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Comunicaciones orales V: tumores, malformaciones
y enfermedades neurocutaneas

036.

EVOLUCION NEUROL(:)GICA DE LA ESCLEROSIS
TUBEROSA DE DIAGNOSTICO PRECOZ

Alvarez-Sanz AM, Tirado-Requero MP,
Martinez-Bermejo A, Arcas J, Roche-Herrero MC
Hospital Infantil La Paz. Madrid.

Objetivo. Evaluar el curso neurolégico de nifios diagnosticados pre-
cozmente de esclerosis tuberosa entre los afios 1990 y 2008. Pacien-
tes y métodos. Se realiz6 un estudio retrospectivo de los casos de
esclerosis tuberosa diagnosticados en nuestro hospital antes de los
6 meses de edad entre 1990 y 2008. Se recopilaron datos de los sin-
tomas iniciales, evolucién clinica neuroldgica, tratamiento y situa-
cién actual. Resultados. Se recogieron 14 pacientes. La edad media
al diagndstico fue de 2 meses. El periodo de seguimiento fue entre
1y 15 afios. La presencia de rabdomiomas cardiacos llevé al diag-
ndstico en 7 casos. La mayoria se iniciaron con crisis a temprana
edad (10 casos), generalmente parciales, tres con espasmos en fle-
Xién, y no se aprecié una clara correlacién entre tipo de crisis y
EEG. En su evolucién la morfologia fue variando. La medicacién
mds efectiva en la temprana infancia, sobre todo para los espasmos
en flexion, fue la vigabatrina (7 casos). Cinco casos cursaron con
retraso mental moderado-importante y 4 con afectaciéon motora. Los
hallazgos tanto en TAC como en RM cerebral fueron nédulos sub-
ependimarios (12 casos) y astrocitomas gigantocelulares (3 casos).
En otros érganos y sistemas los hallazgos fueron los rabdomiomas
cardiacos (7 casos). En seis casos se detectaron hamartomas reti-
nianos. Los fibromas renales aparecieron mas alla de los dos afios
(5 casos). Todos presentaron angiofibromas faciales, placas de Sha-
green y manchas acrémicas. Conclusiones. Todos los nifios diag-
nosticados de esclerosis tuberosa presentaron crisis, generalmente
de dificil control. No hay una clara correlacion crisis/EEG. Retraso
mental en la mitad de los casos. Afectacién motora en un tercio.

037

TUMORES DEL SISTEMA NERVIOSO CENTRAL
EN LA POBLACION INFANTIL DEL PRINCIPADO
DE ASTURIAS: ESTUDIO MULTICENTRICO (1998-2008)

Blanco Lago R, Mdlaga Diéguez I, Bernardo Ferndndez B,
Escribano Garcia C, Mdlaga Guerrero S

Departamento de Pediatria. Unidad de Neuropediatria.

Hospital Universitario Central de Asturias.

Introduccion. Los tumores del sistema nervioso central (SNC) supo-
nen el tumor sélido pedidtrico mas frecuente y la principal causa de
mortalidad infantil después de los accidentes. Conocemos las tasas
de incidencia nacionales a partir del registro de la Sociedad Espafio-
la de Hematooncologia (RNTI-SEOP), pero desconocemos los pa-
cientes no registrados. Objetivos. Conocer la incidencia real de tu-
mores del SNC pedidtricos en una regién de 1.000.000 habitantes.
Comparar los resultados con los existentes en los registros naciona-
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les. Describir las caracteristicas generales de estos tumores y el tiem-
po de latencia para su diagnéstico. Pacientes y métodos. Estudio re-
trospectivo de pacientes pedidtricos con tumores del SNC diagnosti-
cados entre 1998-2008. Se revisaron bases de datos de los ingresa-
dos de hospitales en Asturias, los registros de Hematooncologia y
Neurocirugia (tinicos en nuestra region) y el registro de tumores del
Principado de Asturias. Se revisaron las historias clinicas y se com-
pararon los datos con el RNTI-SEOP. Resultados. Calculamos una
incidencia de 4,9 casos por 100.000 nifios/afio, de los que el 51% son
nifias. Edad media al diagnéstico: 6,97 afios (DE = 4,36). Tipos his-
tolégicos mds frecuentes: astrocitomas (36,7%) y gliomas (14,3%).
Localizaciéon mas frecuente: supratentorial (49%). Tiempo medio
para el diagnéstico: 1,75 meses (DE = 7,58), aprecidndose variabili-
dad importante segtn la localizacién del tumor. En 10 afios hemos
recogido 49 casos frente a 18 registrados en la RNTI-SEOP en el
mismo periodo. Conclusiones. Facilitamos un registro autonémico
exhaustivo sobre los tumores del SNC. El tiempo de latencia obser-
vado para el diagnéstico es menor al registrado en la literatura. Los
registros nacionales subestiman la incidencia real de estos tumores.

038.

TRASTORNOS EN LA FORMACION DEL CORTEX CEREBRAL.
ESPECTRO CLINICO, RADIOLOGICO Y GENETICO DE
LAS MUTACIONES RELACIONADAS CON LOS GENES LIS1,
PAFR (PAFAHIBI),ALFAl (PAFAH2B2)Y ALFA2 (PAFAH3B3)
Galvez H?, Pineda M ?, Aracil A ?,

Martorell L°, Escdmez T ¢, Martinez S

“Servicio de Neurologia. ® Unidad de Genética Molecular:

Hospital Sant Joan de Déu. Barcelona. © Instituto de Neurociencias de Alicante.

Introduccion. En el desarrollo del cértex cerebral se identifican tres
etapas: proliferacion celular, migracién neuronal y organizacién
cortical. La implicacién del gen Lis / en la migracién neuronal es
conocida. El sindrome de Miller-Dieker, caracterizado por un cere-
bro liso y facies peculiares, es la expresion cldsica de la alteracién
en el gen Lis/. Ademds del Lis/, se han implicado genes como
PAFR, Alfal y Alfa2, en el desarrollo de anomalias en la formacién
del cortex cerebral. Objetivo. Describir las caracteristicas clinicas,
radioldgicas y genéticas de 19 pacientes afectos de trastornos en la
formacién del cortex cerebral del Hospital Sant Joan de Déu. Pa-
cientes y métodos. Se estudiaron 43 pacientes diagnosticados de di-
versos trastornos en la formacidn del cortex cerebral y a sus fami-
liares en primera generacion. Se estudié tanto el ADN genémico
como el ADN complementario de los genes LisI, PAFR, Alfal y Al-
fa2. Resultados. Encontramos alteraciones en 19 pacientes. La
edad media al estudio fue de 8,6 aiios, el 63% presento tetraparesia
espastica. El retraso mental grave se confirmé en el 68,4%. Los ha-
llazgos radiolégicos demostraron: complejo agiria/paquigiria
47,3%, displasia focal 21,5%, holoprosencefalia 10,5%, micropoli-
giria 10,5%, esquisencefalia 10,5%. Los hallazgos genéticos: Lis!
85%, PAFAHIBI 5%, PAFAH2B2 5%, PAFAH3B3 5%. Conclusio-
nes. Hemos podido confirmar la presencia de mutaciones en el gen
Lis 1, en patologias relacionadas con la migracién neuronal y ade-
mds en otras entidades relacionadas con la etapa de organizacién
del cortex cerebral. En esta dltima etapa de la formacion del cere-
bro desconocemos con precision su actividad.
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039.

SINDROME DE JOUBERT:
PRESENTACION DE DOS NUEVOS CASOS

Garcia Ron A, Dominguez Quintero ML,
Gonzélez Fuentes C, Delgado Rioja M, Sierra Rodriguez J
Hospital Juan Ramon Jiménez. Huelva.

Introduccion. El sindrome de Joubert es un grupo de trastornos ge-
nética, clinica y evolutivamente muy heterogéneo, de herencia au-
tosémica revesiva, definido por alteraciones clinicas caracteristicas
(hipotonia, ataxia, retraso mental, apraxia oculomotora y alteracio-
nes del ritmo respiratorio) y alteraciones estructurales infratempo-
rales (mesencéfalo y cerebelo) descritas en RM (signo de la muela,
IV ventriculo en paraguas). Otras alteraciones descritas son retino-
patia, malformaciones renales, cerebrales (disgenesia del cuerpo
calloso, heterotopias) y dismorfismos, segtn las cuales se distinguen
nueve tipos de sindrome de Joubert con gen conocido (JBTSI-
JBTS9). Casos clinicos. Presentamos dos casos de sindrome de Jou-
bert diagnosticados de lactantes, analizando clinica, neuroimagen y
evolucién. Caso 1: nifia de 15 meses que consulta a los 12 meses por
trastornos del ritmo respiratorio, protrusiones linguales ritmicas des-
de el nacimiento y dispraxia oculomotora. Asocia epilepsia parcial.
RM: agenesia de vermis cerebeloso y trastornos de la migracién
neuronal. Eco abdominal y estudio oftalmolégico normal. Mala evo-
lucién, en la actualidad retraso mental profundo, ataxia y persisten-
cia de crisis. Las alteraciones de ritmo respiratorio desaparecieron a
los cuatro afios. Caso 2: varén de 12 meses diagnosticado a los 9
meses por trastornos del ritmo respiratorio, distonia orofaciolingua-
les y dismorfismos desde el nacimiento. RM: agenesia de vermis ce-
rebeloso, ‘signo de la muela’ y IV ventriculo en paraguas. Eco abdo-
minal normal. Estudio oftalmolégico normal. Posteriormente hipo-
tonia axial, retraso madurativo, apraxia oculomotora y ataxia. Con-
clusiones. El trastorno del ritmo respiratorio, tanto en vigilia como
en suefio, es un sintoma gufa diagndstico. La neuroimagen apoya el
diagnéstico. El prondstico clinico es variable.

040.

TRASTORNOS DEL APRENDIZAJE EN

NINOS CON NEUROFIBROMATOSIS TIPO 1

Garcia-Pefias JJ %, Duat A *, Lépez-Marin L ?, Ruiz-Falcé ML ?,
Gutiérrez-Solana LG, Fournier del Castillo MC

@ Seccion de Neuropediatria. ” Unidad de Neuropsicologia. Servicio de
Psiquiatria y Psicologia. Hospital Infantil Universitario Nifio Jesis. Madrid.

Objetivo. Describir los distintos perfiles neuropsicolégicos impli-
cados y la evolucién natural de los nifios con neurofibromatosis ti-
po 1 (NF1) que presentan trastornos del aprendizaje. Pacientes y
métodos. Revision retrospectiva de las historias clinicas de 171 pa-
cientes consecutivos menores de 18 afios de edad, diagnosticados
de NF1 entre enero de 1994 y diciembre de 2008. Un total de 97 pa-
cientes (56%) presentaban problemas de aprendizaje. Se selecciond
un total de 61 pacientes en los que se pudo practicar un estudio psi-
cométrico, psicopedagdgico y neuropsicolégico completo. Se ex-
cluyeron de la valoracién seis pacientes con retraso mental y cuatro
nifios con trastorno generalizado del desarrollo. En todos los nifios
se realiz6 estudio oftalmoldégico y auditivo, electroencefalograma y
RM cerebral. En todos los casos se analizan: datos demograficos,
patologia neurolégica asociada, hallazgos de neuroimagen y evolu-
cién. Resultados. Veinticinco de los 61 pacientes (41%) se clasifi-
caron como trastorno global del aprendizaje; 20 pacientes (33%)
como trastorno especifico del aprendizaje, y 16 casos (26%) como
trastorno por déficit de atencién/hiperactividad (TDAH) aislado.
Todos los nifios presentaban dreas multiples de hipersefial en se-
cuencias potenciadas en T, en la RM cerebral. Conclusiones. Las
dificultades del aprendizaje en nifios con NF1 son una manifesta-
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cién frecuente, pero infradiagnosticada, que altera gravemente la
calidad de vida del nifio. Es fundamental diagnosticar precozmente
estas alteraciones y definir el subtipo especifico de trastorno para
orientar un adecuado tratamiento psicopedagdgico y/o farmacol6-
gico. No debemos simplificar el problema pensando que el fracaso
escolar en la NF1 se debe exclusivamente a un TDAH.

041.

DISGENESIA TRONCOENCEFALICA COMO CAUSA DE
UN TRASTORNO OROMOTOR. FENOTIPOS CLINICOS

Rodriguez-Palmero A, Macaya A,
Del Toro M, Raspall M, Boronat S, Roig M

Hospital Universitari Vall d’Hebron. Barcelona.

Introduccion. El concepto disgenesia troncoencefélica hace refe-
rencia a la alteracién del desarrollo de las estructuras del tronco del
encéfalo, habitualmente de origen vascular o genético, que conduce
a un cuadro clinico caracterizado por una afectacién de multiples
pares craneales, hipotonia, presencia de signos de via piramidal y,
en ocasiones, de una apraxia ocular motora o de anquilosis tempo-
romandibular. Pacientes y métodos. Revisién retrospectiva de la
historia clinica de los pacientes diagnosticados de disgenesia de
tronco controlados en una unidad de neurologia pediétrica. El diag-
néstico de estos pacientes se establece a partir del cuadro clinico
que presentan, en conjuncién con los hallazgos neurofisioldgicos y
de RM craneal. Resultados. Hemos identificado 18 pacientes, en
los que el tiempo medio de seguimiento ha sido de 70,6 meses (ran-
go: 21 dias a 276 meses). En el periodo neonatal, la mayoria pre-
sentaban una grave hipotonia, y 16 de 18 presentaron dificultades
para la alimentacidn, requiriendo alimentacién por sonda nasogas-
trica o gastrostomia 13 de ellos. En la evolucién de estos pacientes
destaca una tendencia a la mejoria espontdnea de las manifestacio-
nes neonatales, aunque en una proporcion de ellos persiste un tras-
torno de la masticacién-deglucidn y la alteracion del lenguaje. En 6
de 13 destaca una afectacion cognitiva. Diferenciamos patrones de
afectacidn clinica: letal, difusa, intermedia y restringida, y algunos
casos de afectacion asimétrica. Conclusiones. La identificacion
precoz de esta entidad y el mejor conocimiento de su historia natu-
ral permite establecer medidas terapéuticas desde los primeros afios
de vida, anticipando posibles complicaciones, asi como establecer
un prondstico para estos pacientes.

042.

TUMOR DEL SUELO DEL IV VENTRICULO

Villares R 2, Gutierrez N 2, Torres J 2, Simén R, Villares M @

“ Hospital Universitario de Mdstoles.
b Hospital Universitario 12 de Octubre. Madrid.

Introduccion. La epilepsia de origen cerebeloso se sigue cuestio-
nando actualmente. Apoyan su existencia las descripciones de epi-
sodios paroxisticos de caracteristicas epilépticas en nifios produci-
dos por tumores de localizacién cerebelosa. La mayoria se locali-
zan en los pediinculos cerebelosos en relacién de proximidad con el
IV ventriculo. Las crisis que producen estos tumores se inician pre-
cozmente y tienen las caracteristicas clinicas de espasmos hemifa-
ciales. Su frecuencia es muy elevada y de forma caracteristica no
responden a los antiepilépticos habituales. La reseccion del tumor
produce el cese de las crisis. Caso clinico. Nifio con un tumor cere-
beloso (gangliocitoma) con espasmos hemifaciales que comenzaron
al mes de vida llegando a constituir un verdadero estatus. Se realizé
una resonancia magnética craneal que mostré un proceso expansivo
de la fosa posterior localizado en el IV ventriculo en relacién con el
pedinculo cerebeloso izquierdo medio. Se intentar tratamiento an-
tiepiléptico utilizdndose de forma secuencial dcido valproico, feno-
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barbital y oxcarbacepina, con nula respuesta. El paciente es opera-
do a los 8 meses de vida, realizindose craniectomia suboccipital y
reseccion tumoral parcial. Tras el tratamiento quirdrgico el pacien-
te queda asintomdtico, con exploraciéon neuroldgica normal. Con-
clusiones. En un paciente de pocos meses de vida que presente es-
pasmos hemifaciales hay que sospechar la presencia de un tumor en
relacién con el cuarto ventriculo. Los antiepilépticos no son ttiles
en esta patologia y el tratamiento de eleccidn serd siempre la ciru-
gfa, que es curativa, incluso aunque la reseccién no sea total, apo-
yando este hecho la hipétesis del origen cerebeloso de las crisis.

Comunicaciones orales VI: enfermedades
neuromusculares, neuropatias y degenerativas

043.

ESTUDIOS NEUROFISIOLOGICOS EN EL SINDROME

DE GUILLAIN-BARRE: JEN QUE MOMENTO INDICARLOS?,
(',CUANDO REPETIRLOS? RELEVANCIA DEL TIEMPO

EN EL DIAGNOSTICO

Avellén Liafio H?, Polo Arrondo A °, Barredo Valderrama E 2,
Castro de Castro P, Vizquez Lépez M #, Garzo Fernandez C*?

“ Servicio de Neurologia Pedidtrica. ® Servicio de Neurofisiologia Clinica.
Hospital General Universitario Gregorio Maranién. Madrid.

Introduccion. El sindrome de Guillain-Barré (SGB) es la neuropa-
tia periférica aguda mds frecuente en nifios. Un 90% son formas
predominantemente desmielinizantes y un 10% axonales. Este tra-
bajo analiza los estudios electrofisioldgicos del SGB en una pobla-
cién pedidtrica, el momento de su realizacién y su importancia diag-
noéstica y prondstica. Pacientes y métodos. Estudio retrospectivo
unicéntrico (serie de casos), 1986-2008. Resultados. Se obtuvieron
datos de 11 pacientes (5 varones, 6 mujeres; edades: 4-15 afios). Ini-
cio clinico: motor puro en 4 pacientes, sensitivo puro en 3, sensiti-
vo-motor en 4, sensitivo-autonémico en 2. Momento de maximo
deterioro funcional: media: 12,4 dias (DE = 3,2). Demora entre ini-
cio clinico y electroneurografia inicial: media, 8,3 dias (DE =3).
Nervios més estudiados: peroneales (10), medianos (7), surales (7)
y cubitales (6). Se recogieron velocidades de conduccidn, latencias
y amplitudes; la respuesta F fue analizada en 5 pacientes. Segiin
criterios de Cornblath (2005) hubo 4 formas desmielinizantes, 4
mixtas de predominio desmielinizante y 3 axonales. En 4 casos se
repitié el estudio durante las dos semanas siguientes; s6lo cambi6
en uno (inicialmente axonal, asocié después desmielinizacién). Se-
cuelas: un paciente, torpeza para marcha de talones tras 17 meses
(diagndstico previo: neuropatia axonal). Conclusiones. Las prime-
ras alteraciones neurofisioldgicas detectables en el SGB pueden de-
morarse respecto al comienzo clinico, lo que debe tenerse en cuen-
ta para optimizar el rendimiento diagndstico evitando estudios se-
riados (con las consecuentes molestias para el paciente). En nuestra
experiencia, repetir la electroneurografia parece innecesario con un
estudio inicial claro y una evolucién clinica favorable. La recupera-
cion de las formas axonales, aunque lenta, fue satisfactoria.

044.

FASCICULACIONES DE HEMILENGUA
IZQUIERDA DE CARACTER NO PROGRESIVO

Carratald F?, Andreo P?, Gonzdlez O, Pastore C°, Garcia-Solana 1°
“ Unidad de Neuropediatria. b Servicio de Neurofisiologia.
Hospital Universitario de San Juan de Alicante.

Introduccion. La presencia de fasciculaciones en hemilengua son
raras, indicativas de procesos de afectacion selectiva del nervio hi-
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pogloso ipsilateral, y de etiologia variable: alteraciones vasculares
que afectan el trayecto intra y extracraneal del XII par. Se describe
el caso de una paciente que presenta esta lesién de forma esttica.
Caso clinico. Nifia de 5 afios con hitos del desarrollo normales, es-
colarizacién normal que presenta desde tiempo no calculable por la
familia fasciculaciones que afectan a la hemilengua izquierda que
se acompaifia de desviacion de la misma hacia ese lado. No se en-
cuentran otras alteraciones en la exploracién. Exdmenes comple-
mentarios: RM: normal. Potenciales evocados auditivos de tronco
cerebral: normales. Exploracién del reflejo trigeminofacial con res-
puestas anormales contralaterales al estimular el lado derecho y
con latencias aumentadas y respuestas ipsilaterales al estimular la
izquierda. En el seguimiento realizado de dos afios no experimenta
cambios significativos. Presenta ocasionales sincinesias faciales
con la gesticulacién que indican proceso reparador. Conclusiones.
En los estudios realizados no se pudo demostrar una lesién craneal
que justificase el proceso. La evolucidn estdtica sugiere un proceso
residual de instauracién subaguda.

045.

SINDROME DE AICARDI-GOUTIERES

Garcia V #, Garcia A #, Campistol J #,

Arellano M ¢, Artuch R®, Pineda M ?

“ Servicio de Neurologia Pedidtrica. ® Servicio de Bioquimica Clinica.

Hospital Sant Joan de Déu. Barcelona. € Servicio de Pediatria. Miitua de Terrassa.

Introduccion. El sindrome de Aicardi-Goutieres (SAG) es una ence-
falopatia genética de herencia autosémica recesiva caracterizada
por microcefalia adquirida en el primer afio de vida, calcificaciones
cerebrales, anomalias de la sustancia blanca y hallazgos en liquido
cefalorraquideo, linfocitosis, aumento de pterinas e interferén alfa.
Pacientes y métodos. Presentamos y analizamos sus dos presenta-
ciones clinicas, sus hallazgos analiticos y radiolégicos y sus confir-
maciones genéticas. Realizamos un estudio descriptivo y compara-
tivo en los ultimos 15 afios de una serie de nueve casos. Resultados.
Encontramos que la mayoria son de inicio en la lactancia, el 77%
presenta microcefalia adquirida y trastornos de la alimentacién.
Presentan hipoacusia (6/7 pacientes) a diferencia de la literatura.
Cuando analizamos el LCR existe hiperproteinorraquia, linfocito-
rraquia, aumento de pterinas y de interferén alfa. Estos hallazgos
disminuyen con la edad en dos pacientes. Radiolégicamente todos
mostraron atrofia y leucodistrofia, pero sélo 8/9 calcificaciones en
ganglios de la base. Tan s6lo tenemos 2/9 confirmaciones genéticas,
ambas en el gen AGS2, en el que se aislan mutaciones con mayor
frecuencia. Un paciente muestra la mutacién alélica mas frecuente
detectada en el gen AGS2. Otra paciente presenta una mutacion (he-
redada de su padre) que previamente no ha sido descrito anterior-
mente en los SAG, pudiendo ser una mutacién de novo de caricter
autésomico dominante, en espera de concluir el estudio genético.
Conclusiones. Ante una encefalopatia de inicio temprano con calci-
ficaciones cerebrales y microcefalia, una vez descartado infeccién
por citomegalovirus, es conveniente realizar estudio genético de
SAG en base a un diagndstico prenatal para futuros embarazos.

046.

PRESENTACION NEONATAL DEL DEFICIT DE CAVEOLINA-3
Munell F#, Olivé M, Gallano P ¢, Roig M, Macaya A *

“ Grupo de Investigacion en Neurologia Infantil. Hospital Universitari
Vall d’Hebron. ” Servicio de Anatomia Patolégica. CSUB.
¢ Servicio de Genética. Hospital de Sant Pau. Barcelona.

Objetivo. Describir una nueva forma de presentacion precoz de ca-

veolinopatia. Caso clinico. El probando es un recién nacido que
present6 un cuadro de hipotonia grave neonatal, succién pobre, hi-
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pertonia e hiperreflexia en miembros inferiores, sin dificultad res-
piratoria. EMG, RM craneal y medular, normales. Se detecta eleva-
cién de CK de 7.500 UI/L, que posteriormente se mantiene entre
500-1000 UI/L. A lo largo del primer afio se constata hipotonia de
cinturas y persistencia de signos piramidales en miembros inferio-
res. A los 14 meses, EMG midgeno. Marcha auténoma a los 19 me-
ses. A los 2 afios, leve debilidad en miembros inferiores. Se investi-
ga a los familiares del probando: padre con hiperCKemia, rippling
y EMG midgeno. Se realiza biopsia muscular al padre del proban-
do. Patrén distréfico; inmunohistoquimica y Western blot indicati-
vos de déficit de caveolina y normales para Y y o-sarcoglicanos,
disferlina, Dys1 y Dys2. Estudio molecular del gen Cav3: mutacién
p-Asp28Glu en el probando, padre y tia materna, afecta de hiper-
CKemia asintomadtica. Conclusiones. Las mutaciones en el gen de
la caveolina-3, situado en 3p25, pueden causar un amplio espectro
de fenotipos clinicos, que incluyen la distrofia muscular de cinturas
tipo 1C, la miopatia con rippling, la miopatia distal y la hiperCKe-
mia, a las cuales hay que afadir la grave presentacion neonatal de
nuestro paciente, con signos que sugirieron inicialmente una mielo-
patia traumatica.

047.

EVOLUCION DE LOS POTENCIALES EVOCADOS
VISUALES EN LA NEURITIS OPTICA PEDIATRICA

Sanchez I, Sans A, Pineda M
Servicio de Neurologia Infantil. Hospital Sant Joan de Déu.
Universitat de Barcelona.

Objetivo. Analizar la evolucién en el tiempo de las caracteristicas
de los potenciales evocados visuales en la neuritis optica pediétrica.
Pacientes y métodos. Estudio descriptivo retrospectivo de todos los
pacientes con el diagndstico de neuritis dptica hasta los 18 afios de
edad en el periodo 1996-2007. Se consider6 neuritis dptica los ca-
sos de pérdida aguda o subaguda de vision central, defecto papilar
aferente, ausencia de lesiones retinianas y ausencia de etiologfa se-
cundaria de pérdida visual. Resultados. 16 pacientes (12 nifias y 4
nifios). Edad media al diagnéstico: 9 aflos y 5 meses. Caracteristi-
cas clinicas: todos los pacientes sufrieron pérdida visual (unilateral
75%, bilateral 25%), cefalea 44%, dolor ocular 38%, proceso febril
previo 50% y papilitis 56%. Caracteristicas de los potenciales evo-
cados visuales al inicio: todos los pacientes tenian potenciales evoca-
dos visuales anormales; bilateralmente: 67%:; unilateralmente: 33%.
Evolucién de los potenciales evocados en el tiempo: 67% se nor-
malizaron y sélo el 33% se estabilizaron con pequefias anomalias
sin relevancia clinica. Los potenciales evocados visuales se norma-
lizaron o estabilizaron tras un periodo medio de 12 meses. La agu-
deza visual media mejor6 de 0,17 al inicio a 0,89 con un periodo
medio de estabilizacién de 16 meses. Ningtin paciente desarrollé
esclerosis miultiple y s6lo un paciente desarrollé neuritis 6ptica re-
currente (periodo medio de seguimiento: 29 meses). Conclusion.
La agudeza visual y la recuperacién de los potenciales evocados vi-
suales tras neuritis 6ptica pedidtrica es excelente. La afectacion del
nervio 6ptico fue bilateral en la mayoria de casos, incluso cuando
clinicamente presentaban afectacién unilateral.

048.

PARALISIS FACIALES NEONATALES:
ESTUDIO RETROSPECTIVO DE 17 CASOS

Soto V, Prados M, Escolar E, Martinez B, Martinez J, Cabanillas L
Hospital Universitario de Getafe. Madrid.

Objetivo. Describir las caracteristicas y evolucioén de las pardlisis

faciales neonatales. Pacientes y métodos. Estudio retrospectivo des-
criptivo de pacientes diagnosticados de pardlisis facial al nacimien-
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to, entre enero de 1995 y diciembre 2008, en el Hospital de Getafe.
Resultados. Se registraron 17 pardlisis faciales periféricas, todas
ellas secundarias a parto instrumental (férceps 88%, ventosa 6%,
espatulas 6%). La edad gestacional media fue de 39,6 semanas; la
media de peso fue de 3.200 g; el APGAR medio fue 6/8. En el 25%
de las ocasiones el parto fue prolongado, y se asociaron a lesiones
en piel y tejido subcutdneo en mds de la mitad (53%). Se realizaron
pruebas de imagen en el 41% de los pacientes, y se objetivaron en
dos de ellos fracturas lineales, y en uno, hematoma subdural. Dos
de ellos se asociaron a otros problemas neuroldgicos (uno a encefa-
lopatia hipoxicoisquémica y otro a torticolis congénita). Cinco
(29%) de los pacientes no precisaron seguimiento en consulta; sélo
dos (12%) precisaron controles durante mds de un afio. Todos evo-
lucionaron hacia la resolucién completa sin necesidad de trata-
miento, la mayoria de manera temprana (81% antes del mes, 12% a
los 3 meses, 7% a los 9 meses). Conclusiones. Las pardlisis faciales
periféricas connatales son infrecuentes y estian poco estudiadas. En
nuestra serie destaca la asociacién constante con partos instrumen-
tales, la frecuente asociacién con partos prolongados y la falta de
relaciéon con la macrosomia. La asociacién con otros problemas
traumdticos obstétricos no es infrecuente. La evolucién es favora-
ble en todos los casos.

049.

LEUCODISTROFIA VANISHING WHITE MATTER.

FORMA CLINICA, EVOLUCION Y DIAGNOSTICO

Turén E?, Pineda M ?, O’Callaghan M #, Vernet A ?, Van der Knaap M b
“Servicio de Neurologia. Hospital Universitari Sant Joan de Déu. Barcelona.

b Department of Pediatrics and Child Neurology. VU University Medical Center.
Amsterdam.

Introduccion. La leucodistrofia vanishing white matter (VWM) es
una de las enfermedades de sustancia blanca hereditarias mas fre-
cuentes. Es debida fundamentalmente a mutaciones en los genes
que codifican el factor eucariético de iniciacién de la traduccién
(eIF2B). Pacientes y métodos. Revision retrospectiva de 11 pacien-
tes diagnosticados de VWM.: tres diagnosticados por necropsia, tres
por criterios clinicos y radiolégicos y los dltimos cinco por estudio
genético. Resultados. Diez de ellos correspondian a la forma infan-
til precoz y uno a la forma infantil tardia. De los 11, siete presenta-
ron una evolucidén crénica con brotes desencadenados por infeccio-
nes o traumatismos leves, y cuatro siguieron un curso rapidamente
progresivo. Siete de ellos han fallecido, el resto tienen en la actuali-
dad edades comprendidas entre 5,5 afios y 29 afios. Todos ellos co-
menzaron con afectaciéon motora, con ataxia progresiva en seis ca-
sos y coreodistonia en uno; todos presentaron clinica piramidal. Fi-
nalmente, sufrieron deterioro cognitivo progresivo, y cinco ademads,
crisis epilépticas. En dos nifios se observé atrofia 6ptica, y uno pre-
sentd macrocefalia progresiva. En todos los pacientes se realizé
neuroimagen. Se observé alteracion difusa de la sustancia blanca,
hipointensa en T, e hiperintensa en T, y FLAIR. Las formas créni-
cas presentaron progresivamente desaparicion de la sustancia blan-
ca y sustituciéon por liquido cefalorraquideo. La espectroscopia
mostré una evolucién hacia la desaparicién de los picos propios de
la sustancia blanca. Conclusiones. Anteriormente necesitibamos la
anatomia patoldgica y los criterios radiolégicos para el diagndstico
de VWM; sin embargo, desde 2002 podemos confirmarlos genéti-
camente y por tanto realizar consejo genético prenatal.

REV NEUROL 2009; 49 (11): 601-609



Comunicaciones orales VII:
enfermedades neuroinfecciosas y vasculares

050.

HEMORRAGIA CEREBRAL NO TBAUMATICA.
MANEJO Y SECUELAS NEUROLOGICAS

Calvo R, Madrid A, Conejo A,
Martinez-Antén J, Delgado MP, Mora MD
Servicio de Neurologia Infantil.

Hospital Materno-Infantil HRU Carlos Haya. Mdlaga.

Objetivo. Evaluar las caracteristicas clinicas, analiticas, epidemiol6-
gicas y secuelas neuroldgicas generadas por las hemorragias cerebra-
les no traumadticas graves en un hospital infantil de tercer nivel. Pa-
cientes y métodos. Estudio retrospectivo de los casos en la Unidad de
Cuidados Intensivos pedidtricos durante los dltimos 8 afios con diag-
noéstico de hemorragia cerebral no traumadtica. Resultados. Se reco-
gieron 27 casos en 26 pacientes con predominio del sexo femenino
61,5%. Edad media: 4,8 afios (54% menores de 9 meses). Anteceden-
tes conocidos: tumor intracraneal: 4 casos; cardiopatia: 2 casos; mal-
formacién arteriovenosa (MAV): 2 casos, y coagulopatia: 3 casos.
Factor desencadenante: 9 casos de MAYV, 2 de infarto hemorrdgico
tras parada cardiorrespiratoria, 2 tras cirugfa cardiovascular, 2 infec-
ciones meningeas, 1 coagulopatia (hemofilia), 2 durante tratamiento
fibrinolitico, 1 caso de trombosis de seno venoso y otro con deshidra-
tacion hiperténica. En 6 casos no se encontré patologia subyacente.
El inicio fue stdbito en el 88,8% de los casos (en el 100% de las
MAV); los sintomas mas frecuentes: deterioro de conciencia (85,1%),
focalidad motora (59%), convulsiones (44,4%), vomitos (38,4%) y
cefalea (8% del total, 57% > 3 afios), signos de enclavamiento
(11,1%). TAC craneal 24/27 pacientes, otras pruebas de imagen en el
48,1%. Localizacion mas frecuente supratentorial (80%) y parenqui-
matosa (63%), focos multiples en 30,8%. Tratamiento: osmoterapia
46,1%, dexametasona 50%, antiepilépticos 40% y en 3 casos nimo-
dipino. Dieciocho nifios precisaron ventilacién mecdnica. Cirugia:
10 casos. Fallecieron el 23% de los pacientes de forma precoz y en
el seguimiento otro 11% y s6lo 4 pacientes (15,3%) permanecieron
asintomadticos. Secuelas neuroldgicas: pardlisis cerebral (34,6%), 6
casos con hemiparesia y 3 con tetraparesia espastica grave; epilepsia
sintomadtica (11%) y 1 paciente en coma vigil. Conclusiones. La he-
morragia intracraneal presenta una gran mortalidad y morbilidad si
precisa tratamiento en Cuidados Intensivos, siendo una causa de dis-
capacidad grave. La actuacién multidisciplinar es fundamental para
mejorar la tasa de supervivencia y reducir secuelas.

051.

AFECTACION NEUROLOGICA

EVOLUTIVA EN EL SINDROME DE DEGOS

Cantarin V ?, Garcia-Pefias JJ ?, Ruiz-Falc6 ML ?,
Gutiérrez-Solana LG #, Torrelo A, Lépez-Pino MA ©

“Seccién de Neuropediatria. ® Servicio de Dermatologia. © Servicio de
Diagndstico por la Imagen. Hospital Infantil Universitario Niiio Jesiis. Madrid.

Introduccion. La enfermedad de Degos o papulosis atréfica malig-
na es una enfermedad infrecuente caracterizada por lesiones cuta-
neas patognomonicas asociadas a trombosis de pequefio y mediano
vaso. Algunos pacientes afectados por esta enfermedad presentan,
ademds de las manifestaciones cutdneas, alteraciones gastrointesti-
nales y del sistema nervioso central. Caso clinico. Nifia de 5 afios
que desde el periodo neonatal presenta lesiones cutdneas redondea-
das hipopigmentadas atréficas generalizadas con desarrollo evolu-
tivo de debilidad en extremidad inferior izquierda. Valorada en su
hospital de referencia es diagnosticada de incontinencia pigmenti.
En los afios siguientes sufre un deterioro motor progresivo hasta te-
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traparesia espdstica junto con la presencia de crisis convulsivas par-
ciales y pérdida de visién brusca en ambos ojos. Valorada en fase
de secuelas en nuestro hospital con biopsia de piel compatible con
papulosis atréfica. La resonancia magnética cerebral evidenci6
multiples lesiones focales postisquémicas, colecciones subdurales
bilaterales, llamativa dilatacién de las venas cerebrales y menin-
geas, asi como disminucién difusa e irregular del calibre del cordén
medular asociada a multiples lesiones focales intramedulares. La
endoscopia digestiva puso de manifiesto lesiones mucosas en estd-
mago, duodeno y colon. El estudio de trombofilia mostré anticuer-
pos anticardiolipina positivos, por lo cual se instaurd tratamiento
antiagregante con dcido acetilsalicilico. Conclusion. El sindrome
de Degos es una patologia infrecuente, poco conocida, con poten-
cial afectacion sistémica, clinica heterogénea y gravedad variable.
Se debe sospechar esta patologia en pacientes con lesiones cutdne-
as atréficas evolutivas asociadas a signos neuroldgicos y/o sistémi-
cos, y descartar una posible situacién de trombofilia que puede em-
peorar ain mds el prondstico en estos enfermos.

052.

COMPLICACIONES INTRACRANEALES
VASCULARES DE LAS INFECCIONES ORL

Mata Ferndndez R °, Martinez Granero MA %, Garcia Pérez A ?,
Espino Herndndez M b Echavarri Olavarria F®, Herraiz Puchol C ¢
“Servicio de Neurologia Infantil. ® Servicio de Pediatria. ¢ Servicio de ORL.
Hospital Universitario Fundacion Alcorcon. Alcorcon, Madrid.

Introduccion. La trombosis venosa cerebral (TVC) es rara en nifios.
Presenta un amplio espectro de etiologias, siendo causa conocida las
infecciones intracraneales o adyacentes a la cavidad craneal (ORL).
Casos clinicos. Caso 1: nifia de 10 afios con cefalea hemicraneal de-
recha y vémitos. OMA 3 semanas antes. AP: Epistaxis de repeticion,
anticoagulante lipico positivo. Padre fallecido joven por infarto agu-
do de miocardio. EF: papiledema. Timpano derecho abombado, eri-
tema retroauricular. TAC y RM: otomastoiditis derecha, TVC del se-
no transverso-sigmoide y yugular. Factores protrombdticos entonces
negativos. Mastoidectomia y anticoagulacién durante seis meses.
RM a 3 semanas: mejoria otomastoidea y recanalizacién completa
de TVC. Caso 2: nifio de 3 afios con fiebre y vomitos. Sin anteceden-
tes. EF: meningeos positivos y otorrea derecha. LCR: 22 L (80%
PMN). Ingresa con cefotaxima-vancomicina, al dia siguiente ataxia.
TC y RM: otomastoiditis derecha y TVC del seno sigmoide y yugu-
lar ipsilateral. Hemocultivo: S. pyogenes; LCR estéril. Se hepariniza
y se traslada a centro con ORL/UVI infantil donde retiran la anti-
coagulacion, y mantienen antibioterapia durante dos meses. RM a 3
y 9 meses: persistencia de trombosis en el seno sigmoide (recanali-
zacion parcial). Asintomadtico. Conclusiones. La TVC es una compli-
cacion rara de procesos ORL. Hay que sospecharla en caso de altera-
cién hemostasia y/o sintomas neuroldgicos (papiledema, ataxia...).
La etiologia de la TVC es multifactorial y conviene descartar facto-
res de riesgo procoagulantes adicionales a la causa predisponente
para mejorar el manejo terapéutico y prevenir las recidivas. Aunque
las guias internacionales recomiendan la anticoagulacién, en nifios la
evidencia es débil (2C) y no estd exenta de riesgos.

053.

ENCEFALOPATIA DE HASHIMOTO EN NINA PREESCOLAR

Gomez-Lado C, Maneiro M,

Eirfs-Puiial J, Bravo-Mata M, Castro-Gago M
Departamento de Pediatria. Servicio de Neuropediatria.
Hospital Clinico Universitario. Santiago de Compostela.

Introduccion. La encefalopatia de Hashimoto constituye una rara
manifestacién neuroldgica de la correspondiente tiroiditis, puesto
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que entre los 6 y los 18 afios s6lo se conocen mundialmente 26 ob-
servaciones. Sus criterios diagndsticos son: presencia de sintomas
neuroldégicos y/o psiquidtricos, elevacién de anticuerpos antitiroi-
deos (tiroglobulina y/o tiroperoxidasa) y respuesta terapéutica a los
corticosteroides. Caso clinico. Nifia de 2 afios y 10 meses de edad,
previamente sana, que ingresa por inestabilidad en la sedestacién y
bipedestacion, caidas frecuentes, movimientos de chupeteo, estere-
otipias manuales, precedido por deterioro del lenguaje. Evolutiva-
mente se asocia pérdida de la bipedestacidn, hipotonia generaliza-
da, posturas disténicas asimétricas en miembros inferiores, movi-
mientos coreoatetdsicos generalizados, regresion grave del lengua-
je y trastornos disautonémicos (episodios de sudoracidn, retencio-
nes urinarias y estreflimiento). Las exploraciones complementarias
orientadas hacia un proceso neurometabdlico, andlisis de LCR, cri-
bado en sangre y LCR de procesos infecciosos, la EMG y ENG,
hormonas tiroideas, y la RM cerebral y raquidea fueron normales o
negativas. E1 EEG mostré un trazado de alto voltaje y mal organiza-
do. El titulo de anticuerpos antitiroperoxidasa fue de 370 Ul/mL
(normal: 0-33 UI/mL), y el titulo de anticuerpos antitiroglobulina
fue normal. Se trat6 con cinco bolos de metilprednisolona (250 mg/
dfa) y prednisona oral, logrando una recuperacién completa. Con-
clusion. Constituye la observacién mds joven de todas las conoci-
das. Esta entidad se debe incluir en el diagndstico diferencial de en-
cefalopatias agudas/recurrentes.

054.

ENCEFALOMIELITIS AGUDA DISEMINADA:

HASTA DONDE LLEGAR EN EL DIAGNOSTICO
Gutiérrez-Cruz N, Lépez-Marin L, Ruiz-Falcé ML,

Garcia-Peiias JJ, Gutiérrez-Solana LG, Duat A

Seccion de Neuropediatria. Hospital Infantil Universitario Nifio Jesiis. Madrid.

Objetivo. Presentar tres pacientes con clinica y neuroimagen inicial
sugerentes de encefalomielitis aguda diseminada (ADEM) que evo-
lutivamente derivaron a otros diagndsticos. Casos clinicos. Caso 1:
nifia de 20 meses, adoptada originaria de China, que presenta a su
llegada un sindrome encefalitico e imdgenes de RM sugestivas de
ADEM. Evolutivamente desarrolla ataxia, crisis epilépticas y cata-
ratas, llegandose al diagndstico de encefalopatia mitocondrial por
déficit del complejo I. Caso 2: nifio de 14 afios que presenta fiebre,
vomitos y ataxia. En los dias siguientes inicia cefalea, alteracién
del comportamiento y crisis epilépticas. Los hallazgos de RM su-
gieren ADEM. Con los antecedentes de prematuridad, retraso psi-
comotor, hipoacusia neurosensorial, talla baja y atrofia cerebelosa
se sospecha enfermedad mitocondrial. La biopsia muscular mues-
tra déficit del complejo I y mutacién puntual del gen A3243G-
MTTLI. Caso 3: nifia de 4,5 afios que presenta dos episodios de fie-
bre y vomitos en un mes con alteraciéon de comportamiento y vi-
sual. La RM cerebral es compatible con ADEM. Presenta pancito-
penia con marcadores de autoinmunidad sin mejorfa con tratamien-
to inmunosupresor. Con la sospecha de sindrome hemofagocitico
se realiza estudio de perforinas, encontrando ausencia de dicha pro-
tefna. El estudio genético confirma el diagndstico de linfohistioci-
tosis hemofagocitica primaria. Se inicia tratamiento con ciclospori-
na, etopoxido y dexametasona (protocolo HLH-2004). Clinicamen-
te ha evolucionado a tetraparesia espdstica. Conclusiones. En la ac-
tualidad es frecuente realizar el diagndstico de ADEM ante deter-
minados hallazgos clinicos y de neuroimagen. Con la presentacién
de estos casos llamamos la atencién de otras patologias que pueden
comenzar de manera similar.
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055.

HEMORRAGIA INTRACRANEAL
EN UNA POBLACION PEDIATRICA

Paredes C, Po6 P, Calle ML, Vizquez M, Campistol J

Servicio de Neurologia. Hospital Sant Joan de Déu. Universitat de Barcelona.

Objetivos. Descripcién de las caracteristicas de hemorragia intra-
craneal espontdnea en una poblacion pedidtrica. Incidimos princi-
palmente en factores de riesgo, etiologia, tratamiento y evolucién
de los casos. Pacientes y métodos. Estudio retrospectivo descriptivo
en una poblacién pedidtrica seguida durante dos afios en nuestro
hospital con diagnéstico de hemorragia intracraneal, excluyendo el
traumatismo y la prematuridad. Se analizan: datos demogréficos,
forma de presentacidn, factores de riesgo, tipo y localizacidn, prue-
bas complementarias, etiologia probable, manejo terapéutico y evo-
lucién. Resultados. Son incluidos en el estudio 30 pacientes, de
edades comprendidas entre 10 dias y 18 afios. Dieciocho (60%) no
presentan antecedentes de interés en el inicio. Principales etiolo-
gfas: 8 casos (27%) malformacién vascular cerebral, 5 (17%) tu-
mores intracraneales, 3 (10%) discrasias sanguineas y en 7 (23%)
casos no se identifica la causa. Sobreviven 25 (83%); de éstos, 8
(32%) quedan sin secuelas. El resto (73%) presentan déficit a dis-
tintos niveles: retraso psicomotor 8 (27%), alteraciones motoras 3
(hemiparesia, diparesia, torpeza motora), alteracion de la muscula-
tura ocular extrinseca 2, sindrome cerebeloso 2, alteracion en lecto-
escritura y déficit de atencién 1, y epilepsia focal en 4 (16%). Con-
clusiones. La etiologia de hemorragia intracraneal en edad pedidtri-
ca en nuestra serie es diferente a la publicada en la literatura. Una
posible explicacion es el aumento de pacientes con patologias que
hasta hace poco eran fatales y actualmente sobreviven, aumentando
el riesgo de hemorragia durante su evolucién. La identificacién
temprana de signos de alarma neuroldgica en ellos permitird un tra-
tamiento mds temprano y un mejor prondstico.

056.

DISECCIONES ARTERIALES CRANEOCERVICALES
EN LA EDAD PEDIATRICA: ;UNA PATOLOGIA
EMERGENTE O INFRADIAGNOSTICADA?

Russi ME®, Gonzdlez G2, Crosa R?,

Pérez B, Gonzilez V °, Campistol J°

“ Centro Hospitalario Pereira Rossell. Montevideo, Uruguay.
b Hospital Sant Joan de Déu. Barcelona.

Introduccion. Las disecciones craneocervicales constituyen una re-
conocida causa de ictus en la infancia, siendo responsables del 0,4-
20% del total de casos. Objetivo. Describir una poblacién de nifios
con disecciones arteriales, analizando su presentacion clinica, fac-
tores de riesgo, signos angiograficos, evolucién y tratamiento. Pa-
cientes y métodos. Se llevé a cabo un estudio descriptivo, colabora-
tivo (Hospital Sant Joan de Déu de Barcelona y Centro Hospitalario
Pereira Rossell de Montevideo), durante los afios 2000 a 2009, de
nifios entre 1 mes a 17 afios, con disecciones arteriales craneocervi-
cales. Resultados. Se identificaron 10 casos con diagndstico de di-
seccidn arterial, de los cuales 7 fueron varones y 3 nifias. Del total
de pacientes 5 presentaron hemiparesia, 1 afectacion del VI par cra-
neal, 3 sindrome hemicerebeloso y 1 soplo craneal como tnico ha-
llazgo. De estos, 3 tuvieron convulsiones y 6 cefaleas precediendo
el cuadro clinico. La afectacién de la circulacién anterior fue obje-
tivada en 5 nifios, y el de la posterior en los otros 5. Cuatro pacien-
tes presentaron afectacidn arterial intracraneal, mientras que 6 lo
hicieron a nivel extracraneal. Se realiz6 anticoagulacién en 5 pa-
cientes, antiagregacion en 3 y no se trataron los dos restantes. No se
constataron fallecimientos, complicaciones por la anticoagulacién
o la antiagregacion, ni recurrencias en el periodo de seguimiento
clinico de 2 meses a 8 afios. Conclusiones. Las disecciones craneo-
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cervicales son una causa frecuente de ictus en la infancia. La sospe-
cha clinica debe ser alta ante todo paciente con sintomatologia fo-
cal neurolégica en relacién a un traumatismo craneocervical.

Comunicaciones orales VIII:
trastorno por déficit de atencion/hiperactividad

057

TRASTORNO DE APRENDIZAJE PROCEDIMENTAL:
CARACTERISTICAS NEUROPSICOLOGICAS

Crespo-Eguilaz N, Narbona J

Unidad de Neuropediatria. Clinica Universitaria de Navarra. Pamplona.

Objetivo. Definir las caracteristicas neuropsicoldgicas nucleares
del trastorno de aprendizaje procedimental (TAP), también conoci-
do como trastorno de la coordinacién motora o del aprendizaje no
verbal. Sujetos y métodos. La muestra, formada por 209 pacientes
(73% varones) de edades entre 6 y 12 afios y con un cociente inte-
lectual (CI) > 80 (rango: 81-120) se clasifica, tras andlisis cluster,
en los siguientes grupos: TAP (n = 16), TAP con déficit de aten-
cién/hiperactividad (TDAH) (n = 37), TDAH combinado (n = 47),
TDAH inatento (n = 23), trastorno especifico del lenguaje (n = 68)
y trastorno especifico del lenguaje semantico-pragmatico (n = 18).
Ademais se afiaden dos grupos con leucomalacia periventricular: sin
dificultades de aprendizaje (n = 8) y con TAP (n = 17), para realizar
algunas comparaciones adicionales. Se utiliza un elenco de pruebas
neuropsicoldgicas para evaluar CI verbal y manipulativo, atencién,
control de impulsividad, integracién visuoespacial, memoria decla-
rativa y procedimental, dimensiones lingiiisticas formales y funcio-
nales, lectoescritura y competencia social. Mediante comparacio-
nes paramétricas se prueban las diferencias y similitudes neurocog-
nitivas entre los grupos. Resultados y conclusiones. E1 TAP implica

Tabla 058 (I).
Varones Mujeres Total
(n=145) (n = 55) (n=200)
TDAH 131 (90,3%) 37 (67.3%) 168
TDA 14(9,7%) 18 (32,7%) 32

TDA: predominio de falta de atencién; TDAH: predominio de hiperactividad/im-
pulsividad. x? = 15,79 (p < 0,000).
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un déficit en los automatismos motores, cognitivos y comunicati-
vos requeridos en la aprendizaje escolar y en la interaccién social,
aunque no es un trastorno de la gama autista. Frecuentemente aso-
cia TDAH inatento. Se proponen unos criterios operativos para el
diagnéstico de TAP. Nuestros resultados apoyan que su fisiopatolo-
gfa resida en una disfuncidn bilateral de las estructuras parietales
posteriores. Las habilidades formales del lenguaje conservadas son
la clave en los planes de intervencién.

058.

SEGUIMIENTO EVOLUTIVO DE LA SITUACION
NUTRICIONAL DE UN GRUPO DE PACIENTES CON
TRASTORNO POR DEFICIT DE ATENCION/HIPERACTIVIDAD

Durd T, Yoldi ME, Molins T, Souto S, Ayechu A, Zardoya P
Unidad de Neuropediatria. Hospital Virgen del Camino. Pamplona.

Objetivo. Estudio evolutivo de la situacién nutricional en un grupo
de pacientes diagnosticados de trastorno por déficit de atencidn/hi-
peractividad (TDAH) en tratamiento con metilfenidato. Pacientes y
métodos. Se han revisado retrospectivamente las historias clinicas
de 200 pacientes con TDAH en tratamiento con metilfenidato. La
muestra estaba compuesta por 145 varones (72,5%) y 55 mujeres
(27,5%). Se han registrado el peso y talla e indice de masa corporal
porcentual (IMC%) y la dosis de metilfenidato a los 6, 12, 18,30y
36 meses de evolucidn. Resultados. La edad media al diagndstico
era de 8,4 afios (rango: 4,9-14,3 aios). Conclusiones. En el mo-
mento del diagndstico de TDAH, el 27,8% de los pacientes estaban
en una situacién de malnutricién, que se agravaba con el tratamien-
to. Serfa conveniente considerar la posibilidad de prescribir suple-
mentos nutricionales en estos pacientes de manera sistematica.

059.

DIFICULTADES DE APRENDIZAJE NO VERBAL Y
TRASTORNO POR DEFICIT DE ATENCION/HIPERACTIVIDAD
Mufioz Herndndez M2, Alvarez Gil N2, Buenache Espartosa R ?,
Marti Blanc G*?, Escalona del Olmo M ¥, Mateo Martinez G ?,
Sénchez Herranz A °, Lorenzo Sanz G #

@ Neurologia Pedidtrica. Servicio de Pediatria.  Servicio de Neurobiologia-
Investigacion. Hospital Universitario Ramon 'y Cajal. Universidad de Alcald.
Madrid.

Introduccion. El trastorno de aprendizaje no verbal (TANV) es un
término no recogido por el DSM-IV-TR, que se caracteriza por pro-
blemas visuoespaciales, dificultades motoras, perceptivas y de co-
municacién no verbal, con habilidades lingiiisticas conservadas. De
forma habitual, los nifios que presentan este trastorno suelen con-

sultar por dificultades de aprendizaje y/o de conducta.

Tabla 058 (I). Objetivo. Evaluar las habilidades no verbales en un gru-
Evolucién Metilfenidato Talla Peso IMC% Malnutricion ~ P° de' “nifios dlagnqstlcados de trast(irno por déficit de
(meses) (mg/m?) (7 score) (Zscore)  (Z score) (%) atencién/hiperactividad (TDAH) segtin el DSM-IV-TR,

desde enero de 2004 a diciembre de 2007. Pacientes y

Diagndstico - -0,078 -0,071 -0,048 278 métodos. Estudio retrospectivo de 106 pacientes con

5 20.09 0027 o119 03158 3890 TDAH (81 varones y 25 mujeres) de edades comprendi-
' ’ ' ' ' das entre 6,3 y 16 afios (media: 9,8 afios) en una Unidad

12 20,22 ~0,174 -0,342° -0,332° 42,6° de Neurologia Pedidtrica. Se ha realizado un andlisis
descriptivo de las habilidades no verbales de los pacien-

18 22,64 -0,158 -0,403%  -0,433° 49,3° tes en los que el cociente intelectual (CI) manipulativo
o 2412 0172 o144 0,096 26.0° fue al menos 15 puntos inferior al CI verbal. Resultados.
' ' ' ' ' En 39 nifios, el CI manipulativo fue significativamente

30 25,03 -0,271 -0,207 -0,121 38,92 inferior que el CI verbal. El CI total de estos pacientes
oscil6 entre 80 y 131 (media = 98,7). De ellos, 21 eran

36 23,94 -0,226 -0,071 -0,030 283 TDAH combinado, 17 TDAH tipo inatento y 1 TDAH

@p < 0,005 respecto al momento del diagnoéstico.

hiperactivo-impulsivo. Conclusiones. Un grupo de pacien-
tes diagnosticados de TDAH pueden tener mayores difi-
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cultades en areas no verbales y podrian beneficiarse de un apoyo
pedagégico especifico basado en sus mejores habilidades verbales.
Consideramos que a todos los pacientes con TDAH se les debe
efectuar un estudio psicopedagdgico, para realizar un adecuado
diagnéstico y tratamiento de los problemas de aprendizaje que pre-
sentan asociados.

060.

DIFICULTAD EN EL APRENDIZA JE DE
LA LECTOESCRITURA Y TRASTORNO
POR DEFICIT DE ATENCION/HIPERACTIVIDAD

Alvarez Gil N*, Mufioz Herndandez M 2, Buenache Espartosa R,
Escalona del Olmo M ?, Marti Blanc G *, Mateo Martinez G ?,
Sanchez Herranz A b, Lorenzo Sanz G*

@ Neurologia Pedidtrica. Servicio de Pediatria. ” Servicio de Neurobiologia-
Investigacion. Hospital Universitario Ramon y Cajal. Universidad de Alcald.
Madrid.

Introduccion. Las manifestaciones de la dislexia y el trastorno por
déficit de atencién/hiperactividad (TDAH) son superponibles y los
limites entre ambos trastornos pueden ser imprecisos. Existe una
gran comorbilidad reciproca entre el TDAH y la dificultad en el
aprendizaje de la lectoescritura (DAL); el 35-40% de nifios con
TDAH tienen DAL y el 30% de nifios disléxicos tienen TDAH. Ob-
Jjetivo. Valorar la incidencia de DAL en un grupo de nifios diagnos-
ticados de TDAH segtin el DSM-IV-TR, desde enero de 2004 hasta
diciembre de 2007. Pacientes y métodos. Estudio retrospectivo de
106 pacientes con TDAH (81 varones y 25 mujeres), de edades
comprendidas entre 6,3 y 16 afios (media: 9,8 afios) en una Unidad
de Neurologia Pedidtrica. Se efectué una evaluacién neuropsicol6-
gica a todos los nifios y se determinaron las dificultades de lectoes-
critura mediante POLEC, PROLEC-SE y TALE. Resultados. Se
encontrd dificultad de comprensién lectora en 46 nifios (43%), erro-
res en lectura de palabras y pseudopalabras en 43 (40,5%), disgra-
fia y/o disortografia en 79 (74,5%). Conclusiones. Los nifios con
TDAH tienen una elevada incidencia de dificultades disléxicas aso-
ciadas. Pensamos que se debe realizar una evaluacién psicopedagé-
gica, de forma sistematica, a este grupo de pacientes, para determi-
nar y tratar adecuadamente sus dificultades de aprendizaje.

Tabla 060.

CL EPP DD EPP+DD DCL+DD DCL+EPP Total

DCL 10 3 15 18 - - 46
EPP 3 3 19 - 18 - 43
DD 15 19 27 - - 18 79

DCL: dificultad de comprensién lectora; EPP: errores en lectura de palabras y
pseudopalabras; DD: disgrafia y disortografia.
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061.

ESTUDIO PROSPECTIVO DE LA FUNCION TIROIDEA
Y DEL EJE SOMATOTROPO EN PACIENTES
DIAGNOSTICADOS DE TRASTORNO POR

DEFICIT DE ATENCION/HIPERACTIVIDAD

Uria Avellanal C?, Correa Garcia MJ *, Martinez Gonzélez MJ ®,
Garcia Ribes A ®, Vela Desojo A ¢, Prats Vifias JM b

@ Servicio de Pediatria. ” Unidad de Neuropediatria. © Seccién de
Endocrinologia Infantil. Hospital de Cruces. Baracaldo, Vizcaya.

Introduccion. El trastorno por déficit de atencién/hiperactividad
(TDAH) es el trastorno neuroconductual mas frecuente en la infan-
cia. Se han relacionado tanto la enfermedad como su tratamiento
con metilfenidato con alteraciones del eje somatotropo y de las hor-
monas tiroideas. Objetivos. Valorar la funcién tiroidea y el eje so-
matotropo en nifios prepuberales diagnosticados de TDAH y estu-
diar si existe variacion tras seis meses de tratamiento con metilfeni-
dato. Pacientes y métodos. Estudio prospectivo de nifios prepubera-
les diagnosticados de TDAH en consultas de Neuropediatria a lo
largo de seis meses consecutivos. Las variables estudiadas fueron:
talla (unidades sds), IMC (unidades sds), talla diferencial (talla ac-
tual-talla diana), EO diferencial (edad cronoldgica-edad 6sea), T4
libre, TSH, IGF-1 ¢ IGFBP3. Los datos se analizaron mediante
SPSS. Resultados. Cuarenta y nueve pacientes, edad media de 9,3
afios (rango: 6,4-13,8 afios). 86% varones y 14% mujeres. Al diag-
nostico: talla —0,26 + 1,22 e IMC 0,007 = 1,08. T4 libre media: 1,3
(1,1-1,6), TSH media: 2,1 (0,52-4,8), EO diferencial media: 0,47
(-2 a-3,7), IGF-1 media: 188 (61-612), IGFBP3 media: 4,3 (2,1-6,2).
Tras seis meses de tratamiento con metilfenidato: talla —0,51 + 1,
IMC media: -0,45 (1,99 a 1,37), T4 libre media: 1,3 (0,9-2), TSH
media: 2,4 (0,79-8,5), IGF-1 media: 197 (44-825); IGFBP3 media:
4,5 (2,4-6,7). Conclusiones. No encontramos alteraciones tiroideas
en nuestros pacientes con TDAH siendo normales tanto en los da-
tos auxoldgicos como analiticos estudiados. El tratamiento con me-
tilfenidato, al menos a corto plazo, no afecta al eje somatotropo ni a
la funcién tiroidea y provoca una disminucién del peso sin afectar la
velocidad de crecimiento.

062.

PATRON HIPERFUNCIONAL LARINGEO EN NINOS CON
TRASTORNO POR DEFICIT DE ATENCION/HIPERACTIVIDAD

Narbona J, Urra A, Crespo N, Ferndndez S

Clinica Universitaria de Navarra. Pamplona.

Introduccion. El estilo comportamental impulsivo es factor de ries-
go para un mal uso de la voz, en nifios. Pacientes y métodos. En 66
sujetos correlativos, cumpliendo criterios DSM-IV-TR de trastorno
por déficit de atencién/hiperactividad (TDAH), con CPT indicador
de distraibilidad e impulsividad, y con cociente intelectual > 90,
diagnosticados en la consulta externa de neuropediatria y atn no tra-
tados, se buscd sistemdticamente la presencia de ‘habla gritona’,
‘con la garganta apretada’ y/o ronquera. En los sujetos con estas ca-
racteristicas se realiz6 estudio aerodindmico en el laboratorio de voz
del Departamento de ORL. Resultados. En 12 sujetos con TDAH de
7 a 13 afios (10 varones) hubo sospecha clinica de disfuncién larin-
gea, y en todos ellos menos uno (17% de la muestra con TDAH) el
estudio aerodindmico confirmé un aumento significativo de la pre-
sién subglética y de la resistencia laringea frente a los valores de la
poblacién normal, siendo el flujo laringeo medio-alto; ademads, en
10 de estos 11 pacientes la fibroendoscopia confirmé nédulos de
cuerdas vocales. El estudio de correlacién y el andlisis discriminan-
te, teniendo en cuenta las variables neurocomportamentales y las del
estudio funcional de la voz, confirman que el patrén hiperfuncional
laringeo se asocia a TDAH de tipo combinado (p < 0,05), teniendo
una incidencia triple que en la poblacién general del mismo interva-

REV NEUROL 2009; 49 (11): 601-609



lo etario. Conclusion. El uso hiperfuncional de la voz constituye un
rasgo fenotipico moderadamente frecuente en nifios con TDAH tipo
combinado, probablemente relacionado con la impulsividad.

063.

TRATAMIENTO CON ATOMOXETINA EN PACIENTES
EPILEPTICOS CON DEFICIT DE ATENCION,
HIPERACTIVIDAD Y TRASTORNO DE CONDUCTA

Rodrigo M, Garcia-Pefias JJ, Cantarin V,
Duat A, Lépez-Marin L, Ruiz-Falc6 ML

Seccion de Neuropediatria. Hospital Infantil Universitario Nifio Jesis. Madrid.

Objetivo. Revision del perfil de eficacia y seguridad de atomoxeti-
na en el tratamiento de pacientes epilépticos con déficit de aten-
cion, hiperactividad y trastorno de conducta. Pacientes y métodos.
Revisidn retrospectiva de las historias clinicas de 21 pacientes epi-
1épticos refractarios con déficit de atencién, hiperactividad y tras-
torno de conducta, tratados con atomoxetina entre enero de 2006 y
enero de 2009. En todos los casos se analizan: datos demogréficos,
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tipo de epilepsia, patrén electroencefalografico, patologia comorbi-
da, tratamientos previos, respuesta terapéutica y efectos adversos.
En todos los pacientes se realizé: cuestionario DSM-IV, estudio
psicométrico y psicopedagdgico, y valoracién con escalas de Con-
ners, EDAH y CBCL. Resultados. Las edades estaban comprendi-
das entre 6-18 afios (mediana: 9 afios). Entre los sindromes epilép-
ticos se inclufan 10 pacientes con epilepsia con punta-onda conti-
nua en sueflo lento, cinco con epilepsias parciales secundarias, cua-
tro con epilepsias generalizadas secundarias y dos con sindrome de
Lennox-Gastaut. Diecisiete pacientes presentaban retraso mental
concomitante. En 19 casos se habfan utilizado previamente farma-
cos estimulantes sin mejoria. Un 43% de los tratados presenté me-
joria significativa en todos los cuestionarios y escalas analizados.
Ningtin paciente presenté empeoramiento de la epilepsia ni del pa-
trén electroencefalografico. Se recogieron efectos adversos en el
62% de los tratados, obligando por ello a retirar la medicacién en
s6lo tres casos (14%). Conclusiones. La atomoxetina puede ser una
alternativa eficaz y segura en el tratamiento de pacientes epilépticos
refractarios con déficit de atencidn, hiperactividad y trastorno de
conducta, principalmente en aquellos casos en los que fall6 previa-
mente el tratamiento con estimulantes.
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