LXXVI Reunion Anual de la SEN

Material y métodos: Estudio descriptivo, retrospectivo, monocéntrico.
Analizamos 140 pacientes con parkinsonismos atipicos por clinica y
DaTSCAN patologico, asi como 19 pacientes con HNT por neuroimagen.
Se analizd presentacion clinica, tipo de PA, informes radioldgicos, mé-
todos diagnosticos y realizacion o no procedimientos quirdrgicos. De
los 140 pacientes con PA, 92 fueron PSP, 21 AMS, 27 DCB.
Resultados: De los 140, en 87 casos se informa de dilatacion ventricu-
lar; en 9 de ellos se interpreta como HNT. De ellos, 4 con test de infu-
sion positivo, realizandose procedimiento de derivacion ventriculope-
ritoneal en 2, mejorando solo uno. De los 19 pacientes con diagnostico
de HNT con parkinsonismo, test de infusion positivo en 12. Cirugia de
derivacion en 7, con mejoria a nivel de deambulacion en solo 2 pacien-
tes. Durante el seguimiento: 2 resultaron PSP, 4 EP.

Conclusion: Pacientes con HNT y PA presentan similitudes clinicas y ha-
llazgos radiologicos comunes que pueden plantear dudas en la practica
diaria sobre coexistencia. El sistema glinfatico posee un papel cada vez
mas conocido en la fisiopatologia de la HNT que podria explicar dicha
coexistencia y plantear la posibilidad de proceso degenerativo comun.

20489. MIOCLONIAS VELOPALATINAS DE ORIGEN
FUNCIONAL DIAGNOSTICADAS MEDIANTE
ELECTROMIOGRAMA CON APARICION DE POTENCIALES DE
BEREITSCHAFT

Barez Sagasti, F."; Gamo Gonzalez, E.'; Barrios Alamo, L."; Barrios
Alamo, C."; de la Puente Garrido, B."; Ebrat Mancilla, E.?

'Servicio de Neurologia. Hospital Universitario Puerta de Hierro
Majadahonda; 2Servicio de Neurofisiologia Clinica. Hospital
Universitario Puerta de Hierro Majadahonda.

Objetivos: Resaltar la importancia del estudio electromiografico en el
diagnostico de trastornos del movimiento de origen funcional que no
pueden ser demostrados por la exploracion neuroldgica habitual, como
las mioclonias velopalatinas.

Material y métodos: Mujer de 41 afios sin antecedentes de interés que
comienza en 2021 tras un cuadro digestivo con diagndstico de infeccion
por Giardia con mioclonias velopalatinas continuas e hipersensibilidad
cervical con mal control de la sintomatologia y sin diagnostico defini-
tivo. Ha recibido tratamiento con infiltracion de toxina botulinica, ci-
clofalina y diazepam con resultados pobres.

Resultados: Se realiza durante el estudio RM cerebral y cervical (nor-
mal) analitica completa sin hallazgos patologicos. El electromiograma
demuestra un temblor velopalatino semirritmico e irregular a 2,5-3 Hz
que desaparece con las maniobras de distraccion, apareciendo solo
cuando la paciente abre la boca y desapareciendo cuando la cierra.
Asimismo, se realiza estudio simultaneo con la actividad cerebral que
muestra un potencial negativo que aparece antes de los movimientos
palatinos, el cual podria tratarse de un potencial de Bereitschaft (po-
tencial de preparacion) que indicaria la participacion de la corteza
premotora, incluida la corteza suplementaria, en la preparacion del
movimiento. Estos hallazgos apoyan el diagnostico de temblor palatino
funcional.

Conclusion: El estudio electromiografico debe ser parte activa en el
diagnostico de los trastornos del movimiento, siendo capaz de orientar
la etiologia funcional, en localizaciones en las que no es posible de-
mostrarlo por la exploracion neuroldgica y las pruebas convencionales.

20870. BENEFICIO ANADIDO DE IMPLANTES SUBTALAMICOS
BILATERALES EN PACIENTE CON DISTONIA DYT1 Y
RESPUESTA SUBOPTIMA A ESTIMULACION CEREBRAL
PROFUNDA EN GLOBO PALIDO INTERNO BILATERAL: CASO
CLiNICO

Gonzalez Robles, C.; Akram, H.; Foltynie, T.; Hyam, J.; Krueger, M.;
Mulroy, E.; Rangnekar, R.; Zrinzo, L.; Limousin, P.

Unit of Functional Neurosurgery. National Hospital for Neurology
and Neurosurgery.

Objetivos: Presentamos un caso de distonia DYT1-positiva, con res-
puesta suboptima a estimulacion cerebral profunda (ECP) del globo
palido interno (GPi) bilateral y mejoria tras ECP de nicleo subtalamico
(NST) bilateral.

Material y métodos: Mujer de 34 anos, sin antecedentes familiares,
con distonia generalizada de inicio a los 6 afos, progresando hasta
requerir silla de ruedas a los 7 afos, sin respuesta a levodopa. El ana-
lisis genético revela una mutacion en el gen TOR1A.

Resultados: Dada la respuesta suboptima a medicacion y la gravedad
clinica (Burke-Fahn-Marsden Dystonia Rating Scale (BFMDRS) motora:
71/120, BFMDRS no motora: 14/28), se realiza ECP posteroventral del
GPi bilateral a los 18 afios, con mejoria inicial en hemicuerpo derecho,
pero persistencia de sintomas en extremidades izquierdas. A los 19
anos se implanta electrodo adicional en GPi derecho, con limitada
respuesta. Debido a deterioro motor, a los 29 afos, se retira el sistema
de ECP y se implantan electrodos direccionales en GPi bilateral. A los
34 afios, por empeoramiento clinico (BFMDRS motora off ECP GPi: 72,5,
on ECP GPi: 64), se implantan electrodos adicionales en NST bilateral.
Siete meses tras la cirugia, hay beneficio clinico mantenido, especial-
mente en funcionalidad de miembros superiores (BFMDRS no motora:
12; BFMDRS motora on GPi/on NST: 52,5, on GPi/off NST: 64,5, off GPi/
off NST: 73).

Conclusion: La ECP de NST bilateral es una alternativa terapéutica
para distonia DYT1-positiva en pacientes que responden solo parcial-
mente a ECP de GPi bilateral a pesar de adecuada localizacion de los
electrodos y ajustes de parametros de estimulacion.

20836. ESTUDIO DE LAS MANIFESTACIONES LINGUISTICAS Y
DEL HABLA EN LA ATROFIA MULTISISTEMICA

Horta Barba, A.; Ruiz Barrio, I.; Martinez Horta, S.; Puig Davi, A.;
Franch Marti, C.; Kulisevsky Bojarski, J.; Pagonabarraga, J.

Servicio de Neurologia. Hospital de la Santa Creu i Sant Pau.

Objetivos: Los pacientes con atrofia multisistémica (AMS) suelen pre-
sentar disartria, disfagia y reduccion del volumen de la voz. Sin embar-
g0, hay poca investigacion sobre su rendimiento lingtiistico y del habla.
Este estudio explora estos aspectos en pacientes con AMS, comparando
los fenotipos parkinsoniano (P) y cerebeloso (C) con la hipétesis de que
las alteraciones del lenguaje exceden las motoras/cerebelosas y que
cada fenotipo podria tener perfiles lingtisticos diferenciados.
Material y métodos: Administramos subtest del Test Barcelona para
evaluar procesos sintacticos, semanticos, fonologicos, pragmaticos y
prosodicos, ademas de la fluidez y contenido del lenguaje, repeticion,
denominacion, comprension, evocacion categorial, lectura y escritura.
Incluimos 35 participantes: 15 pacientes con AMS (9 AMS-P y 6 AMS-C)
y 20 controles sanos. Se utilizo el MoCA como screening cognitivo.
Resultados: Encontramos diferencias significativas entre pacientes con
AMS y CS en la mayoria de subtest linglisticos, destacando en la AMS
un lenguaje espontaneo con menor contenido informativo, menor lon-
gitud y complejidad sintactica, asi como menor prosodia y mayor di-
sartria a expensas de menor ritmo (p > 0,001), menor melodia
(p > 0,001), disgrafia y micrografia. Las AMS-C mostraron peor rendi-
miento en procesos semanticos (p = 0,006), lectura (p = 0,008) y dic-
tado (p = 0,008). En cambio, las AMS-P tuvieron peor rendimiento en
denominacion (p = 0,005) y comprension de palabras (p = 0,005), or-
denes (p = 0,008) y frases y textos (p = 0,005). Los pacientes con MSA
y deterioro cognitivo leve presentaron un peor rendimiento en el len-
guaje, predominantemente en tareas relacionadas con la denomina-
cion y la comprension, en comparacion con los pacientes con MSA y
cognicion normal.
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Conclusién: Los pacientes con AMS presentan disfunciones en el habla
y el lenguaje y su evaluacion puede ser (til para identificar los déficits
lingiiisticos y también para diferenciar entre los subtipos de AMS.

20153. ESTUDIO DE HIPERECOGENICIDAD DE SUSTANCIA
NIGRA MEDIANTE ECOGRAFIA TRANSCRANEAL EN
ENFERMEDAD DE PARKINSON PRODROMICA

Secades Garcia, S.'; Prolongo Nieves, N.%; Pérez Sanchez, J.'; de la
Casa Fages, B."; Contreras Chicote, A.'; Grandas Pérez, F.’

'Servicio de Neurologia. Hospital General Universitario Gregorio
Maranén; ?Facultad de Medicina. Universidad Complutense de
Madrid.

Objetivos: Los pacientes con enfermedad de Parkinson (EP) presentan
una fase prodromica de afos de evolucion, definida por presencia de
sintomas como hiposmia, trastorno de conducta del suefio REM
(TCSREM), estrefimiento o depresion. El objetivo de este estudio es
valorar la utilidad de la ecografia transcraneal de sustancia nigra
(ETCSN) como herramienta para la identificacion de los pacientes pro-
dréomicos de enfermedad de Parkinson dentro de una poblacion de
riesgo.

Material y métodos: Se incluyeron en este estudio a 37 pacientes con
EP, 20 sujetos control y 100 sujetos de alto riesgo para el desarrollo de
la EP con presencia de sintomas prodromicos. Fueron evaluados me-
diante ETCSN y se exploraron caracteristicas clinicas y demograficas
entre los tres grupos. Se evaluaron posibles diferencias en hiperecoge-
nicidad de sustancia nigra entre los 3 grupos y se analizd su posible
relacion con factores como la edad o la gravedad de la EP.
Resultados: Se detectaron diferencias significativas, con mayor area
de hiperecogenicidad de SN en el grupo de EP frente a los otros dos
grupos (p < 0001). Se observé de forma significativa una mayor preva-
lencia de hiperecogenicidad de SN en el grupo de prodromicos respec-
to al grupo control (17 vs. 4% respectivamente). Dentro del grupo de
pacientes prodromicos, se observo que aquellos con mayor area hipe-
recogénica presentaron con mayor frecuencia TCSREM (p = 0,046) y
presencia de hiposmia (p = 0,05).

Conclusién: La combinacion de un resultado positivo de la ETCSN y la
presencia de manifestaciones prodromicas de la enfermedad podrian
constituir una herramienta fiable para el diagnostico de la EP en la fase
prodromica.

20553. ESTIMULACION PERIFERICA SUPERFICIAL
ADAPTATIVA EN PACIENTES CON TEMBLOR ESENCIAL:
ESTUDIO PILOTO

Pérez Sanchez, J."; Secades Garcia, S.'; Montero Pardo, C.2; Pulido,
M.3; Mugica, M.3; Oliveira Barroso, F.2; Grandas, F.!

'Servicio de Neurologia. Hospital General Universitario Gregorio
Maraiion; 2Laboratorio de Neuroingenieria. Instituto Cajal. CSIC;
3Universidad Politécnica de Madrid.

Objetivos: Estudiar la eficacia y la seguridad de la estimulacion peri-
férica superficial adaptativa como tratamiento del temblor.

Material y métodos: Estudio piloto en el que se incluyeron sujetos
diagnosticados de temblor esencial (TE) de intensidad moderada o gra-
ve, sin comorbilidades graves. Se realiz6 estimulacion eléctrica peri-
férica superficial subumbral motor (aferente) en ambas extremidades
superiores sobre nervio mediano y nervio radial profundo con registro
electromiografico superficial bilateral simultaneo sobre muUsculos flexor
radial del carpo y extensor radial del carpo, siguiendo el protocolo
patentado SATS (Selective and Adaptive Timely Stimulation): 1 segun-
do de ventana de registro y 4 segundos de estimulacion. Se realizaron
en cada sujeto durante 2 semanas un total de 10 sesiones de 30 minu-
tos de estimulacion, alternando postura en extension de brazos y su-
jetando vasos. La eficacia se valor6o mediante escala de
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Fahn-Tolosa-Marin (FTM) completa y registro de sensores inerciales
(IMU), basales y tras completar la terapia.

Resultados: Se reclutaron 5 sujetos con TE, edad 50-75 anos, 3 varo-
nes/2 mujeres, 20-52 afios de evolucion, 2-6 medicaciones antitremo-
ricas empleadas. Las puntuaciones en escala FTM basal-final fueron
(media, DE): gravedad 9,8 (4,8)-5,6 (3,6), tareas especificas 23,4 (6,4)-
15 (8,1), funcional 15,2 (4,2)-10,2 (3,8), total 48,2 (13,7)-30,8 (15,5).
La mejoria global en FTM total fue del 36% (18-50%). La RMS (root
mean square) de aceleracion de la mano se redujo un 26-72%. No hubo
efectos adversos.

Conclusion: La estimulacion periférica superficial adaptativa fue segu-
ra y obtuvo una mejoria moderada del temblor en los sujetos estudia-
dos. Se necesitan futuros estudios que confirmen estos resultados pre-
liminares y avances tecnoldgicos para poder implementar esta terapia.

20504. DISTONIA AGUDA INDUCIDA POR RIVASTIGMINA

Alonso Navarro, H.; Espada Rubio, S.; Martin Gomez, M.; Salgado
Camara, P.; Arroyo Solera, M.; Jiménez Jiménez, F.

Servicio de Neurologia. Hospital del Sureste.

Objetivos: Presentar una paciente que desarrollé un cuadro de disto-
nia aguda relacionada con tratamiento con el farmaco anticolinestera-
sico rivastigmina.

Material y métodos: Mujer de 81 afnos, con antecedentes de HTA,
diagnosticada hace 10 anos de temblor esencial y hace 1 ano de dete-
rioro cognitivo de perfil mnésico leve, que posteriormente sufrio ictus
isquémico de cerebral media derecha secundario a oclusion carotidea
tratada con trombdlisis y trombectomia, que dejo como secuela hemi-
paresia izquierda. Tras empeoramiento cognitivo (dificultad para reco-
nocer familiares, para la expresion oral y aumento de los fallos de
memoria), inicia tratamiento con rivastigmina 4,6 mg/dia.
Resultados: Al dia siguiente, la paciente presenta lateralizacion for-
zada del cuerpo hacia el lado izquierdo, sobre todo del cuello, con
contractura dolorosa marcada. Tras retirar dicho tratamiento mejora
de estos en 24 horas. Unos dias después, tras reintroducir el tratamien-
to, reaparecio la desviacion forzada del cuello a la izquierda. Valorada
en urgencias, la postura anormal desaparecio tras administracion de
biperideno. Tras supresion definitiva de rivastigmina no ha vuelto a
presentar cuadros similares en 9 meses de seguimiento.

Conclusion: Nuestra paciente desarrollo 2 cuadros de distonia aguda
relacionados temporalmente con tratamiento con rivastigmina. Hasta la
fecha se han comunicado otros 2 casos de distonia aguda relacionada
con dicho farmaco, y un sindrome de Pisa en un paciente tratado con
donepezilo. Esta rara complicacion debe tenerse en cuenta ante pres-
cripcion de rivastigmina, y posiblemente con otros anticolinesterasicos.

21293. NUEVA VARIANTE EN GEN PRKRA EN DOS HERMANOS
CON DISTONIA GENERALIZADA

Gomez Gonzalez, A.'; Ortega Hiraldo, C.%; Morales Garcia, E.";
Medialdea Natera, P."; Pérez Errazquin, F.?; Gomez Heredia, M.’

'Servicio de Neurologia. Complejo Hospitalario Virgen de la Victoria;
2Servicio de Neurologia. Hospital Virgen de la Victoria.

Objetivos: La distonia 16 (DYT16) es una forma rara de distonia prima-
ria hereditaria caracterizada por una distonia progresiva de inicio tem-
prano (infancia, ninez). La enfermedad presenta uno de dos fenotipos
posibles: distonia generalizada o distonia parkinsonismo. Se hereda de
forma autosémica recesiva y esta causada por una mutacion en el gen
activador dependiente de ARN de doble cadena inducible por interfe-
rén quinasa (PRKRA).

Material y métodos: Una familia formada por una mujer de 34 anos,
con distonia generalizada, y su hermano de 46 anos, con distonia de
torsion y laterocollis marcado. Padres y descendencia sana.



