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OL1. Patologia neur ol égica fetal

J Holguin, J. Aristizabal, J. Vélez, G. Gallego,
C.M. Cérdoba

Servicio Materno Fetal. Departamento de Obstetricia
y Ginecologia. Universidad de Antioquia y Hospital
Universitario San VicentedePaul. Medellin, Colombia.

Objetivo. Describir los hallazgos malformati-
vos del sistema nervioso en fetos de 20 a 26
semanas de gestacion. Método. Estudio ul-
trasonografico-video de casos patol 6gicos en
gestantes de 21 a 36 afos. Resultados. Se
seleccionaron 10 casos de fetos que presenta-
ban malformaciones neurol dgicas: 4 casos de
holoprosencefalia, 2 casos de hidrocefalia, 2
microcefalia, 1 caso con un quiste porencefa-
licoy 1 caso con mielomeningocele. Seis de
losfetos eran varones, cuatro nifias. Ocho de
ellos tenian diferentes malformaciones aso-
ciadas de los sistemas cardiovascular, geni-
tourinarioy digestivo. Sepractican controles
clinicosy ultrasonograficos mensuales, estu-
dio genético y estudio bioguimico del liquido
amniético. Un feto femenino que presentaba
grave dilatacion del sistema ventricular fue
hallado normal al nacimiento y cinco afios
después presenta un desarrollo psicomotor
normal. Conclusiones. La ultrasonografiafe-
tal permite el diagndstico de los fetos con
patol ogianeurol 6gicaen edadestempranasde
la gestacion. En los casos de macrocefalia, la
busqueda de otras malformaciones extraneu-
rolégicasy el estudio genético y bioquimico
permiten un diagndstico mas adecuado y el
prondstico correspondiente. EI método, sin
embargo, tiene debilidades que ocasiona fal-
sos resultados positivos o negativos.

O2. Expression of neuronal nitric oxide
synthaseduringhypoxiain thecerebellum
of newborn piglets

N.A. Parikh, Q.M. Ashraf, A. Legido, J.P.de
Chadarevian, C.D. Katsetos

Departmentsof Pediatrics. Thomas Jefferson University
andMCP HahnemannUniversityand <. Christopher’s
Hospital for Children. Philadelphia, PA, USA.

Introduction. Thecal cium-dependent neuronal
nitric oxide synthase (NNOS) is constitutively
expressed in stellate and basket cells (S/B) of
the cerebellum but not in cerebellar Purkinje
cells(PC), Where hypoxiaupregulatesnNOS.
Objective. Totest the hypothesisthat hypoxia-
induced increased NNOS expression is medi-
ated by NO. Methods. nNOS expression was
determinedimmunohistochemicallyin4groups
of newborn piglets: normoxia(n= 2), normoxic
treated with selective nNOS inhibitor, 7-ni-
troindazole (7-NINA), (n= 2), hypoxic (n= 3),
andhypoxic+7-NINA (n= 4). Treatment groups
received 1 mg/kg 7-NINA intraperitoneally
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prior to hypoxia or normoxia. Hypoxia was
induced by decreasing FiO, to 0.05-0.07 for
1 hr. Tissue hypoxia was documented
biochemically by ATP and phosphocreatine
(PCr) levels. Eleven formalin-fixed, paraffin-
embedded specimens from cerebellar cortex
were immunostained with an anti-nNOS
specific rabbit polyclonal antibody. Results.
ATP levels (moles/g brain) in the different
groups were as follows: 4.8+0.7 in the
normoxic, 4.0+1.0inthenormoxic+7-NINA,
1.0£0.4 in the hypoxic, and 1.5+0.1 in the
hypoxic+7-NINA groups, respectively. PCr
levels (moles/g brain) in the different groups
were as follows: 4.0+0.4 in the normoxic,
3.6x0.4inthenormoxic+7-NINA, 0.6x0.2in
the hypoxic, and 1.0+0.2 in the hypoxic+7-
NINA, respectively. Labeling indices (LIs)
were expressed as the percentage of nNOS
positive neurons out of the total number of
neurons counted in 20 non-overlapping high
power fields. A weak but significant increase
inimmunoreactivity of NNOSwasobservedin
PCs of the hypoxic group (LI: 29%) when
compared to the normoxic (LI: 9%) and
normoxic-7-NINA groups (LI: 5%) No
significant decrease of NNOSimmunoreactiv-
ity was observed in PCs of the hypoxic-7-
NINA group (LI: 33%) as compared to the
hypoxic group. No significant difference in
immunoreactivity of nNOS in S/B cells was
observed between normoxic and hypoxic
groups. In contrast, therewas decreased stain-
ing in S/B cells in the hypoxic-7-NINA and
normoxic-7-NINA groups. Conclusions. Hy-
poxiainduces nNOS expression in PCswhich
isunaffected by 7-NINA. 7-NINA appearsto
exertitsinhibitory effect on S/B neuronswhich
constitutively express nNOS. Funded by NIH-
HD 20337, NIH-HD 38079, NIH-HL 07027.

03.Decr easedimmunor eactivity of calbindin-
D28k in cerebdlar Purkinjecdlsof children
with hypoxic-ischemic encephalopathy

A. Legido, M.L. Taylor, J.F. Geddes, JM.
Kaleyias, N.A. Parikh, SA. Zanelli, JP. de
Chadarevian, C.D. Katsetos

Departments of Pediatrics and Pathology. .
Christopher’ sHospital for Children, MCP Hahnemann
University. Philadelphia, PA, USA.

Introduction. Purkinjecells(PC) arevulnerable
to hypoxial/ischemia (HI) and rich in calcium
binding proteins (CaBPs) such as calbindin-
D28k (J Neuropathol Exp Neurol 2001; 60:
470-82). Objective. To investigate the immu-
noreactivity (IR) of calbindin-D28k in human
PC. Methods. Cellular distribution of calbindin-
D28k wasdeterminedimmunohistochemically
in PC of autopsy cerebella from children with
clinical and/or morphologic evidenceof recent
or remote HI encephalopathy (HIE) (n= 15)
and compared to children who died without
HIE (controls, n= 12). Median agefor all cases

was 3 mo. The median postmortem interval was
16.5 hrs. Percentages of calbindin-D28k posi-
tivePC per total PC counted weredetermined and
medianlabeling indices(MLIs) weregenerated.
Results. Calbindin-D28k MLI was significantly
decreased in the HIE group (MLI, 33%,
interquartile range [IQR] 16-53%) vs. controls
(MLI, 98%, IQR 90-100%) (p< 0.001).
Alterationsin PC IR included lack of stainingin
neuronal cell bodies, weak perikaryal staining
and decreased localization in apical dendrites
and dendritic spines. Changes were more pro-
nounced in children who suffered terminal HI
than in those who survived theinitia HI insult.
ForrecentHI injury, patternsof IRinperisomatic
profilesmay represent synaptic sequestration of
calbindin-D28k in axosomatic synapses of PC
axonal collaterals. Overall, there was decreased
calbindin-D28k stainingin collateral fibers, but
partial preservation of staining in efferent PC
axonsin white matter. Conclusions. Thereisan
abrogating effect of Hl oncalbindin-D28k IRin
human cerebellar PC. We speculate that
perturbation of this neuroprotective CaBP may
herald cell death or degenerationintheseneurons.

O4. Miopatias neonatales: clinica e histo-
patologia

E. Erazo, J. Las Heras, S. Gonzdlez, A.
Henriquez, S. DiMauro

Servicio de Neurologia. Unidad Neuromuscular. HLC
Mackenna, A. PatolégicaH. San Borja A. A. Patol 6gica
Hospital Cl. UC Columbia University. New York,
EE.UU.

Introduccion. Las miopatias de posible expre-
sion neonatal son las congénitasy metabdlicas.
Se caracterizan por clinica comdn (hipotonia,
debilidad muscular) y diagnéstico fundamen-
talmente histopatol 6gi co. L asmiopatiascongé-
nitas, consideradas no progresivas y relativa-
mentebenignas, pueden producir cuadrosgraves
enel reciénnacido (RN), inclusodecursofatal.
En cambio, en las miopatias metabdlicas el
curso progresivo eslaregla. Destacan las mito-
condriopatiasy glicogenosis. Pacientesy méto-
dos. Describimos 8 RN con grave miopatia
estudiados entre los afios 1996 y 2000. La
distribucion por sexos fue de 4 varones y 4
mujeres. En 4 casos hubo disminucion de mo-
vimientos fetalesy en 3 se present6 polihidro-
amni os. Cinco pacientesnacieron antesdelas36
semanas. Cuatro RN tuvieron Apgar menor de
6 alos 10 minutos. No hubo consanguinidad
entrelos padres. Dostenian antecedentes fami-
liaresdeenfermedadesmuscul ares. Cuatrofue-
ron producto del primer embarazo. L os signos
clinicos comunes fueron: grave hipotonia, de-
bilidad muscular intensa, diparesia facial y
trastornosalimentarios. Sietetuvierontrastorno
respiratorio (6 conVVM), 3mostraron macroce-
falia, 2 adelgazamiento costal, 2 luxacion de
caderas y 1 ascenso de diafragma derecho.
Resultados. El estudio histopatol dgico e histo-
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quimico detect6 5 miopatias congénitas (1 ne-
malinica, 2 miotubulares, 1 desp. de fibras,1
inespecifica) y 3mitocondriopatias(2 déficitde
COXy 1déficitdecomplejosl,111y1V). Cuatro
pacientesfallecieron, 2 con miopatiamiotubu-
lar y 2 con mitocondriopatia. Dos permanecen
auin conectadosa VM (alos 18 y 23 meses de
vida), uno de ellos con mejoria motora, y 2
muestran evolucion favorable. Se determin6
quelosfactoresdemal prondsticofueron Apgar
inferior a6 alos10minutos, pobrezao ausencia
demotilidad esponténeadurante el primer mes
de viday la permanencia en VM por mas de
cinco semanas. Conclusion. Se enfatizalaim-
portancia de establecer un diagndstico preciso
de miopatia en el periodo neonatal por las
implicanciasprondsticasy de consejo genético.

Ob5. Digtrofiamiotonicaneonatal. | : Clinica
y prondstico temprano

E.Ricardo, T. Dolores, R. Selma, L. Elizabeth

ServiciodeNeurologia. Hospital LuisCalvoMackenna.
Servicio de Neonatologia Maternidad Salvador.
Corporacion para la Nutricion Infantil CONIN-
CREDES. Santiago de Chile, Chile.

Introduccién. Ladistrofia miotdnicaes unaen-
fermedad multisistémi cacaracterizadapor debi-
lidad muscular, miotoniay cataratas. Se hereda
enformaautosomi cadominante. El genafectado
(19911-13) esinestabley tiene la propiedad de
amplificarse cuando setransmite por viamater-
na, produciendo anticipacion delossintomasen
generaciones sucesivas. La distrofia miotonica
neonatal (DMN) eslaexpresion mésgravedela
enfermedady seheredacasi exclusivamentepor
transmision materna. Se expresa por hipotonia,
trastornosrespiratoriosy/o alimentarios, debili-
dad muscular intensay diplejiafacial. Lamorta-
lidad esaltay alcanzael 50% en el primer afio de
vida. Pacientesy métodos. En estaseriedescribi-
mos 32 casosdiagnosticadosentrel osafios 1984
y 2001. Laserieestaconstituidapor 22 varones
y 10 mujeres, correspondientesa26 familias. 21
casos se pesquisaron en el periodo neonatal, 8
en el primer afio deviday 3 antesdelos 3 afios
de vida. 23 madres tuvieron polihidroamnios.

Resultados. En 13 casos se detectd disminucion
de movimientos fetales a partir del 6.° mes de
gestacién. 26 recién nacidos (RN) nacieron por
cesarea debido a una pobre contractilidad ute-
rina. El periododegestacionvaridentre33y 41
semanas, y el test de Apgar fluctu6 entre1y 8
alos 5 minutos; en 15 RN fue inferior a 6. 32
RN tuvieron hipotonia, debilidad muscular y
diplejiafacial, 29 sufrieron dificultad de suc-
cion-deglucién y 26 presentaron problemas
respiratorios desde las primeras horas de vida.
La mortalidad alcanz6 el 40% (13 casos) y
ocurrié durante |os primeros 6 meses de vida.
Se correlacioné directamente con Apgar igual

o menor de 5 a los 5 minutos, prematurez
(menosde 36 semanas), escasao nulamotilidad
espontaneadurantelaprimerasemanadeviday

conexion aventilador mecanico duranteméasde
6 semanas. Conclusiones. Destacamos estos fac-
tores como indices de mal prondstico. Enfatiza-
mos laimportanciadel diagndstico neonatal de
laDMN paraefectuar tempranamenteun consejo
genético eficaz.
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06. Distrofia mioténica neonatal. I1:
Diagnéstico y genética

E. Ricardo, A. Isabel, M. Aspillaga, J. Las
Heras, L. Cartier

Servicio de Neurologia y Unidad Genética. Hospital
Luis Calvo Mackenna. Neuropatologia. Hospital
San Borja Arriaran y Hospital Salvador. Santiago
de Chile. Chile.

Introduccion. La distrofia miotonica neonatal

(DMN) se expresa generalmente por asfixia
neonatal grave, por lo cual los recién nacidos
(RN) suelen ser erréneamente catal ogadoscomo
portadoresde encefal opatia hi pdxi co-isquémi-
ca. Esto explica el subdiagnostico de esta enti-
dad. Esesencial laconfirmacion diagndsticade
DMN, la cual se obtiene con el examen de la
madre y/o estudio de ADN al RN y sus padres.

Otrosestudioscomoradiografiadetorax, ecoto-
mografia cerebral, electromiografiay biopsia
muscular al RN pueden ser orientadoresperono
diagndsticos. Pacientes y métodos. En nuestra
serie, €l diagndstico se confirmé a detectar
miotonia clinica/el éctrica en 23 madres, 20 de
las cuales desconocian su enfermedad en el

momentodel estudio. Entresfamiliaslospadres
eran asintomaticos. Resultados. El estudio ge-
nético permitié confirmar ladistrofiamioténica
en dos madres y un padre. La radiografia de
térax con ascenso diafragmético derecho apa-
recio en 20 casos, pero detectamos un caso con
esta alteracién cuyo estudio genético descartd
DMN. Laecografiacerebral mostro dilatacionde
ventriculos|aterales en 19 casos (signo descrito
en DMN). Laelectromiografia se realiz6 asdlo
6 recién nacidos, y mostré alteraciones miogéni-
casy ausenciademiotoniael éctrica. Finalmente,
10 casosfueron sometidosabiopsiamuscular. Se
observéatrofiadefibrasentodosloscasos, y alta
proporciondentcleoscentralesen8RN, ambos
signos sugerentes de miopatiainespecifica. S6lo
en 2 casos se observd masas sarcoplamicas,

hallazgo altamente sugerentededi strofiamioto-
nica. Laatrofiaselectivadefibrastipol sevioen
1 caso. Conclusiones. El diagnostico de distro-
fiamioténicaneonatal esclinico, al detectar los
signoscaracteristicosenel RN y (generalmente)
la madre. Si los padres son asintométicos el

estudio genético es indispensable para confir-
mar la enfermedad.

O7. Prevencion de las enfermedades
neuromuscularesinfantiles

M.C. Martinez de Posadas

Seccion Neurofisiologia Pediatrica. Hospital
Aeronautico Central. Buenos Aires, Argentina.

Objetivo. Determinar lametodologiaparapreve-
nir en formaprimariay secundarialasenferme-
dades neuromusculares infantojuveniles. Pa-
cientes y métodos. El periodo estudiado
correspondi6 alos afios 1992-2000. L as edades
fueron desde recién nacidos a 17 afios. Los
diagndsticosincluyeronlametodol ogiahabitual
y andlisismolecularesde ADN. Ladiscapacidad
se considerd en el momento de |la primera con-
sulta, otardiasi eraprevista, pero alin no estaba
instalada. El abordaje genético sobre el nlcleo
familiar se realizé através de estudios de liga-
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miento y consegjo genético en el marco ético
preestablecido. Setratade un trabajo multidisci-
plinario de especialistas. Resultados. Seobtuvie-
ron sobreuntotal de 209, estudiadosentre 1993
y 2000. Lasmiopatiasrepresentaronel 18%ylas
neuropatias el 82%. La discapacidad en el mo-
mento de laprimeraconsultaestuvo presenteen
un 62% en las miopatias, mientras que en las
neuropatias |o fue en un 8,1%. L adiscapacidad
tardia fue sugerida en un 59,9% del total de las
miopatias, y en un 29,7% del total delas neuro-
patias. Conclusiones. Laprevencionrequiereun
abordaje multidisciplinario, consejo genético
apropiadoy diagndstico precoz. Lametodol ogia
empleada permiti6 elaborar planesy proyectos
guedeberanincluir estudiosmulticéntricos, para
locual seelaboraunaestructuraatravésderedes
deatencion. Losresultadospermitiran equilibrar
los costes-beneficios en el Areade Salud, y asi
propiciar politicas publicasque permitan neutra-
lizar sus desventgjas .

08. Early electrodiagnostic studies aid in
determiningsurgical candidatesin infants
with brachial plexusbirth trauma

I. Yayldi, I. Alfonso, O. Papazian, JA.l.
Grossman

Brachial Plexus Inyury Program. Miami Children’'s
Hospital. Miami, FI., USA.

Introduction. A recent report from Smith and
Birch suggests that the use of electrodiagnostic
studies (EDS) can be an accurate predictor of
surgical candidatesininfantswith brachial plexus
birthtrauma(BPBT), with adirect correlationto
the clinical examination. Objective. To
corroborate EDS predictor value for selecting
surgical candidatesininfantswithBPBT. Methods.
Forty consecutiveinfantsages2to8 monthswho
presented with clinical evidence of asignificant
brachial plexus injury were evaluated using a
combination of electromyography (EMG) and
nerve action potential (NAP) according to the
protocol of Smith and Birch. Findings were
correlated withthesequentid clinica examinations
and magnetic resonanceimaging (MRI) aswell
as operative findings including intraoperative
neurophysiology in 40 infants who underwent
surgical repair. Results. In all cases, the EDS
provided valuable information consistent with
other clinical studies including physical
examination. Conclusion. When properly
performed, EDSprovideuseful information for
surgical decision-making and planning in cases
of brachia plexus birth trauma.

09. Valor comparativo de las terapias del
neur odesar rolloy defacilitacion antagonista
administradasentrelos3y 24 mesesdeedad
a nifios con factores de riesgo de pardlisis
cerebral e hipertonia muscular en la
adquisciéndelamar chay € usodelasmanos

O. Papazian, |. Alfonso, V. Garcia

Centro para e Tratamiento de la Espagticidad y
Movimientos!nvoluntarios. DepartamentodeNeurologia.
Miami Children’'s Hospital. Miami, Fl., EE.UU.

Introduccién. Lametaprincipal delarehabi-
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litacion de nifios con factores de riesgo de
pardlisiscerebral e hipertoniamuscular alos3
mesesde edad esque camineny usen susmanos
independientemente a la edad de 2 afios. El
método mas empleado para alcanzar estos
objetivos se basa en lainhibicién de la activi-
dadreflejaanormal y delospatronesanorma-
|lesdemovimientos, superponiendo lafacilita-
cion de movimientos mas normales y
automaticos(TND). Losautores proponen un
método que inhibe |a actividad refleja miota-
tica y postural aumentada de los musculos
protagonistasy promueve lafacilitacion dela
actividad refleja normal pero reflejamente
inhibida de los mascul os antagonistas (TFA).
Objetivo. Determinar si laTFA esmejor quela
TND para aumentar la incidencia de que un
nifio camine y use sus manos a los 2 afios de
edad. Pacientesy métodos. A findelograr este
objetivo, 208 nifios con factores de riesgo de
PC e hipertonia muscular estéticay dinamica
(124 condiplejiaespasticay 84 con cuadriple-
jiaespéstica) fueron asignados en el orden en
gue sediagnosticaron laTND y TFA en partes
iguales en cuanto al sexo, edad gestacional y
peso a nacer. Se excluyeron los nifios con
traqueostomia, gastrostomia, crisis epilépti-
cas, derivacion ventriculoperitoneal para hi-
drocefalia, infecciones intrauterinas, trastor-
Nnoscromosomicosy genéticos, enfermedades
hereditarias neurodegenerativas y anormali-
dades del desarrollo cerebral en las neuro-
imagenes. Todos |os padres fueron instruidos
a 1. Evitar la postura erecta con o sin apoyo
plantar estético (sostenedores) y en movimien-
to(andadores); 2. Promover laposturasentada
conlascaderas, rodillasy tobillosa90 grados
y la espalda y cuello erectos, los hombros
externamente rotados, codos en flexion a 90
grados y carpo, manos y dedos en posicion
neutral; 3. Mantener durante el suefio la pos-
tura supina con la cabeza en la linea media,
codosy rodillas en extension, carpo, manosy
dedosen posicion neutray tobillosy piesa90
grados,y 4. Estirar los misculosy movilizar
las articulaciones durante 10 minutos tres ve-
ces a dia. En ambos grupos se usaron inmo-
vilizadores delas articulaciones para al canzar
posturas fisiol 6gicas de | as articul aciones du-
rante el suefio. Los nifios asignadosala TND
y laTFA recibieron tres sesiones de una hora
cadaunaalasemanapor losterapistasy padres
0 sus asignados, respectivamente. La TFA
consistié en provocar en los nifioslosreflejos
de ubicacion delas extremidades inferioresy
superiores y de alineamiento del tronco y
cabeza en posicion de gateo en sesiones de 10
minutos para cadareflejo dos veces al dia. El
protocolo se mantuvo hastalaedad de 2 afios.
L osnifiosfueron eval uados neurol 6gi camen-
tecada3 meses. Resultados. El 82y 42%delos
nifios diagnosticados con diplejia espéasticay
cuadriplejia espéstica en el grupo con TFA
caminarony usaron susmanosindependiente-
mente alaedad de 2 afios en contraste con el
grupo con TND, que sblo alcanzaron estas
funcionesel 42y 16% delosnifioscondiplejia
espasticay cuadriplejiaespastica. Lossiguien-
tesfactores se consideraron de buen prondsti-
co: sexofemenino, edad gestacional mayor de
34 semanas, peso al nacer mayor de 1.500 g,
desarrollo psicomotor normal y control de la
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posturadelacabeza(p< 0,001). Lossiguientes
factores se consideraron de mal pronéstico:
sexo masculino, edad gestacional menor de 34
semanas, peso a nacer menor de 1.500 g,
presencia de amnionitis, complicaciones del
parto con sufrimientofetal, encefal opatianeo-
natal, microcefalia, ausencia de los reflejos de
ubicacion, persistencia de los reflejos tonico-
cervicales, incapacidad parasostener lacabeza,
retraso psicomotor y cegueracortical (p< 0,001).
No hubo diferencias entre los dos grupos en
cuanto a factores prondsticos. Conclusiones.
Recomendamosiniciar con TFA alosnifioscon
factores de riesgo de PC e hipertonia muscular
alos 3 meses de edad, ya que laincidenciade
ni fios caminando y usando sus manosindepen-
dientemente a la edad de 2 afios fue mayor
(p> 0,001) conestemétodoqueconel deTND.

010. Clinical features and MRI charac-
teristics of malformations of cortical
development in childhood

J.Bulacio, L. Badllarino, J. Linzoain, M. Patifio,
R. Cordoba, A. Kesman, S. Baldi, G. Foa
Torres, C. Oulton, M. Albarenque, Z. Sfaello

CTC. CETES. Universidad Catélica de Cordoba.
Argentina.

These malformations are being identified with
increasing frequency in patients with epilepsy
and developmental delay. Objective. To deter-
mineclinical featuresand MRI characteristicsof
malformationsof cortical development (MCD)
occurring in agroup of children referred to a
tertiary pediatric center. Patients and methods.
Original MR images were reviewed by two
investigators, who were blinded to clinical
details, to label these malformations according
to an existing classification system. Clinical
informationwascollected by areview of hospital
records. Results. A total of 37 children with
MCD wereidentified. There were 20 boys and
17 girls, ages 72 days to 17 years at initial
imaging (mean age: 4.5 years). Seizures were
present in 86.5%, and developmental delay in
13.5%. Themainmalformationsidentified were
heterotopic gray matter (30%), agyria/
pachygyria (27%), polymicrogyria (25%),
schizencephaly (14%), and hemimegal enceph-
aly (4%). Eighteen patientshad featuresof more
than one malformation. Most lesions were
multilobar (91.4%), withtheparietal lobebeing
the most common lobe involved (37.5%). A
total of 4 patients had abnormalities of the
corpus callosum (11.4%). Conclusions. Awide
array of MCD areseeninapediatric population
asevidenced by thisstudy. Itillustratesboth the
differencesbetween adult and pediatric groups
aswell asthemoredevastating clinical manifes-
tations.

O11. Validagéo dos sinais e sintomas de
neoplasias cerebraisnainfancia

N. Argollo, I. Lessa
UniversidadeFederal daBahia. Salvador, Bahia. Brasil .

Objectivo. Validar osgruposde sintomas/sinais
de neoplasia cerebral capazes de diagnosticar,

com maior probabilidade de certeza, criancas
com neoplasia. Métodos. Estudo decortetrans-
versal, clinico-epidemiolégico, duplo-cego,
para validagdo diagndstica de sintomas/sinais
de neoplasia cerebral nainfancia, baseado em
laudos dos exames e questionarios existentes
nos servicos de tomografia computadorizada
cranio-encefdlica (TCCE) e/ou ressonancia
magnética(RM), estadodaBahia, 1°semestrede
1995. Total de 753 criangas, 1-15 anos, com
exame e informagOes sobre sintomas/sinais.
Estes foram classificados em 4 grupos (1 a4),
segundolocalizagdodetumorescerebrais. TCCE
e/ou RM foram o padrédo-ouro e a validagao
independenteparacadagrupo. Cal cul osbasicos:
sensibilidade, especificidade, valorespreditivos
positivo (VPP) enegativo, acurécia, prevaléncia
pré-teste e intervalo de confianga (1C) a 95%.
Complementares: viés, ‘oddratio’ (OR), razbes
de prevaléncia (RP) e o Kappa (k) com
qualificacdo das validagbes. Resultados.
Detectados 34 casos de tumor, com perda de
um; prevaléncia de 4,4%. Resultados das vali-
dacdes 2 90% para sintomas/sinais do grupo 2
(ataxiae/ou paralisiade parescranianos), exce-
to VPP= 82%; kelevadoevalidagdo‘ étima’ . Foi
o melhor grupo preditor de tumor. IC das
prevaléncias foram significantes, com peque-
nas amplitudes. O grupo 3 (distdrbios enddcri-
nos/visuais), foi 6timo pelo k, mas com baixo
VPP. Conclusdes. Sintomas/sinais do grupo 2
sd0 importantes para o diagnostico de tumor
cerebral, seguido do 3. Anamnese e exame
neurol 6gico completos em criangas com cefa-
|éia e/ou convulsdo sdo importantes para tria-
gem e referéncia para bioimagem. O elevado
ndmero de exames normais aumenta 0s custos
assistenciais, prejudicando criangas com real
necessidade do exame.

012 Edimativadaprevalénciadeneoplasia
cerebral na faixa etéria pediatrica pelo
método de captura-recaptura

N. Argollo, I. Lessa
UniversidadeFederal daBahia. Salvador, Bahia. Brasil.

Oestudotevecomoobjectivoestimar apreval én-

ciaealetalidadedasneoplasiascerebraisprimarias
em criangas entre 1-15 anos, Bahia, 1995. O
desenhofoi decortetransversal, incluindotodos
oscasosdeneopl asiacerebral diagnosticadospor

multiplasfontes. A partir doscasosidentificados
foi utilizado o método de captura-recaptura
para estimar o provavel nimero real de casos
e medir prevaléncias, com intervalos de

confianga(lC) a95%. Por estemétodo estimou-

se a existéncia de 87 casos (IC= 64; 111) de

neoplasias cerebrais no Estado, sendo 72

(IC=54;91) nacapital . A preval énciaresultante

foi 1,85/100.000 criangas entre 1 e 15 anos
(IC= 1,36;2,36/100.000) parao Estado e 10,1/

100.000 (IC=7,58; 12,77/100.000) para a
capital. A letalidadefoi 5,4% (1 C= 4%; 8%) para
acapital €8,9% (1C= 7%; 13%) parao Estado.

O método decaptura-recapturamostrou elevada
precisdo naestimativadototal decasos. Possivels
causas para o nao diagndstico e/ou tratamento

das neoplasias sdo a auséncia de registro, ma
gualidade assistencial falta de servigo de

neurocirurgia nas cidades do interior.
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013. Aspectosclinico-epidemiol 6gicosdas
neoplasias na faixa etéria pediatrica no
estado da Bahia, Brasil

N. Argoallo, I. Lessa
UniversidadeFederal daBahia. Salvador, Bahia. Brasil.

O estudo tem como obj ectivo descrever aspectos
relevantes da clinica e da epidemiologia das
neoplasias cerebrais em criangas entre 1 e 15
anos, Estado da Bahia, primeiro semestre de
1995. Utilizou-se desenho de corte transversal
para o levantamento de todos os casos novos e
preexistentes de neoplasia cerebral diagnostica-
dos através da neuroimagem entre todas as
criangasquerealizaram estesexames. Em 2.128
exames foram diagnosticados 48 casos de neo-
plasia cerebral, sendo 19 deles incidentes. A
prevaléncia no estudo clinico-epidemiol égico
foi de2,3% eaincidénciade 0,9%. Predominou
0 sexo masculino (1,4:1), afaixaetariade 10 a
15an0s(65%), paraoscasosprevalentes. A faixa
etariade 1 a4 anosfoi apredominante noscasos
incidentes. O simtomatolégico ataxia e/ou
paralisia dos nervos cranianos e o de distdrbios
enddcrinose/ouvisuai sforamosmaispreval entes
(82% e 43%, respectivamente). Houve predo-
minéancia da localizagdo supratentorial, o que
vem sendo demonstrado por outros autores e a
predominancia faixa etéria de adolescentes se
deveaofatodo estudoincluir casosprevalentes.

014. Epilepsiatumoral en lainfancia

J. Campos-Castell6, S. Bricefio-Cuadros, P.
Mata-Gonzdlez, A. Martinez-Martinez, J.
Careaga-Maldonado

Servicio de Neurologia Pediétrica. Hospital Clinico
San Carlos. Madrid, Espana.

Objetivo. Laepilepsiatumoral en lainfanciase
define como aquellaque marcael debut clinico
en un proceso de tal etiologia. Su frecuencia es
baja, 0,4% en series no seleccionadas recientes
(Berg, 2000). Pacientesy métodos. Presentamos
una casuistica de 20 casos consecutivosy valo-
ramossusaspectosclinicos, EEG, neuroimagen,
etiopatogenia, tratamiento y prondstico. Resul-
tados. Valoramos20 casosconsecutivos, estudia-
dos entre 1976-2000. Excluimos la esclerosis
tuberosa, otras neuroectodermosis, malforma-
cionesvascularesincluidosloscavernomas, dis-
plasias corticales y la epilepsia tras reseccion
tumoral. El tiempo medio de diagndstico fue de
3a10m (6m-10a), con 1/3 de diagndstico pre-
coz. Larelacionnifio/nifiafuedel:1,5. Lascrisis
mas frecuentes fueron las parciales complejas
(55%), 35% generalizadas, con unaaltafrecuen-
cia(inclusopluricotidiana). Lalocalizacion pre-
ferentelahemisférica(temporal) por tumoresde
baja graduacién: astrocitoma (80%), neuroepi-
telioma disembrioplésico, gangliocitoma/gan-
glioglioma. El EEG fue muy informativo: mul-
tifocal (12,5%), focal irritativo (puntas con
lentificacion, 25%), ondaslentasfocales (25%),
focal generalizado (12,5%). La neuroimagen
fueresolutivaen el 100% de RM mientrasquela
TACfuenegativaenel 35%. Un40%del oscasos
seresecaron totalmente, con mortalidad del 5%.
Lacalidad devidaresultd satisfactoriaen el 85%
delossupervivientes, con retiradadelamedica
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cién en el 15%. Conclusiones. Toda epilepsia
localizadafarmacorresistente, aexcepciondela
benignarolandica (salvo los casos de evolucion
atipica), es candidata a cirugia, y dentro de este
grupo se encuentran —entre otros— los casos de
epilepsiatumoral. Su diagnéstico precoz esim-
portante dadalabenignidad demuchostumores,
en los que la posibilidad de reseccion total y la
curacion del proceso es un hecho.

O15. Localization of theneuronal classl! |1
b-tubulin in oligodendr ogliomas

C.D. Katsetos, J.F. Geddes, L. Ddl Valle, A.
Legido, J.C. Boyd, E. Perentes, S.J. Mark.

Departments of Pediatrics & Pathology. $.
Christopher’ sHospital for Children. MCP Hahnemann
University. Philadelphia, PA, USA.

Background. The class |11 b-tubulin isotype (b
111) iswidely regarded as a neuronal marker in
development and neoplasia. In previous work
we have shown that the expression of b Il in
neuronal/neuroblastic tumors is differentiation
dependent. In contrast, the aberrant expression
of thisisotypein astrocytomas, isassociated with
malignancy (Arch Pathol Lab Med 2001; 125:
613-24). Objective. Toinvestigate theimmuno-
reactivity (IR) profile of 111 b-tubulinin oligo-
dendrogliomas, asamarker for anaplastic poten-
tid. Methods. Thirty archival, surgically-excised
oligodendrogliomas (25 ‘classical’ and 5 ana-
plastic), werestudied by immunohistochemistry
usinganti-b 11 monoclonal (TuJl) and polyclo-
nal antibodies. A monoclonal antibody to Ki67
nuclear antigen (NC-MM 1) wasused asamarker
for cell proliferation. Results. b I11-IR issignifi-
cantly greater in anaplastic oligodendrogliomas
(median labeling index [MLI], 62%, interquar-
tile range [IQR], 40-73%) as compared to ‘clas-
sical’ oligodendrogliomas (MLI, 34%, IQR, 17-
45%) (p<0.001). A highly significant linear
relationship is observed between blll and Ki67
LIsaccordingtoascendinggradient of malignan-
cy (blll,p< 0.001andKi67, p< 0.0001,r= 0.856).
Conclusions. b I11-IR in oligodendrogliomas is
associated with an ascending gradient of malig-
nancy and thusmay beauseful ancillary diagnos-
tic marker. However, thesignificanceof b 111 LIs
in‘classical’ tumorswithrespect to prognosticand
predictivevalue, requiresfurther evaluation. Under
certain neoplastic conditions, the class Il b-
tubulinisoty peisnot neuron-specific, calling for
acautiousinterpretation of b1l + phenotypesin
primary neuroepithelial tumors.

016. Importancia del estudio por reso-
nanciamagnética espectroscopicaparael
tratamientodelostumor esintracr aneales
asociados a la neur ofibromatosistipo 1

S. Rafia, M.R. Pizzatto, JM. Garcia-Segura,
J. Viafio, |. Pascua-Castrovigjo

Servicio de Neurologia Pediatrica. Hospital
Universitario La Paz. Sanatorio Ntra. Sefiora del
Rosario. Madrid, Espafia.

Objetivo. Mostrar la importancia decisiva que
tiene el estudio por RM espectroscopica de los
tumores intracraneales asociados a neurcofibro-
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matosis tipo 1 (NF1). Pacientes y métodos. Los
tumoresdevias dpticas sonlosméasfrecuentesen
nifiosconNF1 (entreel 14y el 15%), seguidosde
los de tronco cerebral (4-5%). Casi siempre son
benignos. Hemospodido estudiar mésde 50 casos
detumoresdeviasopticas, muchoscon extension
intracerebral,y unos15detroncocerebral. Enlos
casos de duda sobre su naturaleza histol6gica,
practicamos RM espectroscopicatraslaRM con-
vencional. Resultados. Entretodosloscasos, solo
dos mostraron signos de malignidad —préactica
ausencia de N-acetil aspartato, intensa sefiad de
colina, disminucion de la sefial de creatina, gran
disminuciéndel mioinositol y presenciadelipidos
moviles—estandounoentroncocerebral y otroen
proyecciones posteriores de cintillas pticas. En
estos dos casos se observé la progresion de la
sintomatol ogia neuroldgica'y hubo de aplicarse
citostéticos en uno y radioterapia en el otro (en
razén a su edad). En los otros casos, en que no
existianalteracionesrel acionadasconagresividad
tumoral enlaRM espectroscdpica, no hubo em-
peoramiento clinico. Conclusion. LaRM espec-
troscépicapuedeser el primer marcador no agre-
sivodelamalignidad obenignidadtumoral enlos
casos detumores relacionados con laNF1 en los
que ' el saber esperar’ puede ser muy conveniente
en lamayoriade los casos.

017. Acquired hemiplegia in childhood.
Restropective study of 35 patients

|.H. Yamamoto, L.H.C. dos Santos, S.A. An-
toniuk, M.A. Luz, M. Rodrigues, S. Bruno, I.
Bruck

Neuropediatric Center (CENEP). ClinicsHospital (CH).
Federal University of Parana. Curitiba, Parana, Brazl.

Objective. To evaluate the clinical and neurora-
diological characteristics, etiology and evolu-
tion of acquired hemiplegia (AH).Methodsand
results. Restropective study of 35 patients with
thediagnosisof AH seenintheward of CH during
the period between 1970 and 2001. During this
period, it was seen 35 patientswith AH. Eleven
girlsand 24 boys, themean ageof 6 yearsoldand
8 months (11 monthsup to 13 yearsold) mostly
white (91.42%). Theischemic strokewasfound
24 cases (68.57%), including 15 with arteria
ischemic stroke and one with sinovenous
thrombosis and 8 unidentified diagnosis. Six
cases (17.14%) with hemorrhagic stroke, 4 of
which were caused by vascular abnormalities; 1
by braininjury eanother oneby tumor bleeding.
The seizures occurred in 16 cases (45.71%),
mostly generalized tonic-clonic. Outcomeon 28
patients (57.14%) didn’'t have persistent
hemiparesis; with aphasiain 2 cases.Conclusions.
Themajority of caseswereboys, white, ischemic
stroke and 46% with seizures. One third of
patients didn’'t find final etiologic diagnosis.
Sixty percent of patientshad persistent neurologic
disabilities.

0O18.Headtraumain children: risk factors
at Curitiba

L.H.C. dos Santos, L.R. Aguiar

CajuruHospital. CatolicUniversity of Parand. Curitiba,
Brazl. Neuropediatrician of CH and Professor of
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Pediatric Department. Federal University of Parana.
Neurosurgeon. Professor in chief of Neurosurgery
Department. Catolic University of Parana. Curitiba,
Brazl.

Objective. Toidentify risk factorsof head trau-
ma (HT) in children and to verify Glasgow
ComaScale (GCS) scoreaccuracy. Methodsand
results. Restropective study of HT dataseenin
the emergency room between January 1996
and December 1997. For statistical analysis,
using SPSS/PC+v2.0, we compare results of
clinical (CT) andsurgical treatment (ST). During
this period, 318 patients 12 years of age or
younger wereadmitted after HT. Therewere43
(13.5%) ST and 275 (86.5%) CT. CT was
predominant between 0 and 3 years and ST
between4and 12 (p= 0.022). L eading cause of
trauma was pedestrian injuries, followed by
motor vehiclecrashandfalls. Fallsinjurieswere
leading causeof the ST, followed by aggression.
Mortality occur in 11, mostly CT. Boys
predominates, without mortality difference
between sex. Skull fracture (SF) wasseenin 58
patients, ST in 18 patients. Surgical treatment
predominates in patients with SF (p< 0.005).
Patientswithinitial GCSE 8 had alower glasgow
outcome scale at discharge (p< 0.001).
Conclusions. Mgjority wereboys, mortality was
equal on both sex, accidents involving motor
vehicleswerepredominant, |leading causeof ST
wasfallsand aggression, ST predominatesin SF,
GCS (cutoff 8) was predictive of outcome.

019. Uma revisio clinico-laboratorial da
sindrome de L eigh baseada em sete casos

A. Fernandes, J.C. Llerena, L.C. de Azevedo

Instituto Fernandes Figueira/FIOCRUZ. Depar-
tamento de Genética Médica e Servico de Neurologia
Pediatrica. Rio de Janeiro, RJ, Brasil.

Objectivos e métodos. Baseado no estudo clini-
co e laboratorial de sete casos de Sindrome de
Leigh (SL) foi realizada revisdo bibliogréfica
dos critérios clinicos e métodos laboratoriais
para racionalizagdo do processo diagnostico.
Resultados. Dos casos rel atados (4 masculinos:
3 femininos), apenas uma familia (casol) de-
monstrou tipica heranga mitocondrial com
mutagao 8993 T® C. Em outras duas familias
(caso 3, 5 e 6), a etiologia era deficiéncia de
complexol. Nasdemaisnéo se estabel eceu uma
etiologiade certeza. Entre os pacientes (pcts) a
principal sintomatol ogiaenvolviaacometimento
motor (7/7) principalmente hipotonia (7/7)
com envolvimento piramidal e extrapiramidal
(6/7), atraso (2/7) ou regressdo (5/7) do
desenvolvimento psicomotor também foram
achadosfrequientes. A histérianatural dadoenga
em nossos pcts foi lentamente progressiva, ao
longodevériosanos, com déficitsneurol 6gicos
progressivos, associados a condigdes que
aumentemademandametabdlica(6/7). A familia
portadoradamutag&o mitocondrial 8993T® C
teve, em dois membros, o percentual de
heteroplasmia detectado no periodo pré-natal
através da biopsia do vilo corial com valores
calculados em 70% e 53,2%. Conclusbes. O
estabelecimento de critérios diagnosticos
clinicos, laboratoriais e radiol 6gi cos auxiliares
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ao para o diagndstico da SL sdo sugeridos de
acordo com as principais alteragdes detectadas
em nossos pcts e aquel as descritas naliteratura.

020. Sindrome del maquillaje Kabuki
(Niikawa-K uroki)

S. Bricefio-Cuadros, J. Campos-Castell6, G.
Bueno-Lozano, O. Pérez-Rodriguez

Servicio de Neurologia Pediatrica. Hospital Clinico
San Carlos. Madrid, Espafia.

Objetivo. El sindromede K abuki, descrito por
Niikawa y Kuroki (1981), cuya prevalencia
estimada es de 1:32.000, no posee un marca-
dor biol6gico. Su diagndstico se basaexclusi-
vamente en aspectos fenotipicos: dismorfia
facial que semejael maquillajeutilizadoporlos
actoresde Kabuki, almohadilladofetal del pul-
pejodelosdedosenmanos, alteracionesderma-
toglificas, retraso del crecimiento posnatal y
malformaciones 6seas. Asociacon diversafre-
cuenciaimplicacionesoftal mol dgicas, estoma-
toldgicas, cardiacas, renal es, urogenital es, ORL

y entre las neuroldgicas: retraso mental y del

lenguaje, epilepsia, alteracionesdelamigracion
neuronal e hidrocefalia. Se han publicado un
centenar de casos en pacientesjaponeses, euro-
peos y norteamericanos. Presentamos nuestra
experienciaen 4 casosy revisamoslaliteratura.
Resultados. Presentamos5 nifios (4 varones, 1

mujer), con historia de hipotoniay retraso de
hitos madurativos, deficiencia cognitiva mo-
deraday lenguaje con especiales dificultades
fonol 6gico-sintacticas y prosodia excéntrica.
La dismorfia facial se caracterizé por cejas
arqueadas, eversion del parpadoinferiorensu

tercio externo, orejas grandes, puente nasal

anchoy deprimido, paladar ojival y almohadi-
Iladofetal del pulpejodelosdedos. Alteraciones
esquel éticasy tallabaja se observan de manera
variable. L osestudioscomplementarios—cario-
tipo, hormonales, hematol dgicos y metabdli-
cos—sonnormales. Laneuroimagen (TAC, RM)

solorevel 6 unadiscretaatrofiacértico-subcor-
tical en dos de los pacientes. Conclusion. El

sindrome de Kabuki es relativamente facil de
reconocer por sus caracteristicas dismorficas,

siendo un proceso multiorganico en el quela
participacion del sistemanervioso esplurisin-

tométicay el hecho més constante esel retraso

mental y del lengugje.

021. Aspectos relevantes dos laudos de
pericia médico-legal em lactentes com até
um anodeidadecom diagnésticoinicial de
mortesiibitanomunicipiodePortoAlegre
nos anos de 1997 e 1998

M.L. Nunes, D. Aerts, F. Sant’Anna, E.M.
Rodrigues

Servigo de Neurologia e Faculdade de Medicina da
PUC-RS. Hospital Sdo LucasdaPUC-RS. Secretaria
Municipal de Saude de Porto Alegre. Brasil.

Objectivos. Avaliar os aspectosrelevantes dos
|laudosmédico-legais, correl acionando-oscom
acausamortisdefinitiva, assim como observar
determinadas caracteristicas periciais presen-
tes nos |l actentes com morte stibita, no intuito

de promover a prevengdo. Além disso alertar
sobre o sub-diagndstico do problema. Método.
Agrupamento da totalidade de criangas com
idade inferior a1 ano de idade no municipio
dePorto Alegreem 1997 1998, comoauxilio
da Secretaria Municipal de Saude, que apre-
sentavam o diagndstico presuntivo de morte
stbita. Destascriancas, foramisoladasaquel as
gue foram encaminhadas ao Departamento
M édico-L egal. Essaamostrafoi de 38| actentes.
Resultados. A idademédiadamortefoi de 3,88
meses (DP= 2,72), sendo que 73,5% dos | ac-
tentes eram do sexo masculino. Obteve-se
73,5% com cor branca. Foramreferidoscomo
tendo bom estado nutricional um total de
64,7%, independentemente dacausadamorte
(p< 0,05). N&o se observou diferencaentre a
idade em que ocorreu a morte e sua causa
definitiva. Conclusao. Na nossa amostragem,
a principal causa de morte subita foi a de
origemindeterminada(SMSL). Dentre oscasos
encaminhadoscomo mortesUbita, umnimero
significativo era de outras entidades j& bem
conhecidas e que devem ser prontamente
prevenidas. Urge que novos estudos sobre
SMSL sejam realizados com maior nimero de
casosparapossamosidentificar fatoresderisco
e atuarmos na prevencéo dessas mortes.

022. Orientagdessobreposicdodedormir e
fatores de risco para a sindrome de morte
slibitadolactenteadotadanasmater nidades
dos hospitais-escola do Brasil

M.L. Nunes, E.M. Rodrigues, M.P. Martins

ServicodeNeurologialnfantil. FaculdadedeMedicina
da PUC-RS, Brasil.

Objectivos. Demonstrar aimportancia da Sin-
drome da Morte Subita do Lactente em nosso
pais, assimcomotrazer evidénciascientificasde
como preveniraSMSL, em especial noquediz
respeito ao declbito adequado do lactente.
Métodos. Estudo multicéntrico internacional
coordenado pelaOrganizagdo mundial daSau-
de e SIDS International desenvolvido em di-
versos paises dos 5 continentes. Foram sel ecci-
onados hospitais com programa de Residéncia
Médica em Pediatria e enviados questionarios
paraserem respondidos pel o médi co responsa-
vel pelobercario e/ou UTI neonatal. Cadaitem
foi avaliado individual mente e posteriormente
as respostas foram agrupadas por regifes geo-
gréficas. Resultados. Foramanalisadasasinfor-
magdes referentes a 55 centros que retornaram
0s questionarios corretamente preenchidos. O
deculbito lateral € a posicéo preferencial para
dormir utilizada no bercério e mais orientada
para 0 uso domiciliar na alta hospitalar. Nas
unidades de tratamento intensivo existe maior
variabilidade na escolha da posi¢do na alta
hospitalar. Evitar fumo durante a gestagdo é
recomendado em 85% doshospitaiseinforma-
¢Oes sobre evitar fumar préximo ao recém-
nascido em 75%. Conclusdo. A recomendag&o
daposi¢ado supinaao dormir e orientagbes para
aprevencdo da SMSL ndo tem sido realizados
derotinanoshospitaispesquisados. Talvez estas
orientagdes ndo sejam consideradas importan-
tespelaausénciadeinformagdessobreincidéncia
de SMSL namaioria das cidades do Brasil.
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023. Sleep disordersin infants between 1
and 12 months and associated factors

V.F.Incott, V.E.B. Fabricio, JH. Yared, R.J.
Rodrigues, L.H.C. Santos, |. Bruck, SA.
Antoniuk

Pediatrics Departments. Neuropediatrics Service
ClinicsHospital-Federal University of Parana. Brazl.

Objectives. Study the incidence of sleep disor-
ders in infants between 1 and 12 months and
related factors. Methods. Responsiblepeopleby
155 children, between 1 and 12 months and
attended Clinics Hospital, were interviewed
from January to March/2001 basing aprotocol
previously established by the authors of the
study. It was asked about time to start to sleep,
sleeptime, child’ sbehavior during sleep, breast
feeding, residence moving frequency and moth-
erly behavior. Oddsratiosand confidencelimits
for disability were calculated. Results. It was
observed that 34.2% of children show delay to
sleep, 21.9% emit some sound, 34.2% are
restlessduring thesleep and 9% wake up at | east
four times. A ssociating with environmental fac-
tors, 34.5% of children, whose motherssmoke,
del ayed to sleep. Residence moving frequency
associated with restlesssleep occursin 35.7% of
cases. Childrenthat don’t sleepinlateral position
and show arestlesssleep represent 34.8%. There
wasasignificant rel ation between delay to sleep
and motherly depression (33.3%). Conclusion.
Sleep disorders more often observed in this
study werethedyssomnias, manifested by delay
to sleep and restless condition during sleep.
Confirmedby theliterature, motherly depression
appears related to the dyssomnias. It was also
perceived somerelation with residencemoving
frequency, motherly smokeand child’ sposition
during sleep.

024.Efectodelasdescar gasepileptiformes
focales sobre el aprendizajey memoriade
unatarea de prevencion activa en ratas

O. Papazian®, |. Alfonso”®

2 Director. Neurofisiologia Clinica. ° Director.
Neurologia Neonatal. Departamento de Neurologia.
Miami Children’s Hospital. Miami, FI, EE.UU.

Introduccion. Aproximadamente uncuartode
losescolares con epilepsiaidiopéticadel 16bu-
lotemporal con descargas epileptiformes(DE)
en el lado izquierdo persistentes presentan
trastornos de la memoria auditiva/verbal aun
en remision sin antiepilépticos. Objetivo. De-
terminar s lapresenciade DE focales afectan
el porcentaje promedio derespuestas correctas
(PPRC) deunatareapreviamenteaprendidade
prevenci6n activacondicionadaaun estimulo
auditivo en unambientevisuoespacial unifor-
me en ratas con EEG y aprendi zaje compl eto.
Pacientes y métodos. Se implantaron electro-
dosmetalicos permanentesen el craneo supra-
yacente a las areas angularis de la corteza y
nasio en ratas Wistar adultos (200-300 g) bajo
anestesia inducida con éter y continuada con
solucién acuosade uretano al 25% (1,2 g/kg)
intramuscular. Seregistré unasemanadespués
el EEG conrefererenciaal nasio por 30 minu-
tos, diariamentedurante unasemana, 30 minu-
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tosdespuésde alimentacion oral. A lasprime-
ras 100 ratas sin DEF se les sometié a una
pruebade condicionamiento operacional me-
diantelacual selesobligd aaprender que para
evitar unacorrienteel éctrica(0,5mA/0,1 ms)
aplicada a sus patas durante 1 minuto en el
compartimiento castigo (CC), tenian que des-
plazarse al comparti miento de seguridad (CS)
en el término de 15 s unavez que oyeran un
chasquido (2.000 Hz/90 dB/0,1 ms/5s). El
procedimento se repiti6 10 veces ainterval os
de 1 minuto siempre comenzando en el CC,
diariamente por dos semanas con descanso el
primer fin desemana. L asratascon puntuacion
perfectaal final dela segunda semanafueron
divididasen cuatrogruposiguales. Losgrupos
A, B y C fueron anestesiados como se ha
descrito anteriormente el dia13 postinicio del
aprendizaje. Los grupos A y B recibieron, a
travésdelapiamadre con unaagujacalibre 30
guiada con un microscopio de disecciéon y
conectada a una microbomba de infusién, 50
microlitrosde unasol ucion acousacon 10.000
unidades de penicilina sodica en las areas
angularis derecha e izquierda. El grupo C
experimentd el procedimiento quirdrgico sin
recibir penicilina. El grupo D se emple6 como
control. El dia 2 postoperatorio se comenzé a
registrar el EEGy realizar lapruebade apren-
dizaje entodas|asratas diariamente durantelas
siguientes dos semanas, descansando €l fin de
semanay posteriormente sei ssemanas postope-
ratorio durante una semana. El dia 7 postope-
ratoriolasratasrecibieronfenobarbital (1,5mg/
kg) intraperitoneal una vez al dia durante 10
dias para abolir las DEF. Se empled el método
t demuestraspromedi os pareadas paradetermi-
nar si la presencia de DEF estadisticamente
influyeenformasignificativaalterandoel PPRC.
Resultados. El EEG de las primeras 100 ratas
estudiadas fue normal. Ochenta ratas obtuvie-
rony mantuvieron un PPRC del 100% durante
la segunda semana, constituyen los sujetos del
estudio. Las ratas no tuvieron convulsiones
clinicasy/o EEG. LasratasdelosgruposAy B
presentaron DE ipsilaterales y contralaterales
excepto 4 en el grupo B que no tuvieron DE
contralaterales en el 2.° dia postoperatorio. El
PPRC fue 50, 70, 90 y 100% en los grupos A,
B, Cy D. Resultados similares se obtuvieron en
el 6.° dia postoperatorio. Dos dias después de
iniciado el fenobarbital (10.° dia postoperato-
rio), 8y 10ratasdelosgruposA y B presentaron
DEipsilateralesperonocontralaterales. El PPRC
fuedel 70% enlosgruposAyBsinDEy 40y
50% con DE'y 90% enlosgruposCy D. Enel
octavo diacon fenobarbital (18 diapostopera-
torio), 6y 9ratasdelosgruposA y B presentaron
DE ipsilateralesperonocontralaterales. El PPRC
fuedel 70% engruposA 'y B sin DE, 40y 60%
con DE y 90% en los grupos C y D. Cuatro
semanas después de descontinuado el fenobar-
bital, 15 y 12 ratas de los grupos A y B
presentaron DE ipsilateral es pero no contral a-
terales. EI PPREC fue del 70% sin DE, del 40
y 50% con DE enlosgruposA 'y B, y del 80%
en los grupos C y D. La presencia de DEF
disminuye significativamente el PPRC acorto
y largo plazo (p< 0,001). Lapresenciade DE
en el hemisferio derecho (grupo B) afectamas
el PREC que en el hemisferio (p> 0,005). La
eliminacion temporal de las DEF por el feno-
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barbital mejorael PPRC (p< 0,001). Lacapa-
cidad paraacordarsedeunatareapreviamente
aprendida a la perfeccion pero no practicada
después de cuatro semanas es del 80% en las
ratas Wistar machos de los grupos control Cy
D. Conclusiones. Las DEF y no la penicilina,
anestési cos o acto quirurgico son responsables
deladisminucion del PPRC delosgruposA y
B (p< 0,0001) como lo demuestrala mejoria
encontradaen algunasdeestasratascuandolas
DE fueron abolidas por el fenobarbital intra-
peritonal. Es posible que las DEF interfieran
con los mecanismos implicados en recordar
(memoriaauditiva/visual/espacial) y ejecutar
alaperfeccionlatareapreviamenteaprendida.
Recomendamoseliminar las DEF en pacientes
que presenten deterioro de su rendimiento
escolar queno se puedaexplicar por otrarazén
gue no sea la presencia de las DEF con antie-
pilépticos o esteroides.

025. Follow-up of children with learning
disabilities after intervention

S.A. Bruno, SA. Antoniuk, L.H.C. dos
Santos, M. Rodrigues, S.R.B. Muzzolon, R.
Gregolin, JA. Glaser, S.A. Bruno, |. Bruck

Centro de Neuropediatria (CENEP). Pediatrics
Department. Clinics Hospital. Federal University of
Parana. Brazil.

Objective. To evaluate follow-up of children
with learning disabilities Methods. Seventy-
three children attending first and second grade
of elementary school AlinePicheth Public School
wereevaluated from 1995to0 1999, withfollow-
up for at least 2 years. Evaluation consisted in
medical examination, social characterization
through family interview, linguistic evaluation
madeat school, psychological testsconsistingin
Weschler Intelligence Scale for Children, third
versionand Bender Infantile. Currentchildren’s
school progress and marks were supplied by
school. Results. There was a predominance of
boys(57). Final diagnosiswereattentiondeficit
and hyperactivity disorderin 16 children (21%),
writing and reading specific disorders in 10
(13%), mild mental retardation in 20 (27%),
emotional problemsin25(34%), immaturity in
8(10%) and othersin 15 (20%). Family history
of learning disabilitieswasfoundin 23 children.
After the intervention for at least 2 years, 41
childrenweretranfered to othersschools. From
theremaining 32 children, 20 (62%) had good
learning progress, 6 (19%) had partial
improvement and no benefit in 6 (19%).
Conclusion. Early intervention in learning
disabilitiesby amultidisciplinary teamresultsin
improvement on school performance.

026. Retraso del lenguaj e como precur sor
detrastornos del aprendizaje

J. Holguin, N. Mendieta, M. Mufioz

Servicio deNeuropediatria. Universidad de Antioquia.
Fundacién Pro-DébilesAuditivos. Medellin, Colombia.

Objetivo. Estudiar larelacion entre retraso del

lenguaje expresivo en nifios oyentes, de inteli-
gencianormal, y surelacion conlasdificultades

65



IX REUNION ANUAL DE LA AINP

de aprendizaje. Pacientes y métodos. En una
poblacion de 120 nifioscon retraso del lengua-

je, tipo disfasia, seguidos entre 8 y 15 afios, se
escogieron 27 (21 varones, 6 mujeres) que han
presentado dificultadesconlalecto-escrituray/
o las mateméticas. Se utilizaron las pruebas de
lecto-escriturade Mabel Condemariny el trata-
miento se hizo siguiendo el método recomen-

dado por esa autora. Se dio apoyo psicol 6gico
al nifioy asu familiay seintercambiéinforma-

cién conlosterapistas. En nifioscon problemas
de la atencion y de la actividad se suministro
Ritalina. Resultados. En el 40% de los casos
existiaantecedentesfamiliares, enel lado pater-
no, de problemas similares. El 20% de los
pacientes presentaban trastornosdelaatencién,

de la actividad y del comportamiento. Una
tercera parte ha tenido ayuda individual y el

resto en grupo. Conclusiones. Lahistoriafami-

liar y el retraso del lenguaje son factores que, a
menudo, acompafian los trastornos del apren-

dizaje. El diagndstico y el tratamiento precoz
facilitan larehabilitacion de la mayoria de los
pacientes. Un diagnéstico tardio, la falta de
colaboraciondelafamiliay el tratamiento corto

uocasional sonfactoresdeprondsticodesfavo-

rable. Los autores aconsejan postergar la ense-

flanza de un segundo idioma hasta cuando el

nifio hayaal canzado uncompletodesarrollode
su lenguaje.

027. TADH en un segundo hogar
J. Holguin
Universidad de Antioguia. Medellin, Colombia.

Objetivo. Estudiar la evolucion del TADH en
aquelloscasosaloscualesseagregael factor de
un padre o una madre politica. Pacientes y
métodos. Sedescriben 12 varonesy 2 nifiasque
viven en un nuevo hogar con un padrastro (12
casos) o unamadrastra(2 casos). Sesefialacomo
lapresenciadeun padrastro, con caracteristicas
positivas, contribuye de manera favorable al

manejo y evolucion del sindrome. En tres
ocasiones, por el contrario, se establece un
antagonismo que, no solo esdesfavorable para
el nifio, sino que perjudicaal nuevo matrimo-

nio. Conclusion. Se sugiere una estrategia que
puede contribuir aunarelacion positivay auna
evolucionmasfavorableparael nifioy lapareja.

028. Seguimientolongitudinal depacientes
con déficit de atencion e hiperactividad
tratados con metilfenidatoentrelos7y 12
afios de edad

O. Papazian, |. Alfonso, V. Garcia

Centro para el Estudio de los Trastornos de la
Atencién con Hiperactividad. Departamento de
Neurologia. Miami Children’s Hospital. Miami, FI,
EE.UU.

Introduccion. Laincidenciade déficit de aten-
cion ehiperactividad (DAH) ennifiosy adultos
es aproximadamente del 5y 2%, respectiva-
mente. El curso del 3% que se ‘cura’ no se
conoce bien. Objetivo. Determinar el grado de
déficit de atencion, hiperactividad, impulsivi-
dad e incapacidad funcional de pacientes con
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Tabla. Puntuacién promedio.

Pre-MF Durante-MF Post-MF
6 meses 60 meses Significado
Déficit de atencion 3 0,634 0,327 2,442 p< 0,0001
Hiperactividad 2,808 0,827 0,442 0,769 p< 0,0001
Impulsividad 2,481 0,750 0,557 0,904 p< 0,0001
Incapacidad funcional 1,788 0,692 0,365 1,077 p< 0,0001

DAH alaedad de 27 afiosdespuésdehaber sido
tratadoscon metilfenidatoentrelos7y 12 afios
Pacientes y métodos. Serevisaron las historias
clinicasdelosnifiosconDAH (DSM-I1I criterio
diagnostico) tratados con metilfenidato (0,5-
1 mg/kg/dia) entrelos 7 y 12 afos de edad en
formaininterrumpida, excepto por losfinesde
semanay vacaciones, seguidos cada seis meses
clinicamentey con estudios de laboratorio. La
eficaciadel tratamiento fue evaluada mediante
una forma modificada de la propuesta en el

DSM-III, y completada por los padres y un
maestro antesy alos6y 60 mesesdetratamiento
y alos 15 afios postratamiento por €l propio

paciente, los padres, conyugey un compafiero
de trabajo y estudio. Se empled el método
estadisticot-test paramuestraspareadasprome-
dios para determinar el significado estadistico
delos resultados. Resultados. Delas 152 histo-
riasclinicasrevisadas, 98 cumplieronel criterio
deinclusién, delos cuales 65 fueron contacta-
dos por teléfonno y 52 aceptaron participar en
el estudio (40 hombres y 12 mujeres). La
puntuacién promedio antes del MF, a los 6
meses y 60 meses durante MF y 15 afios post-
MF se muestra en la tabla. Conclusiones. El

metilfenidato normaliz6 las variables estudia-
dasalos 6y 60 meses de tratamiento en forma
significativa. Aungque hubo unanormalizacién
esponténeasignificativaen el grado dehiperac-
tividad e impulsividad, no sucedié lo mismo
con el grado de inatencio6n e incapacidad fun-

cional, que permanecieron demoderado agra-

vey deleveamoderado. Por |otanto, recomen-

damos continuar el tratamientoiniciado alos7

afosininterrumpidamente hacialaedad adulta
conel findenormalizar lasvariablesestudiadas
y evitar los problemas sociales, emocionales y
econdmicos que tienen que afrontar estos pa-
cientes, sus padres, conyugesy amigos debido
alapresencia de inatencion moderada a grave
e incapacidad funcional leve a moderada.

029. Deteccidn de hipercolesterolemia en
pacientespediatricostratadoscon far macos
antiepilépticos

M. Tomés-Rodriguez, L. Caracotche

Hospital Zonal General de Agudos N. Lépez. Lanus,
Buenos Aires, Argentina.

Introduccion. La hipercolesterolemia (HC) es
uno de los factores de riesgo de enfermedad
cardiovascular. Se ha descrito que los nifios
tratados con farmacos antiepilépticos (FAE)
presentan modificaciones en los niveles de
colesterol. Objetivos Determinar lafrecuencia
de HC secundarias en pacientes tratados con

FAE enformaprol ongada. Pacientesy métodos.
Se estudiaron 43 pacientes (25 mujeres 'y 18
varones) cuyas edades en el momento del estu-
dio oscilaban entre 2 a 18 afios. Se excluyeron
aquellos que tenian antecedentes de primer
grado de HC, pacientes con sospecha de pato-
logiaque cursecon HC, o aquellostratados con
otrosfarmacosinductoresdeHC. Seanalizaron
|assiguientesvariables: edad, sexo, FAE, coles-
terol total, HDL colesterol, LDL colesterol y
triglicéridos. Seutiliz6 el métodoenzimaticoA-
Gent Colesterol ABBOTT. El andisis de los
datosdelaboratorio serealizé conlaspautasdel
National Colesterol Program paranifiosy ado-
lescentes y el consenso en prevencion cardio-
vascular delaFAC 1999 (Federacion Argentina
de Cardiologia). Resultados. Se observé quela
media (X) para edad fue de 8,85 afos. De
acuerdoconloscriteriosmencionadosel 51,16%
presenté CT deseable (< de 170 mg/dl), el
25,58% CT enlimitealto(170a199 mg/dl) con
unaX de 183 mg/dl, el 23,25% con CT elevado
(> 200 mg/dl ) con una X de 225,4 mg/dl y el
30,2% presentaron LDL colesterol elevado
(> 130 mg/dl) conunaX de137,6 mg/dl; delos
pacientes que presentaron CT en limite alto se
observoLDL elevadoenel 18,1%. L ostratados
conmonoterapiatuvieron menor incidenciade
HC comparativamente con aquellos tratados
con politerapia. Con respecto al famarco utili-
zado, el &cidoval proicofueel queméspacientes
con HC aport6 (tanto en mono como en polite-
rapia). Conclusién. De lapoblacion estudiada,
el 48,7% presentaron valores superiores alos
deseables de CT, por lo que es de importancia
lapesquisadeHC en paci entestratadoscon FAE.

030. Psicomorbilidad de la epilepsia en
nifios con funciones cognitivas normales

E. Espinosa, J.C. Pérez

ServiciodeNeuropediatria. Hospital Militar Central.
Facultad de Medicina. Universidad Militar Nueva
Granada. Bogota, DC, Colombia.

Introducci6n. Existe evidencia que demuestra
gue los nifios con epilepsia tienen una mayor
prevalencia de problemas de salud mental y
funcionamiento neuropsi col 6gico, queconlle-
van aun detrimento de su interaccion social. El
riesgo de psicopatologiaestéen relacion con el
paciente, su entorno y tratamiento. Objetivo.
Establecer los factores comorbidos desde el
punto de vista psicolégico en los nifios con
epilepsia que tienen funciones cognitivas nor-
males, atendidos en la Clinicade Epilepsia del
ServiciodeNeuropediatriadel Hospital Militar
Central. Pacientes y métodos. Se realizé una
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cohorte de 42 pacientes con edades entre |os 8
y 17 afios, diagnostico de epilepsiay funciona-
miento cognitivonormal, atendidosenlaClini-
cade Epilepsiadel Servicio de Neuropediatria
del Hospital Militar Central duranteun periodo
de 6 meses. Lainformacion fue obtenidadelas
historiasclinicasy delaentrevistadel paciente
y familiares por medio de un cuestionario
previamente establecido. Serealiz6 andlisises-
tadistico con cruce de variables. Resultados. De
los 42 pacientes, el 59,5% correspondieron &l
sexo masculino y el 40,5% al femenino. Las
alteraciones fueron mas frecuentes dentro del
sexo femenino (93%) y en los pacientes con
epilepsias parciales (88,5%). Las alteraciones
predominantesfueron: depresion (38,1%), an-
siedad (38,1%), pasividad (26,5%) y el fracaso
escolar seobservoenel 19%. Lasmanifestacio-
nesseobservaron con cual quier tipo deantiepi-
|éptico. Conclusiones. La epilepsiay su trata-
miento estan rel acionadas con alteraciones del
comportamiento; los individuos afectados tie-
nenunaaltapreval enciadedisfuncion psicol 6-
gica, lo cua puede afectar la adherencia al
tratamiento. Una vez descubierto este tipo de
problemas | os pacientes fueron manejados por
psicologiaatravésdetalleresde adolescentesy
epilepsia.

O31. El conocimientodelosdocentesacer ca
de epilepsia

J. Bulacio, M. Sfadllo, A. Papis, M. Patifio, A.
Madonado, M. Tonnelier, G. Rovezzi, F.
Actis, Z. Sfadllo

CETES Universidad Cat6licade Cordoba. Argentina.

Introduccion. La epilepsia es una enfermedad
frecuente entre escolares, con una prevalencia
del 4-5/1.000. Objetivos. Estimar el conoci-
miento general delos docentes sobre epilepsia;

conocer su experienciacon respecto alaepilep-
siaen escolares; conocer su opinion respecto a
problemasdeaprendizajey lugar de educacién
para nifios epilépticos, y evaluar su proceder
durante las convulsiones. Material y métodos.

Realizamos una encuesta en la ciudad de Cor-

doba, en una poblacion de 147 maestras. Se
aplicd un cuestionario estructurado autoadmi-

nistrado de 42 items. Las preguntas fueron de
la variedad verdadero/si, falso/no y no sabe.

Resultados. Conocimiento general. La media
de respuestas correctas para esta seccion fue:

53% (interval o: 90-36%). Experienciacon epi-

lepsia: unalto nimero presenci6 convulsiones,

haasistido acursosoleido sobreepilepsia, pero
pocos han ensefiado a nifios con epilepsia.

Epilepsiay ensefianza: 80% delosdocentesno
consideraron que los nifios con epilepsia ten-

drian problemas de aprendizaje y sélo el 1%
pensd que todos deberian ser educados en

escuelas especiales. Manejo de las convulsio-

nes: el 71%llamarianal serviciodeemergencia
inmediatamente. Conclusiones. Losconocimien-

tos general es sobre |a epilepsia son aceptables.

Los docentes tienen un actitud positiva con

respectoaescolarescon epilepsiay nocreenque
tengan incovenientes para su ensefianza, de-

biendo ser educados en escuelas comunes. El

manejo de las crisis se realiza de acuerdo a
experiencias personales.
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032. O conhecimento de professores do
ensino fundamental de escolas de Porto
Alegre sobre epilepsia

C.R. AlvaresdaSilva, A. PereiraFilho, G.Z.
Ramos, E.C. Filho, F.L. Becker, G.A. Pereira
Filho, M.F. Maluf, A. Stein

Departamento de Neurologia. Fundagdo Faculdade
Federal de Ciéncias Médicas de Porto Alegre. Porto
Alegre, RS, Brasil.

Objectivo. A epilepsiaéumaafecco freqliente-
mente encontrada entre criangas escolares.

Sabendo-se que os escol ares permanecem cerca
de 15 a 30% do seu dia com os professores, é
objectivodestetrabal ho avaliar o conhecimento
dosprofessoresdo ensino fundamental de Porto
Alegresobreessatdoimportanteentidadeclinica.
Método. Dentre as escolas municipais, estaduais
e particulares de ensino fundamental de Porto
Alegre (n=378), foram selecionadas alea-

toriamente 10% dasmesmas(n= 37), ondeforam
aplicados questiondrios com perguntas es-

pecificas sobre o tema a 20% dos professores
(n=264). O questionérioindagavasobrefatores
derisco, diagndstico, fisiopatogenia, tratamento

e prognostico da epilepsia. Os dados obtidos
foram correlacionados entre si e analisados
estatisticamenteatravésdoteste T de Student para
um p< 0,05. Resultados. O questionario foi
aplicadoem 37 escolas(23estaduais, 5municipais
e 10 particulares). Os professores tinham como
média de idade 41.47 anos. A maioriadeles era
do sexo feminino (87%)e apresentava curso de
graduacao (60%). Emrelacdo aosquestionarios,

osprofessorestiveramdificuldadeem responder
sobre a prevaléncia (9% de acerto), fatores de
risco (22% de acerto) e progndstico daepilepsia
(30% de acerto), mas tiveram facilidade nas
questdes sobre o diagndstico diferencial da
epilepsia(86% de acerto) e sobre o desempenho
escolar dos alunos epil épticos (56% de acerto).

N&ohouvediferencasignificativaentreotipode
escola. Concluséo. A maioriadosprofessoresde
escolas de ensino fundamental de Porto Alegre
nao possuem um conhecimento adequado sobre
epilepsia de umaformageral.

033. Doenca cerebro vascular na infancia.
Aplicagdo de protocolo especifico e analise
dosaspectosclinicos, evolutivoser adiol 6gicos
de 39 casosdoHI PP

G.C. Luzzi, P.B. Liberalesso, A.C. Farias, A.
Lorh, M.L. Santos

Hospital Infantil Pequeno Principe (HIPP). Curitiba,
Parand, Brasil.

Objectivo. Caracterizar o perfil clinico, etiol6-
gico, radioldgico e evolutivo dos AVCI de
etiologia indeterminada pelo uso de um
protocolo especifico. Métodos. Foramrevisados
prontuariosdepacientescom AV Cocorridosno
periodo de 03/94 a 02/01, sendo excluidos os
casos de etiologia cardiaca, TCE, infecgdes do
SNC e encefalopatia hipoxicoisquémica por
trataremse de causasclarasdeictus. Resultados.

Foramsel ecionados39casosdeAV C, prevaléncia
no sexo masculine (56,4%), idademédiade 3,7
anos. Déficit motor foi respectivamente o pri-

meiro sintoma e a sequela mais frequente. O
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territériodaartériacerebral médiaesquerdafoi
o mais afetado.O tipo prevalente de AVC foi o
I sgquémico. A aplicagdo deprotocol o especifico
parainvestiga ¢do etiol 6gicaelucidou aetiolo-
giaem 61,5% doscasos permanecendoindeter-
minadaem 38,5%. Asetiologiasmaisfrequen-
tes foram o Lupus eritematoso sistémico
(10,25%) e a Desordem das Lipoproteinas
(10,25%). Conclusao. Aplicagdo de protocolo
especificoreduz o nimero de casosidiopéticos.

0O34.Hemiplegiaalternante. Relatodecaso

A.J.Lohr,A.C.Farias,M.L.SF.Santos,M.J.C.
Bugallo, P.B.N. Liberalesso, G.R.C. Luzzi

Equipe Médica da Unidade de Neurologia Infantil.
Hospital Infantil Pequeno Principe e da Pontificia
Universidade Catélica do Parana. Estagiarios da
Unidade de Neurologia Infantil do Hospital Infantil
Pequeno Principe. Curitiba, Parana, Brasil.

Objectivo. Tratando-se de uma sindrome neu-
rolégicarara, apresentamos um menino de 10
anos, com hemiplegia aternante, para discus-

sdo do diagndstico e evolugéo. Relato de caso.
Garoto de 10 anos de idade que foi avaliado
inicialmentecom 2 mesesdeidade, apresentava
na época dificuldade de succao, e degluticéo,
hipotonia cervical. Aos 12 meses recebeu o
diagndstico de provavel atrofiaespinhal. Com
18 meses instalaram-se crises de hemiplegia
alternante, com umafreqiiénciade 3 a6 crises
semanais até a presente data. Atual mente apre-
senta acentuada distonia, deficiéncia auditiva
sensorioneural e atraso psicomotor global, de-
pendente de cadeira de rodas paralocomogéo.

Faz uso deFlunarizinaefenitoinadesdeoinicio

dossintomas. Sem melhoracomuso decarnitina,
e sumatriptan. Resultados. Doisexamesde RM

cranial, realizados com 1 ano e 8 anos foram
normais, dois el etroencefal ogramas realizados
em periodointercriticoforamnormais; Pesquisa
paraEIM normal; ambnia, &cidoléctico-normais.

BERA: revelou sinais de compromentimento

retrococlear. Conclusao. A hemiplegiaaternante
é uma sindrome neurolégica que cursa com
surtos de paralisia aternante de ambos os
dimidios, cuja etiologia € desconhecida, onde
umdistarbiovascular éprovavel. Fazendo-seo

diagnostico diferencial, principalmente com a
sindromedeM oya-Moya. A spesquisasapontam
paraapossibilidadedeumadoengamitocondrial .

035. Paralisisfacial periféricay enfermedad
deLyme

O. Vabuena, A. Amesty de Vabuena, M.
Urbina, J. Pefig, E. Hernandez FredaM edrano

PostgradodeNeuropediatria. CatedraMicrobiologia.
Universidad del Zulia. Maracaibo, Venezuela.

Introduccion. Lapardlisisfacial periférica(PFP)
estadeterminadapor lalesidnenal ginpuntodel
recorrido del nerviofacial. Actualmente se con-
sidera la infeccion por la Borrelia bugdorferi
(Bb), agente productor de la enfermedad de
Lyme(EL), laprincipal causainfecciosade PFP
ennifios. Estaesunaespiroquetatransmitidapor
lapicadurade garrapatas del génerolxodes, y se
manifiesta por unadiversidad de cuadros clini-
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costalescomo meningitis, encefalitis, radiculitis
sensitivas 0o motoras, encefalomielitis disemina-
da, atrofiadel nervio dptico, pseudotumor cere-
bral, sindrome psiquiétricos y pardisis facial.
Objetivo. Determinar laincidenciade EL enun
grupo depaci entes peditricosdiagnosti cadosde
PFP. Pacientes y métodos Serealizd un estudio
prospectivo en 11 nifios diagnosticados de PFP
por €l Servicio de Neuropediatria del Hospital
UniversitariodeMaracaibo. A todosselesrealizé
unaencuestaparainvestigar edad, sexo, antece-
dentedepicaduradegarrapatas, lugar deproce-
dencia, tiempo de evoluciény tratamiento reci-
bido. Se determiné en suero anticuerpos
especificos de la clase 1gG e IgM contra Bb,
utilizando el método enzimético Elisa. Resulta-
dos. De los 11 casos, 7 (63,6%) mostraron
valores de anticuerpos elevados, 2 (18,8%) se
consideraron dudosoy 2 (18,8%) negativos. La
edad delos pacientes estuvo comprendidaentre
los 2 y 15 afios, con predominio del sexo
femenino, 8 (72,7%) de los cuales eran proce-
dentes de zonas rurales. El tiempo transcurrido
entre la primera manifestacion de PFPy latoma
de la muestra varié entre 15 dias y 10 afios,
mientras que 4 (36,3%) cursaron con PFP recu-
rrente. Conclusiones. LaPFP puederepresentar la
primeramanifestacion clinicadelaEL. Ladetec-
cién temprana de anticuerpos para Bb en todo
paciente afecto con PFP orientaria € correcto
diagnéstico y tratamiento de estaentidad clinica.

036. Validadedavacinaanti HI B com base
nas sequelas neurologicas

T. Saad, A.Q.C. Araljjo, D.E. Barroso

Instituto Estadual de Satide Sio Sebastido (IEISS-SES)
& Universidade Federal do Rio de Janeiro. Brasil.

Objectivos. Conhecer o perfil epidemioldgico,
evolucéo, complicacBeseseqlielasdameningite
por Hib. Reforcar os dados quanto afaixaetéria
de maior incidéncia da doenca e definir a
populagao aser imunizadadiminuindo o nime-
ro de seqlielas neuroldgicas, justificando-se a
indicagdo da vacina. Métodos. Definir ‘ caso’ de
meningite Hib pelo |1atex e/ou culturano liquor
ou sangue. Estudar os casos admitidos no Insti-
tuto Estadual de Infectologia S0 Sebastido
(IEISS), aém de outros hospitais no Rio de
Janeiro, apartir de 1994, definindo amorbileta-
lidade dadoengadesde aintrodugdo davacinaa
nivel mundial emunicipal, alémdeidentificar as
sequelas neuroldgicas. Acompanhar retro e
prospectivamente as criangas seqlieladas no
ambulatériodo | EISS. Levantar abase dedados
das Secretarias Estadual de Salide, buscando-se
esclarecer sobre a subnotificag&o dos casos de
meningiteHib, comparando-acom nossosdados.
Resultados. Os dados da pesquisa foram
analidasos pelo EPINFO 6.0. Levantamos o
ndmero de casos a cada ano. Organizamos o
ambul atério de neuropediatria para seguimento
pos-alta das criangas vitimadas pela meningite,
registrando as seqlielas, nem sempre percebidas
aalta. Aposaintrodugdodavacinanocalendério
oficial daSecretariaEstadual de Salideem julho
de 1999 para criangas até 18 meses, surgiram
guestbes que demandam esclarecimento: no
IEISS, dos 9 casos de 2000, apenas trés eram
menores de 18 meses; dos quais, 5 ja haviam
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recebido pelo menos uma dose da vacina. Isto
levé-nos areflexd@o quanto a eficaciadavacina,
anecessidade de estender aimunizagdo até os 5
anos e o0 esforco para isolar-se a bactéria. Das
criangas acompanhadas com sequiela auditiva,
70% receberam Dexametasona. Das sindromes
epilépticas, a mais freqlente foi a de West.
Conclusdes. A erradicacdo da doencaem nosso
Paiséviavel edeveocorrer combasenasseqiielas
neurol 6gicasesoci ai squepodemser prevenidas
aum baixo custo, melhorando o mapado Brasil
naOM S que classifica-nos como areaendémica
paraHaemophilusinfluenzaetipobeaqualidade
de vida de nossas criangas.

POSTERS

P1. Malformacéo da veia de Galeno com
apresentacdo clinica atipica. Relato de
um caso

A.L.R.Pinto,P.F. Spelling,A.Beradi,C.A.P.
Marcondes-Ribas, A. Bertoldi, G. Pascolat

Departamento de Pediatria. Hospital Universitario
Evangélico de Curitiba. Curitiba, Parand, Brasil.

Objectivo. Apresentac&o de um caso de mani-
festagcdo atipica da malformagdo da veia de
Galeno emum recém-nascido. Osautoresapre-
sentam o caso deum recém-nascido cujaqueixa
principal eradeictericiadesdeo 4° diadevida.
A presencadecrisetonicageneralizadadurante
0 exame fisico levou ainvestigacao detalhada
do envolvimento cerebral, quando foi entdo
constatada dilatagéo aneurismaticada ‘veiade
Galeno’ . O espectrode malformagbesquetopo-
grafamaveiade Gal eno apresentam asmanifes-
tagBesclinicasno periodo neonatal em até50%.
A apresentacdo clinica mais comum é a
insuficiéncia cardiaca congestiva refratéria.
Nesterel ato serdo abordadosasdiferentesapre-
sentagdesclinicas, mecanismo delesdo cerebral
e achados neuropatol 6gicos mais comuns.

P2. Anomalias vasculares intra y extra
cranealesy nevusdeOtaenlamismafamilia

|. Pascud-Castrovigjo?, S.I. Pascud Pascual ?,
F. Moreno®, J. Viafio®, V. Martinez®

2 Servicio de Neurologia. ® Servicio de Cardiologia
Pediatrica. Hospital Universitario LaPaz.“Unidadde
Imagen. SanatoriodeNtra. Sefioradel Rosario. Madrid,
Espania.

Objetivo. Presentar un joven de 16 afios con
hemangioma cavernoso en faciesy en cuello y
malformacionesvascul aresintracranealesy extra
craneal es. SumadrepresentanevusdeOtabilate-
ral. Caso clinico. Se trata de un joven que fue
estudiado alos 8 mesesy medio por cardiopatia
congénita (coartacion de aorta) y que presentd
ictus cerebral durante la operacién con lesidn
isquémica en territorio de la cerebral mediaiz-
quierda. El nifio mostrabahemangiomaen partes
izquierdas de caray cuello. La madre mostraba
nevusdeOtaen esclerdticay zonasperiorbiculares
y faciales de ambos lados. Las arteriografias
convencional es cerebrales mostraron malforma-
cionvascular en zonahi potal amicay mesencefa-

licaizquierda y obstruccién de cerebral media
izquierda, asi como trayectoria aneurismética de
carétidasy vertebral del lado izquierdo. Existian
gravesanomaliasenlasalidadelamayoriadelas
arteriasdel cayado adrtico. Conclusion. El presen-
tecaso es el primero en el que puede sugerirsela
relaciondel sindromevascul ar complejo(sindro-
me de Pascual-Castrovigjo I1) y el nevus de Ota,
ambas entidades encuadrables como trastornos
neurocutaneos de origen vascular.

P3. Lisencefalia e ponta-onda continua
durante o sono. A propdsito de um caso

R.L. Khan, V. Borges, L. Urbaneto

ServigodeNeurologialnfantil. Hospital Santalsabel.
Salvador, Bahia, Brasil.

Objectivo. Abordar osaspectosclinicos, el etro-
encefal ogréficoseradiol 6gicosdeumapacien-
te de quatro anos e cinco meses de idade com
diagndstico de Lisencefaliae EEG com POCS.

Relato de caso. A.R.M.S, 4 anos e 5 meses,

feminina, parda, natural eprocedentede Salva-
dor, nascidadepartovaginal, bolsarota01 hora
antesdo parto, liquidoamniéticoclaro, atermo,

peso ao nascer de 2660 g, comprimento de 43
cm, APGAR edemai smedidasantropométricas
desconhecidas, semintercorrénciasno periodo
neonatal, altaem 48 horas com amée. Histéria
de crise convulsivaténico-clonico generaliza-
das(TCG) desde o primeiro mésdevida, sendo
iniciado o tratamento somente com 7 meses de
idadecom AcidoValpréicocomcontroleparcial

das crises. No inicio do quadro apresentava
crises tipo TCG, mioclénicasemtornode5a7

crises didrias; ja fez uso de Carbamazepina,
Hidantal e Clonazepan; atualmentecom melhora
dascrisesconvulsivas; Ultimainternagdo hospitalar
em Maio de 2001 com quadro de bronco-
pneumoniaepioradascrises, com melhoraapds
resolugao do quadro infeccioso; medicagdo em
uso: AcidoValpréico 70 mg/kg/diacomexames
hematol6gicos e nivel séricos adequados.

Exames: EEG com POCS, TC decrénioeRNM

de encéfalo com alteragBes compativeis com
Lisencefalia. Conclusdo. Associacdo entre
Lisencefalia e POCS € infrequente, sendo esta
Ultima observadaem mais de 90% de casosem
Landau-Kleffner. POCS raramente observado
naepilepsiabenignadainfanciae Sindromede
Lennox Gastaut.

P4. Mielomeningocele e sindrome de
Arnold-Chiari. Relato de caso

R.L. Khan, C.A.R.G. do Espirito Santo

Servico de Neurologia Infantil do Hospital Santa
Isabel. Salvador, Bahia, Brasil.

Objectivo. Relatar o caso de um paciente com
mielomeningocele lombar associado a Arnold-
Chiari tipo Il. Relato de caso. R.N. M.JS,
masculino, DN 08/06/2001, parto cesareo-hi-
drocefaliafetal, bolsaintegra, PN 3210g, A pgar
8/9,PC 36,5cm, PT 32cm, capurro 36 semanas
e 05 dias, ao nascimento mielomeningocele
lombar integra, péstortos congénitos, fontanela
anterior ampla+ 03 polpas, tensa. Mée 37 anos,
Gll, PO, A esponténeo. Pré-natal desdeprimeiro
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més de gestacdo, sangramento vaginal levecom
07 semanas. Ecografia evidenciou hidrocefalia
com 35 semanas. Ao nascimento TC de crénio
hidrocefalia importante; 17 horas de vida
corregdodamalformagadolombar ecolocagdode
DVP; No POI criseconvulsiva, usoufenobarbital
e hidantal. Ao exame fisico com paraplegia
flé&cida, péstortos congénitos, hipertoniaespagtica
de membros superiores e saida de urina e fezes
espontaneas a manipulagdo. No décimo oitavo
diadevidainicioucomfebre, LCR sugestivo de
ventriculite, vigésimo diaretiradadaDVP. Atu-
almente apresentando fistula liquérica usando
Acetazolamida e antibioticoterapia; aumento
gradativo importante do PC, em avaliag&o para
colocacdo de derivagdo externa. Exames. EEG
paroxismosdifusos, TC decraniocomhidrocefa
lia e suspeita de Arnold-Chiari tipo I, RM de
encéfalo Arnold-Chiari tipo Il. Concluséo.
Com inicio da carreira na especialidade de
neurologiainfantil, relatamos nosso primeiro
caso de mielomeningocele associado a mal
formagao de Chiari tipo I1. Aindaque comum
paramuitos, inclusive naliteratura, vivencia-
mosaoportunidadedeavaliar aRM eacrianga,
evidenciando ainformagéo da literatura com a
préticado dia-a-dia.

P5. SindromedeCoffin-Lowry. Relatodedois
casos

F.F. Peres, A. Andrade, M.S.L. Pagandlli,
R.L.M. Coimbra, J.C.S. Guitti

ServicodeNeurologia Infantil. DepartamentodeClinica
Médica. HURNPr . UniversidadeEstadual deLondrina.
Londrina, Parand, Brasil.

Introducdo. Sindrome Genética ligada ao cro-
mossomo X, caracterizada por retardo mental e
fécies caracteristico.Até 1999, foram descritos
93casosnaliteratura, semreferénciasnaAmérica
Latina (Medline, Lilacs). Objectivo. Relato de
doiscasosde Sindromede Coffin-Lowry.Relato
de caso. M.L.S,, 11 anos e C.L.S., 10 anos,
masculinos; portadores de deficiéncia mental,
baixa estatura, cifoescoliose, facies grotesca e
dedos das méos curtos. Raios-X das méos com
falangesdistais em formade bagueta de tambor.
TCdecranio com hidrocefalianao hipertensiva.
Suasmaestambém apresentam caracteristicasda
sindrome, porém de forma sutil. Discussgo.
Sindrome de Coffin-Lowry é caracterizada por
retardo mental, bai xa estatura, m&os volumosas
com dedos curtos e grossos e cifoescoliose.
Dismorfismofacial com hipertelorismoorbitario,
fissuras palpebrais antimongolicas, nariz com
base ampla e septo espesso, labios grossos,
hipodontia, prognatismo mandibular ediametro
bitemporal estreito. Portadores de cataplexia e
hidrocefalia. Raios-X das méos com falanges
distais com extremidade em bagqueta de tambor
e aspecto de tufo. A sindrome se origina da
mutacdo do gene RSK2 o qual se localiza em
Xp22. 13-p22.2. Conclusao. Os autores apre-
sentam doi scasosdesindromede Coffin-Lowry,
doencagenéticacom herangaligadaao cromos-
somo X, pelararidade da patologia ,chamando
aatencgdo das caracteristicas clinicaseradiol 6gi-
cas que sugerem diagnéstico. Discutem a possi-
bilidade de sub-diagnéstico pela auséncia de
relatos na literatura nacional .
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P6. Asociacion deneur ofibromaplexiforme
facial y hemihipertrofiacerebral enlaNF1.
Presentacion de tres casos

|. Pascual-Castroviejo, M. Burguefio, S.I.
Pascual Pascual, M.G. Robayna, S. Réfia,
M.R. Pizzatto

Servicios de Neurologia Pediatrica y de Cirugia Maxi -
lofacial. Hospital Universitario LaPaz Madrid, Esparia.

Objetivo. Presentar tres casos de neurofibroma-
tosistipo 1 (NF1) con neurofibromaen unlado
delacaraen los que estaanomaliase asociabaa
hemihipertrofia verdadera del hemisferio cere-
bral ipsilateral. Casosclinicos. Presentamostres
casos—un varon de 4 afios y dos mujeres de 10
y de 50 afios—que consultaron por NF1 compli-
cada con neurofibroma plexiforme de las tres
ramas trigeminales facial es de un lado acompa-
flado de hemihipertrofia facial, que era muy
grave en el caso de las mujeres. Se les practico
estudio con RM cerebral. Resultados. Los tres
casos mostraron el abultamiento delasramasde
lostres nerviostrigeminales, en zonas orbitarias
y faciales, asi como hemihipertrofiafacial. Enlos
tres casos se observabahipertrofiaverdaderade
todo el parénquimadel hemisferio cerebral ho-
molateral alahemifaciesafectada, alcanzandola
hipertrofia al tejido cerebral —en el caso de la
pacientede 50 afios, también al hemisferiocere-
beloso—-y alos espacios aracnoideos. No existia
ningun signo de hemimegalencefalia. Conclu-
siones. La asociacion que mostramos en este
trabajo nolaconociamosdescritaanteriormente.
Creemosqueel mismofactor decrecimientoque
provocalahemihipertrofiafacial debeser el que
origineel supercrecimientodel hemisferiocere-
bral. Engeneral, el grado de afectacion facial es
paralelo a del supercrecimiento hemicerebral.

P7. Homocistindria: a importancia do
diagnético precoce

G.C.Luzzi,P.B.Liberalesso, A.C. Stokes, A.
Moreira, R.P. Munhoz, M.L.F. Santos

Hospital Pegueno Principe (HIPP). Curitiba, Parana,
Brasil.

Objectivo. Relato de 2 casos de homocistinuria
por deficiénciadacistationinabsintetase (CBS)
emumamesmafamiliae suasdiferentesevolu-
¢Bes em virtude do diagnostico precoce no
segundo paciente. Relato de casos. Caso 1. 3
anos 5 meses, feminino, com atraso de DNPM,
iniciou com disbasia, agitagdo psicomotora,
convul sdesehepatomegalia. Pai sconsanguine-
os. Tomografiacomputadorizada(TC) decranio:
atrofia cerebral, liquido céfalorraquidiano
(LCR) normal. Evoluiu com trombose venosa
demembrosinferiores e deveiaporta, hepato-
esplenomegalia, forcamuscular graulll, refle-
X0s normais, pé eqlino direito e luxagéo de
cristalino direito. Teste para erros inatos do
metabolismo com cistina’lhomocistinapositiva.
Iniciamospiridoxina, AAS, &cidofdlicoecolina
presumindo diagndstico dehomoacistinaria. Caso
2. masculino, acompanhado no ambulatériode
neuropediatriapor serirmao dapacienteacima:
evoluiu aos 2 anosdeidade com déficit ponde-
ro-estatural e braquicefalia discreta. DNPM
normal. Aumento de metionina’homocistina,
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idade 6ssea entre 15 e 18 meses. Conclusdo. O
diagnéstico de homocistindria deve estar no
diagndstico diferencial de criangas com atraso
do DNPM associado aeventos tromboembdli-
cos, pois a abordagem precoce € primordial e
decisiva, visto que no caso 2, o tratamento
permitiu uma melhor evolugéo.

P8. Homocistinuria. Relato de caso

F.F.Peres, D.B. Rossi, A.J. Andrade, M.S.L.
Paganelli

Departamento de Clinica Médica. Servico de
Neurologialnfantil. HURNPr. Universidade Estadual
de Londrina. Londrina, Parana, Brasil.

Objectivos. Relatodeumcasodehomocistiniria
como diagndstico diferencial de sindrome de
Marfan. Relato de caso. J.L.D., 7 anos,
masculino, adotivo, com diagnostico de
sindrome de Marfan, passou a apresentar difi-
culdade visual onde foram diagnosticadas
luxacdobilateral decristalinoeambliopiasevera.
Reavaliadopel oservigodepediatriaapresentava
também Deficiéncia mental, facies alongado,
cifoescoliose, térax infundibiliforme, aracno-
dactilia, emarchatipoanserina. A pesquisapara
erros inatos do metabolismo foi positiva para
homocistina, definindo diagnéstico de
homocistindria. Atualmenteemtratamento com
dietoterapia e suplementacdo vitaminica espe-
cifica. Conclusdo. Apesar de ser umapatol ogia
mais rara, a Homocistindria sempre deve ser
descartadaem casos de suspeitadesindromede
Marfan pela possibilidade de se instituir uma
dieta especifica e haver controle da doenca.

P9. Escorbuto como causa de hematoma
extradural espontaneoehemorragiaretro-
ocular bilateral. Relato de caso

M.S.L. Paganelli, A.J. Andrade, F.F. Peres,
F.P de Godoi, X.V. Preti

Departamento de Clinica Médica. Servigo de
Neurologialnfantil. HURNPr. Universidade Estadual
de Londrina. Londrina, Parana, Brasil.

Introducéo. O &cido ascorbico, devido as suas
propriedades redutoras, participa em vérios
processos metabolicosorganicos. A suadefici-
éncia (Escorbuto) estarelacionada aalteractes
do colégeno eao aumento dafragilidadecapilar.
Manifesta-se clinicamente com irritabilidade,
dores 6sseas, pseudoparalisias e manifestagdes
hemorrégicas sistémicas. Objectivo. Relato de
um caso de Escorbuto com manifestacfes
sistémicas e no sistema nervoso central. Relato
de caso. A.S.G., 7 anos, masculino, com
diagndstico prévio de ECNE, foi admitido no
Pronto Socorro do HURNPr com 7 dias de
histéria de exoftalmia em olho direito, choro
facil e irritabilidade. Ap6s 2 dias, inicio de
petéquias por toda superficie corpdrea, gengi-
vorragiae otorragiaaesquerda. O exame neu-
rol 6gico ndo apresentavaalteragdesclinicasde
caréter agudo. Realizadosexames|aboratoriais
guendomostraramanormalidades; Raio-X 6sseo
com lesBesdotipo anel deWimberger, linhade
Fraenkel eesporao dePelkanemfémur bilateral,
patognomonicas de Escorbuto; TC de cranio
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com hematomaextradural em fossaposterior e
sangramento retro-ocular bilateral, mais
proeminenteadireita. | niciado tratamento com
vitamina C com remissdo completa dos sinto-
mas. O hematomaextradural foi drenadocirur-
gicamente. Discussdo. Os autores apresentam
caso raro de patol ogia sistémicacarencial com
manifestacio patognom®oni ca 6ssea, associada
ahemorragiaintracraniana, de localizag&o in-
freqliente, e com auséncia de sinais clinicos
neurol égicos.

P10. Recurrent facial paralysis associated
with herpes simplex virus. Case report

T.R. Assis, L.H.C. dos Santos, G.R. Cruz,
S.A. Antoniuk, |. Bruck

CentrodeNeuropediatria(CENEP). ClinicsHospital.
Pediatric Department. Federal University of Parana.
Brazil.

Objective. Todescribeacase of recurrent facial
paralysisassociated with Herpes Simplex Virus
(HSV). Case report. We retrospectively re-
viewedtherecord of an 9-years-oldfemal ethat
had fourth episodeof |eft facial paralysisthelast
in may 2001, when she had otitis and HSV
|abialis. It wasdetected IGM and | GG antibodies
to HSV by imune enzyme assay (Sorin) and
acyclovir was started with good recovery. Her
first episode occured at 30 month of ageand a
good recovery after prednisone and physio-
therapy. The same episodes and evolution
occured at 7-years-old and 7 months later.
Cranial computed tomografic scanwasnormal.
Conclusion. Recurrent facial paralysis with
presence of HSV antibodiesindicates antiviral
treatment, but other eti ol ogiesmust beexcluded.

P11.Encefalopatiahipertensivanainfancia.
Relato de caso

F.F. Peres, A.J. Andrade, M.S.L. Paganelli,
F.P. de Godoi, A.B. Preti

Departamento de Clinica Médica. Servico de
Neurologialnfantil. HURNPr. Universidade Estadual
de Londrina. Londrina, Parand, Brasil.

Introdugao. A Encefal opatiaHipertensivarepre-
senta um conjunto de sinais e sintomas clinicos e
radiol 6gi cosdeterminadospor crisedehipertensio
arteria de diversas etiologias.Sua incidéncia em
criangas é baixa, com sintomas clinicos como
cefaléia, alteragdes visuais confusdo mental,

convulsdes, coma e morte. A sua fisiopatologia
ndo é totalmente esclarecida, podendo estar
relacionada a uma auto-regulagdo excessiva
cerebral, com vasoespasmo e redugéo de fluxo
microcirculatério ou por faléncia da auto-

regulacéo vascular cerebral . Objectivo. Relatode
umcasodeEncefal opatiaHipertensivaemcrianga,
comachadosclinicoseradiol 6gicoscompativeis.

Relatodecaso. C.A.S,5anos,feminino, procurou
PS do HURNPr com histéria de cefaléia
holocraniana progressiva desde ha 5 dias ,
associadaanduseaseirritabilidade. Naevolugdo
apresentou crise convulsiva ténico-clonica
generalizada. Exame clinico mostrava PA 180/
140 mmHg eausénciadesinaisdelocalizagdo a0
exameneurol 6gico.Fundoscopianormal . TCevi-
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dencioul esdeshi podensassubcorticaisemregido
ocipital bilateral. Regressdo completa dos sinto-
mas clinicos e radiol gicos ap6s controle da PA,
porém sem definicdo etioldgica. Discussdo. A
Encefal opatiaHipertensiva, raraemcriangas,deve
sersemprelembradacomocausadecriseconvulsiva
e/oualteragBesdonivel deconsciénciaemcriangas
atendidasem servigosdeurgéncia Seudiagnéstico
assim como intervencao terapéutica precoce s80
essenciais para um bom progndstico.

P12. Esclerosemultiplaem crianga. Relato
decaso

F.F. Peres, M.S.L. Paganelli, A.J. Andrade,
L.C.M. Moraes, S. Rosemberg

Setor de Neurologia Infantil. HURNPr. Universidade
Estadual de Londrina. Titular de Neurologia Infantil
daSantaCasadeSaoPaulo. Londrina, Parand, Brasil.

Objectivo. Relato de um caso de Esclerose MUl -
tipla em crianca devido & incidéncia rara da
patologianestafaixaetaria. Caso clinico.A.R.P.,
9 anos, masculino, segundo filho de umaprole
de 2, DNPM normal, sem antecedentes morbi-
dos, apresentou subitamente quadro de hemipa-
resiaesquerdacompl etade predominio braquio-
crural, progressiva e apés 15 dias, procurou
servico de Neurologia, sendo realizado TC de
cranio sem anormalidades. Evoluiu inalterado
por 30dias, quando entdofeito RNM quemostrou
multiplasimagensintracerebraisperiventricula-
resecerebelaressugestivasdeEscleroseMltipla
Exame de Liquor com Imunoeletroforese de
proteinas mostrou presenga de bandas
oligoclonais. A crianga evoluiu com regressdo
total doquadrodeficitérioaps30dias, persistindo
somente exacerbacdo dos reflexos tendinosos,

assintomético. Conclusdo. A EscleroseMltipla
éumapatologiararaem criangas. O diagndstico
diferencial deveser lembrado em casosdedéficit
motor decaréacter sibito, principal mentequando
se acompanha de remissdo espontanea.

P13. Sindrome de L eigh. Relato de caso e
revisdo daliteratura

P.B.N. Liberalesso, G.R.C. Luzzi, M.J.
Bugallo, M.L.F. Santos, A.C. Faria, A. Lérh

ServigodeNeuropediatria. Hospital Infantil Pequeno
Principe. Curitiba, Parana, Brasil.

Objectivo. Opresentetrabalhotemoobjectivode
relatar um caso de sindrome de L eigh. Relatode
caso. Relatamos o caso de meninode1anoe 8
meses, branco, comretardo dedesenvolvimento
neuropsicomotor, crisesconvulsivaseevolugdo
paracoma. Durante o internamento naUnidade
de Terapia Intensiva a investigagéo revelou
tomografia computadorizada de crénio com
lesdo em nlcleos da base, eletroencefalograma
compativel comdisfungdocerebral graveedifusa
ealteracdo nasdosagensséricasdeécidoléticoe
amodnia. Conclusdo. A sindrome de Leigh foi
descrita pelaprimeiravez por Leigh em 1951,
tratando-se de doenca de descric¢do recente e de
incidéncia subestimada. E considerada uma
mitocondriopatia primaria, com heranca
autossdmica recessiva ou materna. O presente
trabal ho descreve caso tipico e chamaaatengéo

parao diagnéstico deumadoengaqueaindando
apresentamarcador biol égico parao diagndstico,
bem como para seu ato indice de morbidade e
mortalidade.

P14. Sindrome de Wiliams e adenoma
hipofisario. Relatodeumaassociacaorara

P.B.N. Liberalesso, G.R.C. Luzzi, A.V.B.
Moreira, M.J. Bugallo, M.L.F. Santos, A.C.
Faria, A. Lorh, S. Raskin

Servigo deNeuropediatria. Hospital Infantil Pequeno
Principe. Curitiba, Parana, Brasil.

Objectivo. O presentetrabalhotemoobjectivode
relatar o caso de menina branca, de 15 anos,

portadorade sindrome de Williams, com distur-

bio de comportamento, cuja investigacdo
identificou a presenca de adenoma hipofisario.

Relato de caso. Descrevemos o caso de menina
apresentando féciesdismarfia(frontelarga, cristas
orbitarias salientes, arcada dentéria protusa),

retardo no desenvolvimento pdndero-estatural,

personalidade excessivamente socia edistirbio

decomportamento. O ECG demonstrou sindrome
do QT longo. Estudo genético apresentou mutagao
nocromossomo7q11.23. A ressonanciamagnética
apresentou lesdo compativel com adenoma
hipofisério. O EEG comvideomonitorizagdonao
demonstrou crises convulsivas. Discussdo. A

primeiradescri¢do dasindromedeWilliams(SW)

deve-seal ightwood (1932). A SW écaracterizada
por faciesdismorficatipica, malformagdescardi-
ovasculares, hipercalcemia, alteractes da arcada
dentéria, retardo pondero-estatural, personalida-
deexcessivamentesocial ehiperacusia. Apesar dos
diversos relatos na literatura, ndo encontramos
descricdo de sua associagdo com adenoma
hipofisario e grave distarbio do comportamento

como relatamos neste caso.

P15. Tuberculose do sistema nervoso
central: aspectosclinicosetomogr aficosem
10 pacientes

S.Watanabe, A. Fernandes, A.C. Favoretto, J.
Coutinho, A. Marques

Servigos de Neurologia e Pneumologia Pediétrica.
Hospital Municipal Jesus. Rio de Janeiro, RJ, Brasil.

Objectivos e métodos. Avaliar, através de estudo
retrospectivo, ospacientes(pcts) comdiagnostico
de tuberculose (TB) do sistema nervoso central
(SNC) diagnosticados no ano 2000 com base em
critériosclinicoslaboratoriai se deneuroimagem.
Resultados. Dos 55 pcts atendidos com TB, 10
(18,8%) apresentavam acometimento do SNC
sendo 7 meninose 3 meninascomidadevariando
entre3mesese 15anos. Desses, 6 erameutroficos,
3 apresentavam sorologia positiva para HIV, 9
receberam vacina BCG e em 8 um contactante
intra-domiciliar erarelatado. O inicio do quadro
foi agudo em 6 casos e convulsdo foi 0 sintoma
maiscomum (4/10). Asprincipaisanormalidades
no exame neurolégico foram alteragdes de
consciéncia(5/10)isoladamenteouemassociagdo
comsindromepiramidal (5/10). Meningitelinfo-
citicafoi o achado liquérico mais comum (6/10)
e os achados mais encontrados na TC de cranio
eram granuloma (6/10) e hidrocefalia (5/10). 4
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pcts. evoluiram para 6bito. Sequelas foram

detectadas em 3 pcts. Conclusao. Apesar de ndo

diferiremmuitodasformasrelatadasnaliteratura,

oenvolvimento observado em criangasvacinadas,

eutréficas e com granuloma como principal

alteracao radiol 6gica nos parece digno de nota
ressaltando a importancia do diagndstico e
terapéuti caprecocesdevidoael evadapreval éncia
daTB em nosso meio e amorbi-mortalidade das
formas neurol égicas.

P16. Crise epiléptica: da fala da méae ao
tratamento do filho

A.E.B. Lyra, B.R.C. Magalhaes

Hospital Universitario. Universidade Fed. Alagoas,
Maceio, Al.

Este estudo visa apresentar os resultados da
andliseda‘fala dasméaesde criancascom crises
epilépticas. A qualidade de vida dos pacientes
portadores de Epilepsiavem setornando ponto
de preocupagdo no tratamento dessa patologia.
Nestesentido, acompreensdodoquadrofamiliar
torna-sefundamental. Para a realizagdo dessa
pesquisa optou-se por analisar a voz materna
através dametodol ogiada Analise do Discurso,
gue se propde a desvelar pelos mecanismos
linguiticos, arealidade historico cultural.A méae
foi escolhida como foco de estudo por
prioritariamente acompanhar a crianga ao
médico, o queéaexpressdo devinculagdo avida
do filho. Os resultados obtidos indicam que
existeumfortefator deimpedimentodacompreen
sdo da doenca do filho, expressa por uma
descrencanafalado médico e crenganafalada
tradic&o/sagrado e de amigos. Paralelamente a
doenga é vistacomo um castigo, um fardo a ser
carregado pela mée. Concluindo, este estudo
apresenta indicado res da necessidade de
mudancas narel agdo médico/paciente e doenca.

P17.SindromedeSotoseepilepsarefrataria
associada a esclerose mesial temporal.
Relato de caso

F.F. Peres,D.B.Rossi,M.S.L. Paganelli, A.J.
Andrade

Departamento de ClinicaMédica. ServigodeNeurologia
Infantil. HURNPr . Universidade Estadual deLondrina.
Londrina, Parana, Brasil.

Introdug&o. A sindrome de Sotos ou gigantismo
cerebral, de etiologia controversa, se caracteriza
por facies tipico, retardo DNPM, crescimento
pondo-estatural e idade Gssea acelerados, sem
endocrinopatias associadas. Tém-se relatos na
literatura de crises convulsivas (até 43%) e de
alteragbesem examedeimagem como dil atagBes
ventriculares e disgenesia de corpo caloso.
Objectivo. apresentar um caso de Sindrome de
SotoscomEpilepsiarefratariaecujaRM evidenciou
diminuic&o de volume de hipocampo esguerdo,
sugestivo de esclerose hipocampal, comparando
comachadosdaliteratura. Relatodecaso.N.R.S,,
4 anos, feminino, tnicafilhade paisnéo consan-
gliineos, com retardo do DNPM e crescimento
pondo-estatural acelerado desde primeiro ano de
vida, iniciouquadrodecrisesepil éticasrefratérias
a varias associagOes de anticonvulsivantes. O
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exame mostrava dolicocefalia, hipertelorismo,
fendas pal pebrais antimongdlicas, prognatismo,
mandibula estreita, acromegalia, peso e estatura
acimado percentil 97,5. RDNPM. A investigagdo
radiol 6gicamostrouidade6sseamaior queaidade
cronolégicae RM com focos de hiposinal em T,
e hipersinal em T, em corpo caoso, préximo a
juncd@o caloso-septal e hipocampo esquerdo
diminuido de volume e sinal. Conclusdo. Os
autoresapresentam um caso desindromede Sotos
com achados clinicos caracteristicos associados a
dteragbesnaRM ndorelatadosnaliteraturamundial,
sugerindo uma variagdo da patologia classica.

P18. Encefalopatia mioclénica precoce.
Relato de caso

|.D. Jornada, E.M. Rodrigues, E.L. Munaretti,
M.P. Martins, A.P. Filho, P. Paglioli

Faculdade de Medicina da Universidade Luterana do
Brasil. Porto Alegre, RS, Brasil.

Objectivos. Crisesepilépticasneonatai spodem ser

a primeira manifestagdo de uma disfungéo

neurol égica. Este caso enfocaumaetiologiarara
de sindrome convulsiva, enfatizando o quadro

clinico, odiagndstico, otratamentoeo progndstico

dadoenca. Relato do caso. M.SA., feminina,

branca, nascida por parto vaginal com o uso de
forcipeseperiodoexpulsivoprolongado, atermo,

adequada para a idade gestacional. Internou na
UTI logo apds 0 nascimento por manter-se
hipoativaehipotonica. Foi realizadarevisio do

prontuario médico e da literatura através da
MEDLINE. Resultados. O registro poligréfico

mostrou franca atividade epileptogénica, com

mai or intensidadebi-temporal com padr&o surto-

supressdo e apnéias centrais concomitantes.

Com base nas manifestagbes clinicas, na
auséncia e resposta as drogas anticonvulsi-

vantes—fenobarbital, &cidoval préico, carbama-

zepina, clobazan e difenilhidantoina— e a
piridoxina, e no tragado foi feito o diagnéstico

de encefal opatiamiocl 6nicaprecoce(EMP). Foi

mantido midazolan continuo ereiniciado &cido

valpréicoemdosealta, com progressivocontrole
das crises, até o desaparecimento das mesmas.

Conclusfes. A investigagao diagndsticaémuito

importante, pois um grande nimero de casos
conta com tratamento especifico. A EMP

caracteriza-se pel o surgimento em neonatos sem

morbidade obstétrica conhecida, de mioclonias
errdticas e fragmentadas, crises convulsivas
parciais €/ou espasmos tonicos, acompanhados
detragadoel etrencefal ogréfico com padréosurto-

supressao. O progndstico das crises convulsivas
neonatai s depende daetiol ogia, do padr&o con-

vulsivo e do padréo eletrencefal ogréfico.

P19. Sindrome de L ouis Bar

M.J. Bugallo® J.R. Sabbag®, A. Franckk®, S.
Raskin®

2 Hospital Pequeno Principe? Faculdade Evangdlicado
Parand. ¢ Laboratério de Genétika. Curitiba, Parana,
Brasil.

Objectivo. Ressdtar aimportanciadainvestigagdo
|aboratoria egenéticanapesquisadaSindromede
Louis Bar, em pacientes com diagndstico etiol 6-
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gicoindefinido deataxia, atravésdadescrigdo de
um caso diagnosticado tardiamente. Métodos.
Foramrealizadosexamesgenéticos, laboratoriais
(alfa-fetoproteinaelgA), deneuroimagem (Res-
sonanciaM agnética) eandliseclinica, queconstou
de histéria mérbida pessoa e exame fisico, in-
cluindo o desenvolvimento neuropsicomotor. Re-
sultados: Primeirofilho, paisndo consangliineos,
nasceu decesareael etivacom apgar 9/10. Desen-
volvimento neuropsicomotor: segurou a cabega
aos 2 meses de idade; sentou com apoio aos 5
meses; engatinhou aos 9 meses; andou aos 13
meses e falou aos 18 meses. Histdriapregressade
tragueobronquites de repeticdo. Exame Fisico:
Aos6 anos apresentavaataxia, didaiasdetrocae
omissao, voz escandida, teleangiectasias de con-
juntiva bulbar. Exames complementares: atrofia
cerebelar importante na RessonanciaMagnética,
afafetoproteina aumentada e 1gA diminuida,
nosexames |aboratoriais e del ecao do cromosso-
mo 11g22-23, no mapeamento genético. Con-
clusdo. Eimportanteumaavaliacdolaboratorial e
genética mais ampla em paciente com idade
inferior a3 anos e com diagndstico de ataxia de
etiol ogiaindefinida, paraumdiagndsticoprecoce
da Sindrome de Louis Bar, com consegiiente
aconselhamento genético, por ser uma doenca
autossdmica recessiva.

P20. Alter nating hemiplegia of childhood
associated with recent denervation on
muscle biopsy

S.A. Bruno, S.A. Antoniuk, L.H.C. dos
Santos, M. Rodrigues, L. Werneck, |. Bruck

CentrodeNeuropediatria(CENEP). ClinicsHospital.
Pediatrics Department. Federal University of Parana.
Brazil.

Objective. To describe a case of aternating
hemiplegiaof childhood, itsclinical course, and
discuss the role of muscle biopsy on diagnosis.
Methods. Retrospectivereview of record froman
8years-oldfemal eat our outpatient clinicsinceher
birth in 1993 until 2001. Results. Tonic spells of
limbs began at 15 days of life; head deviation at
4 months, and hemiplegic spells associated with
horizontal nystagmus at 17 months. Brain
computed tomography scan, spinal cord magnetic
resonance were normal as well metabolic serum
exams. Initial electroencephalograms (EEG)
reveal ed epileptiformactivity, but EEGsafter one
year-oldwereall normal . M uscl ebiopsy suggested
recent denervation. Carbamazepine, baclofen,
clora hydrate and topiramate were of no help.
Flunarizinereduced thefreguency of hemiplegic
attacks. Conclusion. Alternating hemiplegiaisan
entity whichisgenerally of poor outcomeandin
this child we found on muscle biopsy signs of
recent denervation not mentioned by literature.

P21. Importancia de la sustraccion de un
factor de escala global de las medidas
espectralesdel EEG en un grupo de nifios
con déficit de atencion

J. Ricardo-Garcell, G. Galindo-Villa, E.
Balderas, E. Reyes, E. Barragan, M. Ruiz, J.
Salvador, S. Garza

Instituto Nacional de Psiquiatria Ramén dela Fuente.
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Hospital Infantil deMéxico Federico Gémez. I nstituto
Nacional de Pediatria. México, DF.

Objetivo. Comparar |aspotenciasabsol utas(del ta,
thetay afa), siny con lasustraccion del factor de
escala global (FEG), en un grupo de nifios con
trastorno por déficit deatencion (TDA). Pacientes
y métodos. Se estudiaron 36 pacientes, 10 nifiasy

26 varones (edad promedio: 9,7 afios) con el

diagnéstico clinico de TDA y sin tratamiento
farmacol 6gico. Parael registroy andlisisdel EEG
se utilizo el electroencefaldgrafo digital MEDI-
CIDIV. Secolocaron 19€lectrodosseginel Sl 10-
20y seobtuvieronlaspotenciasabsolutas(PA) en
las bandas delta, theta y alfa, en los montajes
referencia y laplaciano. Las PA de cadapaciente
se compararon con las de un grupo de nifios
normalesdesu edady losvaloresZ resultantes se
usaron paralacomparacionestadisticaentrelasPA

siny conlasustraccion del FEG (pruebadet para
muestras pareadas). Resultados. Con excepcién
de las derivaciones frontopolares en el montaje
laplaciano, en las comparacionesrestanteslasus-

traccion del FEG produjo, en el grupo, valores
significativamente mayores de Z en todas las
derivacionesy bandas. En €l orden préctico esto
esmuy importantepues, enun casodado, pueden
aparecer disminuciones de las PA en las bandas
lentas que en realidad se corresponden con au-
mentossignificativos.Conclusion. Lasustraccion
del FEG mejoralacomparacion de los pacientes
con la norma y evidencia cambios de interés
clinico que de otro modo pueden ser ignorados.

P22. Hallazgos imaginol 6gicos en algunos
nifioscon TADH

V. Sergio-Vargas, J. Holguin, W. Corngjo, J.
Carrizosa, G. Vélez

Servicio de Neurorradiologia y Neuropediatria.
Universidad de Antioquia y Hospital Universitario
San Vicente de Paul. Medellin, Colombia.

Objetivo. Describir dafios estructurales en 9
nifios, entreellosun quistearacnoideoy altera-
cionesmorfol égicasen 6 pacientesadicionales:
4 varones y 2 nifias. Pacientes y métodos.
Estudio clinico y neurorradiol 6gico de deter-
minadospacientescon problemasdelaatencion
y delaactividad. Resultados. Seencontraron 8
casosdealteracionescorticales, unteratomadel
hipotalamo, un quisteneuroepitelial, y unquis-
te aracnoideo y aumento o disminucién de la
corteza, del niicleo caudado o del vermis cere-
beloso en 6 casos adicionales. Conclusion. En
aquellos pacientes con TADH en quienes la
historiagestacional o el examenfisico seaanor-
mal, puede estar indicado un estudio deimage-
nes que permita un prondstico mas adecuado.

P23. Practicing interdisiplinary neuropsy-
chology at a neurological pediatric center

S. Antoniuk, |. Bruck, |. Santos, T. Riechi, E.
Romanelli, G. Gadens, |. Kruszielski, M.
Marins, P. De Toni

Universidade Federal Do Parand. Brazl.

Objectives. Torealizeneuropsychological assess-
ment andinterventioninchildrenand adol escents
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with neurological impairment; to form an
interdisciplinary partnership with other areas of
Healthandthedevel opment of their ownmaterials
for ambulatorial neuropsychological treatment.
Patients and methods. The patients selected are
submitted for neuropsychol ogical screening, this
protocol is being developed for a specific
population attended by CENEP. The cases in
screening that indicate significant cognitive
alterations, are submitted by aneuropsychologi-
cal evaluation that take, on average, six hours.
Eventually, through discussion in the inter-
disciplinary group, the patients indicated for
neuropsychological treatment are submitted the
cognitive rehabilitation process. Results.
Approximately 13% of the patients were sent to
Neuropsychological Evaluation. Among those
not sent, 52% resulted in a diagnostic that made
evaluation conditions impossible, 25% lived in
locations that made access to CENEP difficult,
20%wereof insufficient age(lessthan 6 years) and
3% because social economical conditions that
prevented transport to the place of evaluation.
These factors may be considered for future
adaptation for procedures already in use.
Conclusions. Theapplication of neuropsychology
in clinical interdisciplinary groups resultsin the
development of protocol sof neuropsychol ogical
evaluation convenient tothe popul ation attended,
aswell asthegreatest amplitudeand trustworthiness
of diagnostics and the theoretical-practical
improvement of the professionals involved.

P24. Neuropsychological assessment:
Theor etical-practical contributionsfor the
psychology and itsrelated areas

E.J. Romanédlli, T.I.J. Riech, C.R. Ambrézio,
G.S. Gadens, J. Coelho,M.A.F.QOliveira, P.S.
S4, R. Hartmann

Department of Psychology of Universidade Federal do
Paranda. Parana, Brazl.

Introduction. Luria developed a series of neu-
ropsychological tests that were organized by
Christenseninabattery of tentests. They promote
a qualitative mapping of the brain’s areas
(functional systems) through a thorough and
systematic exam of theperceptual, cognitiveand
motor abilities. Objectives. Provide elements of
adiagnosti c assessment adequatetotheBrazilian
social-cultural reality, makingitbecomestandard
to be applied to a population of children,
adolescents and adults. Material and methods.
The compilation of theten Luriatests. Phase1is
thepre-adaptationof thetests,inwhichaselection
of visual, verbal andkinetic stimulus, thegraphic
editing and revision of the material is done. In
Phase2iswherethematerial istakento betested.
Inthisstage, thetestisappliedtothecontrol group
(people without neurological impairment) and
toexperimental group (peoplewithimpairment).
Based on the collected data, aqualitative assess-
ment of the stimulus and a statistic study of the
answers are done. With this assessment, it is
possible to do the tests adaptation (the result of
the revision of the instruments). Phase 3 begins
when the procedures arerepeated and endswith
apilot standardization. Thereisaphase4 only if
the statistics procedures indicate necessity of a
new revision. Results. The material that isbeing

devel opedfor thisresearch hasbeing considered
efficacious. Compared the results of the teststo
theexperimentd groupthanotherstests,isverified
your validity andtrustworthiness. About control
group isjustified the necessity of the adaptation
and standardization of estrangers tests because
the Brazilian people doesn’t know estrangers
cons. Conclusion. Atthemoment, thedevel oped
material has shown effectiveness through the
confirmations obtained of the data showed in
clinic-neurological diagnostics of the patients.

P25. Class |1 b-tubulin: A marker for
malignancy in astrocytomas

C.D. Katsetos, L. ddl Valle, JF. Geddes, M.
Assimakopoulou, A. Legido, J.C. Boyd, A.
Frankfurter, J.P.deChadarevian, T. Maraziotis,
JN. Varakis, M.M. Herman, K. Khalili

Departments of Pediatrics & Pathology. St.
Christopher’ sHospital for Children. MCP Hahnemann
University & Center for Neurovirology and Cancer
Biology. Temple University. Philadelphia, PA, USA.

Introduction. Theclass |11 b-tubulinisotype (b
I11) iswidely regarded as a neuronal marker in
development and neoplasia. In previous work
we have shown that the expression of b Il in
neuronal tumorsisdifferentiation-dependent. In
contrast, the expression of thisisotypein certain
non-neuronal neoplasms, suchassmall cell lung
cancer, is associated with anaplastic potential
(Arch Pathol Lab Med 2000; 12: 535-44).
Objective. Totestthegenerality of thisobservation
we haveinvestigated theimmunoreactivity (IR)
profile of b 111 inhumanastrocytomas.Material
and methods. Forty eight archival, surgically-
excised astrocytomas (6 pil ocytic astrocytomas-
WHOgrade |, 14 diffusefibrillary astrocytomas-
WHO gradell, 4 anaplastic astrocytomas-WHO
gradelll,and 24 glioblastomas-WHOgradel V),
were studied by immunohistochemistry using
anti-b 111 monoclonal and polyclonal antibodies.
Results. b I11-IRissignificantly greater in high-
gradeastrocytomas(anapl astic astrocytomasand
glioblastomas) (median labeling index [MLI],
32%, interquartile range [IR], 17-44%) as
comparedtodiffusefibrillary astrocytomas(MLI,
1%, IR, 0-6%) (p< 0.001) andisrarely detectable
in pilocytic astrocytomas (MLI, 0%, IR, O-
0.8%)(p< 0.005). Conclusions. The context of
astrocytic gliomas, b 111-IRisassociated withan
ascending gradient of malignancy and may bea
potentially useful ancillary diagnostic marker.
However, the significance of b 111+ phenotypes
indiffusefibrillary astrocytomaswith respect to
prognosticand predictiveval ue, requiresfurther
evaluation. Under certain neoplastic conditions,
the class |1l b-tubulin isotype is not neuron-
specific, calling for a cautious interpretation of
b 111+ phenotypesin brain tumors.

P26. Transmission of dystrophinopathy
by X-chromosome inversion

SW. Yum, H.H. Punnett, J.J. Melvin, E.P.
Hoffman, M. Fuller, A. Legido

Department of Pediatric. S. Christopher’s Hospital
for Children. MCP Hahnemann University.
Philadelphia. PA and Children’s Hospital National
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Medical Center. George Washington University.
Washington, DC, USA.

Objective. Toreport acaseof aboy with Duchenne
muscular dystrophy (DM D) caused by maternally

transmitted X -chromosome pericentricinversion.

Material and methods. | nformationwasgathered

viamedical records, neurologic eval uations, and

biochemical, neurophysiologic, molecular and

cytogenetic studies. Results. A 7-year oldboy was
eval uated becauseof rightfoot dragging, difficulty

climbing upstairs and running, and intermittent
toe walking. Family history was negative for

neuromuscular disorders. Physical examination

was remarkable for the presence of bilateral calf

hypertrophy. Neurologic examination showed

milddiffusehypotoniaandlimbweakness, more

prominent proximally, marked hyporreflexia,

tightnessof hisAchillestendons, toewalking, and

Gowers sign. He had mild scoliosis and

hyperlordosis. Blood CPK level was 37,486 U/

L. EMG findings were compatible with a
generalized myopathy. Muscle biopsy showed

marked dystrophic changes. Immunoblotting

and immunofluorescence techniques demons-

trated dystrophin deficiency. PCR and Southern

blot analysis of genomic DNA did not find a
deletion within the dystrophin gene. Karyotype
showed a large X-chromosome pericentric

inversion: 46,Y,inv (X) (p21.2926). Hismother

had an elevated CPK level (557 U/L), but no

clinical symptoms. However, she carries the
sameX-chromosomeinversionindicatingthat it

did not occur de novo. Conclusions. This case
provides further evidence that DMD can be
caused by maternally transmitted structural

chromosomeabnormality, and that karyotyping

may be necessary for accurate diagnosis and

geneticcounseling. Wesuggest that karyotyping

beincludedintheinvestigationof dystrophinop-

athy, particularly in patients without adetectable
deletion of the dystrophin gene in molecular

genetic analyss.

P27. Seizuretypesand EEG abnor malities
in children with mitochondrial encephalo-
myopathies

D.S. Khurana, D.K. Miles, J.J. Melvin, L.
Salganicoff, W.D. Grover, A. Legido

. Christopher’ sHospital for Childrenfor Children.
Barnett Center for Mitochondria Disordersand MCP
Hahnemann University. Philadelphia, PA, USA.

Introduction. Myoclonicepilepsy istheuniform
seizure type reported in association with the
mitochondrial encephalomyopathies (ME).
However, in our experience, children with ME
often present with multiple seizure types. Objec-
tive. Toreview theexperienceabout thediagnosis
of selzuretypesand EEG abnormalitiesin patients
with confirmed ME in our hospital . Patientsand
methods. We performed aretrospective analysis
of children diagnosed with ME, defined as
defective oxidative phosphorylation detected in
isolated mitochondriafromskel etal muscleusing
polarographic techniques and/or DNA
dentification of the commonly occurring
mitochondrial mutationsinblood. Medical records
of 32 childrenwith ME werereviewed. Results. 9/
32 presented with motor problems or deve-
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lopmental delay but never had seizures. Of the
remaining 23, 10 developed seizuresin the first
year of lifewhile 13 ranged in age from 1 to 17
yearsat seizure onset. 10 children had refractory
seizures, defined asfailuretorespondto2 or more
AEDS. Thesechildrenhad multipleseizuretypes,
including various combinations of myoclonic,
partial, absence, tonic and tonic-clonic seizures,
usually with asevereaccompanying encephal op-
athy. EEG findings in children with refractory
epilepsy showed marked background ab-
normalitiesalonein 1 child, both multifocal and
generalized epileptifonn discharges in 5, and
generalizedslow spikewaveinl, while3children
showed focal discharges with or without
secondary generalization. EEG findings in
children with nonrefractory seizures were also
varied. Mitochondrial defectswere equally dis-
tributed between respiratory chain, Krebscycle
and mitochondrial DNA mutations in children
without seizuresand in children with refractory
and non refractory epilepsy. Conclusions. ME
shouldbeconsideredinthedifferential diagnosis
of children with seizures of unclear etiology in
the early years of life. Seizure types and EEG
abnormalities are varied and do not correlate
with specific biochemical defects.

P28. Barriers to psychosocial support
servicesfor Hispanicchildrenwith epilepsy

R.S. Plowey, J. Mossey, T. Villanueva, S.
Livingston, A. Legido

MCP Hahnemann University. Epilepsy Foundation of
Southesatem PA. Philadelphia, PA, USA.

Introduction. Thecomprehensivemanagement
of epilepsy mustincludepsychosocial and socio-
logical therapy in addition to medical treatment.
The Epilepsy Foundation of Southeastern
Pennsylvania (EFSEPA) has identified the
Hispanic popul ation of Philadel phiaasunderus-
ersof itspsychosocial support services.Objective.
Toidentify thefactorsthat deter thisethnic group
from seeking servicesfrom the EFSEPA and to
recommend strategies to reach this population.
Material and methods. A sample of parents of
Hispanic children with epilepsy (n=20) were
studied. They were interviewed using an
adaptation of the Epilepsy Rapid Assessment
Procedures (ERAP) to assess attitudes towards
sourcesof medical careand psychosocial support,
and beliefsabout epilepsy, and the Coping Health
Inventory for Parents (CHIP) to assess the
perceived effectiveness of various coping
behaviors (patterns I, 11, and 111.) Results: 1)
ERAP: Sources of medical care: Neurologist
(100%), Emergency Department (75%), family
physician (60%), psychologist or psychiatrist
(45%), community clinic (15%). Sources of
psychosocial support: Family member (70%)
priest or minister (40%), community organization
(35%), friend (30%). Sixty percent of parentsfelt
that peoplewith epilepsy aretreated differently,
and 30% perceived individual s with epilepsy as
sources of stress within families. 11) CHIP: The
sample' smean of each coping pattern scorewas
higher than the mean of anational sample(I: 49
vs40; Il: 35 vs 28; I11: 20 vs 15, respectively).
Participantsfelt that it wasvery important talking
toother parentsand|learningfromtheir experience
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(70%), and reading about how other persons
manage living with epilepsy (60%). Barriers of
HispanicfamiliestoaccessEFSEPA psychosocia
support services include the lack of awareness
(70%), the stigma of epilepsy, and the culture-
specific linguistic needs and sources of
psychosocial support. Conclusions. EFSEPA
could facilitate access of Hispanic familiesto its
support services by: 1) informing them of the
existenceandscopeof suchservicesinaculturally
friendlyenvironment, and 2) working towards
decreasing the stigma of having epilepsy.

P29. The utility of ocular compression in
thediagnosis of breath holding spellsand

syncope
D.S.Khurana, J.J. Melvin,H.H. Hardison, A.
Legido

Section of Neurology. S. Christopher’s Hospital for
Children. Philadelphia, PA, USA.

Introduction. Thediagnostic maneuver of ocu-
lar compression (OC) during an EEG has been
used to provoke typical breath holding spells
(BHS) orreflex syncope(RS). Asystoleof at | east
2 seconds duration with typical EEG changes
along with reproduction of the patient’sclinical

symptomsis considered diagnostic of events of
primary autonomic origin. However, thistest is
not universally applied and its utility has been
questioned. In our EEG laboratory, OC isrouti-
nely performedwhenthehistory i ssuspi ciousfor
either BHS OR RS spells. Objective: To review
our experiencewiththeperformanceof OCover
a consecutive 8 month period (August 2000-
March 2001). Patientsand methods. Groupl: A

total of 44 children were studied. Indications
werefor BHSin 10 and for RSversusseizuresin
theremaining34. Groupl|: A total of 32children
were used as controls. They had EEGswith OC
for indications other than BHS or RS. Relevant
datafromtheclinical history werecollected. OC
was applied by a physician, in both eyesfor 10
seconds, twice during the same test. For the
purpose of this study, the origina EEGs and
EKGs were reviewed by one of us (DSK).
Results. Group|: EEG changesof highamplitude
delta slowing were seen in only 2 children with
positive responses to OC. No EEG displayed
epileptiform activity. Clinical symptoms were
not reproduced in any of the children. In the
control group, 2/32 (6%) children had asystole
of greater than 2 seconds. No adverse effects
were noted. Conclusions. A positiveresponseto
OC can be useful in identifying children with
BHS or RS and in differentiating these events
from epileptic seizures. However, EEG changes
and reproduction of typical symptoms do not

frequently happen.

P30. Afectacion genital en la neurofibro-
matosistipo 1

M.R. Pizzatto, S. Rafia, S.I. Pascual Pascual,
|. Pascual-Castrovigjo

Servicio de Neurologia Pediatrica. Hospital
Universitario La Paz. Madrid, Espafia.

Objetivo. Mostrar lo frecuente que esla af ecta-
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cion de los érganos genitales en los casos de
neurofibromatosistipo 1 (NF1) alavistadelos
datos obtenidos en 400 nifios con NF1. Pacien-
tes y métodos. Hemos realizado una revision
retrospectiva de 400 nifios con NF1 cuyas
edades eran inferiores alos 16 afios cuando se
lesvio en nuestro servicio, o al menos cuando
se les detect6 la anomalia en los genitales, la
mayoria por inspeccion directa, aunque tam-
bién se buscé la causa en algunos de ellos por
estudio deimagen. Resultados. Laanormalidad
masfrecuentemente encontradafuelapubertad
precoz, siempre asociadaatumor que seexten-
dia por quiasma e hipotdlamo. La segunda
alteracioneralahipertrofiadeclitoris, queenun
caso presentaba aspecto pseudopeneano. En
alguin caso se encontré neurofibromaplexifor-
me que se localizaba en |abios mayoresy que,
aunque no seacompafiabadedol or, cuando era
grande hubo de realizarse reseccién (por esté-
tica) al acercarselapubertad. Hubo un caso de
macropeneasi métrico por neurofibromapl exi-
forme que se extendiadesde laregién paraver-
tebral izquierda, siguiendo la pared izquierda
del recto y de lavejiga, para extenderse por la
préstata, escrotoy cuerposcavernososizquier-
dos hasta llegar a glande, siempre afectando
sblo el lado izquierdo e hipertrofiando las
estructuras. Conclusion. Dentro del complejo
multisistémico queeslaNF1, los 6rganosgeni-
talesson estructurasque pueden verseaf ectadas
directa o indirectamente.

P31. Hemangioma capilar en espalda y
malformacion arteriovenosaintramedular

|. Pascual-Castrovigio, S. Rafia, R. Frutos, P.
Gonzdez

ServiciosdeNeurologiaPediatricay Radiologia. Hospital
Universitario La Paz. Madrid. Servicio de Pediatria.
Hospital de la Seguridad Social. Salamanca, Espafia.

Objetivo. Presentar un nifio de 7 aflos al que, tras
una hemorragia aracnoidea, se le observé una
malformacion arteriovenosa intramedular sub-

yacenteaun angiomaplano en zonamediadela
piel delaespalda Casoclinico. Unnifiode6 afios
present6 bruscamente dolor en la espalda y al

pocoratosignosmeningeos. Lapuncionlumbar

mostré LCR con sangre. Seleexplordlapiel de
laespalda, que mostraba hemangioma plano en

lazonamedial cutaneadelaespalda, queaumen-

tabasu pigmentaciénal frotar lapiel. Resultados.

La angiografia selectiva vertebral mostr6 una
malformacién arteriovenosa intramedular que
seextendiapor todo el grosor delamédulaensus
metédmeras centrales. Se considerd peligrosa
cualquier accion terapéutica-quirdrgicadirecta,

neurorradiol 6gica intervensionista o radiotera-

pica, por lo que se optd por esperar y observar.

Conclusiones. Lacombinacién dehemangioma
cuténeo con al teracionesparengui matosasovas-

culares subyacentes (sindrome de Pascual-Cas-

trovigjo I1) puede encontrarse no sélo enlacara
y €l cuello sino en cualquier estructura del

cuerpo. Dada la tendencia a involucionar y
desaparecer espontaneamente con el tiempo las
malformaciones vasculares intracraneaes y €l

riesgo de problemas yatrogénicos con unatera-

piaagresiva, seconsideraoportunounavigilante
espera en este caso.
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P32. Megalencefalia con desmielinizacion
cerebral decursobenigno: seguimientode
dos hermanas durante mas de 20 afios

M.R. Pizzatto, S. Refia, S.I. Pascual Pascual,
JM. Garcia-Segura, J. Viafio, |. Pascual-
Castrovigjo

Servicio de Neurologia Pediatrica. Hospital
Universitario La Paz. Unidad de Imagen. Sanatorio
Nuestra Sefiora del Rosario. Madrid, Espafia.

Introduccion. Este cuadro, heredado por via
autosdmica recesiva, se caracteriza por cursar
con megalencefalia, espasticidad, ataxia, crisis
convulsivas y leucoencefalopatia de origen
desconocido. Es un trastorno relativamente
infrecuente y no conocemos ninguin caso cuya
evolucion haya sido seguida durante 21 afios
como |os nuestros. Casos clinicos. Dosherma-
nas, actual mente con 30 y 26 afios, respectiva-
mente, fueronvistasalos8y 4 afiosde edad por
macrocefalia, retraso en laevolucion psicomo-
triz'y crisis epilépticas. Seles puso tratamiento

antiepiléptico y se han controlado las crisis
totalmente en lamenor y se haconseguido que
sblotenga4-6 al afiolamayor. Sehanrealizado
revisiones periodicas —cada 6-12 meses— hasta
laactualidad, habiéndose practicado todo tipo
deestudiosanaliticos, el ectrofisiol 6gicos(EEG,

EMG, ENG, PE), de imagen (TAC, RM, RM

espectroscopica) e incluso biopsia cerebral.

Resultados. Los estudios analiticos no aporta-
ron nadaespecifico. El EEG mostrabaalteracio-
nes focales que han ido mejorando con el

tiempo. EIl EMG, ENG y PE han mostrado
pequefias ateraciones inespecificas. La RM

mostrabagravesalteracionesen sustanciablan-
cade ambos hemisferios. La RM espectrosco-

picamostraba alteraciones importantes de sus-

tancia blanca con baja densidad celular, bajo

contenido en metabolitos, degeneracién axonal

y alteracionesdel metabolismodelamielina. El

estudio histol 6gico del material cerebral, obte-

nido por biopsia, mostraba marcada desmieli-

nizacion y gliosis de sustancia blanca, que no
encajaba en el patron tipico de ningln tipo de
leucodistrofia. Lahermanamayor anduvo sola,

aunque con dificultad, entrelos 3y los 8 afios,

dejando dehacerlotrasuntraumatismo, pero se
encuentra aceptablemente desde el punto de
vistapsiquico. Lahermanamenor anduvoalos
18 meses y lo hace con cierta espasticidad y
ataxia, pero semanejasola, incluso por lacalle,

y es capaz deir al mercado y hacer la compra
paralacasa. Conclusion. Estasdoshermanas, ya
adultasy tras 21 afiosde seguimiento, muestran
quelaaparente gravedad de laafectacion dela
sustanciablancano se corresponde con larela-

tiva buena conservaciéon de las condiciones
psiquicas, motorasy epileptdgenas. No conoce-

mOS casos con este tipo de patol ogia seguidos
durante tanto tiempo.

P33. Comparative evaluation of preo-
perativeMRI, intraoper ativefr ozen section
histology, and intraoperative neuro-
physiology for evaluating donor spinal
nervesinsurgeryfor brachial plexusinjuries
in infantsand children

JA.l. Grossman, A. Price, S. Birchansky, E.

Pacheco, A. Sotrel, N. Altman, |. Yayldli, I.
Alfonso, O. Papazian

Brachial Palsy Injury Program. Miami Children’s
Hospital. Miami, FI, USA.

Objective. The selection of viable intraplexal
donors for the surgical reconstruction of bra-
chial plexusinjuriesremainsproblematic, espe-
cialy in children. High-resolution magnetic
resonance imaging (MRI), intraoperative fro-
zen section histology, and intraoperative neuro-
physiology including somatosensory evoked
potentials (SSEP) have been advocated for
determining the condition of the spinal nerves.
This poster evaluates these modalities. Patients
and methods In 10 consecutive children with
a brachial plexus injury undergoing surgery,
high resolution MRI, intraoperative frozen-
section histology, and intraoperative electro-
diagnostic studies (EDS) including SSEP were
used. Findings were correlated with direct
surgical findings and outcome. Results.
Combined use of a high quality preoperative
MRI, intraoperative histology, and EDS offer
the best means of selecting viable spinal nerve
donors in brachial plexus reconstruction.
Conclusion. Thisposter demonstratesthevalue
of using multiple modalities for evaluation of
donor nerves in brachial plexus injuries in
children.

P34. Outcomefollowing simultaneouslate
neurolysis, shoulder reconstruction and/
or bypass grafting after upper brachial
plexusbirth trauma

JA.l. Grossman, L. Ramos, A. Price, H.
Valencia, M. Tidwell, . Alfonso, O. Papazian

Brachial Plexus Injury Program. Miami Children’s
Hospital. Miami, FI, USA.

Objective. After 6 to 8 months of age, surgical
intervention for the shoulder paralysis and de-
formity in childrenwith anupper brachial plexus
injury has generally been limited to contracture
releaseand muscletransfers. Thisreport discusses
another treatment strategy. Patientsand methods
Overa4-year period, 50childrenhavebeenfirst
evaluated after 10 monthsof age(range10to 22
months) for poor recovery following an upper
(C5/C6) brachial plexus injury following birth
trauma. Thirty-four had afixedinternal rotation
contractureof theshoul der of at | east 60 degrees.
All childrenunderwent microsurgical neurolysis.
In 34 children, the internal rotation contracture
was released by subscapularis slide. Where
instability existed following restoration of full
passive mobility, aposterior capsular tightening
was performed. In 45 children, bypass grafting
intothesuprascapul ar nerveusing proximal and
distal end-to-siderepairswasperformed. Donor
nerveincluded both C5 and the spinal accessory
nerve. All patients underwent intraoperative
botulinumtoxininjectiontothepectoralismajor
and latissimusdorsi muscles.Results. All patients
havebeen evaluated at least 18 monthsfollowing
surgery. Based on a modified Gilbert shoulder
evaluation, all children advanced at least two
gradesin shoulder function. No child lost motor
function. A parental questionnaireshowedavery
high satisfaction with outcome. Conclusion.
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Children seenlate (10to 24 months) with upper
brachial plexus injuries associated with both
persistent paralysi sand shoul der deformity benefit
from late multidisciplinary reconstruction.

P35. Estudio del componente obsesivo-
compulsivoen 50nifioscon enfermedad de
Gillesdela Tourette

J.Holguin, W. Cornejo, C.I. Rico-Posada, A.
Uribe

ServiciodeNeuropediatria. Universidad de Antioquia.
Medellin, Colombia.

Objetivo. Estudiar |ascaracteristicasobseso-com-
pulsivas en una parte de nuestra poblacion de
nifiosy adol escentescon enfermedad deGillesde
laTourette. Pacientes y métodos. Se escogieron
46 varonesy 4 nifias de una poblacion de 124
pacientes con sindrome de Gillesde la Tourette
y se analizaron las caracteristicas obseso-com-
pulsivas (COC), su evolucion y respuesta a
tratamiento. Resultados. El 58% delospacientes
cumplian criterios del DSM-IV para COC. Las
obsesiones y compulsiones mas frecuentes se
relacionaban con el orden, seguidas por las de
aseopersonal, puntualidad, y seguridad familiar
o0 personal. Conclusiones. Los pacientes con
enfermedad de Gilles de la Tourette y COC
padecian formas graves de la enfermedad, més
dificultadesparae tratamientoy resultadosmenos
satisfactorios que aquellos sin COC.

P36. Trastorno de atencion deficitaria-
hiperactividad-impulsividad en una
poblacién de pacientes con la enfermedad
deGillesdela Tourette

J.Holguin, W. Cornejo, C.I. Rico-Posada, A.
Uribe

ServiciodeNeuropediatria. Universidad de Antioquia.
Medellin, Colombia.

Objetivo. Estudiar el nimero denifiosy adoles-

centes con enfermedad de GillesdelaTourette
que presentaban caracteristicas de TADH. Pa-
cientesy métodos. Evaluacion delaatenciony

la actividad con el formulario de Conners.

Resultados. El 63% de los pacientes (50 nifios
y adolescentes) tenian un componente TADH
demoderadaagraveintensidad, principal men-
tedetipo hiperactivo einatento. Estospacientes
tenian mas dificultades en lainterrelacion per-
sonal, mastrastornos del aprendizajey torpeza
motora, que los incapacitaban considerable-
mente. Conclusion. Segln la experiencia de
estos autores la presencia de TADH agrava la
evolucion, dificultalarelacion personal delos
pacientes y hace mas dificil su tratamiento.

P37. Holoprosecenfalia. Variante anaté-
micay clinica

G. Romang, V. Stahl, C. Besada, J. Funes
Hospital Francés. Buenos Aires, Argentina.
Se presentan dos pacientes con holoprosence-

falia, unaformaclésica(alobar) y unavariante
con fusién interhemisféricamedial. RM. Caso
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1. 4 meses; fusion tdlamosy ganglios basal es;
ausenciade 3°v; ausenciafisurainterhemisfé-
rica y hoz cerebral y ausencia del cuerpo
calloso. Parénguima cerebral con configura-
cion depancake-likeenlaporcion mésrostral;
monoventriculo con ausencia de septum en
continuidad con un gran quistedorsal arterias
cerebrales azigos. PEAT: latencia prolongada
dela3aizquierda. PEV flash: comp. bilateral
corticosubcortical. Electroetinograma: NL.
EEG: bajovoltaje. Enel examenclinico: hiper-
tonialeve generalizada. Caso 2. 8 afios, fisura
interhemisférica presente en sector anterior
ausenteanivel frontal, posterior y parietal; hoz
anterior hipoplasica-cuerpo call 0so ausenteen
porciones fusionadas; multiples heterotopias
nodularesentecho ventricular enlineamedia;
areasdeagiriay paquigiriaen cortezafrontal
y displasia cortical perisilviana; ausencia de
septum lucidum; hipocampos pequefios con
dilatacioén de venas piales en forma bilateral,
sin signos de hipoplasia del surco olfatorio.
EEG y PEVAT. NL. Examen neuroldgico:
hipertonia en miembros inferiores, retraso
madurativo moderado. El motivo delapresen-
tacion es la discrimanacion de este tipo de
malformacioén sin el fenotipo descrito y sin
epilepsia

P38. Bilateral calcifications of basal ganglia
and thalamusassociated with atypical cystic
formationsandwhitemattter disorder: clinical
and neuroimaging features. A casereport

|.L.Branddo-Almeida, O.Barsottini, M.L. Borri,
M.D.Costa-Gomes,M .M. Pereira, M.Muszkat,
S. Rizzutti, T.F. Vilanova, L.C.P. Vilanova

Departamento de Neurologia. Setor de Neurologia
Infantil. Universidade Federal de SAo Paulo/Escola
Paulista de Medicina. Brazl.

Objective. To report a case with symmetrical
calcifications of basal ganglia, thalamus and
cerebral white matter associated with atypical
cysticformationswithout evident causesuch as
abnormal calcium or phosphorus metabolism.
Clinical manifestations are similar to other
bilateral calcification of basal gangliareported
intheliterature, but with different radiol ogical
characteristics. Methods and results. Wereport
a case of fourteen-year-old male, no perinatal
pathologies, born at term with normal labor
after normal pregnancy from a non consan-
guine couple, without any familiar similar cas-
es, with adequate neuromotor development.
From 6 years of age presented history of pro-
gressive speech and gait disturbances, dystonic
movements and gradually mental deteriora-
tion. Neurol ogical examinationreveal ed dysar-
thria, trunchal ataxia and mental deterioration
with memory loss, spasticity of gait, extrapyra-
midal symptoms (dystonia), dysmetria, hyper-
reflexiawith clonusand plantar responseswere
both flexor. Blood biochemistry resulted no
abnormalities in serum calcium, phosphorus
and parathormone levels. Cerebrospinal fluid
and ophthalmol 09{ cexaminationwerenormal.
CT scan in his 7". Year of age demonstrated
symmetrical calcificationsinthebasal ganglia,
periventricular and white matter. In his 14",
Year of age CT scan showed two additional
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atypical cystic formations, adjacent to the left
lateral ventricle and important white matter
disorder. RM confirmed CT results. Conclu-
sions. Intheliterature, bilateral brain calcifica-
tions tend to show predilection for the dentate
nucleusand basal ganglia. Inthiscasereported,
despiteof important and massivesupratentorial
calcification, there is no calcification in the
dental nucleus and the association with cystic
formations has not previously been reportedin
the literature.

P39. Perfil epidemiol 6gicodedospacientes
pediatricos portadoresde HTLV

M.V.F. Sarmento, T.R. Guedes, C.V. Castro,
E.O. Damasceno

Rede SARAH de Hospitais do Aparelho Locomotor.
Salvador, Bahia, Brasil.

Introducéo. A infecgdo pelo viruslinfotrépico
decélulasT humanas(HTLV) temsidofoco de
estudos e interesse cientifico desde 1980. A
América do Sul é é&rea endémica para esta
infecdo, incluindooBrasil. O hospital SARAH-
Salvador desenvolve um programa de atendi-
mento especifico aosportadoresde Paraparesia
Espéstica Tropical/Mielopatia associada ao
HTLV, alémderealizar triagemfamiliar. Objec-
tivo. Relatar o perfil epidemiol 6gico de pacien-
tes pediétricos, admitidos neste hospital com
sorologia positivaparao HTLV 1. Pacientese
métodos. Realizado revisdo de prontudrios de
29 criangas, com idade 0 a 16 anos, admitidos
no periodo de Abril/1993 a Junho/2001, com
sorologia positiva para HTLV, analisando as
seguintes varidveis: idade na admissdo, sexo,
procedéncia, naturalidade, escolaridade, qua-
dro clinico, formade contaminacéo, familiares
infectados, investigacao diagndstica, tratamen-
to estabelecido. Resultados. Foram admitidos
15 pacientes do sexo masculino e 14 do sexo
feminino, faixaetariapredominantede11a15
anos (41,4%). A naturalidade e procedéncia
maisfregiientefoi Salvador. O principa motivo
de atendimento médico foi realizar triagem
familiar (79,3%).0 aeitamento materno foi
identificado como provéavel fonte de contami-
nacao em 10 criangaseasmanifestagdesclinicas
maisfreqlientes: paraparesia, espasticidade, in-
continénciaesfincteriana. 65,5% eram assinto-
maticos. Conclusdo. Apesar dosretrovirus, in-
cluindo o HTLV, serem bastante estudados na
idade adulta, existe pouco relatado sobre esta
patologia na populagdo pediétrica. Os autores
reforcam aimportancia de estabel ecer progra-
mas especificos de acompanhamento para as
criangas portadoras do HTLV, aprofundar os
conhecimentossobreformadetransmissdo ver-
tical e evolucgéo da patologia nesta popul agéo.

P40. Hidranencefalia. A proposito detres
casos

S. Berta, G. Delucchi, E. Sirio, C. Scavonne,
A. Ddlfino

Uruguay.

Introduccion. La hidranencefalia es una mal-
formacién del SNC consistente en la ausencia
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casi completadeloshemisferioscerebrales, que
se produce por anomalias destructivas o del
desarrollo que seoriginarian apartir del cuarto
mes de la gestacion. Objetivo. Analizar en un
grupo denifioscon hidranencefalialascompli-
caciones del tratamiento y laevolucién acorto
y largo plazo. Pacientesy métodos. Seanaliza-
ron tres historias clinicas de nifios que ingresa-
ron alasalade Neuropediatria del Hospital de
Clinicas, en el periodo 1994-1999. Laedad en
queseestablecio el diagnosticofueentre12dias
y 6 meses. En todos el motivo de consulta fue
macrocefalia. FueronvaloradosconRMy TAC
decréneo, PEV, EEG, fondo deojoy TORCH.
En todos serealiz6 derivacion ventricul o-peri-
toneal. Resultados. El seguimiento realizado
fue de dos afios, todos presentaron como com-
plicacion posderivacion una ventriculitis. La
sobrevida promedio fue de 15 meses, con
graves secuelas en el desarrollo.

P41. Importancia do ambulatério de
neurologia no acompanhamento pés-alta
na meningite

T. Saad, A.Q.C. Araujo, D.E. Barroso

Instituto Estadual de Infectologia Sdo Sebastido
(IEISS-SES) & UniversidadeFederal do RiodeJaneiro
(UFRJ). Brasil.

Objectivos. O acompanhamento poés-ata dos
pacientes vitimados pela meningite parece 6b-
via, masusua mentenéo érealizado. No projeto

piloto deste estudo, resultante em tese de
Doutorado, identificamos que os pacientes,

sequiel ados e sem acompanhamentoambul atori-
al, tinhamum desenvolvimento maislento,depior
prognaosti co, secomparado com aquel esseguidos
eorientados apésaatahospitalar. Isto motivou o

desenhodo estudo easuacontinuidade, paraoque
também contribuiramasobservagdesdeArnesen
& Nord sobre o valor davida de deficientes por
muiltiplas causas. Pacientesemétodos Compara-

mos dois grupos de criangas, sobreviventes de
meningite bacteriana, com ou sem acom-

panhamento no ambulatério de Neurologia do
Ingtituto Estadual de Infectologia Sdo Sebastido,
pareadas pela faixa etaria, agente etioldgico da
infeccdo e tipo de sequela. Avaliamosde suas
deficiéncias, pés-alta, e analisamos os exames ja
realizados (EEG, BERA, TC), as medidas
terapéuticas e abordagens de reabilitago
(neurocirurgia, fonoaudiologia, fisioterapia). Em
muitos casos a seqliela somente foi percebida
apbs a adta. Resultados. Foram avaliadas 100
criangas. Destas, 50 est&o sob assisténciaregular
no ambulatério, ainda que surdas, plégicas ou
epil épticasencontram-seintegradasaprogramas
de reabilitacdo, com crises convulsivas sob
controleejdiniciamescolaridade. Dentreaquel as
sem acompanhamento regular, 90% j& necessi-
taram deinternagdes. O atraso d odesenvolvimento
€ mais pronunciado quer pelo ndo controle
adequado das convulsBes, quer pela fata de
medidas que visem a reabilitacdo das fungbes
motorase/ou cognitivas. Conclusdes. A qualidade
de vida e a adaptagdo as seqliel as da meningite,
relacionam-se aindicacdo do acompanhamento
ambulatorial especializado. Apesar de algunses-

tudos questionarem a validade do investimento
em seqliel ados permanentes, aabordagem multi-
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disciplinar estara sempreindicada. Ademais, esta
€ a abordagem ética a ser oferecida a todos os
convalescents de meningite, pois os pacientes
deste estudo, na sua maioria, foram acometidos
por Haemophilusinfluenzaetipob, oquesignifica
gue tais casos teriam sido prevenidos por um
programa de imunizag&o adequado.

P42. Caracterizacion clinicadelaepilepsia
astatomioclénica

E. Espinosa, J.C. Pérez, P. Guerrero, A.L.
Garcia

ServiciodeNeuropediatria. Hospital Militar Central.
Instituto Ortopedia I nfantil Roosevelt. Hospital San
José. Bogota DC, Colombia.

Introduccion. La epilepsia astatomiocl énica
esunadelasformas de epilepsiarel acionadas
con laedad (preescolares), caracterizada por

diferentestiposdecrisis: atonias, mioclonias,

tonicoclonicasy crisis al despertar. Objetivo.

Establecer las caracteristicas clinicas de un

grupo de pacientes con epilepsia astatomio-

cloénicaatendidos en laclinicade epilepsiade
tres instituciones. Pacientesy métodos. Sepre-

senta una serie de casos de pacientes con
diagndstico de epilepsia astatomioclénica,

durante el periodo de enero a junio de 2001.

Lainformaciénfueobtenidaatravésdeentre-

vista, historias clinicas y examenes de neuro-

diagnostico, por medio de laaplicacion deun

cuestionario previamente elaborado, y serea-

lizé andlisisestadistico con crucedevariables.

Resultados. Se analizaron un total de 16 pa-

cientes, 11 nifiosy 5 nifias. Laedad deinicio

promedio fue 32y 3 meses. 7 pacientestenian

historiapreviadeepilepsiay 3 deconvulsiones
febriles. Lacomorbilidad involucré 6 pacien-

tesconalteraciondel lenguaje, 4 condéficitde
atencion e hiperactividad, 1 con trastorno del

aprendizaje y 1 con retardo mental leve. El

EEG fueanormal entodos|os pacientessiendo
el patron caracteristico el depuntao polipunta-
onda lenta de 2,5 cps. Las neuroimagenes
fueron normales en todos los pacientes. 5
pacientes requirieron monoterapiay 11 poli-

terapia. Los antiepilépticos mas empleados
fueron el &cido valproico, clobazan y lamo-

trigina. 4 pacientes evolucionaron hacia la
refractariedad y 4 evolucionaron aotrasfor-

mas de epilepsia. Conclusion. El diagnéstico
de epilepsia astatomioclonica se basa en la
clinicay patron EEG. La comorbilidad més
significativa son los trastornos del lenguaje,

lamayoria de |l os pacientes requieren polite-

rapia para su tratamiento.

P43. A experiénciadepr ofessoresdoensino
fundamental de escolas de Porto Alegre
sobre epilepsia

C.R. AlvaresdaSilva, A. PereiraFilho, G.Z.
Ramos, E.C. Filho, F.L. Becker, G.A. Pereira
Filho, M.F. Maluf, A. Stein

Fundagado Faculdade Federal de CiénciasMédicasde
Porto Alegre. Departamento de Neurologia. Rua
Sarmento Leite, 245. Porto Alegre, RS, Brasil.

Objectivo. O objectivodestetrabalho éavaliar

a experiéncia dos professores do ensino fun-

damental dePorto Alegreem Epilepsia.Material

e métodos. Dentre as escolas municipais, esta-

duais e particul ares de ensino fundamental de

Porto Alegre (n= 378) foram selecionadas al e-

atoriamente 10% das mesmas (n= 37), onde

foram aplicados questionarios com preguntas
especificassobreotemaa20% dosprofessores
(n=264). O questionério indagava sobre a
experiéncia com crises epilépticas e sobre
atividades educativas sobre o tema. Os dados
obtidos foram correlacionados entre si e
analisados estatisticamente através do teste T

de Student para um p< 0,05. Resultados. O

guestionério foi aplicado em 37 escolas (23

estaduais, 5 municipais e 10 particulares). Os
professorestinham como médiadeidade 41,47

anos. A maioria deles era do sexo feminino

(87%) eapresentavacurso degraduagdo (60%).

Em relagéo aos questiondrios, cerca de 74%
dos professores ja presenciou uma crise

epilépticaecercade33%jateveumalunocom

epilepsia. Um pequeno grupo de professores

(2,6%) relatou jater feito curso ou seminario

sobre o tema, mas apenas 6,8% deles acha ter

conhecimento suficiente para lidar com um

aluno epiléptico, enquanto que 41% sentem-

Se ansi0sos por ter uma crianga epiléptica na
classe. N&o houvediferencasignificativaentre
os diferentes tipos de escolas. Conclusdo. A

maioria dos professores de escolas de ensino

fundamental de Porto Alegre ndo tem uma
experiéncia adequada em epilepsia. Cursos e

exposi ¢coes sobre o tema podem ser de grande

valia para essa popul agdo em estudo.

P44. O professor e a crianga epiléptica:
temores, manej o e expectativas

C.R. AlvaresdaSilva, A. PereiraFilho, G.Z.
Ramos, E.C. Filho, F.L. Becker, G.A. Pereira
Filho, M.F. Maluf, A. Stein

Departamento de Neurologia. Fundacgdo Faculdade
Federal de Ciéncias Médicas de Porto Alegre. Porto
Alegre, RS, Brasil.

Objectivo. O objectivo deste trabalho é de
avaliar ostemores, 0 manejo e as expectativas
dos professores do ensino fundamental de
Porto Alegreemrelagao aepilepsia. Pacientes
e métodos. Dentre as escolas municipais, esta-
duais e particulares de ensino fundamental de
Porto Alegre (n= 378), foram selecionadas
al eatoriamente 10% dasmesmas (n= 37), onde
foram aplicados questiondrios com perguntas
especificassobreotemaa20% dosprofessores
(n=264). O questionério indagava sobre exi-

géncias escolares para criangas epilépticas,

temores e crengas dos professores e sobre o
manejo propriamente dito das crises epil épti-
cas. Os dados obtidos foram correlacionados
entresi eanalisadosestati sticamenteatravésdo
teste T de Student paraum p< 0,05. Resultados.

O questionério foi aplicado em 37 escolas (23
estaduais, 5 municipais e 10 particulares). Os
professorestinham como médiadeidade41,47
anos, sendo amaioriado sexofeminino (87%).
Cercade 70% dos professoresndo exigiriaum
padréo menor de trabalho para uma crianga
epilépticae cercade 87% achaqueascriancas
epilépticas devem estudar em escola normal.
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Um grande nimero de professores tomaria
condutas erradas perante uma crise epiléptica
como ‘segurar a lingua’ do aluno (69%),
colocar um lenco na boca do aluno (31%) e
tentar conter os abalos dos membros (30%).
Alémdisso, algunsprofessoresreferiram medo
deserem agredidospel osalunosemcrise. Nao
houvediferencasignificativaentreosdiferentes
tipos de escolas. Conclusdo. A maioria dos
professores de escol as de ensino fundamental
dePorto Alegrendo tem umacondutaadequada
em relacdo aos alunos epilépticos, ficando
evidentesosseustemoresecrengasemrelagao
aepilepsia

P45. O usodatoxinabotulinicaemgrandes
grupos musculares

R. Wajnsztejn, T.G. Romano, J.Y. Novaes

FaculdadedeMedicinadaFundacdo Universitariado
ABC. Santo André, Sdo Paulo, Brasil.

Objectivo. Este trabalho tem como objectivo

demonstrar aviabilidadedeumtratamentocom

toxina botulinica tipo A em grandes grupos
musculares em pacientes, além de facilitar o
emprego destadroga. Metodologia. Atravésda
consultaatualizadadeartigosespecializadosna
terapiacom estatoxina, pudemosconstatar que
ouso paraalteragdesmotoraslocalizadascomo,

por exemplo, blefarospasmos, distoniaslocais,

hiperidrosesjéaé consagrado e muito utilizado.

Noentanto, otratamento dasseqiiel asdedoengas
como acidente vascular cerebral (AVC) e as
paraisiascerebrais, queenvolvemmuitosgrupos
muscul ares, s8o menosconhecidos. I sto porque
mesmo nessasdoencas, amaioriadostrabalhos
estdo voltados para lesdes localizadas e
especificas dessas enfermidades como, por

exemplo, o tratamento do ‘péequino’.

Conclusdes. Apés a revisdo bibliogréfica e a
observagao deconsultasdetriagem eaplicactes
da TBA no ambulatério da Associagdo de
AssisténciaaCriancaDefeituosa(AACD), con-

cluimos que esta terapia visa dar uma melhor

qualidade de vida ao paciente, com ganhos
significativos quando comparados a criangas
gue ndo utilizaram o tratamento, mesmo sem

curar adoencga, nem cessar todas as conseqiién-

cias desta enfermidade. Esse tratamento pro-

porciona uma melhora para a vida pessoal da
crianca, diminuindo o desconforto, facilitando

a fisioterapia e evitando as deformagdes que
podem ser geradaspel aespasticidade. Entretan-

to o caso do paciente deve ser muito bem

estudado, antesdeiniciar estaterapia, isto porque,

o tratamento é temporario, caro, as vezes
doloroso (se ha muitos pontos de aplicacéo) e
ndo totalmente isento de efeitos colaterais, que
serdo discutidos.

P46. O usodatoxinabotulinicaem casode
sialorréiaimportante

R. Wajnsztejn, T.D. Serra, J. Martinhdo

CentroUniversitario Sio Camilo. Ipiranga, Sdo Paulo.
Brasil.

Objectivo. Este trabalho foi realizado com o
objectivodeestudar asintervencgdesinterdicipli-

REV NEUROL 2002; 34 (1): 60-83

nares, especialmente na area fonoaudiol 6gica,

em pacientes portadores de paralisia cerebral,

enfocando asprincipaisdificuldadesdainterface
com a Neurologia. Metodologia. A partir da
revisdo dosprincipaistiposdeparaisiascerebrais,

utilizando-sepesquisashibliogréficasediscussies
de experiéncias clinicas entre profissionais da
areaneurol 6gi caeestudantesdefonoaudiol ogia,

selecionamos um caso com dificuldade de
articulagdo e com sialorréia importante.

Resultados. O paciente € acompanhado
cronicamenteno Setor de Fonoaudiol ogia, com

progressos constantes, porém com fatores que
limitam uma insercdo social mais adequada,

principal mentealinguagem verbal eum quadro

de siaorréia abundante. Ap6s Reunido Clinica
paradiscussdo decaso, optou-sepor aplicacdo de
toxinabotulinicadotipoA, visandoaredugdoda
sidorréia. Conclusdes. O usodetoxinabotulinica
érotineiroemalgumaspatol ogiaseaqui aparece
um nova indicagdo para diversos pacientes
portadoresdeParalisiaCerebral . Edefundamental

importancia que o trabalho interdisciplinar dos
profissionais da area da salde, permita a
reintegracdo dos individuos com algum tipo de
deficiéncia na sociedade, além de uma melhor

reabilitacdo e qualidade de vida.

P47. Perfil epidemiolégico de criancas
portadorasdeparalisiacer ebral atendidas
nonucleodacriancacom par alisiacer ebral

R.L.Khan, P. Guimaraes, D. Matsudo, G.D.J.
Matta

Ndcleo da Crianga com Paralisia Cerebral-NACPC.
Salvador, Bahia, Brasil.

Objectivos. Definir o perfil epidemiol 6gico de
39 criangas portadoras de paralisia cerebral
atendidasno NA CPC, Unico centrodereferén-
cia exclusivo para o atendimento de criangas
portadoras de paralisia cerebral na cidade de
Salvador, inaugurado em abril de 2001. Paci-
entes e métodos. Foram avaliadas 39 criangas
comdiagndsticodeparalisiacerebral admitidas
no periodo de abril de 2001 ajulho de 2001.
Utilizado protocolo para coleta de dados em
prontuédrio para obtencdo de dados como:
idade e sexo dacrianga, dados do nascimento,
intercorréncias do periodo gestacional e
neonatal, provavel etiologia, tipos clinicos,
quadro clinico associado, dados da méae e do
parto. Resultados. A maioria 64,1% era do
sexo masculino; 71,8% atermo; 66,7% nascidos
de parto vaginal; 92,3% com apresentacéo
cefélica; 25,6% choraram ao nascimento e
15,4% o APGAR era conhecido; 64,1% das
maes realizaram pré-natal e 52,2% a gestagéo
ndo foi planejada. Crise convulsiva neonatal
em 28,2%; ictericia neonatal em 23,8%. A
principal causa de paralisia cerebral foi a
anodxia cerebral (69,2%); o quadro clinico de
espasti cidade estavapresenteem 81,7%e77%
eram portadores de tetraplegia. Epilepsia em
tratamento em 71,2%, onde 7,7% tinham
diagndstico e clinica de Sindrome de West.
Destas criangas, 79,5% ja haviam participado
dealgum Programade Reabilitagdo. Conclusdo.
Verificou-se que: anéxia cerebral foi a causa
mai sfrequente; amaioriaapresentavatetraplegia
eepilepsiagraves, o APGARfoi informadoem
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15,4%; amai oriahaviaparticipado de Programa
deReabilitacio em outros Centros, concluindo-
se que as maes estavam em busca de melhora
do quadro clinico das criangas.

P48. Eletr oencefal ogramaeflumazenil: nova
arma para o diagndéstico precoce de erros
inatos do metabolismo

G.A.Rodrigues-Valle, M.L. Procdpio-Amado,
C.R. Berditchevsky

Hospital dosservidoresdo estado. Hospital deClinicas
MarioLioni, CentrodeTratamento | ntensivo Neonatal
(CENTRIN). Rio de Janeiro, RJ, Brasil.

Objectivo. Demonstrar a possibilidade de di-
agnostico precoce, deformasimples, répidae
objetiva de alguns tipos de erros inatos do
metabolismo. Pacientes e métodos. Estudo
preliminar de criancas internadas em unidade
de tratamento intensivo que apresentavam
crises convulsivas e alteragdo do sensdrio.
Resultados. Foram estudados 13 pacientes na
faixa etéria entre 2 dias e 8 anos de idade
internadosem ambientede UTI comclinicade
crise convulsiva e torpor, os quais foram
submetidos ao estudo el etroencefal ografico e
aoteste do flumazenil. Cercade 73% apresen-
taram melhora clinica (abertura ocular
espontaneaemelhorado nivel deconsciéncia)
edoeletroencefal ograma (periodosdesiléncio
el étrico ediminuicdo daspontas). Destes, 37%
tiveram diagndsti cosconfirmadosdedisturbio
do ciclo da aménia. Concluséo. A associagao
deeletroencefagramacom otestedo flumazenil
pode ser um excelente coadjuvante para o
diagnostico precoce de alguns tipos de erros
inatosdo metabolismo, principal menteaquel es
relacionados com hiperamonemia.

P49. Conceitosepreconceitosdepr ofessor as
em relacéo ao aluno epiléptico: andlise do
efeito dainformacéo

S.R. GoisMoreira
Secretariade Saudede Contagem. MinasGarais, Brasil.

O presente trabal ho teve como objectivo avaliar
conceitose comportamentosequivocadossobre
aepilepsia e a crianca epil éptica, revelados por
professorasdeescol aspublicasantesedepoisde
um treinamento informativo e esclarecedor do
assunto. O método utilizado foi um estudo do
tipo experimental realizado em escolas publicas
da rede municipal de Belo Horizonte-MG, no
periodo deagosto aoutubrode1998. Ossujeitos
estudados foram 20 professoras de primeira a
quartasériee20 alunoscom diagndstico médico
deepilepsiageneralizada, usuariosdemedicagdo
anticonvulsivante. Para identificacdo dos
conhecimentos das professoras a respeito da
afecgdo e suas conseqiiéncias, foram utilizadas
sessdes deinformagdes sobre epilepsiae sobrea
criangaepilépticaal ém daaplicacdo deescalasde
conceitos sobre o tema. Daamostratotal, foram
retirados, aleatoriamente, seis pares professor/
aluno, afimdesepoder verificar asmodificagdes
decomportamento demostradospel osprimeiros
contatos em relagdo aos segundos, apos o treino
dainformagdo. Os resultados obtidos, indicam
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um nivel de discordancia ap6s o treinamento

informativo sobreepilepsiaem cincodosquinze
conceitosanalisados. Noquedi zrespeitoacrianga
epiléptica foram observadas alteragtes em dois
dosquinze conceitosanalisados. Considerando-

se o comportamento das professoras antes e
depois das sessdes de filmagem, observou-se
também que ndo houve aumento de contatos
positivos com os alunos, mas foi significante a
diminuicdo de comportamentos negativos em

relacdo aeles.

P50. Escler ose multipla deinicio precoce e
diferencial com encefalomielite aguda
disseminada. Relato de caso

A .B. Stokes, G.C. Luzzi, L. Macarini, A. Lérh
Jr.,M.L.S. S Ferreira, O.J. Hernandez-Fustes

Hospital Infantil Pequeno Principe. Curitiba, Parand,
Brasil.

A esclerosemiltipla(EM) éumadoengadesmie-

linizante crénicado sistemanervoso central que
afeta predominantemente mulheres jovens, e
considerada rara antes de 10 anos de idade.

Objectivo. Relatar caso de esclerose multiplade
inicio precoce, ressaltando seu diferencial com

encefalomielite aguda disseminada. Relato de
caso. Pacientede 9 anos, femininacomdiagnds-

tico de esclerose multipla segundo critérios de
Poser. Antecedentespessoais: aos4 anosdeidade,

umepisddiodealteragdodenivel deconsciéncia,

déficits neurol 6gicosfocais e meningismo tran-

sitérios, onde houve liquido cefalorraquidiano
com predominio de monomorfonucleares. Re-

sultados. Recuperagéo total do déficit neurol 6-

gico ap6s 10 dias da pulsoterapia Concluso.

Dificuldadederealizar odiagnosticodiferencial

entre EM e encefalomielite aguda disseminada,

porque aapresentacéo dosquadrosclinicosdes-

tas patologias sd0 extremamente semelhantes
nesta faixa etéria

P51. Paciente com epilepsia de lobo
temporal associado a cisto aracnoide
submetido ao tratamento cirdrgico.
Relato de caso

F.M.G.Matos, A.C. Stokes, C.B. Panfilo,L.R.
Aguiar,A.Maeda, S.Machado, G.Luzzi,O.H.
Fustes, Z. deMartini, L. Marcarini, A. Moreira

Hospital Universitario Cajuru. PontificiaUniversidade
Cat6lica do Parana. Brasil.

Introducéo. O cisto aracndide encontrado em
exames por imagem estarel acionado as epilep-
siasrefratarias|ocalizadas do lobo temporal. O
tratamento cirdrgico atuando namelhoraclini-
cado paciente com epilepsiadelobo temporal .
Relato de caso. Criangade 9 anos, com histéria
de crises epilépticas de tipo parcial complexa
com generalizagao secundariaseguido de qua-
dro de agitacdo psicomotora e transtorno do
comportamento, alteragdo do sono, hiperativi-
dade e cefaléia. EEG demonstrou atividade
paroxisticatemporal esquerda, TAC e RM cr&-
niorevelaram cisto aracn6i deemregi do tempo-
ral esquerda. Terapéuticacom carbamazepinae
hal operidol sem eficaz resposta. Indicadacirur-
gia para fenestragdo de cisto de aracnéide.
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Resultados. Melhoradas crises epilépticas e de
irritacdo psicomotora passando a adotar uma
vida normal. Conclusdo. O emprego do trata-
mento cirdrgico constitui-se em opcao terapéu-
tica em pacientes com epilepsia localizada em
lobo temporal refratéria.

P52. Pardlisis cerebral en la consulta
neuropediatrica del I nstituto Roosevelt

J.C.Pérez, M.F.Lengua, E. Espinosa, O. Flérez

Servicio de Neuropediatria. Hospital Militar Central.
InstitutodeOrtopedial nfantil Roosevelt. BogotaD.C.,
Colombia.

Objetivo. Describir las caracteristicas clinicasy
la comorbilidad en |os pacientes con diagnds-
ticodepardlisiscerebral atendidosenlaconsulta
externaneuropediatricadel | nstituto Roosevelt.
Pacientesy métodos. Serealiz6 unacohorte de
los pacientes con diagnostico de pardlisis que
asistenaconsultadeneuropediatriadel Instituto
deOrtopedialnfantil Roosevelt, centroderefe-
rencia para este tipo de patologia, durante el
periodo comprendido entre junio de 2000 y
marzo de 2001, mediante la aplicacion de un
cuestionario previamente elaborado que in-
cluiadiferentesvariables, realizandose andlisis
porcentual. Resultados. Serevisaron 66 histo-
rias de pacientes con pardlisis cerebral, de los
cuales el 50% correspondia a cada sexo, Las
formas més frecuentes fueron | as espésticas en
el 83,4%. Sedetermind un antecedenterelacio-
nado en 68,1% de | os pacientes, siendo el mas
frecuentelahipoxiaperinatal . El retraso mental
estuvo presente en el 45,5%, la epilepsiaen el
45,5%, el 18,2% de los pacientes presentaron
déficit visual, 7,5%auditivo, y autismoel 4,5%.
Las neuroimégenes revelaron como hallazgos
més frecuentes leucomalacia periventricular en
58,9%, condicién relacionada con la hipoxia
perinatal, infartosy atrofiacerebral enel 15,4%,
respectivamente. Conclusiones. Lapardlisisce-
rebral sigue siendo uno de los principal es moti-
vos de atencion neuropediatrica. No hubo pre-
dominio en cuanto al sexo, la hipoxia perinatal
es la causa mas frecuente, |as formas espésticas
siguensiendo | as predominantesy estospacien-
tespresentan unael evadatazade comorbilidad,
principalmente epilepsiay retardo mental.

P53. Dieta cetogénicanaepilepsiadedificil
controle dainfancia

S. Rizzutti, M. Muszkat, M.D. Gomes, M.M.
Pereira, |.L.B. Almeida, L.C.P. Vilanova

Setor de Neuropediatria. Disciplina de Neurologia.
UNIFESP-EPM. Brasil.

Introducdo. Wilder propds em 1921 que uma
dietaricaem gorduras e pobreem carboidratos
e proteinas em que poderiareproduzir acetose
eaacidose metabolicacaracteristicasdo jejum.
Essa dieta recebeu a denominagéo de dieta
cetogénica que é indicada principal mente para
criangas epilépticas com mais de um ano de
idade, quetenham epilepsiarefratariaaduasou
mais drogas utilizadas em doses adequadas.
Objectivo. O objectivo de nosso trabalho foi
analisar osfatores preditivosclinicos e eletren-

cefalogréficos de progndstico em relagdo ao
uso da dieta cetogénica em 10 criangas com
epilepsiadedificil controle. Pacientesemétodos.
Foram selecionadas 10 pacientes com a faixa
etariade 2 a17 anos deidade com epilepsiade
dificil controle, provenientes do Setor de Neu-
ropediatria-EPM-UNIFESP. A idademédiados
pacientes foi de 7 anos, sendo 40% (n= 4) do
sexo masculino e60% (n=6) do sexo feminino.
Resultados. Observamos 8 pacientes (80%)
com sindrome de Lennox-Gastaut, 1 com
epilepsia parcial sintomatica (10%) e 1 com
epilepsiaparcial criptogénica(10%). Emtodos
os pacientes houve melhora importante da
qualidade de vida. Observamos uma boa
aceitacdo dadieta, com excecdo deumapaciente,
em que foi retirada da dieta. Dois pacientes
tiveram control etotal das crises epilépticas, em
4 pacientes houve umamelhorade50% eem 3
pacientes houve umadiminuigéo dafreguéncia
das crisesem 30%. A dieta cetogénicatorna-se
uma alternativa valida em pacientes que nao
responderam as medicagdes convencionais.
Porém o sucesso dessaformadetratamento estéa
muito ligado & motivac&o dos familiares do
paciente e a boa relagdo com uma equipe
multidisciplinar composta por nutricionista,
neurologista, psicologo e assistente social.

P54. Neuropatia sensitiva autonémica
hereditariatipo |1l

D. Hildebrand, G.G. Penteado, E.T. Shaji,
W.L.F. Magalhdes, E.J.R. Cardoso, E.
Louzano, E.T. Fuziki

Faculdade de Ciéncias Médicas da UNIFENASMG.

Objectivo. Relato de caso de Neuropatia Sensi-
tiva Autondmica Hereditaria do Tipo Il ou
Disautonomia Familiar (Sindrome de Riley-
Day) abordando aspectosclinicos, |aboratoriais
e histopatol6gicos. Relato do caso. JP.SI.,
idade 9 meses, masculino, procurou o servico
deneurologiapediétricacom histériade atraso
no desenvolvimento neuropsicomotor, estra-
bismo convergente, hipétese diagnéstica de
microcefalia e automutilagdo. Filho de pais
consangiineos. Nascimento: APGAR 6/8, peso
3,4kg, altura49cm, perimetro cefalico36cme
aleitamento materno até o 3°diadevidadevido
a dificuldade de sucgdo. Ao exame: crianga
apresentando palidez cutdneamucosa++/++++,
irritabilidadeintensa, perimetro cefdlico48cm,
comfontanelanormotensa, estrabi smo conver-
gente a esquerda, fundoscopia ocular normal,
insensibilidade a dor, lesBes ulcerativas (arte-
lhos, l&bioinferior elingua), reflexosglobaise
sensibilidade dolorosa abolidos, hiperidrose,
hipotonia, choro sem lagrimas, auséncia de
papilasfungiformes. Examescomplementares:
CT de cranio com e sem contraste normais e
eletroneuromiografia apresentando potencial
de agdo sensitivacom amplitude reduzida. Re-
alizado injecdo intradérmica de fosfato de his-
tamina diluida em ABD (1:10.000) sem halo
eritematoso. Realizado prova da metacolina
(2,5%) com ainstilagdo conjuntival apresenta-
do miose dapupilatestada. Conclusdo. Odiag-
nostico de disautonomiafamiliar foi confirma-
dopelaseguintetriade: faltadereacdo eritematosa
apbs a injegdo intradérmica de histaming;
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sensibilidade anormal frente a metacolina e
auséncia de papilas fungiformes da lingua.

P55. Livedo reticularis congénito y
hemiplgjia alternante: Una rara pero
tratable vasculopatia

H.A. Arroyo

Hospital Nacional de Pediatria JP Garrahan. Buenos
Aires, Argentina.

Objetivo. Presentar unapaci entecon estesindro-
me, con respuestafavorableal propanolol.Caso
clinico. Nifiaqueapartir delos5 afiosy durante
4 meses presentd tres episodios de hemiparesia
derecha, afasia, seguidos o precedidos de con-
vulsiones parciales homolaterales y dos episo-
dios similares pero del hemicuerpo izquierdo.
Presentaba desde el nacimiento un peculiar reti-
culadoenlapiel delosmiembrosqueempeoraba
con el frio o fiebre. El examen fisico luego del

Ultimo episodio (5a 7m) mostraba a una nifia
seriamente af ectada, con escasa atencion visual,
risa inmotivada, grave compromiso mixto del

lenguaje, doble hemiparesi aespéasticacon mayor
compromisoizquierdo. Seobservabaunmarca-
do livedo reticularis en las extremidades, con
predominioenlasmanos. Numerosasinvestiga-
ciones, que incluyeron estudios virol6gicos de
coagulaciony trombofilia, colagenograma, ami-
noé&cidos en sangrey orina, CPK, &cido l4ctico,
LCR (citoquimico y electroforesis), evaluacién
cardiolégicay oftalmolégica fueron normales.

RM: extensas |esiones corticales bihemisféricas
hipointensas en T, e hiperintensas en T, en
distintasetapasdeevolucién. Arteriografiadigi-
tal: oclusién de ambos sifones carotideos en
segmentos supraclinoideos con imagen pseudo
moyamoya. Biopsiadepiel: dermisconvasosde
pequefio calibre dilatados sin trombos ni signos
de vasculitis. No hubo respuesta adiversostra-
tamientos: aciclovir, dexametasona, anticonvul -
sionantes, flunaricinay nifedipina. A partir del

Gltimo episodio recibié propanolol con buena
evolucionenlosultimoscinco afios. Conclusion.
L oshallazgos mencionados permiten confirmar
esta rara vasculopatia (Baxter et al, 1995) y
considerar al propanol ol enel tratamientodeeste
sindrome.

P56. Epilepsia en €l primer afio devida
R. Alvarez-Fumero, R. Mufioz

Servicio de Neurologia. Hospital Pediatrico Docente
Centro Habana. La Habana, Cuba.

Objetivo. Determinar |as caracteristicas epide-
miolégicas, clinicas, electroencefalogréaficasy
estrategias terapéuticas en las epilepsias y los
sindromes epilépticos del primer afio de vida.
Pacientes y métodos. Estudiamos descriptiva,
observacional y retrospectivamentealos nifios
y nifias menores de 1 afio que fueron hospita-
lizadoscondiagnésticoinicial deconvulsion,y
gueposteriormentefuerondiagnosticadoscomo
epilépticosy/o sindromesepil épticos. Lainves-
tigacion serealizd en el ServiciodeNeurologia
del Hospital Pediétrico Docente Centro Habana
en el periodo comprendido deenerode 1995 a
diciembre de 1999. Los sujetos de nuestro
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estudio fueron 66 pacientes menores de 1 afio
procedentes del &rea de emergencias o de con-
sulta externa de neurologia con diagnéstico
inicial de fendbmenos convulsivos (ataque para
estudio, convulsion, epilepsiay otros). Resulta-
dos. Nodemostramospredominiodesexoal gu-
no. El inicio delascrisis ocurrié en lamayoria
de los pacientes (33,3%) entre el segundoy el

tercer mesdeviday unaedad promedio de 5,8
meses al inicio. S6lo se registré antecedentes
familiares de epilepsia en el 21% de los casos.

Laencefal opatiahipoxica-isquémicafueel an-
tecedente patol 6gico personal de ataque al sis-

tema nervioso central hallado con mayor fre-
cuencia. Predominaron |os ataque convulsivos
generalizados tonicoclonicos. El 56% de las
epilepsias se clasificaron como sintométicas,

con predominio de los sindromes de epilepsia
sintométicageneralizada. Enmésdelamitad de
| os paci entes se observo alteraciones el ectroen-
cefalograficas. Lamonoterapiafuelaestrategia
terapéutica mas utilizada, observandose una
evolucionfavorableen el 80% delospacientes.

P57. Resultados de la campafa de
vacunacion anti-Haemophilus influenzae
en Cuba

F.O. Dickinson, A .E. Pérez, M.A. Galindo, R.
Alvarez, |. Quintana

Instituto de Medicina Tropical PedroKouri. Ministerio
de Salud Publica. Cuba.

Introduccién. En el altimo decenio del sigloxx
el Haemophilus influenzae tipo b (Hib) fue el
principal agente de meningitis bacteriana en
Cuba. Al disponer de una vacuna conjugada
efectiva VAXEM® (Chiron Vaccines) se deci-
dié, apartir de 1999, su aplicacion simultanea
en campafa y programa a todos los nifios
nacidosentreenero de 1998y octubre de 1999
paradar proteccion, ante todo anifios <3 afios,
al alcanzar una cobertura superior a 95% al
finalizar el afio 2000. Objetivos. Evaluar el
impacto de la inmunizacion contra el Hib en
nifios<3afiosal concluir el afio 2000. Métodos
A través del sistema nacional de vigilancia de
sindromesneurol 6gicosinfecciososdel | nstitu-
to Pedro Kouri, seevaluaronloscambiosenlos
riesgosy secal cularonlosporcentajesdereduc-
ciondelastasasdeincidenciageneral y edades
simples (<3 afios) asi como agrupadas en la
poblacién <5 afios, tomando como afio base
1998y final de esta etapa el 2000. Resultados.
Laincidenciageneral disminuyd significativa-
mentede 1,3/100.000 habitantesen el afio base
a0,6y 0,3/100 000 habitantesen 1999y 2000,
respectivamente. Al finalizar el periodo en <1
ano seredujo laincidenciaen un 70,8% (tasas
33,9vs9,9); enlosdely 2 afioslasreducciones
fueron de un 95,4 (tasas 27,8 vs 1,3) y 91,6%
(tasas 15,2 1,3), respectivamente, todo lo cual
impact6 por lainmunidad en nifios de 0-4 afios
al producir unareducciondel 77,2% (tasas17,3
vs3,9). Losfallecidosdisminuyeronde7 el afio
base a 3 en el 2000. Solamente 15 enfermos
(22,2%) <3 afios estaban vacunados, en su
mayoriacon unasoladosisaplicadal mesantes
de enfermar. Conclusiones. LavacunaVAXEM®
y la estrategia de su aplicacion han permitido
reducir lamorbilidad y mortalidad por menin-
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gitis por Hib, quedando como Ultima causa de
este sindrome en Cuba.

P58. Impacto epidemioldgico dela vacuna
VA-MENGOC-BC en Cuba

A.Pérez-Rodriguez, F. Dickinson,A. Baly, R.
Alvarez

Instituto de Medicina Tropical Pedro Kouri. Ministerio
de Salud Publica. Cuba.

Laenfermedad meningocdcica(EM), en espe-

cial al serogrupo B, constituye un problemade
gran magnitud y trascendencia en el mundo;
por el contrario, en Cubadespuésdeaplicadala
vacuna, VA-MENGOC-BC hadejado de serlo.

Pacientes y métodos. Se sel ecciond un periodo
de 11 afios, desde 1984 hasta1994, queincluye
un total de 7.448 casos de EM notificados por

el Sistema de Informacién Directa (SID) y
encuestados a estos efectos. Con esta base de
datos se pudo establecer y comparar una serie
del comportamiento de la enfermedad en el

periodo prevacunal comprendido entre 1984y

1988, y otro vacunal 1989-1994, en el que,

existiendo la disponibilidad de la vacuna, se
logré mésdel 80% de coberturainmunitariaen
la poblacién menor de 19 afios, manteniendo
ademésdesde 1991 |avacunacion amenoresde
1 afo atravésdel programanacional deinmu-

nizacion (PNI). Resultados. Las diferencias
proporcionales de las tasas de morbilidad del

periodo vacunal con unareduccion maseleva-

da (87%) con relacién al periodo prevacunal

(37,6%), a igual queenlamortalidad enlaque
se identificé unareduccion general mayor del

60% (83,3 vs 22,7%). La comparacion de las
medias porcentuales de las diferencias en las
tasas de incidenciay mortalidad de los grupos
vacunados (<25 afios) antes y después del

periodo vacunal resulto estadisticamente signi-

ficativo para los grupos vacunados. Se ajustd

unafuncionderegresionlineal alasseriesdelas
tasas de morbimortalidad y se aplico a las
mismas la prueba de Chow, demostrando en
1989y 1990 un cambio significativo deestruc-

turaentre las subseries de morbilidad prevacu-

nal y vacunal de menores de 1 afio, 1, 5-9,

10-14, 15-19 y 50-54 afios en cuanto a la
morbilidad. El Sistema de Informacion Geo-

gréfico (SIG) enel andlisisdel comportamiento

en menores de 5 afos evidencié en el periodo
vacunal el incremento de la cantidad de muni-

cipiossin enfermosy sin defunciones. Conclu-

sion. El presente estudio demostré el impacto

epidemiol 6gicodelavacunaVA-MENGOC-BC
al reducir bruscamente la morbilidad.

P59. Diagnostico diferencial con epilepsia
de comportamientos recurrentes tipo
masturbatorio en el nifio

R. Caderon-Gonzd ez, R.F. Caderon-Sepllveda

CentroNeurol 6gicoparaNifiosy Adol escentes. Hospital
SanJosé TecdeMonterrey, I TESM. Monterrey, México.

Objetivo. Demostrar lautilidad del video casero
enel diagndsticodiferencial entreeventosmas-
turbatorios y eventos epilépticos. Método. Se
revisaron los expedientes, estudios de gabinete
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y videos caseros de 10 nifias codificadas con el
diagndsticodeeventosdemasturbacién, queen
forma consecutiva, entre 1996 y 1999, habian
sidoreferidasal CentroNeurol 6gico paraNifios
y Adolescentes en Monterrey, México, con el
diagndstico de epilepsia. Resultados Todos|os
pacientes fueron de sexo femenino; el cuadro
clinico seinicié entre los 9 mesesy los 3 afios
deedad. Denuestras10nifias, 7 habianrecibido
manejo con antiepilépticos durante periodos
variables (entre 3y 24 meses) sin resultados, y
en las otras tres nifias se habia considerado el
diagndstico de epilepsiay recomendado antie-
pilépticos. Clinicamente los comportamientos
masturbatorios se presentaron en forma este-
reotipada caracterizados porque | as nifias adu-
cian y/o cruzaban apretadamente las piernas,
tanto en sedestacion como en decubito, con
meceo haciadelantey atrés, sudoracion, enro-
jecimiento facial, se tornan calladas, ensimis-
madas, sin prestar atencién alo que las rodea,
con mirada perdida, frecuentemente todo su
cuerpo estatenso, con los brazos extendidos y
lasmanospresionando sobreel pubis. Laobser-
vacion del video casero fue tan caracteristico
quesirvio paraestabl ecer el diagndstico correc-
to antes de recurrir a un video-EEG. Todas
nuestras pacientes tenian EEG normal durante
el evento. Conclusiones. El comportamientode
masturbacion se debera considerar en el diag-
nostico diferencial de la epilepsia, particular-
mente en nifias, pues frecuentemente es mal
diagnosti cado como evento epiléptico. El ana-
lisis de un video casero de dichos eventos
muestraun cuadro clinico muy caracteristicoy
estereotipado, suficiente paraestabl ecer el diag-
nastico correcto sin necesidad de video-EEG.

P60. Palirradiculoneur opatiainflamatoria
desmidlinizante crénica en la infancia.
Cuatro nuevos casos de una rara entidad

V. Ruggieri, C. Tesi Rocha, M. Miranda, M.
Gorga, R. Cersdsimo

ServiciodeNeurologia. Hospital Nacional dePediatria
JP Garrahan. Buenos Aires, Argentina.

Objetivo. Lapolirradiculoneuropatiainflama-
toria desmielinizante cronica (CIDP) es rara-
mente notificadaen lainfancia. Nuestro obje-
tivo es presentar 4 nuevos casosy analizar los
aspectos clinicos, evolutivos, diagnésticos y
terapéuticos. Pacientesy métodos. Seestudia-
rontresmujeresy unvaron, entre 3y 11 afios,
gue de forma insidiosa (3/4) y aguda (1/4)
presentaron compromiso motor, caracteriza-
do por debilidad progresiva, cuadriparesiade
predominio inferior e hipo/arreflexia. Dos
asociaronfenémenosdisautonémicos. EI LCR
(4/4) mostr6 disociaci6n alb imino-citol 6gica
y el EMG-VC (4/4) patron neurégeno, des-
mielinizante distal y proximal con blogqueo de
laconduccién. En un paciente serealiz6 biop-
siadel nervio periférico. Todos respondieron
adecuadamente al tratamiento: 2/4 con corti-
coidesy 2/4 con corticoidest+gamaglobulinas.
La evolucion fue favorable en todos con una
mejoriadel 75%,el curso fue monofésicoen 3
y remitente-recurrente en el restante, aunque
nuestro tiempo de seguimiento es adn corto
(entre 4 meses y 4 afios). Conclusiones La
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CIDP debe ser evocadaentrelosdiagnésticos
diferenciales en nifios con debilidad progre-
sivade méasde 2 mesesde evol ucién con hipo/
arreflexia, su presentacion esen general insi-
diosa, aunque puede ser aguday su evolucion
monofésica o con recaidas. Respecto al diag-
nostico, de acuerdo con otros autores, consi-
deramos que la biopsia de nervio podria no
ser indispensable, aunque éste es un temaen
discusion.

P61. SPECT cerebral y autismo infantil.
Estudio piloto

M. Enoe, P. Joaquin,V.Oscar,H. Freda, C. Luis

Postgrado Neuropediatria. Universidad del Zulia.
Maracaibo, Venezuela.

Introduccién. El autismoinfantil esuntrastor-
no del desarrollo definido desde el punto de
vistaconductual y queincluye af ectacion cua-
litativa de la interaccion social, afectacion
variabledelainteligenciaen lacomunicacion
verbal y no verbal y de laactividad imagina-
tiva, asi como marcadalimitacion del reperto-
rio de actividades e intereses que obedecen a
un trastorno neurobiol 6gico i nnato. Objetivo.
Demostrar alteraciones en la perfusion cere-
bral regional en pacientesautistaspor mediode
|latomografiacomputadacerebral por emisién
defotdn Gnico (SPECT). Pacientesy métodos.
Se estudiaron 8 nifios diagnosticados como
autistas segun criterios de la DSM-IV, que
fueron comparados con 8 nifios normales. Se
les practico SPECT de perfusion cerebral to-
mando en cuenta las regiones cerebrales de
interés (RDI) preestablecidas. Resultados. Se
evidenci6 hipoperfusion frontal y temporal
izquierdaentodoslos pacientes autistas (100%)
y enuno (12,5%) ademas hi poperfusi 6n parie-
tal izquierda. En el grupo control no hubo
evidenciade laalteracion enlaperfusiony se
demostro un predominioizquierdo delamis-
ma. Conclusion. Los hallazgos representan
una disminucion significativa de los valores
absolutos de perfusion cerebral en el hemisfe-
rio izquierdo y confirma la existencia de una
disminucion en las éreas especialmente rela-
cionadasconel lenguaje, lo cual determinauna
especializacion hemisféricaanémala. Lautili-
zaciondelaSPECT puededefinir losdiversos
subtipos clinicos de nifios autistas.

P62. Encefalomielitis aguda diseminada.
Estudio de 12 casos

H. Freda, P. Joaquin, M. Eduardo, V. Oscar,
M. Enoe

Postgrado de Neuropediatria. Universidad del Zulia.
Maracaibo, Venezuela.

Introduccion. La encefalomielitis aguda dise-
minada (EMAD) es unacondicién clinica que
sepresentacomo encefalitisagudacon manifes-
taciones neuroldgicas diversas, de curso mo-
noféasico, después de inmunizaciones o de un
proceso infeccioso no siempre claro, y que
desarrollaunadesmielinizacién multifocal del
SNC cuyocursoy evolucion puedeser fatal. La
utilizaciéndecorticosteroidesparael manejode

estos casos es actua mente utilizada. Objetivo.
Evaluar larespuesta al uso de corticosteroides
tipo metil predni solonaen dosisaltasen pacien-
tes con diagnostico clinico y radioldgico de
EMAD. Pacientesy métodos. Se estudiaron 12
pacientescon clinicay analiticacompatiblecon
EMAD. Se describe su evolucién clinica, ha-
|lazgos paraclinicos y respuesta al tratamiento
con metilprednisolona en dosis de 20-25 mg/
kg/dia. Resultados. Los signos clinicos més
frecuentesfueron lasalteracionesdeconciencia
(83%), seguidospor trastornosmotores(66,6%),
convulsiones (58,3%) y fiebre (58,3%). El
examen de liquido cefaloraquideo (LCR) fue
normal enel 66,6% delospacientes. Enloscasos
con LCR anormal se apreci6 pleocitosis en
33,3%, con glucorraquianormal . El electroen-
cefalograma (EEG) resulté anormal en 6 pa-
cientesy en todos | os casos |aresonancia mag-
nética craneal (RM) revel6 areas de hipersefial
de distribucién multifocal y de predominio
subcortical en T,. Delos 12 pacientes estudia-
dos, seaprecié unaevolucionsatisfactoriaen 11
casos (91,6%) y un fallecimiento. Sélo dos
pacientes (16,6%) presentaron monoparesia
leve. Conclusién. El uso de corticosteroides
demuestrasu eficaciaal reducir lamortalidad y
el riesgo de secuel as neurol dgicas en pacientes
con EMAD.

P63. Epilepsia, autismoy neuroimagen en
esclerosistuberosa

F. Hernandez, J. Pefia, E. Mora, O. Vabuena,
E. Medrano, R. BermUdez

Postgrado de Neuropediatria. Universidad del Zulia.
Maracaibo, Venezuela.

Introduccion. El complejo esclerosis tuberosa
(CET) puede asociarse con crisis convulsivas
variables, retraso mental y/o comportamiento
autista. Se ha sefialado una fuerte asociacion
entre espasmos infantiles y autismo, aparente-
mente més frecuente en individuos con CET.

Objetivo. Relacionar laevoluciondelaepilepsia
y €l desarrollo de comportamiento autista con
|oshallazgosen laresonanciamagnéticacraneal

(RM) en pacientes con CET. Pacientesy méto-
dos. Seanalizaronloshallazgosdeimégenesde
RM cerebral en 14 pacientes con diagnostico
clinico de CET, en edades pediétricas entre 4
mesesy 6 afos. Laevaluacion de lasimégenes
consistié en ladescripcion del nimeroy loca-
lizacion delastuberosidadescorticosubcortica-
les. Seregistro el tipo de epilepsiay el compor-
tamiento autista diagnosticado mediante
DSM-IV. Resultados. De los 14 pacientes con
CET estudiados, €l tipodecrisisconvulsivamés
frecuentemente objetivado fueron las tonico-
clonicas generalizadas (35,7%) y |0s espasmos
infantiles (35,7%), seguidos por las convulsio-
nesmixtas (21,4%) y las psicomotoras (7,1%).
En el grupo denifioscon espasmosinfantilesse
confirmé el diagndstico deautismo entodoslos
casos. Los nddulos subependimarios estuvie-
ron presentes en el 100% de los casos. Las
tuberosidadesestuvieron presentesen 13(92.8%)

de los pacientes, ubicadas en la region frontal

(53,8%), en los |6bulos temporales (46,1%) y
enlaregionparietal (15%). Enel grupodenifios
conautismo, el nimero detuberosidadesfuede
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21(5,25+1,25), respectoal grupo no autistacon
12 (1,33+1,0). Conclusiones. Seevidenciéuna
relacion directaentre el nimero delaslesiones
corticosubcortical esen|ébul osfrontal esy tem-
poralesy lapresenciadecomportamientoautis-
ta en los pacientes con CET. Por lo tanto, el
numero y localizacion de estas |esiones objeti-
vadas mediante la RM pueden predecir lagra-
vedad de la disfuncion cerebral y laexpresion
clinica en los pacientes con CET.

P64. Efectividad de un programa de
entrenamientoapadresy del metilfenidato
enladisminuciondelossintomasdel TDAH.
Un estudio piloto

E.Medrano, C. Montie!, J. Pefia, F. Hernandez,
G. Espinag, M. Ferrer, A. Lépez, S. Puertas

Postgrado de Neuropediatria. Universidad del Zulia.
Maracaibo, Venezuela.

Introduccién. Estudiosrealizados en otros pai-
seshan demostrado laeficaciadel uso de psico-
estimulantesy terapiaconductual enladisminu-
ciondelossintomasdel trastorno por déficit de
atencion e hiperactividad (TDAH). En Vene-
zuelano existeinformacion acercadelas prac-
ticas de tratamientos empleadas parael manejo
desintomasdenifioscon TDAH. Objetivo. Este
estudio piloto busca determinar el efecto de
diferentes programas de tratamiento en la dis-
minucién delossintomasdel TDAH. Pacientes
y métodos. Lamuestraestuvo constituidapor 24
nifios con el diagnéstico de TDAH, los cuales
fueronidentificadosen unasjornadasdecriba-
do realizadas para tal fin. Estos nifios fueron
distribuidos al eatoriamente en dosgrupos: uno
que recibié un programa de entrenamiento a
padres y otro que recibié medicacion estimu-
lante. Paraambosgruposserealizaron medicio-
nesdefaltadeatencién, impulsividad e hiperac-
tividad através de |as escalas de Conners para
padres y maestros. El grupo de medicacion
sigui6 un proceso de sintomatol ogia, hastaque
cada nifio recibi6 su dosis 6ptima. Resultados
Ambos grupos mostraron disminucion de los
sintomasen|asmedicionesposteriorsalaadmi-
nistracion del tratamiento. A pesar de que no
hubo diferencias estadisticamente significativa
entre |os dos grupos de tratamiento, existe una
tendenciaaunadi sminuciénmayor desintomas
para el grupo de medicacién. Estos resultados
sugieren laeficaciadel entrenamiento apadres
y lamedicacion estimulanteen el manejodelos
sintomas de TDAH.

P65. Aspectosclinicosdoaneurismadeveia
de galeno. A propésito de 6 casos

G.A.Rodrigues-Valle, A.F.daSilva,R.M.de
Carvaho

Hospital dos servidores do estado. Ministério da
Salide. Rio de Janeiro, Brasil.

Objectivo. Descrever as caracteristicas clinicas
e suarelagdo com o progndstico nos pacientes
com aneurisma de veia de Galeno. Pacientese
métodos. Estudo retrospectivo dos pacientes
quetiveram o diagndsticodeaneurismadeveia
de Galeno, procurando correlacionar alguns
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dadosclinicos com suagravidade de evoluggo.
Resultados. A macrocefaliafoi o sinal clinico
presente em todos os 6 pacientes e 0 sopro
intracraniano emquatro. A criseconvulsivafoi
notada em 2 pacientes, sendo que um deles
evoluiu com convulsdes de dificil controle. A
insuficiénciacardiacafoi osinal clinicodepior
progndstico, visto em 2 de nossos pacientes,
inclusivelevando um ao 6bito. Quatro pacien-
tes diagnosticados de hidrocefalia foram sub-
metidos & derivag&o ventriculo-peritoneal. Si-
nais menores como cefaléia e vomitos foram
vistos em apenas um paciente. Conclusdo. A
insuficiénciacardiacapode ser umsinal depior
progndstico para os pacientes com aneurisma
de veia de galeno.

P66. Cerebellar abscess. Casereport

M. Rodrigues, SA. Antoniuk, . Bruck, L.H.C.
dos Santos, S.A. Bruno, |. Cat

Pediatric Department. Clinics Hospital. Federal
University of Parana. Brazl.

Objective. To describe a case of otogenic cere-
bellar abscess and lateral sinus thombosis sec-
ondary to acute otitismedia. Method. Weretros-
pectively reviewedtherecord of an11-years-old
male admitted in coma and intracranial
hypertension in april 2001. Clinical features,
surgical management andimagingfindingsare
described. Results. The patient was initially
treated with external ventricular drainage,
followed by aspiration of abscess and triple
high-dosage intravenous antibiotics. Persistent
intracranial hypertension due to pseudotumor
cerebri caused by lateral sinusthrombosiswas
themain complicationassociatedwithtransitory
mutism. Conclusion. An uncommon etiology
of cerebellar abscess is acute otitis media and
because of its high morbidity and mortality
must be promptly recognized and treated by
multidisciplinary team.

P67. Landau-Kleffner syndrome. Report
of use of prednisonein 4 cases

M. Rodrigues, S.A. Antoniuk, L.H.C. dos
Santos, S.A. Bruno, |. Bruck

Pediatrics Department. Clinics Hospital. Federal
University of Paran&. Brazl.

Objective. To describe the beneficial effect of
prednisone in four children with Landau-Kle-
ffner syndrome (LK'S). Patients and methods.
Retrospectivereview of recordsfrom4 patients
at outpatient clinicinthelast 20 years. Conven-
tional electroencephal ogram (EEG) and cranial
computed tomographic (CT) scanwereperfor-
med in all patients. Results. The age of speech
regressionrangedfrom4to5years-old and sex
ratio was 1:1. Patients were started on anticon-
vulsantstreatment and becauseuncontrol seizu-
res prednisone was added with a good control
of them and on long range by partial speech
recovery. EEG’ sabnormalities were consistent
with LKS and CT’s scan were normal in all
patients. Conclusion. Prednisonein some cases
of LK S can have beneficial effect, not only on
seizure control but also on speech recovery.
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P68. K etogenicdiet: Compliancedifficulties

M. Rodrigues, D.R.B. Mendonga, |. Bruck,
S.A.Bruno, L.H.C. dosSantos, L.Sakakihara,
P.Tujimoto, R. Valentini, G. Garcia, SA.
Antoniuk.

Pediatrics Department. Clinics Hospital. Federal
University of Parana. Brazl.

Objective. To eval uate the maintenance of keto-
genicdietasanalternativetreatment of refractory
epilepsy and comparethecomplianceof patients
started with thediet asout-patient within-patient.
Patients and methods. Eleven in-patients with
refractory epilepsy were undergone classic
ketogenic diet (Hopkins protocol) at Clinics
Hospital (group |) and 4 patients without initial
fastingasanoutpatient (group!1) fromdecember
1997 tojune 2001. Results. Therangeof agewas
1to 14 years-oldingroup | and 2 to 13 years-
oldingroupll. Thesexratiowas6é male:5female
ingroup | and 1 male:3 femalein group Il. In
group |, four patients (36,3%) remained on diet
and all of them had more than 50% decreasein
seizures. Two patients(28,5%) had discontinued
the diet because it wastoo restrictive; 2 (28,5%)
by noncompliance of parents; and 3 (42,8%)
becauseit wasinnefective. Ingroup 1,1 patient
(25%) remained ondiet, 1 (25%) had discontinued
because it was innefective and 2 (50%) by
noncompliance of parents. Conclusion. Ketoge-
nic diet isatherapeutic option for children with
refractory seizuresto anticonvul sants. Although
small number of patientsin both groups, there
was atendency of lesscomplianceto thedietin
the out-patient group.

P69. Factor esasociadosapar élisiscer ebral
en un hospital materno infantil

M. Rivas L. Quispe, M. Flores, A. Rivas, P.
Campos

Hospital San Bartolomé. Lima, Peru.

Objetivos. Revisar los factores de riesgo asocia-
dosapardisisverebral (PC) enel HONADOMA-
NI ‘San Bartolomé en 5 afios. Pacientes y
métodos. Se revisaron las historias clincas de
pacientes con diagnostico de PC, evaluados en
Neurologia y/o Medicina fisica (Consultas Ex-
ternas) entre 1996 y 2000. Tabulandoselosdatos
de: edad dediagnéstico, sexo, tipodePC, factores
de riesgo prenatales, natales y postnatales y
déficit asociados. Resultados. Se seleccionaron
100 pacientes. L aedad dediagnésticode PCmés
frecuentefueentre3y 12 meses, siendolamedia
de 18 m. El 61% (51) fueron desexo masculino.
El tipomasfrecuentefuelaPC espéasticaenel 91%,
delas cuatro un 75% fueron cuadripléjicas. Los
factoresneonatal esfueronlosmasimportantesen
el 56%, seguidosdelosposnatalesenel 20%. Entre
losprimerostenemos: prematuridady suscompli-
caciones (26%), asfixia (23%) y sepsis (19%).
Entrelos postnatales: sindrome convulsivo (des-
pués de la etapa neonatal) (55%) e infeccion del
SNC (40%). Losdéficit asociadosfueron: epilep-
sia(27%), ceguera (5%) y sordera(3%).Conclu-
sion. Losfactoresderiesgo natal esasociadosaPC
son los mas importantes en nuestro medio, entre
ellos prematuridad, asfixiay sepsis, o cual debe
obligarnos a mejorar la atencion materno fetal.

81



IX REUNION ANUAL DE LA AINP

P70.Eticay usocompasivodelamedicacion
en las enfermedades neuropediéatricas
discapacitantes

M.C. Martinez de Posadas

Servicio de Neuropediatria. Hospital Aeronautico
Central. Buenos Aires, Argentina.

Introduccién. El advenimientodenuevastecno-
logias e ingenieria genética nos plantea proble-
mas filosdficos y que no estédbamos habituados
arealizar. Presentamosunaenfermedad discapa-
citante de curso fatal (EDCF) —enfermedad de
M enkes—dondeel planteo del uso compasivode
medicacion puede servirnos para evaluar lame-
todologiaa seguir frente aenfermedades simila-
res. Objetivos. Evaluar losaspectoséticosen EDCF
en menores y evaluar aspectos deontologicos y
correl acionarlos con las disposicioneslegal es so-
bre el uso compasivo de medicacidn. Pacientesy
métodos. 1. Seconsiderahistoriaclinica, antece-
dentes heredofamiliaresy antecedentes similares
publicados en centros de Investigacion; 2. Se
verifica la posibilidad en nuestro medio, con
medicamentos nacionales y vias de administra-
cién permitidas. Se andizan los principios de
Beneficencia, Autonomia, NoMaleficenciay Jus-
ticiay se gplican alas EDCF. Resultados. a) Este
caso queda encuadrado en los contenidos de las
disposiciones de la ANMAT (articulo 1, de la
disposicion 840-95, en virtud de las facultades
conferidasen el decreto n 1490-92. b) La parti-
cipaciondeuntribunal deEticaparasudiscusion
permitid analizar el procedimiento. c) Seinterio-
rizaal ospadres, respetandosusvoluntades. €) Se
firmael Consentimientolnformado.f). El pacien-
terecibetratamiento sugerido por el NIH antesde
los3 mesesdevida, con medicacién nacional ,por
via no habitual. Conclusiones. El respeto a la
dignidad humana (principio sugerido por las
Actas del Simposio del Instituto de Etica Biome-
dica, en todos sus estados de salud) esta intima-
mente relacionado con las EDCF, en el momento
deconsiderar losDerechosHumanosdelosNifios.

P71. SindromedeNance-Horam (catar atas
congénitas + anomaliasdentarias + retraso
mental + fenotipoconductual). Presentacion
de dos nuevos casos

C.Arberas?® V. Ruggieri®, M. Ferndndez? S.
Gamio?® A. Tello?

2Hospital deNifiosR.Gutiérrez."Hospital dePediatria
JP Garrahan. Buenos Aires, Argentina.

Descrito por Nance y Horam en 1974, este
sindromeasociacataratas congénitas, anomalias
dentariasy retraso mental (RM), con un patron
de herencia recesivo ligado a X. El RM esta
presente solo en el 20% de |l os pacientes, vincu-
lado con un patrén conductual caracteristico
(trastorno obsesivo-compulsivo). Objetivo. Pre-
sentar dos nuevos casos con RM, alteracion
conductual, jerarquizando | osaspectosfenotipi-
cos, cognitivosy conductuales. Seanalizantam-
bién aspectos clinicosy conductualesdelama-
dre. Casosclinicos. Caso 1. Varénde13afios, con
faciespeculiar, cataratas congénitasy anomalias
dentales. RM con un Cl de 42, escolaridad
especial. Conducta. Tics multiples, que se exa-
cerban por €l estrés, hiperactividad, movimien-
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tosestereoti pados de manosy actitudes compul -
sivas. En el examen presenta torpeza motora
global, trastornos de la coordinacién visuomo-
tora, atencion1abil, lenguaje pobrecon multiples
didalias. Caso 2. Varon de 12 afios hermano del
caso 1, igual fenotipo, microftal miacon amau-
rosisde ojo derechoy heterocromiadeiris. RM
con un Cl de 47, tics motores mlltiples; ideas
obsesivas, inquieto, demandante, bajatolerancia
alafrustracion, pobrecontactovisual. Lamadre
presenta coloboma en raiz de ambos nervios
Optico, personalidadirascibleconactitudescom-
pulsivas. Conclusiones. Ambosnifiospresentan
igual fenotipo clinico, con RM y conductacom-
patible con un trastorno obsesivo compulsivo
(TOC). Estos nuevos casos permiten confirmar
el RM en este sindrome asociado a un TOC,
reconociendo en ellos un fenotipo conductual .
El hallazgo ocular y conductual en lamadre no
habian sido notificados previamente.

P72. Coma agudo nainfancia. Analise de
104 casos

A.J. Léhr, P.B.N. Liberalesso, A.C. Farias,
M.J.C. Bugdlo, M.L.SF. Santos, G.C.R.
Luzzi

Unidade de Neurologia Infantil. Hospital Infantil
Pequeno Principe. Curitiba, Parana, Brasil.

Objectivos Analisar a etiologia e amorbi-mor-
talidade dos pacientes em coma agudo interna-
dosnaUnidadede Terapialntensivado Hospital
Infantil Pequeno Principe (UTI-HIPP). Méto-
dos. Foramanalisados 104 prontudriosdecriancas
internadas na UTI-HIPP, com o diagndstico de
Coma agudo. Utilizou-se a Escala de Coma de
Glasgow modificada para criangas, sendo
considerado a pontuagdo do escore igual ou
menor de 8 pontos. O periodo e observagéo de
mar¢o/98 a Janeiro/2001. Avaliou-se todos 0s
examescomplementareseascondigdesneurol 6-
gicasnaaltadospacientes. Resultados O estudo
constituiu-sede 104 criangas, comidadevariando
de 2 meses a 13 anos, sendo 54,8% do sexo
masculino e 45,2% do feminino. O tempo de
permanénciahospitalar variou de 1 a114 dias,
e 3 casos em estado vegetativo persistente. Com
relagdo a etiologia: 29,8% dos casos foram por
meningoencefalite, 23% estadodema epiléptico,
18,3% toxico-metabdlico, 15,4% hipertensdo
intracraniana, 6,7%chogue/antxia, 3,8%etiologia
indeterminada, 2,9% misceldnea. Com relagdo a
evolugdo das criangas, 22,1% foram a o6bito,
30,8% evoluiram sem seqiielas, 37,5% tiveram
alta cm sequelas neuroldgicas e 9,6% ndo
informado. Conclusdo. Observou-se um
predominioc do coma em criangas abaixo de 2
anos, I nfeccdonosistemanervosofoi acausamais
comum. Um quarto dospacientesmorreram, um
terco apresentaram sequiel as neurolégicas e um
tercotiveram altahospitalar sem anormalidades.

P73.Bilateral occipital calcification, epilepsy
and codliac disease; associacion morethan
casual (casereport)

|.L. Brandao-Almeida, C.H.S. Santos, M.D.
Costa-Gomes, M.M. Pereira, M. Muszkat, S.
Rizzutti, F.R.S. Patricio, L.C.P. Vilanova

Departamento de Neurologia. Setor de Neurologia
Infantil. Universidade Federal de Sdo Paulo/Escola
Paulista de Medicina. Sdo Paulo, Brasil.

Objective. To report a case of Coeliac Disease
(CD) in associacion with bilateral occipital cal-
cification and sintomatic epilepsy and to con-
firmtheassociacionasadistinct entity (Samma-
ritano and cols., 1988). Casereport. Wereport
acase of five-year-old female infant with fre-
guent diarrhea episodes associated with ferro-
prive anemia since 6 months, normal neurop-
sycomotor development and partial seizures
initiated at her 39 year which was controlled
with carbamazepine. Results. CT scan at her 5™
year of agedemonstrated gyral calcificationsat
occipital and posterior parietal regionsbilatera-
Ily. Cerebral MRI hasshown uplow-signal areas
at the axial T, sequences corresponding to the
gyral calcificationsevident on computed tomo-
graphy. The serological investigation for CD
with antigliadin, endomysial and transglutami-
nase antibodies was positive and the intestinal
biopsy hasdemonstratevillousatrophy associa-
ted with incresead number of intraepithelial
lymphocytes and hypertrophic criptae compa-
tible with CD. Conclusions. CD has to be con-
sidered in all the epilepsy cases and brain
calcifications with unknown causes, mainly
when the epilepsy is characterized by occipital
seizuresand the cal cifications arelocated at the
posterior regionbilaterally. However, anaware-
ness of a neurologic presentation of CD in
childrenwithout typi cal symptomsof thedisea-
se may lead to early diagnosis and treatment.

P74. Doenca de Lafora, diagnostico por
biopsia de pele. Relato de caso

M.D. Costa-Gomes, M.M. Pereira, |.L.
Branddo-Almeida, M. Muszkat, S. Rizzuitti,
L.C.P. Vilanova, M.M.S.S. Enokihara

Setor de Neuropediatria. Departamento deNeurologia
e Neurocirurgia. Universidade Federal de Sio Paulo.
Escola Paulista de Medicina. Sio Paulo, Brasil.

Objectivo. Apresentar um caso deepil epsiamio-
clonicaprogressiva(EMP) cujodiagnosticoetio-
|6gicofoi confirmado por biopsiadepel e. Relato
de caso. Adolescentecomdesenvolvimentoneu-
romotor normal eantecedentesdecrisesconvul-
sivasgeneralizadasnainfanciacontroladascom
fenobarbital desenvolve, aos17 anos, quadrode
crisestonico-cldnicas, miocldnicasedeauséncia
ndo control adas com anticonvulsivantes, segui-
das por sinais de disfung&o cerebelar e pseudo-
bulbares. Deterioragéo cognitivafoi observada
inicialmente apenas com comprometimento da
linguagem expressiva, mantendointactafungdo
receptiva mesmo ap6s 2 anos do inicio dos
sintomas. O EEG mostrava espiculas e com-
plexos oliespiculas-ondas de projecdo multifo-
cal predominando em é&reas posteriores, sem
otossensibilidade. Procedeu-se a realizagdo de
biopsiadepeleaxilar. A andlisemicroscopicade
amostra de pele colhida em érea de glandulas
écrinas evidenciou extensos dep6sitos de mate-
rial PA Spositivospatognomdnicosdedoengade
Lafora. Conclusdo. A biopsiade pele é método
eficaz no diagnostico diferencial das epilepsias
miocldnicas progressivas.
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