFANCIA: véase epilepsia parcial continua.

ESTENOSIS DE CANAL LUMBAR: estrechez del canal medular con riesgo de compresión medular con repercusiones clínicas. La estrechez congénita no suele tener repercusiones clínicas salvo que se  sobreañada  nuevo  estrechamiento.  No  es  precisa  estrechez

congénita previa para que una estenosis de canal adquirida tenga repercusiones clínicas.

Causas adquiridas: degeneración artrósica, sindesmofitos, calcificación del ligamento amarillo, discopatía degenerativa, pinzamientos discales y abombamientos a varios niveles, etc., y otras lesiones vertebrales agudas, subagudas o crónicas, hernias discales,  espondilolisis/espondilolistesis,  fracturas/aplastamientos,

etc.

Clínica: claudicación neurógena (peor cuesta abajo, o escaleras abajo, a diferencia de la claudicación vascular), con paradas cada vez cada menor número de metros. Peor cuesta abajo porque la extensión de la columna empeora el estrechamiento. Al producirse la claudicación muchos pacientes se encorvan o prosternan, o se sientan, instintivamente, para descomprimir la columna agrandando

el canal en lo posible. La claudicación es provocada por el dolor, las

parestesias, y más adelante también por paresia. En una primera fase probablemente se produce sólo la compresión de la arteria medular anterior, de poco calibre y sin coadyuvantes, que enseguida desemboca en isquemia medular. La prosternación y el reposo permiten que el gasto se vuelva a adecuar a la demanda de oxígeno. Algunos pacientes caminan prosternados por sistema. En una segunda fase el tejido osteofibroso estenosante probablemente comprime directamente la médula, dañando el tejido nervioso de forma irreversible.

EMG convencional: es la técnica neurofisiológica que, según experiencia propia, parece tener más utilidad en la práctica para valorar el grado de daño medular. En la “fase vascular” en principio no se observan alteraciones EMG. En la “fase medular” se detectan signos   neurógenos   agudos   o   crónicos   (signos   de   pérdida   de unidades motoras en diferentes estadios, por ejemplo, trazados simplificados de baja amplitud en fase aguda y simplificados de gran amplitud en fase crónica), y en casos severos dichos signos neurógenos se encuentran en actividad (actividad denervativa en forma de fibrilaciones y ondas positivas y reinervativa en forma de polifasia inestable). Pueden aparecer PUM gigantes, indistinguibles de los que aparecen en la ELA. La compresión de la médula suele ser extensa, por lo que los signos neurógenos suelen ser observables en varios niveles radiculares, incluso con tendencia a la simetría. Como es lógico, es preciso correlacionar los hallazgos con la clínica y la neuroimagen de la zona. La actividad denervativa puede desvelar un empeoramiento agudo, y suele ser abundante en estos casos, con

fibrilaciones, ondas positivas, y con frecuencia hay descargas seudomiotónicas también. Está indicado explorar varios niveles, por ejemplo, L4-L5-S1 bilateral, para reconocer la extensión del daño. Esta actividad denervativa puede aparecer sola o en compañía de los   otros   signos   neurógenos   crónicos   descritos   (por   ejemplo, trazados simples de amplitud aumentada), o con otros signos neurógenos agudos (por ejemplo, trazados simples de amplitud reducida), y por supuesto también se pueden añadir signos de piramidalismo. Estos hallazgos pueden ayudar al cirujano a tomar una decisión para indicar una intervención quirúrgica.

ESTIMULACIÓN MAGNÉTICA TRANSCRANEAL (EMTC): Barker A. T. et al. Non-invasive magnetic stimulation of human motor cortex. Lancet 1985; 1: 1106-7.

Es una de las técnicas con más interés en diversos laboratorios. Se
publican numerosos artículos sobre esta técnica cada mes, siendo una técnica que despierta un interés sorprendente. Personalmente se ha tenido experiencia propia con esta técnica durante años, hasta quedar fuera de servicio el aparato por fatiga de los materiales. En este tiempo se ha encontrado que la conducción central estaba lentificada en algunos casos de brotes agudos de esclerosis múltiple con desmielinización de la vía piramidal. No se le ha encontrado utilidad reseñable, de momento, en otros cuadros clínicos para los que se invoca su posible utilidad diagnóstica, como en el piramidalismo, radiculopatías, esclerosis múltiple, esclerosis lateral amiotrófica, ictus, discinesias, mielopatía, etc. (Groppa S et al. A practical  guide  to  diagnostic  transcranial  magnetic stimulation: Report of an ICFN committee. Clinical Neurophysiology 2012; 123: 858-882). La técnica de elección para diagnosticar el piramidalismo sigue siendo la clínica, y el EMG convencional la forma de explorarlo desde el punto de vista neurofisiológico, llegado el caso, dada su utilidad para distinguir afectación de primera, segunda neurona motora o ambas. En cuanto al piramidalismo y demás posibles aplicaciones, no está claro qué utilidad clínica podría tener llevar a cabo una EMTC para confirmar en un paciente con piramidalismo que la EMTC está alterada. Y, sin embargo, el uso de esta técnica está extendido por todo el mundo y en algunos sitios se la considera una técnica establecida y con líneas directrices, y se le presta una atención llamativa teniendo en cuenta

que todavía está en desarrollo el conjunto de sus posibles aplicaciones y su posible utilidad clínica.

De todos modos, podría haber una serie de posibles aplicaciones para esta técnica, incluso terapéuticas (Lefaucheur JP et al. Recommandations françaises sur l´utilisation de la stimulation magnétique  transcrânienne  répétitive  (rTMS):  règles  de sécurité  et  indications  thérapeutiques.  Clinical Neurophysiology 2011; 41 : 221-295), ya en estudio en numerosos laboratorios del mundo, que generan numerosos artículos sobre la materia en revistas especializadas, miles, literalmente, pero son técnicas que están en desarrollo, no estandarizadas. Una de las mayores desventajas de la aplicación terapéutica de la estimulación magnética transcraneal por ahora es el carácter parcial y temporal del efecto terapéutico, y también del carácter con frecuencia subjetivo de este resultado, y por tanto meramente placebo en ocasiones. Se invoca su posible aplicación terapéutica en diversas situaciones patológicas: depresión, ansiedad, epilepsia, temblor, “accidente” vascular cerebral, acúfenos, dolor, discinesias, etc.

Donde sí parece que se le está encontrando cierta utilidad a la estimulación magnética (aunque a la no transcraneal) es en la monitorización intraoperatoria, pero es una técnica que también está en pleno desarrollo.

Condiciones de registro: Barrido: 5-10 ms/div Ganancia: 0,2-10 mV/div

Filtros: 1-5000 Hz (2000 Hz o mayor).

Estímulo sobre vértex (no sobre corteza motora contralateral, ya que la despolarización se produce, probablemente, desde cuerpos semiovales).

Estimulador al 80% como mínimo.

Una ligera contracción del músculo favorece la aparición de la respuesta.

Algunos valores de referencia propuestos (sujetos a revisión por cada laboratorio):

Latencia desde vertex con registro en abductor pollicis brevis;

límite: 22,86 ms.
Tiempo de conducción vértex-C7; límite: 8,3 ms (9,2 ms según
Chu –Chu   NS. Motor evoked potentials with magnetic stimulation: correlations with height. Electroencphalogr Clin Neurophysiol 1989; 74: 481-5-).

También se puede hacer el registro en tibial anterior, y la comparación  entre  ambos  lados,  así  como  la  medición  de  la amplitud de la respuesta.

La latencia normal en tibial anterior es de alrededor de 32 ms +/-
3

Cacchio
A
et
al.
Reliability
of
transcranial
magnetic
stimulation-related measurements of tibialis anterior muscle in healthy subjects. Clinical Neurophysiology 2009; 120: 414-419.

Rossi S et al. Safety, ethical considerations, and application guidelines for the use of transcranial magnetic stimulation in clinical practice and research. Clinical Neurophysiology 2009;

120: 2008-2039.

Presenta la desventaja del riesgo de provocar ataques epilépticos

(y síncope), tanto en pacientes epilépticos como en no epilépticos, sobre todo con factores de riesgo, como ictus, enolismo, etc. (Gómez L et al. Seizure induced by subthreshold 10 Hz rTMS in a patient with multiple risk factors. Clinical Neurophysiology

2011; 122: 1057-58).
ESTRICNINA, INTOXICACIÓN: véase discinesias con origen espinal.

FATIGABILIDAD: no es falta de fuerza, sino pérdida progresiva de fuerza.  Sirve  para  distinguir  los  trastornos  de  la  unión neuromuscular, en los que hay fatigabilidad, de la falta de fuerza con otro origen.

FENILCETONURIA:  enfermedad  de  Folling.  Oligofrenia fenilpirúvica. AR. Déficit de fenilalanina hidroxilasa. Se acumula y excreta por orina fenilalanina, fenilpiruvato, fenilacetato, acetilglutamina. Déficit de Tyr, con disminución de síntesis de melanina. Piel, ojos y pelo claros. Dermatitis atópica, retraso mental, agitación, hipertonía, hiperreflexia, alteración de marcha y habla, epilepsia, etc.

EEG: suele ser anormal y puede normalizarse al disminuir la Phe. Trazado desorganizado. Descargas comiciales focales o generalizadas. Hipsarritmia en algunos pacientes. Trazado desde normal hasta hipsarritmia.

PEV: con frecuencia alterados por aumento de latencia de onda

P100 (afectación de sustancia blanca).
+/- PESS anormales.
FENÓMENO DE LANDOLT: véase epilepsia y alteraciones psíquicas.

FENÓMENO DE VERKENUNG: véase amnesia.

FENÓMENO   DE   WESTPHAL:   véase   discinesias   con   origen espinal.

FENÓMENO  DEL  COASTING:  véase  neuropatía  por hexacarbonos.

FENÓMENO DEL OVERFLOW: véase discinesias con origen subcortical.

FETOPATÍAS: -Alcohol: retraso mental, bajo peso, comunicación interauricular, comunicación interventricular, genitales, surcos palmares, uñas hipoplásicas, labio superior.

-Fenobarbital
y
fenitoína:
retraso
mental,
uñas
hipoplásicas, alteraciones faciales y cardíacas, neuroblastoma.

-Herpes:
intrauterina:
microcefalia;
canal
del
parto:

meningoencefalitis.

-Leptospirosis: daño fetal o aborto.
-Rubéola: retraso mental.
-Sífilis: precoz: síndrome meníngeo; tardía: paraplejía espástica, convulsiones, tabes dorsal, parálisis general progresiva.

-Tabaco: bajo peso.

-Valproato sódico: mielomeningocele, espina bífida, ganancia de peso.

FIEBRE AMARILLA: flavivirus. Fiebre, bradicardia, cefalea, albuminuria, ictericia, hemorragia, encefalitis.

FIEBRE  REUMÁTICA:  EEG:  normal,  o  actividad  lenta  focal  o difusa, o descargas punta-onda.

FILTROS, BARRIDOS, SENSIBILIDAD (AMPLIFICACIÓN, GANANCIA): sensibilidad en mcV/división, filtros en Hz, barrido en ms/división, algunos valores orientativos:

EMG reposo: sensibilidad 100-200; filtros 100-10000; barrido 10. EMG  reclutamiento:  sensibilidad  200-5000;  filtros  100-10000;

barrido 100.

EMG PUM: sensibilidad 100; filtros 100-10000; barrido 5. ENG sensitiva: sensibilidad 5-7,5; filtros 100-2000; barrido 1.

ENG motora: sensibilidad 2000; filtros 10-10000; barrido 5. EMG fibra simple: sensibilidad 100; filtros 500-15000; barrido 1. RSC: sensibilidad 200-500; filtros 0,1-1000; barrido 1000.

PEV: sensibilidad 5; filtros 1-100; barrido 20. PEAT: sensibilidad 0,2; filtros 100-3000; barrido 1. ERG: sensibilidad 3; filtros 1-2000; barrido 20.

PESS: sensibilidad 10; filtros 10-3000; barrido 10-20.

Los filtros de altas frecuencias (de paso bajo) y de bajas frecuencias (de paso alto) de un aparato deberían ser capaces de filtrar dentro del siguiente rango:

Filtros de paso bajo: 30 Hz-20000 Hz. Filtros de paso alto: 0,01 Hz-500 Hz .

FLAPPING TREMOR: véase asterixis.

FORMACIÓN  RETICULAR:  recibe  aferencias  de  las  vías sensitivas, con información inespecífica, para mantener la actividad cortical. La regulación de la actividad del SNC depende de las exigencias. Recibe información de la actividad de los órganos sensoriales, tanto de la sensibilidad general como de la especial por tanto,   integra   respuestas   reflejas   en   TE   y   ME   (respuestas somáticas, vegetativas y somatovegetativas) y activa la corteza cerebral para que un área concreta reciba un estímulo específico. El córtex puede modular la actividad de la FR, y por ello el tono muscular y el grado de excitabilidad de las neuronas de transmisión central, con lo cual se controla el paso de información desde la ME. Centro  internuncial  entre  las  vías  aferentes  y  eferentes  de  los reflejos del TE y con capacidad de integrar respuestas, con lo que pone en relación centros efectores separados con aferentes de muchos centros, para tener en cuenta la situación global del SNC. Participa en el control del tono muscular, acitividad de neuronas sensitivas del TE y de la ME y regulación del ritmo vigilia-sueño y de la actividad cortical.

FÓSFORO: véase debilidad muscular aguda.

FR: formación reticular.

FRDA: véase ataxia de Friedreich.

FUCOSIDOSIS: acúmulo de glucoesfingolípidos y glucoproteínas. Cuadro cutáneo parecido al angioqueratoma. Retraso psicomotor, convulsiones, ataxia, anhidrosis, anomalías óseas.

GANGLIOS BASALES: forman parte del sistema extrapiramidal. Participan en la percepción sensorial, especialmente la dolorosa, por sus conexiones entre córtex sensoriomotor y núcleos inespecíficos de tálamo, como el centromedial, y la existencia de receptores opiáceos, por ejemplo en núcleo caudado.

La destrucción del cuerpo estriado imposibilita la formación de

reflejos condicionados y lleva a la desaparición de los ya formados; también  implica  la  aparición  de  discinesias  en  forma  de movimientos involuntarios y sin finalidad, como corea (como en la corea de Sydenham, o la corea de Huntington, en cuyo caso comienza por el neoestriado y después progresa), o movimientos atetoides (por traumatismo obstétrico, malformaciones congénitas, etc.), que son movimientos lentos de partes acras.

Al final de la cola del caudado está la amígdala, cuya función es, a partir de sus conexiones con el área subcallosa, la de intercalar estímulos olfatorios con hipotálamo y corteza cerebral en funciones de preservación del individuo, como reacciones de temor, afectivas intensas, intensificación de la actividad sexual, etc. Influye en respuestas  vegetativas  y  endocrinas  por  sus  conexiones  con

hipotálamo. La información sensorial ya llega a la amígdala con significado matizado.

Los ganglios basales tienen función motora acompañante. Presentan organización somatotópica y necesidad de aprendizaje motor  por  entrenamiento.  Es  un  circuito  motor  asociativo (subsidiario) y límbico, con función motora e intelectual. Véase síndrome rígido acinético.

GARRAPATA: véase debilidad mucular aguda.

GILLIAT-SUMNER HAND: síndrome de estrechez torácica

superior. Atrofia indolora de la mano, básicamente. Veáse síndrome de estrechez torácica superior.

GLAUCOMA: véase electrorretinografía, patología.

GLIOMA DEL NERVIO ÓPTICO: síndrome diencefálico o de Russell. Lesión del hipotálamo anterior por glioma del nervio óptico. Niños con adelgazamiento progresivo a pesar de comer con normalidad. Hipercinesia, vómitos, euforia y nistagmo.

GLUCOGENOSIS: afectación sistémica, miopatía, o ambas.

EEG: alteraciones inespecíficas.
Se citan a continuación las glucogenosis en las que parece ser que hay mayor afectación muscular (en el resto de las glucogenosis es poco probable que se solicite un EMG, al ser rara la miopatía):

-Tipo 2 o enfermedad de Pompe: alfa 1,4 glucosidasa. Déficit de maltasa ácida. AR. Alteración del almacenamiento lisosomal (acumulación de glucógeno). Debilidad muscular y retraso mental. Poca  supervivencia  en  la  lactancia.  Diagnóstico  diferencial  con

Werdnig-Hoffmann. Hay diversos subtipos, una infantil grave, la forma de Hers menos grave, la forma juvenil o adulto joven, la forma asintomática, etc. En Pompe: cardiopatía y macroglosia. El EMG en Pompe en niños pequeños es similar al EMG en Werdnig-Hoffmann debido a los depósitos en astas anteriores en Pompe. En niños mayores el EMG es miopático, con mayor afectación proximal. Lactante: grave; infantil: seudohipertrofia y exitus segunda-tercera

décadas; adulto: cinturas, facial no, y miotonía en el EMG (a veces sólo en la musculatura paravertebral).

-Tipo   3   o   enfermedad   de   Cori-Forbes:   AR;   tercera-cuarta décadas, miopatía. Diagnóstico diferencial con enfermedad de motoneurona a veces. Miopatía leve en adultos.

-Tipo 4 o enfermedad de Andersen: +/- miopatía.

-Tipo 5 o enfermedad de McArdle: AR; +/- AD; lactante: grave; infantil: moderada; adulto: leve; déficit de miofosforilasa, dolor muscular y rigidez con ejercicio vigoroso que mejora con descanso (fenómeno  del  “segundo  aliento”,  y  también  hay  mejoría  con azúcar); si persiste el esfuerzo hay dolor e hinchazón y mioglobinuria; aumento de CK, no aumento de lactato x 3 o x 5 tras

1  minuto  de  ejercicio  anóxico;  debuta  con  más  frecuencia  en

adolescencia; la atrofia muscular aparece lenta y progresivamente. Debut en infancia tardía, hipotonía, contractura verdadera, etc. No incremento de lactato tras isquemia. Diagnóstico diferencial: déficit de fosfofructoquinasa (enfermedad de Tarui o tipo 7). En tipos 5 y 7: mioglobinuria. Diagnóstico diferencial: enfermedad de Brody (déficit de ATPasa en retículo sarcoplásmico). EMG miopático. A pesar de su rareza, personalmente se ha visto a 3 familias en las cuales el diagnóstico patológico fue de enfermedad de McArdle, y no presentaban debilidad muscular generalizada, sino claudicación de un grupo muscular concreto tras ejercicio moderadamente intenso con recuperación posterior (por ejemplo, de flexores del codo tras cargar la bolsa de la compra desde la tienda, o de extensores de miembro inferior tras subir 3 plantas de un edificio); en el EMG de estos pacientes se encontraron claros signos miopáticos en el trazado de  reclutamiento  y  en  los  PUM  aislados  (PUM  “miopáticos”),  e

incluyendo actividad patológica en reposo (fibrilaciones y ondas positivas) en los músculos más afectados.

-Tipo  7  o  enfermedad  de  Tarui:  déficit  de  fosfofructoquinasa. Debilidad, contractura dolorosa, mioglobinuria, epilepsia, ceguera

cortical,  opacidades  corneales.  No  hay  fenómeno  del  “segundo

aliento” para la claudicación muscular que además empeora con azúcar.   No   aumenta   lactato.   Sí   aumenta   CPK.   Diagnóstico diferencial  con  el  tipo  5.  EMG:  normalmente  sin  hallazgos  de interés.

-Las otras glucogenosis, en las que la afectación muscular parece

ser que no es relevante, son: tipo 0, tipo 1 o de Von Gierke, tipo 6 o de Hers, y tipo 8 (ligada al X; diagnóstico diferencial con tipo 5). Parece ser que hay afectación muscular en los tipos 13 y 14.
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