X CONGRESO pE LA ACADEMIA IBEROAMERICANA

DE NEUROLOGIA PEDIATRICA
Madrid, Espaiia. 29, 30 de abril y 1 de mayo, 2002

0L TRASTORNOS INFECCIOSOS, METABOLICOS
Y COGNITIVOS

Dres.A.LegidoyL.G. GutiérrezSolana

O1. PSEUDOTUMOR CEREBRAL COMO PRIMERA MANIFES-
TACION DEL SINDROME DE GUILLAIN-BARRE

M.J. CEREZO-BUENO, A. DUAT-RODRIGUEZ, A. PEREZ-MAR-
TINEZ, M.L. RUIZ-FALCO, J.J. GARCIA-PENAS, L.G. GUTIE-
RREZ-SOLANA

Seccion de Neurologia 2. Hospital Nifio Jestis. Madrid.

Objetivo. Presentar un caso desindromede Guillain-Barré (SGB), que
empiezacon cefal eaintensay edemadepapilabilateral 19 diasantesde
laapariciondelapardlisisflacciday delahiperproteinorraquia. Revision
retrospectiva de la evolucion atipica de un paciente con SGB. Caso
clinico. Nifio de 8 afios que acude aurgencias por un cuadro de cefalea
muy intensa. Exploracion neurolégicanormal. Analitica, TCy LCR
normales. Durante la primera semana de ingreso persiste la cefalea
intensa, y presentadol oreserréticosy alteracionescomportamental escon
depresionreactiva. Enlaexploracion seobserva: papilashiperémicas,
hiperreflexiaenrotulianosy aquileosy faciespoco expresiva. A lolargo
delatercerasemanade enfermedad se ponedemanifiestoladesaparicion
delosROT y unapardlisisflaccidaprogresivacon tetraparesiafinal e
imposibilidad paraladeglucion. AnteestecuadroserepiteLCR: 1 célula,
proteinas 314 mg/dL. EMG: retraso de la velocidad de conduccién
sensitivomotora con importante incremento de las |latencias distales
motoras. Fuetratado con gammagl obulinaintravenosaen dosishabitua-
lesconmejorialentadel cuadro. Enlaevolucién, presentd hipertension
arterial que precisoé tratamiento farmacol 6gico y doloresintensos en
extremidades quemejoraron al introducir gabapentina. Conclusiones. 1.
El pseudotumor cerebral espoco frecuenteen el curso evolutivo del SGB
y es excepcional que sea el primer sintoma de la enfermedad; 2. La
etiopatogénesisno estaaclarada, en nuestro caso no secorrelacionaen el
tiempo conlahiperproteinorraquia; 3. Losdoloresmuscularesdel SGB
pueden responder alagabapentina.

02. NISTAGMO VERTICAL E HIPEREXCITABILIDAD NEU-
ROLOGICA ENRELACION CON LA INGESTION DE INFUSIO-
NES DE ANiS ESTRELLADO

A.DUAT-RODRIGUEZ, M.L. RUIZ-FALCO, J.J. GARCIA-PENAS,
L.G. GUTIERREZ-SOLANA

Seccién de Neurologia 2. Hospital Nifio Jesus. Madrid.

Objetivo. Presentar |oscasosde 91 actantescon sintomatol ogianeurol 6-
gicagraverelacionadacon laingestion deinfusionesdeanisestrellado.
Pacientesy métodos. Revisidnretrospectivadelashistoriasclinicasde9
pacientes (5 nifiasy 4 nifios) con edadescomprendidasentre5y 45 dias,
gue acudieron aurgencias de nuestro hospital entre marzo del 2000y
febrerodel 2002, conllanto, irritabilidady nistagmovertical bilateral tras
el consumo de infusiones de anis estrellado. En todos los casos se
analizan: semiologia neurolégicay evolucién clinica. En todos los
pacientesserealizaron: hemograma, bioguimicasérica, ecografiatrans-
fontanelar y EEG. Resultados. Todos|ospacientespresentabanllantoe
irritabilidad, con movimientosocul aresanormal estipo nistagmo vertical
bilateral y habiantomadoinfusiondeanisestrellado enlashorasprevias.
El cuadroclinicodur6 entre4y 12 horas, encontrandose posteriormente
asintomaticosy con exploracién neurol6gicanormal. En 8 delos 9
pacientes se recogia una historia previa de colicos del lactante. La
analitica, losestudiosde neuroimageny |los EEG fueron normalesen
todos los casos. Conclusiones. 1. Al anis estrellado o badiana china
(Iliciumverum) seleatribuyen efectos carminativosy espasmoliticos.
Sinembargo, se han descrito ef ectos neurotoxicos, yaseapor sucompo-
sicion (queincluyeel alcohol anetol) o por sucontaminacion ofalsifica-

REV NEUROL 2002; 35(12): 1159-1174

cion con llliciumreligiosa ollliciumanisatum, queesrico enalcaloides
téxicos; 2. Anteun cuadro de hi perexcitabilidad neurol 6gicaagudaenun
|actante, debeinvestigarse siemprelaposibilidad de unaintoxicaci én por
infusiones natural es de ampliadifusion popular que pueden tener un
efecto toxico.

03.POPULACAO PEDIATRICA DO HOSPITAL DE CLINICAS
DE PORTO ALEGRE SUBMETIDA A CORREGAO CIRURGI-
CA DE HIDROCEFALIA: ESTUDO RETROSPECTIVO DE 68
CASOS

M. FERREIRA 2 N. FERREIRA Y, N.T. ROTTA2 A.R. SILVA2 L.
OHLWEILER? |. STONE 2 E. BELARMINO JR? F. BOLI P, F. CEC-
CHIN®, J. RANZAN2 0.J.R. RODRIGUEZ 2 P. POLANCZICK ",
R.G. REBOUCASP, R.0. MARTINS? V.R. FONTELES?

aUnidade de Neurologia Infantil. Servigo de Pediatria. P Servico de Neuro-
cirurgia. Hospital de Clinicas. Porto Alegre, Brasil.

Objectivo. Analisar retrospectivamente pacientes submetidosacorrecéo
cirdrgicadehidrocefalia, caracterizando-os quanto aetiol ogia, achados
clinicos, radiol 6gicos, tratamento, complicagdes e seguimento ambul ato-
rial. Doentes e métodos. Coorte histérica em que foram revisados os
registrosmeédi cosde 68 paci entescomdiagndsticodehidrocefaliasubme-
tidasacorregao cirargicanoHospital declinicasdePorto Alegrede 1992
a2000. Resultados. Ascausascongénitasforam maisfrequentes, seguidas
por hemorragiaem prematuros, neoplasiado SNC emeningite. Houve 3

casosde hidrocefaliarel acionados cominfecgao congénita, 2 por toxo-

plasmose e um por sifilis. Os achados mais frequentes na ecografia
cerebral eTC decranioforam hidrocefaliatantotetraquantotri ventricu-
lar. Hemorragiaintracerebral ocorreu principa mentenosprematuros. O

diagnostico foi feito precocemente namaior parte dos pacientes, muitos
deles pré-natal, do que resultou procedimento cirdrgico precoce. As
complicagdesimediatasacirurgiaforaminfeccdo edesequilibriohidrele-
trolitico. A corregdocirurgicadahidrocefaliafoi realizadacomderivacgéo
ventriculoperitoneal . Ascomplicacbestardiasforaminfeccéo, seguidas
por coleccdoliqudricaeobstrugaodo catéter. Exameneurol 6gicoaterado
nainternagdo foi maisfrequente no grupo dospacientescometiologia
congénita(p<0,001). Diminuigdodetonoedeforcaforammaisevidentes
nosexamesrealizadosnainternagéo e6 mesesapdsacirurgia. Dozemeses
aposficou maisevidente hipertoniae hiperreflexia. Atraso no DNPM

ocorreu progressivamente durante o seguimento. Conclusdes. Exames
pré-natai s possibilitam maior precocidade diagndsticaeterapéutica. In-

fecgdo éacomplicagdo maisfrequente. O progndstico neurol égico podera
ser mel hor avaliado em estudos prospectivos queacompanhem acrianga
atéaidadeescolar.

O4. MENINGITE TUBERCULOSA. RELATO DE 28 CASOS

V.R. FONTELES, N.T. ROTTA, A.R. SILVA, L. OHLWEILER, I.
STONE, E. BELARMINO JR

Unidade de Neurologia Infantil. Servigo de Pediatria. Hospital de Clinicas. Porto
Alegre, Brasil.

Objectivo. Relatar a ocorréncia dos casos de meningite tubercul osa
ocorridosno Hospital de Clinicasde Porto Alegre (HCPA) entre osanos
de 1984 e2000, mostrando anossaexperiéncianodiagndstico etratamen-
to, e comparando caracteristicas dos nossos casos com a literatura.
Doentes e métodos. Coorte histérica. Variaveis estudadas: cor, sexo,
idade, 6bito, quadroclinico, liquérico eachadosnatomografiadecranio,
além de sequielas e tipos de tratamento. Resultados. De 1984 a 2000
ocorreram no HCPA 28 casosde meningitetubercul osa. Todoseramdecor
branca, 80% do sexo masculino, com umamédiadeidadede52 meses.
Ocorreram cinco 6bitos. Ossintomasmaisfrequentes, em ordem decres-
centeforam: vémitos(90%), febre(80%), alteragdo do sensorio (60%) e
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coma(40%). Osachadosnoliquor foram caracterizadospor hipoglicorra-
quia, aumento deproteinas, |eucocitoselinfomonocitériae ADA elevado.
HidrocefaliadocumentadapelaTC decranio, ocorreu em 18 casos. No
acompanhamento alongo prazo asequielaclinicamaisfrequentefoi a
hemiparesiaem 5 casos. Todosusaramisoniazida, rifampicinaepirazina-
mida, sendo quetrésusaram etambutol e estreptomicinapor teremfeito
insuficiénciahepética. Conclusdes. M eningitetubercul osacontinuasen-
doumapatol ogiagrave dainfancia; nossosresultados correl acionam-se
com osdaliteratura, mostrando que alguns exames, como areagao de
Mantoux eo uso dolavado gastrico, como ferramentas diagndsticas, sdo
menos Uteisdo queadosagem de ADA noliquor.

O5. MENINGITES BACTERIANAS: RELATO DE 70 CASOS IN-
TERNADOSNO HOSPITAL DE CLINICASDE PORTO ALEGRE

L. OHLWEILER, A.R. SILVA, N.T. ROTTA, I. STONE, E. BELAR-
MINO JR, V.R. FONTELES, Y.G. SILVA, C. SEGATO, G. SEBBEN,
C.F. FREIRE

Unidade de Neurologia Pediatrica. Servigo de Pediatria. Hospital de Clinicas.
Porto Alegre, Brasil.

Objectivo. Relatar casosdemeningitebacterianaocorridosde 1993a2000
no Hospital de Clinicas de Porto Alegre. Doentes e métodos. Coorte
histérica. Variaveisestudadas: cor, sexo, idade, tempo deinternagéo, agente
etiol égico, tratamento erealizagdo de EEG e TC de cranio. Resultados. No
periodo de tempo estudado foram revisados 70 casos. A maioria dos
pacienteserado sexo feminino (54%) e 66 pacientes(94%) eramdecor
branca. A médiadeidadefoi de21 meses. Otempomédiodeinternagéofoi
de22dias. O agenteetiol 6gi co maisencontrado foi o meningococo (29%),
seguido por pneumococo (20%), hemdfilo (19%) eestafiloaureo (3%). Em
30% dos casos ndo foi encontrado agente etiol6gico. Ceftriaxone foi
utilizado em 90% dos pacientes (63 casos). Dexametasonafoi utilizadaem
40pacientes(57%). ForamrealizadosEEG em 25 paci entes(36%) estando
alterado em 22 (90%) e TC de crénio em 29 pacientes (41%), estando
alteradas em 20 (69%). Conclusdes. M eningitebacterianapersiste, como
passar dosanos, como entidadenosol 6gi caagudafrequenteegrave. Atitu-
desdeprevencgao do contégio eabolicao do usoindiscriminado de anti bi 6-
ticos, bem como detecgéo precocedecomplicagdes, podem contribuir para
diminuicdo dessesalarmantesindicadores.

06. FENOTIPOS CONDUCTUALES: MAS ALLA DEL DIAG-
NOSTICO

F. PEREZ-ALVAREZ, C. TIMONEDA-GALLART
Unitat Neuropediatria. Hospital Universitari ICSJosep Trueta. Girona.

Introduccion. Losfenotipos conductual esconstituyen unos patronesde
comportamiento que pueden ser contemplados como compl ej os semi ol 6gi-
coscon utilidad diagnosticanosol 6gica. Sinembargo, patronesdetermina-
dosdefenotiposconductual essontributariosdeun diagnésticonosolode
entidad nosol 6gica, como por ejemplo el sindrome X frégil, sino que
permiten undiagnostico entérminosdeprocesami ento neurol égicocogni-
tivoy emocional, entendi dosambos procesami entos como mecani Smos
neurol 6gicos* patogenéticos' . Pacientesy métodos. M uestrade 30 pacientes
condiversosfenotipos. El diagndstico cognitivo sepracticé mediantela
bateria DN:CAS(DasNaglieri Cognitive Assessment System) que permite
undiagnosti co de procesamiento neurol égico central encuantoaplanifica-
cion, atencién, secuencial y simultaneo (DasJPet al, 1994). El diagndstico
emocional seefectud medianteun procedi miento mixto cualitativo-cuanti-
tativo segunlosprincipiosdel procesamiento neurol 6gicodel sentir ‘ peli-
gro’ (LeDoux et al, 1996y ss.). El tratamiento se basd en |os principios
neurol 6gicos cognitivosy emocional es correspondientes. Resultados. La
planificacion esel procesamiento masvulnerable. El procesamientodela
sensibilidad‘ peligroomiedo’ regido por laamigdalatemporal condiciona
determinadosfenotipos. Discusion. Laexplicaciondelafuncioncognitiva
y delafunciénemocional como funcionesneurol 6gicasentérminosde
circuitosneuronal es, con unaentidad propiaindependientedelaentraday
salidadeinformaci6naprocesar por laneurona, esungrado deconocimiento
méspreciso queaguel basado enexplicar unoscomportamientosobserva-
bles, sean cognitivoso emocional es, por otroscomportamientosobserva-
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bles. Conclusion. Poder explicar |o cognitivoy emocional como disfuncion
neurol 6gi capermiteun diagnosti co patogenéti co debaseneurol 6gicaconla
posibilidad depoder tratar el mecanismo deproducciény nolasemiologia
oel sintoma.

O7. SINDROME DE HIPERTENSION INTRACRANEAL BENIG-
NA'Y HETEROCIGOSIS PARA EL FACTOR V DE LEIDEN

A. PEREZ-MARTINEZ, M.L. RUIZ-FALCO, J.J. GARCIA-PERAS,
L.G. GUTIERREZ-SOLANA

Neurologia 2. Hospital Universitario Nifio Jesiis. Madrid.

Objetivo. Presentar el caso clinicodeun nifio consindromede hipertensién
intracraneal benigna(HICB) asociadaaheterocigosisparael factor V de
Leiden (FVL), y analizar la posible relacion etiopatogénica. Revision
retrospectivadelahistoriaclinicadeun pacientede 11 afiosde edad con
HICB, conespecia referenciaalaevoluciénnatural del casoy loshallazgos
del estudio de hipercoagul abilidad. Caso clinico. Nifio de 11 afios, con
antecedentesfamiliaresdemigrafiay sinantecedentespersonal esdeinterés,
queconsulto por cefal eaintensa, pul sétil, hemicraneal izquierda, deunmes
deevolucion, acompafiadadevisi6nborrosa, labilidad emocional, anorexia
y pérdidadepeso. Enlaexploracionfisicasol o destacabalapresenciadeun
papiledemabilateral. LaTAC craneal eranormal. Laval oracion oftalmol 6-
gica mostro una disminucion de la agudeza visual en ambos ojos. Los
potenci al esevocadosvisual esponian demanifiesto unretraso delatencias.
EnlaRM craneal existian alteracionesdesefial puntiformesen secuencias
T,anivel delasustanciablancasubcortical bihemisférica, depredominio
enlébulosfrontales. Laangiorresonanciafue normal. En el estudio de
hi percoagul abilidad se objetivo unamutaci én heterocigotaparael FVL.
Conclusiones. 1. L osestadosprotrombéticos, y enconcretolamutaciondel
FVL, sehanrelacionadorecientementeconlapatogénesisdelaHICBy con
laoclusiondelavenacentral delaretina; 2. Antetodacefal eaagudacon
caracteristicasclinicasdeorganicidad, sin evidenciadelesionesocupantes
deespacio, debeinvestigarsesiemprelapresenciadeun estado dehipercoa-
gulabilidad.

08. PREVALENCIA DE HAEMOPHILUS INFLUENZAE TIPO B
EN LA MENINGOENCEFALITISEN EL HOSPITAL PEDIATRI-
CO DE AZCAPOTZALCO

R. RAMIREZ-SEGURA & J. CAMPOS-CASTELLO? G. MICHAUS-
GUTIERREZ 2 O. SANCHEZ-GASCA °©

@Neurologia Pediatrica. Hospital General Xoco. México DF. b Servicio de
Pediatria. Hospital Clinico San Carlos. Madrid.

Objetivo. Conocer |apreval enciadeHaemophilusinfluenzaetipob (Hib) en
un hospital pediatrico de M éxico. Pacientesy métodos. Estudio(marzo
2000-agosto 2001) retrospectivo, observacional, transversal y descriptivo
de21nifios(0-5afos). Variables: edad, sexo, peso, grado dedesnutricion,

L CR, germen, tratami ento antibi 6tico, infeccion primaria, localizaciény

estacion del afio. Tratamiento estadisticoy representacion gréficadelos
resultados. Resultados. 77% nifios, 23% nifias. M ediade edad: 35 meses.

Edad 0-3 meses: 9,5%; 3 meses-5 afios: 90,5%. Estado nutritivo: 71%sin

desnutriciony 23,8% primer grado. L CR turbio 76%. Celularidad L CR 13-

24.100 (promedio2.752) con predominiodepolinuclearesen el 66%. gual

porcentaj e parahiperproteinorraquiamayor de40 mg/dL (promedio 76,5
mg/dL ). Hipoglucorraquiaenel 85,7%. Tinci6ndegram: 62% cocobacilos
gramnegativo. Coaglutinacién positivaparaHibenel 76%. CultivoLCR:

Hib positivo 57%. Estacionesdel afio: 33,3% primavera; 28,5%invierno;
14,28% verano; 23,85% otofio. Cuadroinfeccioso previo: 90,5% (66% vias
respiratorias). Tratamiento con ampicilinay cloranfenicol 62%. Resto

cefalosporinas. Conclusiones. Lameningoencefalitisbacterianaesméas
frecuenteenvarones(noinfluyeenlaevolucion), enlactantes, y con poca
onuladesnutricion. El LCR erasugestivodeprocesobacteriano. Enel 76%
la coaglutinacién coincidié con el cultivo paraHib. En un 66% existe
infecciondeviasrespiratoriaspreviay eficaciadel tratamiento estandar.

Sospechadeneuroinfeccion confirmadaen el 28% del oscasos.Conclusion.

Importanciadelasinfeccionespreviasdeviasrespiratorias, delavacuna
anti-Hib, investigacidn de portadoresasintométi cosy estudiosprospectivos
delosmismos.
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09. SINDROME ANTIFOSFOLIPIDEO. UM CASO CLiNICO

S. TAVARES? C. GARRIDO, C. VASCONCELOS, N. CANTO-MO-
REIRA ¢, T. TEMUDO

Pediatria. Hospital Geral de Santo Anténio. Porto, Portugal.

Osacidentesvascul arescerebraissdorarosnaidadepediétrica. A incidéncia
estimada, em criangascomidadeinferior al5anos, dedoencacerebrovas-
cular édecercade 2,5 por 100.000/ano. A avaliaco etiol 6gicade uma
criancacom doengavascul ar cerebral deveincluir apesquisadefactores
pré-trombati cos, nomeadamente o doseamento deanti corposantifosfoli pi-
deo. A suapresencaestaassociadaaumriscodeacidentevascul ar cerebral
seisvezessuperior apopulagdo geral . O sindromeantifosfolipideo, definido
por critériosclinicoselaboratoriais, podeser primério, seocorreisolada-
mente, ou secundario, se estaassociado adoengas autoi munes, doencas
neoplésicas ou infecciosas. E descrito o caso clinico de uma crianga
saudavel até aos 8 anos de idade, altura em que é diagnosticada uma
trombosedosseiossagital elateral nocontextodeum quadro dehipertensio
intracraniana. Do estudo anal iti co ef ectuado destaca-se um doseamento de
anti corpos antinucleares e antifosfolipideo positivos. Inicianestaal tura
terapéuti caanti coagul ante, associado aterapiadiuréticaecorticoidecom
melhoriaclinicasignificativa. Posteriormente, érepetido o estudoimuno-
16gi co estabel ecendo-se o diagndsti co definitivo desindromedeanticorpo
antifosfolipideo, mantendo, por estemotivo, aterapiaanticoagulante(INR
2-3). Durante 2 anosesteveassintomético, sem quai squer manifestacdes
neurol 6gi cas, osteoarti cul ares, dermatol égicasourenais. Setemesesap6so
iniciodadoencafez controloimagiol 6gico eaindando apresentavareper-
meabilizagdo compl etado seio sagital superior, ndo apresentandoimagens
sugestivas de enfarte cerebral. Em Janeiro de 2002 éinternado por um
quadro de vomitos, cefaleias e febre no contexto de uma otite média
supurada. Por persisténciadossintomas, apesar daresol ugéo do quadro
infeccioso, realizaumaRM cerebral quemostrou multiplaslesdeshipoden-
sasencefdlicas, permanecendo dividas quanto asuaetiopatogenia(vascu-
lite/enfarte). Sera discutido o significado clinico destas lesdes e suas
implicagdesterapéuticas.

010. ENXAQUECA HEMIPLEGICA FAMILIAR DESPERTADA
POR TRAUMATISMO MINOR

S. PEREIRA, S. ALVES, C. BARBOSA, R. GOMES
Servico de Neurologia. Hospital Pedro Hispano. Matosinhos, Portugal.

A enxaquecahemipl égicafamiliar eaataxiacerebel osatém sidoreconhe-
cidas como ligadas a diferentes tipos de mutag&o do gene CANA1A. E
herdada de forma autossémi ca dominante e com diferentes fenotipos:
enxaquecahemipl égica, enxaquecasem aura, comaepi sodico, pequenos
traumatismoscefdlicosprecipitando comaedéficesfocai seataxiacerebe-
losa. Apresentamososcasosclinicosdeduascriangasde10e12 anosde
idade, defamiliasnéo rel acionadas, proveni entesdamesmaareaderesidén-
cia, com episodiosde comae défice neurol 6gi co agudo com duragéo de
horasadias, precipitadospor traumatismoscefalicosligeiros. Emambas
existia historiade multiplas recorréncias ao Servico de Urgéncia, com
vériosinternamentospor suspeitadetraumati smo cranio encefalico, apesar
deumadascriancaster historiafamiliar deenxaquecahemiplégicaeataxia
cerebel osaem catorzemembros. Peranteum quadro agudo dealteracéodo
estado de consci énciaapdstraumati smo minimo é necessario efectuar ma
col heitacuidadosadaanamnese, procurando episodiospréviossemel hantes
ouhistériafamiliar, até porquemuitasvezesacriancandoreferecefaleias.
Destaformaépossivel fazer o diagndstico, ef ectuar tratamento adequado,
diminuir osencargosecondmicos(inerentesao internamento earealizagdo
deexames) edesdramatizar asituagaojunto dafamilia.

02. TRASTORNOS NEUROMUSCULARES
YTRASTORNOS MOTORES DEL SNC

Dres. . Alfonsoy S. Quijano-Roy

011.DISTROFIA MIOTONICA NEONATAL I.CLINICAY PRO-
NOSTICO

R. ERAZO? D. TOHA P, S, ROSSELOTP, E. LYON®
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2 Servicio Neurologia. Hospital Luis Calvo Mackenna. b Servicio Neonatologia
Maternidad Salvador. ¢ Corporacion paralanutricion Infantil CONIN-CREDES.
Santiago de Chile, Chile.

Introduccion. Ladistrofiamioténica(DM) esunaenfermedad multisistémica
caracterizadapor debilidad muscular, miotoniay cataratas. Generalmentese
producepor expansiéndel gen19g11-13. L adistrofiamioténicacongénita
grave o neonatal (DMN) se heredacasi exclusivamente por transmision
maternay produce altamortalidad (50%) Objetivos. Describir|osaspectos
clinicosy prondsticos de la distrofia mioténica neonatal y establecer las
diferencias con ladistrofia mioténica congénitaleve. Paratal efecto, se
excluyeron 12 casoscon estaformamenosgrave, con mortalidad del 2%.

Pacientesy métodos. Sedescriben 33 casosdiagnosticadosentrel osafios 1984
y2001. L aserieestaconstituidapor 23varonesy 10muijeres, correspondientes
a26familias. 22 casosseinvestigaronenel periodo neonatal, 8enel primer
afiodeviday 3antesdelos3 afios. Resultados. 24 madrestuvieron polihidro-
amnios. En 14 casossedetectd disminucion demovimientosfetal esapartir del

sexto mesdegestaci on. 26 recién nacidos(RN) nacieron por cesareadebido
aunapobrecontractilidad uterina. El periododegestaciénvaridentre33y 41
semanas, y €l test de Apgar fluctuéentre 1y 8alos5 minutos; en 15RN fue
inferior a6. Signosclinicos: 33 RN tuvieron hipotonia, debilidad musculary

diplegjiafacial, 30difi cultadesdesuccion-degluciény 27 problemasrespira-
toriosdesdel asprimerashorasdevida. S6l06 casosmostraronartrogriposis,

ytodosellossobrevivieron. Lamortalidadal canzé el 42% (14 casos)y ocurrio
durantelosprimeros6 mesesdevida. Conclusiones. Destacalaatamortalidad
ennuestraserie, quesecorrel acionddirectamenteconun Apgar igual o menor
de5alos 10 minutos, prematuridad (<36 semanas), escasao nulamotilidad
espontaneaduranteel primer mesy conexidnaventilaciénmecanicadurante
mésdesel ssemanas. Resal tamosestosfactorescomo indicesdemal pronds-

tico, y enfatizamoslaimportanciadel diagnésticoneonatal deDMN, evitando
diagndsti coserroneoscomoencefal opatiahi poxicoi squémica. Estopermite
unadecuadoy oportuno consej o genético.

012. SINDROME ESPINOCEREBELOSO INFANTIL PRECOZ:
PRESENTACION DE DOSHERMANOS

JJ. GARCIA-PENAS, M.L. RUIZ-FALCO, L.G. GUTIERREZ-SO-
LANA, C. DIAZ-BUSCHMANN, A. DUAT-RODRIGUEZ

Neurologia 2. Hospital Nifio Jests. Madrid.

Objetivo. Presentar | os casos de doshermanos con sindrome espinocerebe-
losoinfantil precoz (SECIP), conespecial referenciaal diagndsticodiferen-
cial deestosprocesosenlaedad pediatrica. Revisidnretrospectivadelas
historias clinicas de dos pacientes con SECIP, analizando lasformas de
presentaciony el curso evolutivo.Casosclinicos. Caso 1. Varondel3afios
deedad. Inicioclinicoalos5 afioscon ataxiadelamarchay movimientos
incoordinadosen miembrossuperiores. Deterioro evol utivolentamente
progresivo, conasociacion de: coreoatetosis, ataxiatruncal y delamarcha,
sindrome cordonal posterior, sindrome piramidal en miembrosinferiores,

arreflexiarotulianay aquilea, oftalmoplejia parala mirada horizontal

conjugada, cifoescoliosis, deterioro cognitivotardio, atrofiacerebel osay

neuropatiaaxonal sensitiva. Caso 2. Mujer de 11 afioscon antecedentede
hiperactividad y déficit de atencién desde el periodo preescolar. Inicio
clinicoalos9afiosdeedad contorpezamotriz progresivay alteraciéndela
marcha. Curso clinico con deterioro lento, presentando: coreoatetosis,

ataxiadelamarcha, arreflexiarotulianay aquilea, atrofia cerebelosay

neuropatiaaxonal sensitiva. Enlosdoscasossedescartaron: enfermedad de
Friedreich (EF), déficit devitaminaE, ataxia-tel eangiectasi a, enfermedad
deHuntington, enfermedades metabdlicas(lisosomal es, peroxisomal esy
mitocondriales) y déficit de sial otransferrina. Conclusiones. 1. El SECIP
puede presentarsesimulando unaEF oun déficit devitaminaE; 2. Sedebe
realizar unexhaustivo diagndsticodiferencial conenfermedadesmetaboli-
casy heredodegenerativas; 3. Lapresenciadecoreoatetosisy el patronde
herenciaautosdmicarecesivapuedenayudar al diagndstico.

013. SINDROMESMIASTENICOSCONGENITOS. UNA ENFER-
MEDAD INFRADIAGNOSTICADA

S.I. PASCUAL-PASCUAL @ R. MASELLI P, |. PASCUAL-CASTRO-
VIEJO?
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2Neurologia Pediatrica. Hospital Infantil La Paz. Madrid, Espafia. b Department
of Neurology. University of California. Davis, California, USA.

I ntroduccion. Lostrastornoscongénitosdelatransmisién neuromuscul ar
son raros, pero ademas se infradiagnostican porque con frecuenciala
sintomatol ogiaesdedebilidad muscul ar generalizadasinimportantefatiga-

bilidad. Objetivo. Revisiondel oscasosdesindromesmiasténi coscongéni-

tos(SMC) diagnosti cadosen nuestro servicio antesdel accesoalosestudios
degenéticamol ecular. Pacientes, métodosy resultados. Desde 1980a2001
sediagnosticaron 13 casosen funciondelossiguientescriterios: 1. Debili-

dad muscul ar ocular, decinturaso generalizada(13/13); 2. Fatigabilidad
conel gercicio(erapocoevidenteen4/13); 3. EMGYy biopsiamuscul ar con
alteracionesleves, inespecificas; 4. Decremento del cuarto potencial enla
estimulacionrepetitiva(en 13/13); 5. Respuestaal edrofonio (positivaen 9/
12, negativaen 2/12y equivocaen 1/12); 6. Jitter aumentado (4/4); 7.

Ausenciadeanticuerposantirreceptor deAccolina(13/13). Estapendiente
el estudiomolecular de10deellos. Larespuestaalapiridostigminafue: a)

buenaen5, b) levemejoriaen 6,y c) empeoramientoen 2. Larespuestaa
la 3-4 diaminopiridina fue: a) buena en 3, b) leve mejoriaen 4,y c)

empeoramientoen 1. Larespuestaal oscorticoidesfuebuenaen2/4y deleve
mejora en 2/4. Previamente al diagnéstico de SMC, 8 casos estaban

diagnosti cados de miopatiacongénitainespecifica. Conclusiones. Laprin-

cipal pruebadiagnosticade un SMC eslasospechade que puedeserlo, y

debetenerseen cuentano sol o en casoscon ptosispal pebral y fatigabilidad

conel gjercicio, sinoentodo nifio con debilidad muscular importantesin

elevacion de CK, con EMG poco demostrativo y biopsiamuscular con

escasa alteracion paralagravedad de lasintomatol ogia. El tratamiento

farmacol 6gico daresultadosenlamayoria.

O14. PARALISIA CEREBRAL TETRAPLEGICA: CLINICA E NEU-
ROIMAGEM

A.M.S.G. PIOVESANA, C.F. LOPES
Neurologia. FCM/UNICAMP. Sao Paulo, Brasil.

A paralisiacerebral tetrapl égica(PC-T) mantéminteressedaareamédica
quanto aprevencao, diagndstico ereabilitagdo. Objectivos. Correlacionar a
TC com aspectos clinicos. Doentesemétodos. Estudotransversal de151
criangasatendidosem 2000-2001, noambul atériodeneurologiadaUNI -
CAMP. Osdadosforaminseridosno programaEpi Info. TC classificadaem
5 grupos. Resultados. Sexo masculino 54%, idademédianal ®consulta24
meses, média de segmento 58 meses. A PC-T foi proporcionada ou de
predominio braquial em 46%, e crural 53%. Epilepsia86 casos (57%),
parcial 33, mioclonica29, TCG 24. Visdo subnormal 43%,; deficiéncia
auditiva 5%; disartria 48%; disfagia 38%; microcefalia 48%. Marcha:
independente 5%, com apoi 0 33%, sem progndsti co 62%. FungGescogniti-
vasemotoras: |eve prejuizo 28% e 7%; moderado 26% e 35%; grave 46%
e58%. Estasfungdeseosdiagndsti cossecundéari osestiveram correl aciona-
dasaTC (p= 0,000), porque foram mais comprometidos agueles com
malformagdese/ouinfecgbescongénitas(TC5) ouareashipodensas(TC4)
eoscasosdeleveoumoderado prejuizo estiveramassociadosaTC normal
(TC1) oucompativel comaleucomal aciaperiventricular (TC2).Conclu-
sOes. O pior progndstico esteve associado a presencga dos diagndsticos
secundérioseaosachadosnaneuroimagemdotipo TC5eTC4 eomel hor
quadro clinicoaTC1 e TC2. A TC pode acrescentar dados quanto as
definigdesclinicasdacriangacom PC-T.

015. DISTROFIA MUSCULAR CONGENITA CON MUTACIO-
NESEN EL GEN FKRP, ‘FUKUTIN RELATED PROTEIN’' (DMC
TIPO 1C)

S. QUIJANO-ROY 2P, B, ESTOURNET 2P, L. GALAN, N. ROME-
RO2C P. GUICHENEY a¢

2Consorcio Francés de Investigacion Biomédica de Distrofias Musculares
Congénitas. bServicio de Pediatria, Reanimacion y Rehabilitacion Neuro-
Respiratoria. Hospital Raymond Poincaré. Garches, Francia. ¢ Unidad INSERM
523 Instituto de Miologia. Grupo Hospitalario Pitié-Salpétriére. Paris, Francia.

Introduccion. Las DM C son un grupo heterogéneo de enfermedades de
transmisi énautosomicarecesiva. Reci entementesehaidentificadounaforma
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conmutacionesenel gendelaproteinaFK PR, localizado en el cromosoma
19. Objetivos. Presentar |ascaracteristicasfenotipicasdeunaseriedepacien-

tescon DMC tipo 1C. Pacientes y métodos. Estudio sobre unaserie de 6

pacientesnoemparentadosde6 a25afioscon DM Cpor mutacionesenel gen
FKRP. Andlisisdelascaracteristicasclinicasbioquimicas(CPK), neurorra-

dioldgicos(RM), einmunohi stoquimicas(merosina, alfadistroglicano). Re-

sultados. Signosprecoces: pseudohi pertrofiadegemel os, el evaciondeenzi-

masmusculares. Signostardios: progresién rapida, macroglosia, diplejia
facial, ‘caradeluna’, braquicefalia, manos‘ momificadas', retracciones
articulares. Losdoscasosdeiniciomenosgraveadquirieronlamarcha. Todos
|os pacientes presentaron unaevolucion catastroficadel déficit motor e
insuficienciarespiratoriagrave. Loscasosdeinicio mésgravepresentaron

retrasodel lenguajey dificultadesdeaprendizaje. LaRM fuenormal ono
mostro alteraci onesespecificas. Eninmunohistoquimica, lamerosinaesta-

baparcial mentereduci daentodosl oscasos(normal enunabiopsiaprecoz).

Laexpresién de alfadistroglicano estaba muy disminuida en tres casos
estudiados. LaCPK estabamuy elevadaentodosdurantel osprimerosafios
delaenfermedad, normal en estadiostardios. Conclusiones. LaDMCtipo

1C presentaunfenoti pograveprogresivotipo Duchenne, reconociblesobre
todo en etapasavanzadas. Debesospecharseen casosde DM C conelevacion

de CPK, ausencia de leucodistrofia difusay expresién disminuida de
merosinay alfadistroglicano en mascul 0. Otrosmiembrosdel Consorcio

DMCy colaboradores: BaroisA, Chabrol B, ChaigneD, Desguerresl, Cuisset

JM, EchenneB, FerreiroA, Gray F, Mayer M, Penisson|, Richard P, Toutain
A, ViolletL.

016. EXPERIENCIA ENNUESTRO SERVICIO SOBREEL EFEC-
TO DE LOS CORTICOIDES EN EL TRATAMIENTO DE LA
DISTROFIA MUSCULAR DE DUCHENNE

S. RAFIA, SI1. PASCUAL-PASCUAL, |. PASCUAL-CASTROVIEJO
Servicio de Neurologia Pediatrica. Hospital Universitario La Paz. Madrid.

Objetivo. Desde hace algunos afios se conoce el efecto positivo de los
esteroi desen enlentecer laprogresi 6n deladistrofiamuscul ar deDuchenne,
retrasandol apérdidadeladeambul aciénindependiente. El objetivodeeste
estudioesvalorar laevolucionclinicadel ospacientescon enfermedad de
Duchenneatendidosen nuestro servicioy querecibieron tratamiento con
corticoides, y compararlaconladelospacientesquenorecibierontrata-
miento esteroideo. Pacientesy métodos. Seeligieronal azar 20 pacientes
pediatricoscon diagndstico dedistrofiamuscul ar de Duchenne que habian
sido atendidosen nuestro servicio, delosque 10 recibieron tratamiento con
deflazacort endosisde 1-1,5mg/kg/dia, y 10 quenorecibieron esteroides.

Sevalordsuevolucionclinicaentrelos4y los12 afiosdeedad, atravésde
lautilizacion delaescalaM RC defuerzamuscul ar tomando un promedio
delosval oresobtenidosen del toides, bicepsy tricepsen miembros superio-
res,y deiliopsoas, glGteosy cuadricepsen miembrosinferiores, asi como
la escalafuncional de Vignos. Con los datos obtenidos, se realiz6 una
comparaciéndelaevol uci6ndelosdosgruposde pacientes. Resultados. Los
pacientesqueno reci bieron tratamiento con corti coidesevol ucionaron con
un deterioro progresivo, mas pronunciado entrelos9y los 10 afios. La
pérdidadelamarchaauténomaseprodujo enpromedioalos10,3 afios. En
el grupo querecibi6 tratamiento corticoideo, ésteseinicidentrelos6y los
9 afos, observandose estabilizacion de la enfermedad tanto en fuerza
muscular como enfuncionalidad entodosloscasos. Enlamayoriadelos
paci entes, ademas, seobservo unamejoriadel balancemuscular (70%delos
casos), quesoloenel 2% seacompafio deunamejoriafuncional. El efecto

positivo delosesteroidestuvo unaduracion muy variable, entre2 mesesy

4 afos, conunpromediode 10 meses. L apérdidadelamarchaauténomase
produjo en promedio alos 10,5 afios, si bien s6lo 4 nifiosdeestegrupola
perdieronantesdel presenteestudio. L osotros6 paci entestienen actual men-
te 10 afios 0 menos. Los efectos adversos registrados consistieron en
irritabilidad, epigastralgia, ligeroaumento delapresionarterial y aspecto

cushingoide. S6lo en 1 pacientedebié suspenderseel tratamiento al contraer
un sindrome de Cushing. Conclusiones. No existen dudasacercadel efecto

positivodelosesteroides, quefueevidenteen nuestraserieenlaestabiliza-
cionclinicadelospacientes, prolongandoenel tiempoel estadiofuncional

de laenfermedad e incluso mejorando lafuerza muscular. Lamejoria
funcional nofuesignificativa, y nohay unadiferenciaimportanteennuestra
serieenel momentodelapérdidadelamarchaauténomaenrelaciénconlos
pacientesquenorecibierontratamiento.
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017. TRASTORNOSDEL APRENDIZAJEEN LA NEUROFIBRO-
MATOSISTIPO |

P. SMEYERS? B. ROSELLO?2 |. PITARCH?2 F. MENORP®, F. MU-
LAS? P. BARBERO?

2 Seccion de Neuropediatria. b Servicio de Radiodiagnéstico. Hospital La Fe.
Valencia.

Introduccion. Laneurofibromatosistipol esel sindromeneurocutaneomas
frecuente. La proteina alterada regulalos ciclos celulares, y su defecto
favorecelaformaciondetumoresenel SNCy SNP. El 70% delospacientes
muestran imégenes de hipersefial en T, enlaRM en ganglios basales,
télamo, tronco cerebral o cerebelo, deorigeny significacionincierta. Los
estudiospsicométricosdetectanun Cl enel limitebajodelanormalidady
unafrecuenciasignificativamentemayor detrastornosdel aprendizajey de
laconducta. Larelacionentrelaszonasdehipersefial, sulocalizaciony las
alteraciones cognitivo-conductual es no esta establ ecida. Objetivos. Esta-
blecer unarelacion entre laincidencia de trastornos del aprendizajey
cognitivos y la aparicion de lesiones displésicas cerebrales en la RM
cerebral en nifioscon neurofibromatosistipo . Pacientesymétodos. Sehan
estudiado 23 nifiosquecumpliancriteriosdeNFtipol. Sehanaplicadolos
siguientestests: test deinteligenciaWI| SCy unabateriade pruebasneurop-
sicol 6gi casparadeterminar trastornosdel aprendizajeenlaséreasdel ectura
(exactitudy comprension), escritura, aritméticay lenguajereceptivo. Resul -
tados. Edad mediade evaluacion de 10,3 afios (Iimites: 18-4). El 85%
presentaron |esiones displésicas tipicas de hipersefial en T,. El Cl total
mediofuede85 (limites: 42-118), Cl verbal de89 (44-118), Cl manipulativo
de82(57-120). Unaproporcionsignificativadenifios(70%) mostrotrastor-
nosdel aprendizaje, independientementedelalocalizacionlesional enla
RM. Conclusiones. Los nifios con NF tipo | y lesiones displasicas de
hipersefial en T ,enlaRM cerebral presentan unaincidenciaelevadade
trastornosdel aprendizaje.

018. ASSISTENCIA FISIOTERAPICA A CRIANGA HOSPITALI-
ZADA.ASPECTO NEUROMOTOR

R.C. TUROLLA DE SOUZA 2 A.M.S.G. PIOVESANA P

2 Servigo de Fisioterapia e Terapia Ocupacional . Hospital de Clinicas. b Depar-
tamento de Neurologia. Faculdade de Ciéncias Medicas. Universidade Estadu-
al. Campinas, Brasil.

Estetrabal hotem como objectivo demonstrar aatuagdo dofisioterapeutana
enfermaria pediétrica (neurol ogia pediéatrica) do Hospital de Clinicas/
Universidade Estadual de Campinas(UNICAMP), como partedaequipe
interdisciplinar. Tanto enfermarias como unidades deterapiaintensiva
pedi &tricadao aosterapeutasnumerosaspossi bilidadesdo desempenhode
técnicasmotoras, auxiliando amanejar um pacienteenfermo epermitindo
umalentaprogressao paraaumentar suasatividadesmotoras precocemente.
Osexerciciosconvencionais, astécnicasespecializadaseo posicionamento
adequado e aorientagéo aos pais, ajudam paraque o paciente progrida
dando-lhemaiorescondi¢desde mel horanaadequagéo postural eindepen-
déncia fisica motora no momento da alta hospitalar. Em nossa rotina
hospitalar, o enfoque neuromotor direciona-sea: Intervencéo Sensorio

Motora: Existemvériasmodalidadessensdrio motorasdeestimul aggo (tétil,
vestibular, proprioceptiva, visual eauditiva) parafacilitar o desenvol vimen-
toneuromotor. I ntervencdo paraimprovisar ashabilidadesfuncionaise
controlemotor: Emprego dafisi oterapi caconvencional viabilizando ativi-
dadesfuncionaiscomo também aaplicacéo de métodos especializados.

Intervencéo pararedugao do comprometi mento muscul o-esquel ético: Para
redugao ou prevengao de contraturasmuscul ares e capsulapodeincluir
mobilizag&o do paciente através da cinesi oterapia e do posicionamento

adequado. O posi cionamento adequado pode prevenir/minimizar deformi-
dades articular e inibir a extensdo postural das criangas em ventilagéo
mecani caou sob tendasde oxigénio, osquaisfrequentementereforgcama
posturaem extenséo decabega. O uso derolosde cobertasou fraldaspode
facilitar o melhor posicionamento dacriangae estabilidade postural. O

programade posi cionamento érealizado tanto em criangas hi pertonica
como nas hipoténicas. E necessério orientagdes para que acriancaseja
posicionadanodecorrer dodiaanalisando semprecadacaso. O posiciona-
mento atravésdetal ase splintséessencia comotambém aorientagdo aos
paisouresponsaveis.
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019. OSTEOPETROSE. CINCO CASOSDOHOSPITAL DE DONA
ESTEFANIA

A.l. DIAS? J.P. VIEIRAZ E. CALADO? O. FREITAS®, P.
CABRAL €

2 Servigo de Neurologia Pediatrica. b Unidade de Hematologia. Hospital D.
Estefania. © Servigo de Neurologia. Hospital Egas Moniz. Lisboa, Portugal.

A osteopetrose‘maligna’ autossomicarecessivaéumadoencararada
reabsor¢ao éssea, devidaadisfungdo dos osteocl astos, que néo reabsor-
vem 0 0sso imaturo, o que originaformagao anomal ada cavidade da
medul adsseae dep0sito Gsseo excessivo, com estreitamento dosforamina
dosparescranianos. Estasal teragestraduzem-seclinicamente por fal én-
ciamedular com anemia e hepatosplenomegalia, fracturas, atraso de
crescimento, infecgbesrecorrentes, compressao dosnervoscranianos,

com compromisso i mportantedaviszo e daaudicao. E umadoencaquase
sempre letal, sobretudo nos 2 primeiros anos de vida. O transplante
medul ar precoceéo Unicotratamento conhecido quealterasignificativa-
mente 0 seu curso natural . Estasituacdo é geneticamente heterogénea,
comvériosloci ‘ candidatos’, mas aindasem um mapeamento genético
definitivo. O objectivo destaapresentacdo éal ertar paraasmanifestagdes
neurol 6gicas da osteopetrose e para a urgéncia do diagnéstico e do
transplantemedular, poi sestascriangassao por vezesenviadasaconsulta
deneurologiapediatrica(como éo caso de 3 destesdoentes) por queixas
como atrofiadptica, convul sdesou atraso do desenvol vimento. No nosso
Hospital foram seguidas, nosultimos8anos, 5 criangascom osteopetrose,
4dosexofemininoeumado sexomasculino (irmdo deumadelas). Quatro
foram sujeitos a transplante medular nos primeiros meses de vida. 2
tiveram evolugdo favoravel anivel cognitivo mas com méaevolugdo
estatural eamaurose. A doentequendofoi transplantadatemtetraparésia
espasti ca, amaurose, atraso global profundo do desenvol vimento eepilep-
siaparcial. Outradoente, aindal actente, comamaurose, fez transplantede
medul a recentemente, com boa evolugado. O rapaz faleceu devido a
septicemiaeinsuficiénciacardiacal ogo apésotransplante. Agradecimen-
tos: Unidadede Transplantedo I nstituto Portuguésde Oncol ogiaNucleo
IconogréficodoHospital deDonaEstefania

03. EPILEPSIAS
Dres. F. MateosBeatoy P. Campos Olazabal

020. EPILEPSIA EN EL PRIMER ANO DE VIDA

R. ALVAREZ-FUMERO, R. MUNOZ

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

Objetivo. Determinar | as caracteristicas epidemiol dgicas, clinicas, el ec-
troencefalogréficas y estrategias terapéuticas en las epilepsias 'y los
sindromes epilépticos del primer afio de vida. Pacientes y métodos.

Estudiamosdescriptiva, observacional y retrospectivamenteal osnifiosy

niflasmenoresde 1 afio quefueron hospitalizadoscondiagnésticoinicial

deconvulsiény queposteriormentefueron diagnosti cados como epil épti-
coso sindromesepilépticos. Lainvestigacionserealizdenel Serviciode
Neurologiadel Hospital Pediétrico Docente Centro Habanaen el periodo
comprendido entreenerode 1995y diciembrede 1999. L ossujetosde
nuestro estudio fueron 66 pacientesmenoresde 1 afio que, procedentesdel

areade emergencias o de consultaexternade neurol ogia, portaban el

diagndsticoinicia defenémenosconvulsivos(ataque paraestudio, con-
vulsion, epilepsiay otros). Resultados. Nodemostramospredominiode
sexoalguno. El iniciodelascrisisocurrié enlamayoriadelospacientes
(33,3%) entreel segundoy el tercer mesdeviday laedad promedio fue
de 5,8 meses al inicio. S6lo se registraron antecedentes familiares de
epilepsiaen el 21% deloscasos. L aencefal opatiahipoxicoisquémicafue
el antecedente patol 6gico personal delesiondel sistemanervioso central

hallado con mayor frecuencia. Predominaron |os ataques convulsivos
generalizados tonicoclonicos. El 56% de las epilepsias se clasificaron
como sintomaticas, con predominio delossindromesde epil epsiasinto-
maéticageneralizada. En méasdelamitad delos pacientes se observaron
alteracionesel ectroencefal ogréficas. Lamonoterapiafuelaestrategia
terapéuticamasutilizada, observandoseunaevolucionfavorableenel

80% delospacientes.
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021. FATORES DE RISCO ENVOLVIDOS NA RECORRENCIA
DE CRISE EPILEPTICA NAO-PROVOCADA

M.l. BRAGATTI-WINCKLER®? N.T.ROTTAP, SV. TAMBORENA-
BARROS®

@Neurologia Infantil. Hospital de Clinicas. b pediatria. ¢ Faculdade de Medici-
na da Universidade Federal do Rio Grande do Sul. Porto Alegre, Brasil.

Introducdo. A primeiracriseepil épticaocorreemaproximadamente1%das
criangas e adol escentes. Objectivo. Analisar ainfluénciadosfatoresidade,
sexo, cor, escol aridadedospais, antecedentespré, peri, pos-nataisefami-
liares, tipodecrise, duragéo, estadovigilia-sono e EEG narecorrénciada
primeiracrise epil épticanado-provocada. Doentesemétodos. Foramestuda-
das 108 criancas com idades entre 1 més e 16 anos que apresentaram a
primeiracrise, avaliadasclinicaeel etrencefal ograficamente. Foramreali-
zadas andlises uni e multivariadas, com nivel de significanciap< 0,05.
Resultados. A idademédiafoi 6 anos, sexo masculino (64,8%), cor branca
(84,3%), paiscom escol aridadeem nivel fundamental em50%, semante-
cedentespré, peri epds-natai snaquasetotalidadedoscasos; 62% apresen-
taram historiafamiliar positiva. Houverecorrénciaem 55 casos (50,9%),
tendoasmeninasmaior risco (RR 1,478). A crisemaiscomumfoi genera-
lizada(81,5%), tonico-clonica(41,7%), decurta-duracdo (75,9%) eem
vigilia(75,9%). Oriscoderepeticdofoi maior entreascrisesparciais(RR
2,24) eemsono (RR 1,82). O EEG foi alterado em 54,6% dos casos. Na
regressdo| ogisticaobservou-sequecrian¢casmenoresqueapresentarama
primeiracriseparcial eEEG alteradotiveramaté 3,6 vezesmaischancede
apresentar recorréncia. Conclusdes. A recorrénciaesteverel acionadacom
sexofeminino, lactente, crisesparciais, emsonoealteracéo el ectrencefal o-
gréfica.

022. LA EPILEPSIA INFANTIL EN LA MEDICINA ESPANOLA
DEL SIGLO XVII

M.T. FERRANDO-LUCAS

Grupo de Trabajo ‘Historia de la Neuropediatria Espafiola’ . Sociedad Espafiola
de Neurologia Pediatrica.

Introduccién. Durante la primera mitad del sigloxvi se publican en
Espafiadosdelas obras masimportantes de lahistoriade lapediatria:

Método y Orden de curar las enfermedades de |os nifios (Jerénimo
Soriano; Zaragoza, 1600), primer tratado demedicinainfantil enlengua
castellana, y Liber deaffectionibus puerorum(Francisco Pérez Cascales,

AlcaladeHenares, 1611) considerado el primer gran tratado espafiol de
pediatria. Objetivo. Analizar | osaspectosetiol 6gicos, fisiopatol 6gicosy

terapéuticos de laepil epsiacontemplados por estos autores. Materialy

métodos. Estudio sobre facsimil delaBibliotecaNacional y revision
bibliogréficade la historia de la epilepsia, de las deficienciasy dela
pediatria. Resultados. Laepilepsiaes separadade otrostiposdecrisis,

causadas por pérdidashidricas, por faltade suefio, por fiebre, por exceso

degjercicio, y explicadapor lateoriadeloshumoresque obstruyenlos
ventriculoscerebral es. Esclasificadaentrestipos: laquenaceprimitiva-
mente en el cerebro, laque nace en el estbmago y laque nace en otras
partesdel cuerpo, produciendo estas dos Ul ti mas paroxismo por consen-
timiento del cerebro. Laedad puede ser un factor prondsticoy sesefialan
factores hereditarios, asi como | os efectos negativos del alcohol y las
recaidastrassuprimir lostratamientosque, utilizando lafarmacopeade
laépoca, tienendosfines: el tratamiento delacrisisy el delaenfermedad.
Conclusién. Laepil epsiaesconsideradacomo enfermedad, sin conce-
sionesateoriasmagico-religiosas, sistematizandolaentipos, causasy tra-
tamientos

023. MARCADORES DEL METABOLISMO FOSFOCALCICO
EN PACIENTES PEDIATRICOS TRATADOS CON ANTIEPI-
LEPTICOS

A. MOLINA-CARBALLO? E. NARBONA-LOPEZ, B. SEVILLA-
PEREZ, E. PITA-CALANDRE ?, R. SANTANA-DELGADO, A. MU-
NOZ-HOYO0S

aUnidad de Neurologia Pediatrica. Departamento de Pediatria. P Departamento
de Farmacologia Clinica. Hospital Universitario San Cecilio. Granada.
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Introduccion. Desdeel abandono del fenobarbital y difenil hidantoinacomo
féarmacosdeprimeralineaenel tratamiento delaepilepsiaenpediatria, nose
habiaprestado atencién alaposiblerepercusién delaterapiaconvalproato,
carbamacepinay |los nuevos anticonvul sionantes, sobre el metabolismo
mineral seo. A portacionesreci entes, fundamental menteenadultos, aportan
al respectodatoscontradictorios. Objetivos. Valoraciontransversal dediver-
sosmarcadoresbioquimicosy hormonal esdel metabolismofosfocalcicoen
niflosde cual qui er edad tratadosal argo plazo con antiepil épti cos. Pacientes
ymétodos. 106 nifiosdivididosendosgruposdeestudio, alosqueselesaplico
idénticametodol ogia. a) Control. 26 nifiossanos, hermanostodosellosde
algunodel ospaci entesincluidosenel grupoproblema. Previoconsentimiento
informado, y comoun‘ examenensalud’, seincluyeron parapermitir unamas
adecuada val oracion de | os datos obteni dos de | os paci entes tratados. b)
Problema. 80 nifiostratados con antiepil épticos (75 conactividad fisicay
desarrollopsicomotor normal). Determinacionde: 25-OH-vit Dy osteocal ci-
na(mg/mL )y parathormona(1/2 mol;nmol/L) ensuero obtenidoaprimera
horadelamafiana. Estadistica: basica, comparaciondemedias, ANOVA2
(tipo tratamiento, duracién). Resultados:

Grupo Edad DT Vit. D Parathorm. Osteocalc. Piridinol
Control 110,5(9,8) - 12,76 (2,7) 38,06(2,6) 7,18(2,4) 29,14(5,1)
Epi 126,21(5,9) 15,46(1,6) 16,1(1,5) 52,67(58) 6,01(1,1) 20,51(1,3)
VPA 119,41 (6,8) 13,76(1,8) 14,75(1,9) 47,21(7,3) 8,18(0,6) 19,55(1)
CBZ 150,92(10,8) 25,17 (3,6) 22(4,3) 62,25(27,4) 1,6(1,1) 21,8(5)
>1AC 150,2(22,5) 12(4) 14,9(2,4) 57,2(6,4) 4,63(2,8) 21,56 (4,3)

Valores: media (desviacion tipica). Edad: meses. DT: duracién tratamiento; vit. D:
vitamina D; >1 AC: terapia con dos o0 méas farmacos.

Conclusion. Aunqueel escasoniimeroincluidohastahoy enalgunosgrupos
impideobtener diferenciassignificativas, pareceobservarse unatendencia
hacialaaceleracion del turn-over fosfocal cico en epil épticostratados, con
datosglobalesnormales.

024. SINDROME DE WEST: ESTUDO RETROSPECTIVO DE 50
CASOS

N. TELLECHEA-ROTTA, A.R. SILVA, L. OHLWEILER, |. STO-
NE, E. BELARMINO JR, V.R. FONTELES, Y.G. SILVA, C. SEGA-
TO, G. SEBBEN, C.F. FREIRE

Unidade de Neurologia Infantil. Servigo de Pediatria. Hospital de Clinicas. Porto
Alegre, Brasil.

Objetivo. Relatar casosdesindromedeWest ocorridosde 1984 a2001 no
Hospital deClinicasdePorto Alegre.Doentesemétodos. Coortehistorica.

Variaveisestudadas:. sexo, cor, idade, tempo deacompanhamento ambul ato-
rial, tratamento erealizagdo de EEG e TC decrénio. Resultados. No periodo
detempo estudadoforamrevisados50 casos. A maioriadospaci enteserado
sexo masculino (56%) e todos eram de cor branca. A médiadeidade no
momentododiagnésticofoi de6 meses. Otempomédiodeacompanhamento

ambulatorial foi de53 meses. Acidoval préicofoi usado em 44 pacientes,

fenobarbital em 16, nitrazepanem 20, primidonaem 4, carbamazepinaem7

evigabatrinaem 20. 19 pacientes(38%) fizeramuso deesquemascommais
de2anticonvul sivantes; 20 (40%) fizeram usodecorticoideoral e16 (32%)

usaram ACTH. Houve4 éhitos. Todosrealizaram EEG quemostrou hipsar-

ritmia. Um segundo EEG, realizado em 35 pacientesapdsainstituicdo do
tratamentomostrouparoxismomultifocal em 13 pacientes, paroxismotempo-
ral em5 casos, 3comfocofrontal, 2com padréo deL ennox-Gastaut, 2com
persisténcia de hipsarritmia, além de outros achados. TC cranio foram
realizadas35 TC decranioquemostraramatrofiacerebral em 13 casos, 7 casos
comtubércul ossubependimarios, 4 com defeitodemigragdo neuronal e2

casos com agenesia de corpo caloso. Houve um caso de cisto de fossa
posterior. Cinco tomografiasforam normais. Conclusao. A sindromedeWest
€ uma patol ogia de multiplas causas cuja evolucéo pode ser modificada
atravésdo uso adequado deanticonvul sivantes, taiscomo avigabatrinanos
casosdesindromedeWest rel acionadoscom esclerosetuberosa.
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025. EPILEPSIA DE TIPO AUSENCIA INFANTIL DE INICIO
TEMPRANO Y RESISTENTE A FARMACOS, ASOCIADA ADIS
CINESIA PAROXISTICA

R. SANCHEZ-CARPINTERO2€, T. DEONA P, M. SANTUCCI ¢, K.
BHATIA Y, L. PARMEGGIANI & R. GUERRINI ©

aUnidad de Neuropediatria. Clinica Universitaria de Navarra. Pamplona, Es-
pana. b Centre Hospitalier Universitaire Vaudois. Lausanne, Switzerland.
®Neurological Institute. University of Bologna. Italy. dnstitute of Neurol ogy.
Queen Square. © Neurosciences Unit. Ingtitute of Child Health and Great Ormond
Street Hospital. London, UK.

Larelacionclinicaentreepilepsiay discinesiaparoxistica(DP) hasidouna
cuestiéndediagnésticodiferencial durantemuchotiempo. Sinembargo, en
losultimosafiossehaidentificado el sindromedeconvulsionesinfantiles
benignascon coreoatetosis paroxistica(Cl CP), de herenciaautosdémica
dominante, ligadoalaregin pericentroméricadel cromosomal6. También
sehadescritolaasociacién deepilepsiarolandica, DPinducidapor gercicio

y espasmodel escribiente, ligado aunaregion del cromosoma 16 superpues-

taaladel sindrome CICP, deherenciarecesiva. Sehapublicado, ademas,

un estudi o geneal 6gi co autosémi codominanteconepilepsiadeinicioenla
infancia, discinesiaparoxisticay retraso mental. En estetrabajo secomuni-
caunanuevaasoci acion deepilepsiadetipoausenciainfantil y DPen5 casos
no familiares, con datos clinicos, videogréficos y de EEG. El tipo de
epilepsiay DPasociadasen estospacientesrefuerzanlaevidenciadeque,

cuando ambasse presentan en un mismo pacienteofamilia, lascaracteris-

ticas son de epilepsiay DP idiopéticas. Esta observacién, y el caracter
familiar reconocidoenlosotrossindromesdescritos, sugierenlaposibilidad
dequeambasalteracionesparoxisticas estén mediadas por anomal iasdel

mismo gen, probablemente codificador deun canal i6nico, queimplique
estructurascerebral escorticalesy subcorticales.

026. CRISIS POSTRAUMATICAS EN NINOS: FACTORES DE
RIESGO

M.C. TABOADA-FERNANDEZ, E. CANIZALES-DURAN
Servicio de Neuropediatria. Hospital Miguel Pérez Carrefio. Caracas, Venezuela.

Objetivo. Determinar lafrecuenciay factoresderiesgo paralaocurrenciade
crisisy epilepsia(EPT) postrauméticas en nifios. Pacientesy métodos. Se
estudiaron 36 nifiosquepresentaron traumati smo craneocencefélicomoderado
ogravedurante2 afios, siendo seguidosenlaconsultade Neuropediatria. Se
establ ecieronfrecuenciasdel asvariabl esindependientesy probabilidadesde
ocurrenciapor regresionlogisticaparadeterminar losfactoresderiesgo para
la ocurrencia de crisis inmediatas, tempranas y tardias, y de epilepsia
postraumética. Resultados. Frecuenciade crisis inmediatas: 30%; crisis
tempranas: 8,3%; crisistardiasunicas: 0%; EPT: 5,6%. L osfactoresderiesgo
paracrisisinmediatasfueron: pérdidadeconcienciaasociadaacontusion (OR
4,85; p< 0,05), pérdidadeconcienciaasociadaaamnesia(OR 5,15; p< 0,05)
y pérdidadeconcienciaasociadacondéficitmotor (OR12,72; p< 0,01).Los
factoresderiesgoparacrisi stempranasfueron: amnesia(OR 16,0; p< 0,01),
amnesiaasociadaacontusion(OR 16,0; p< 0,05), y déficit motor asociadoa
pérdidadelaconciencia(OR 10,45; p< 0,01). Losfactoresderiesgo paraEPT
fueron: amnesia(OR 33,0; p< 0,01), crisistempranaprevia(OR 16,0; p< 0,05),
traumasevero(OR 12,72; p< 0,05), y laasociaciéndéficit motor conpérdida
deconciencia(OR 12,72; p< 0,01). Lapresenciadeun EEG anormal unmes
despuésdel traumatismorevel G unriesgo de9 (p< 0,05) paraEPT.Conclu-
siones. Laamnesiapostraumética, lagravedad del traumay lapresenciade
crisistempranasconstituyenlosprincipal esfactoresderiesgo paraEPT en
nifios. El EEG anormal un mesdespuésdel traumaessignificativo parala
presenciade EPT. El tratamiento temprano confarmacosanti epil épticosno
evitélaapariciondeEPT.

027. SINDROME DE KOJEWNIKOW

J. FORNELL-FORCADES, M.M. LEY-MARTQCS, I. HERNANDEZ-
SOUSA, A.D. MORENO-VAZQUEZ, M.S. PEREZ-POYATO

Unidad de Neuropediatria. Servicio de Pediatria. Hospital Universitario Puerta
del Mar. Céadiz.
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I ntroduccion. El sindromedeK ojewnikow secaracterizapor crisisepilép-
ticassomatomotorasy crisisparciaescontinuas. Pocofrecuentey dedificil

control, existen dosformasclinicas. Laformal noesdeteriorante, tieneuna
baselesional, lascrisisparcial escontinuaspueden empezar acual quier edad
y muestraun ritmo de base normal en el EEG. Enlaformall sedanlas
caracteristicas contrarias. Caso clinico. Nifiade 13 afios, queingresapor
presentar desde 8 dias antes pequefias sacudi das continuas de comisura
bucal y manoizquierda, y crisisclénicasdel mismolado, muy frecuentes,

seguidasdehipotoniatransitoriadel miembro superior afecto. Antecedentes
familiaressininterés. Antecedentespersonales: sininteréshastal os8 afios,

cuando comienzacon crisisparcial escompl gjas, motoras, somatosensiti-
vas, sensorial esy conautomatismos, y crisistonicocl6nicas. A los10afios
serealizal obulectomiatemporal anterior derechacon amigdal ohipocam-
pectomia, apartir delacual pasadepoli amonoterapia, sélo concarbama-
cepina. Siguecon crisissemanal es. Exploracionclinica: normal. Explora-
ciones complementarias: destaca en el EEG lentificacion izquierda de
elevadaamplitudy acentuadapersistencia, con ritmo debaseestable; RM:

afectaci 6ndesustanciagrisfrontoparietotemporal derecha, queseextiende
asustanciablancay porencefaliatemporal derecha; SPECT critica: zonade
hi perperfusidntemporal derecha. Tratadaconinmunoglobulinascada21
dias, mejoranlascrisis, y, trascambiar carbamacepi napor oxcarbamacepi-
naen dosisbajas, semantienepracticamentelibredecrisisduranteunostres
meses. Havuelto apresentar de crisisparcialescontinuasdetresdiasde
duracion, tras lo cual se ha aumentado |a dosis de oxcarbamacepina.

Conclusiones. Por las caracteristicas delas crisis (parcial es continuas y

hemilaterales), evolutivas(sin déficit neurol égico ni intelectual) y delas
exploracionescomplementarias(lesionesenlaRM y EEG conritmodebase
normal), este caso puede encuadrarse dentro delas epilepsias parciales
continuas, y como un sindromedeK ojewnikow tipol.

028. MASTURBACION EN NINASPEQUERNAS, UNA CAUSA DE
CONSULTA... (CADA VEZ MAS FRECUENTE?

M. TOMAS-VILA 2 J. GARCIA-TENAP

2 pediatria. Hospital Francesc de Borja. Gandia, Valencia. bUnidad de
Neuropediatria. Hospital General de Castellén. Castell6n.

Objetivos. Lamasturbaci én ennifiaspequefiasconstituyeuno delostrastor-
nos paroxisticosque pueden obligar al pediatraarealizar undiagndéstico
diferencial conlasconvulsiones. Sureconocimientoesavecesdificil y no
tenemos informacion clara acercade la prevalencia del fenémeno. El

obj etivo deestacomunicaci 6n esayudar aconocer mejor lasemiol ogiadel

cuadro, familiarizar al médico con esteprocesoy evitar asi exploraciones
complementarias innecesarias. Casosclinicos. Sepresentan dosvideosde
dosnifiasde 12y 13 meses, cuyacausade consultaen amboscasosfueuna
sospecha de episodio convulsivo. Tras visionar el video, sellegé ala
conclusi6n de que setratabade episodios de masturbacion infantil. Los
videosfueron mostradosaotrosneuropediatras, quienescoincidieronenel

diagndstico. Seinformoé alafamiliadelanatural ezadel proceso.Conclu-
siones. Lamasturbaci 6n seengl obadentrodelasconductasdeautoestimu-
laciondelaedadinfantil. Desconocemoslapreval enciadeestefenémeno,

yaqueno hay datospublicadosal respecto. Conlaproliferaciondevideos
domeésti cos, esprobabl e que cadavez senospresenten mascasossimilares
aéstos, por lo quedebemosconocer estetipodeconducta. Seriainteresante
realizar estudiosquenosinformen acercadelaprevalenciadel proceso.

029. SINDROME DE RETT NEONATAL. A PROPOSITO DE UN
CASO

M.E. YOLDI-PETRI & M.C. GONI-ORAYEN & M. PALACIOS-HOR-
CAJADA 2 M.J. AZANZA-AGORRETA & F. GALLINAS-VICTO-
RIANO2 A. RAMOS-ARROYOP

2Unidad de Neuropediatria. Servicio de Pediatria. b Servicio de Genética.
Hospital Virgen del Camino. Pamplona, Navarra.

Introduccién. El sindromedeRett esuncuadrorarodealteracionprogresiva
neurol dgica, queafectacasi exclusivamenteanifiascondesarrolloinicial
aparentementenormal . Existen muy pocoscasosdeenfermedad neonatal .
Caso clinico. Nifiade5 aflosy medio controladaen consultadesdelos5
mesesdevidapor hipotoniay retraso psicomotor. Antecedentesfamiliares
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sininterés. Embarazo, partoy periodo neonatal normales. Apgar 9/10. PN:

2.9709, PC: 34 cm. Desdelos primerosmesesdevidapresentaun grave
retraso psicomotor, con escaso seguimiento visual e hipotoniaaxial marca-
da. Progresalentamentehaciaun retraso mental profundo, con hipotonia
axial ehipertoniade extremidadesinferiorescon signos piramidal es, asi
como nulodesarrollodel lenguaje, solo emitesonidos. Enlaactualidad el

cuadro escompatiblecon el sindromedeRett: microcefaliaadquiriday

retraso del crecimiento, estereotipiasdemanosy chupeteo constante, rachas
dehiperventilacion, manosy piesmuy frios, ataxia, leveescoliosis. Nunca
ha presentado crisis convulsivas. Estudios metabdlicosy radiol 6gicos
negativos. Estudio genético pendiente. Conclusiones. Clésicamente, el

sindromedeRett presentauniniciotérpidoapartir del segundosemestrede
lavida, condeterioro progresivoy conductaautistica. Lasformasdeinicio

precoz con deterioro desde | os primeros meses de vida son rarasy con
frecuenciaatipicasen suscaracteristicasclinicas.

030. ESPECTROSCOPIA POR RESONANCIA MAGNETICA EN
PACIENTES PEDIATRICOS CON EPILEPSIA EN EL HOSPI-
TAL MILITAR CENTRAL

E.T. ESPINOSA-GARCIA, M. CHARRY, J. PEREZ, O. FLOREZ, J.
LONDONO

Neurologia Infantil. Hospital Militar Central. Universidad Militar Nueva Gra-
nada. Bogota, Colombia.

L aespectroscopiapor resonanciamagnética(RME) permiterealizar una
evaluacionnoinvasivadelabioquimicaregional del cerebroy evidenciar
disfuncionesmetabdlicascerebral es. Constituyeunaimportanteherramien-
ta en la valoracién de pacientes con epilepsia, tumores del SNC, etc.
Objetivos Determinar el comportamiento medianteRME delosdiferentes
marcadoresbioquimicoscelularescerebralesy, en particular, del cociente
metabdlicoy del indicedeasimetria, asi como eval uar su aplicabilidad en
ladetecciondefocosepil eptogéni cosen unacohortedenifioscon epilepsia
dedificil tratamiento. Pacientesymétodos Serealizd un estudio descriptivo
decasosy control esen unacohortelongitudinal depacientesmenoresde18
afios con diagnostico deepilepsiatemporal o extratemporal y controles
sanos. Realizamosunaeval uacion por RM E'y determinamoslosval oresdel
cocientemetabdlico (CM) [(N-acetil-aspartico/colina+creatina)] y el indi-
cedeasimetria(IA) [(D-1)/(D+1)/2]. Establecimosvaloresnormal espara
luego compararloscon|osobtenidosenlospacientescon epilepsia, y con
ellodeterminar laubicaci6n del foco epileptogénico. El andlisisestadistico
serealiz6 con el programa SSPS 8.0 paraWindows. Resultados Enlos15
control essanos, losval oresanormal esobtenidosdel CM fueronmenoresde
0,727y del 1A menoresde 0,06. Delos 27 pacientes con epilepsia, |0s
resultadosfueron reproduciblesen 23. Seobservd RME anormal por CM en
el 60,8% Yy por IA enel 91,3%. Enlos pacientes con epilepsiadelébulo
temporal seestableci6 unalateralizaciondel focoenel 54,5%y enlosque
padecian epilepsiaextratemporal en el 66,6%. Conclusion. LaRMEesuna
alternativacomo pruebacomplementariaenlaeval uacion depacientescon
epilepsiafocal, enparticular del |6bulotemporal, quepueden ser candidatos
paracirugiadeepilepsia.

04. TRASTORNOS COGNITIVOS
Dras. N. Tellechea-Rottay P. SmeyersDura

P1. CARACTERIZACAO DO DESEMPENHO NEUROLOGICO,
COGNITIVO E FONOLOGICO EM ESCOLARESCOM DISTUR-
BIO ESPECIFICO DE LEITURA E DISTURBIO DE APRENDIZA-
GEM APOS APLICACAO DE PROGRAMA DE REMEDIACAO
FONOLOGICA

S.A. CAPELLINI 2 SM. CIASCAP

@ Departamento de Fonoaudiologia. UNESP, Bauru. b Disci plina de Neurologia
Infantil. Departamento de Neurologia. Faculdade de Ciéncias Médicas/
UNICAMP. Campinas, Sao Paulo, Brasil.

Oobjectivogeral desteestudofoi caracterizar o desempenho neurol 6gico,
cognitivo efonol 6gico em escolarescom distdrbio especificodeleiturae
distarbio de aprendizagem ap6s aplicagao de programade remediagéo
fonol gica. Dentreosobj ectivosespecificos, o estudo visou correl acionar
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ashabilidadesintel ectuai sao funcionamento dasareascorticai snosesco-
lares com disturbio especifico deleituraedistirbio de aprendizagem e
verificar aeficéaciado programaderemediacéo fonol gi canestapopul agéo.
Participaram 70 escolaresde8a12 anos, de2aadasériesdo municipiode
Botucatu (S&o Paulo, Brasil). Os sujeitos foram submetidos a triagem
fonoaudiol 6gica, auditivaevisual, avaliagdo neurol égica, psicol gica, de
desempenhoescolar, fonol 6gi caedeleitura/escritanapréepds-testagem.
Estesforamdivididosem: GI, composto por 30 escolaresbonsleitores; Gll,
composto por 20 escolares com distirbio especifico deleitura, e GllI,
composto por 20 escol arescomdistirbio deaprendizagem. O programade
remediag&ofonol dgi cafoi realizado em 12 semanaseaplicado em 50%dos
escolares do Gll e GllI. Os resultados por meio de anélise estatistica
evidenciaram aeficéciado programaderemediagdofonol 6gicanosGll e
GllI, poisosescol ares apresentaram mel horado desempenho nasavaliagtes
reali zadas nap0s-testagem se comparado aosresultados obtidosnapré-
testagem. Osescol ares parti ci pantesdo programamel horaram asfungoes
gndsico-interpretativase préaxico-produtivasem atividadesdel eitura/escri-
ta. Concluimosqueo programaderemediacéo fonol 6gicafoi eficaz poisos
escol aresmel horaram o desempenho neurol 4gico, cognitivo eo processa-
mentofonol 6gi codainformacao, o quefavoreceuaemergénciadaconsci-
énciafonol 6gicaesintética.

P2. AVALIACAO NEUROPSICOLOGICA EM CRIANGAS COM
DDA E DDA/H CORELACIONANDO COM EXAMES DE NEU-
ROIMAGEM

S.M. CIASCA, AN.P. SIMAO, E. CAMARGO, A. TOPCZEWSKI

Departamento de Neurologia. Faculdade de Ciéncias Médicas. UNICAMP,
Brasileiro. Ambulatério de Neurodificuldades de Aprendizagem do Hospital das
Clinicas. FCM/UNICAMP. Campinas, Sao Paulo, Brasil.

Objectivo. Correlacionar osdados daavaliagdo neuropsicol 6gicacom
exames de neuroimagem de um quadro de DDA e DDA/H. Doentese
meétodos. Foram utilizadoscomoinstrumentosdeavaliagao: EscalaWe-
chsler Inteligénciapara Criangas (WISC), Bateriaparacriangas Luria
Nebraska. Exames complementares: cintilografiacerebral (SPECT) e
exame neurol 6gi co. Doentes e métodos. Foram avaliados 11 criangas,

sendo 10 meninoscom idade médiade 8 anose9 mesese 1 meninade7
anos e 7 meses, frequientando o ensino fundamental, com nivel sécio
econdmico médio. Resultados Naavaliagéointel ectual ogrupodecrian-
casapresentou resultadosmédios. Naavaliagdo neuropsi col 6gicao grupo
em geral apresentou baixo rendimento nas provas de leitura, escrita,
raciocinio mateméatico, habilidade téatil, memoéria e ritmo. O SPECT

mostrou uma hipoperfuséo doslobosfrontai s e hemisférios cerebel ares
bilateralmente. Naavaliag&o neurol 6gicafoi observado caracteristicasde
pacientes hi perativosecom déficit de atencéo e com exameneurol 6gico
normal. Conclusdes. A avaliagdointel ectual demonstrou escorescompa-
tiveis com anormalidade ao comparar com asidades cronol 6gica das
criangas. Observou-senaavaliagéo neuropsi col 6gi caasareasacadémicas
(leitura, escritaeraciocinio mateméatico) obtiveram rendimento baixos,

masdeve-selevar em contaaidade médiadascriangasqueéde8anose
9 meses e nem todas as criangas estavam alfabetizadas. As areas de
mem@riaeritmo mostraram um rendimento baixo, porémaliteratura
mostra que criangas com DDA e DDA/H apresentam dificuldade nas
tarefasdememoriaverbal evisual eemritmo. Observa-senatambém que
amaioriasdascriangascom DDA e DDA/H foram do sexo masculino
como pode-severificar notrabal ho.

P3. TRASTORNO POR DEFICIT DE ATENCION CON HIPER-
ACTIVIDAD. ESTUDIO DE PROCESOS COGNITIVOS EN ES-
COLARES

A.M. GOMEZ-GARCIA, N. ROBLEDO-HERMIDA, A. BANDERA-
ROSELL, N. GAROFALO-GOMEZ

Clinica del Adolescente. Instituto de Neurologia y Neurocirugia. Ciudad de La
Habana, Cuba.

Introducci én. El trastornopor déficit deatencinconhiperactividad (TDAH)
esunacausafrecuente desolicitud de atencién especializadaen edades
infantilesy juveniles. El estudio deaspectoscognitivospermitecontinuar
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profundizando enparti cularidadesclinicasy enlablisquedademarcadores
biol 6gicos. Objetivos | dentificar factoresderiesgopsi cobiol 6gico. Cono-
cer lascaracteristicasneuropsiquiétricasy lasparti cul aridadesdea gunas
funcionescognitivasen el grupo estudiado. Pacientesymétodos Seestudia
una muestra de 30 nifios con TDAH (grupo | ) de 6 y 7 afios de edad,

diagnosticados segun criterios del DSM-1V, que reciben atencion en la
Clinicadel Adolescente (Cuba). Paravalorary comparar losresultadosse
aparean seguin edad y sexo con el grupo control (grupo Il ). Variables
exploradas: antecedentespatol 6gi cosfamiliares, antecedentespatol 6gicos
personal es (prenatal es, perinatal es, posnatal es), desarrollo psicomotor,
validismo, historiaescolar, sintomasy signospsi qui étricosy neurol 6gicos.

Estudiosrealizados: |ogofoni atrico, psicométri co, psicopedagdgico, poten-
ciaesevocados (P300) y electroencefal ograma. Resultados Secomprueba
el predominiodel sexomasculino (83,4%). Enel grupo| resultansignifica
tivoslosantecedentesdetrastornosafectivosen familiaresdeprimer grado,
trastornosen lamotricidad fina, direccionalidad, orientacion corporal y

espacial, asi comoalteracionesenlaondaP300y enel el ectroencefal ograma
convencional . Conclusiones. Destacamoslaimportanciadel abordajemul -
tidisciplinarioen el estudiodenifioscon TDAH. Losresultadosincitana
formular la hipétesis de que la presencia del binomio disfuncion del

hemisferioderecho+TDAH constituyeun elemento predictivodelaposible
apariciondetrastornosafectivos.

P4. DISTURBIO ADQUIRIDO DE LINGUAGEM EM CRIANGCAS
COM DOENCA CEREBROVASCULAR

M.V.L. MOURA-RIBEIRO, K. TAMAROZZI, SM. CIASCA

Disciplina de Neurologia Infantil. Departamento de Neurologia. Faculdade de
Ciéncias Médicas-UNICAMP. Brasileiros, Brasil.

O estudo de criangas com doengacerebrovascular (DCV) comprovado
através deimagens tem possibilitado a compreensdo das alteragGes em
fungdes corticai s superiores. Objectivo. Osautoressepropdeavaliar sobo
pontodevistaevolutivo aspectosreferentesascaracteristicasdalinguagem
decriancasemidadepré-escolar, previamente acometidas por DCV.Doen-
tesemétodos. 10criangascomidadedeaté5anose 11 meses, sendo5com
DCYV edistirbioadquiridodelinguageme5 controlesnormais, procurando
caracterizar ossubsi stemas: fonéticofonol 6gico, morfossintatico, semanti-
colexical, pragmético, discursivonarrativo, compreensao linguistica, per-
ceptivo-cognitivo e praxias orofaciais. Resultados. Ascriangasapresenta-
ramno grupo com | esdo, acometimento do hemisfério cerebral esquerdo (2),
lesdo bilateral (2), lesdo no hemisfério direito (1). Do ponto de vista
fonoaudiol dgico, as5criangasquetiveram previamente DCV , detectou-se
disturbioadquirido delinguagem, emtodasquando pareadascom o grupo
normal. Foi constatado comprometimento perceptivo-cognitivoem 3 sujei-
tos(S1, S2, S5), fonéticofonol gico (S5), morfossintatico (S1), semantico
lexical (S5), pragmatico (S5), discursivonarrativo (S1, S5) epraxiaorofa-
cial (S2). A metandlise(periodo 1985-2002) envolvendo 14 criancaspré-
escolares(sendo 5 do presente estudo) demonstradistdrbio adquiridoda
linguagem degravidadevariavel comprometendo aespecializagao hemis-
férica(perceptivo-cognitivo) entreoutrosachadosneurol 6gicos. Houve
correlagao entreosdadosdaavaliagio neurol 6gi ca, achadosdeimagemeo
comprometi mento fonoaudiol 6gico.

PS. DISFUNGAO CEREBELAR CORRELACIONADA AO DIS
TURBIO DE APRENDIZAGEM: ESTUDO DE CASO

R.J. OLIVEIRA, M.L.M. TABAQUIM, S.M. CAPELLINI, A. ZEM,
C.A. SALGADO, V.M.G. GONCALVES, A.O. SANTOS, S.M. ClI-
ASCA

Departamento de Neurologia. Faculdade de Ciéncias Médicas-UNICAMP. Ambu-
latério de Neuro-Dificuldade de Aprendizagem. Hospital das Clinicas-Disciplina de
Neurologia Infantil-FCM-UNICAMP. Campinas, SAo Paulo. Brasileiros, Brasil.

Oobjetivodesteestudofoi correlacionar odisturbiodeaprendizagemrel acio-
nadoadi sfuncao cerebel ar comosachadosdei magenstomogréficascerebrais.
Participou deste estudo um sujeito do sexo feminino, com histéricodepais
consangliineos, com 8 anosdeidadequefrequientaensinoregul ar eapresenta
queixadedificul dadenaaprendizagemescol ar enainter-relagdocomomeio
social. ComoinstrumentosdeavaliacdoforamutilizadosBaterialL uria-Ne-
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braska, WISC, Teste Bender, Raven, Avaliagdo Audiol égica, Fonolégica,
L eituraeescrita, Neurol 6gicaeCintilografiadePerfusio Cerebral (SPECT). Os
resultadosmostraramaocorrénciadehipoperfusio difusado cerebel o, com
perfusdonormal doshemisférioscerebrais, representandocomprometimentona
fungdo cerebelar, nasesferas sensorial emotora. Lesdesrestritasao nlcleo
denteado acarretamdificul dadesnaintegracéo detarefascompl exas, promo-
vendo macoordenagaotempora olho-mé&o ehipermetriadificultando o proces-
samentoseria eparaelodossinaiscorticais. Atividadesdereconhecimentode
formas, coreseobjetosfamiliares, foram dedominiodacrianga, demonstrando
mel horesdesempenhosemtarefasexecutivas. No entanto, ndo houveregistro
pararespostaaquel astaref asqueexigiam comportamentoverbal e/ou expres-
sivo, aoestimuloimediato, durantetodoo processoavaliativo. Nasprovasde
desempenho escolar, leitura, escrita e habilidade numérica, os resultados
obtidosforaminferioresaidadeeescol aridade. A avaliagdofonol 6gicamostrou
comprometimentosintético, semanti coefonol égico. Emniveisperceptuais, foi
observado dominiodepareamentossimilaresemdetrimento paraanal ogiase
seqlienciagdo espago- 6gico-temporal . O estudo concluiu queodistirbiode
aprendizagemmostraram-secorrel acionadosemnivei sfuncionai sdeprocessa:
mento, organi zagao eexpressao, envolvendo s stemasesub-s stemascorticais.

P6. ANALISE DA EXPRESSAO GRAFICA EM CRIANGASAPOS
ACIDENTE VASCULAR CEREBRAL HEMORRAGICO

I.E. GUIMARAES, SM. CIASCA, L.S. OLIVEIRA, M.V.L. MOU-
RA-RIBEIRO

Departamento de Neurologia. Faculdade de Ciéncias Médicas-UNICAMP. Am-
bulatério de Neuro-Dificuldade de Aprendizagem. Hospital das Clinicas-Disci-
plina de Neurologia Infantil-FCM-UNICAMP. Campinas, Sdo Paulo, Brasilei-
ros, Brasil.

Objetivo. Realizar andlise daexpressdo gréficade criangas com doenga
cerebrovascular hemorragico, através de desenho dafigurahumanae
reproducao deformas. Doentesemétodos. Foram avaliadasduascriangasdo
sexofeminino comdiagndsticodeacidentevascul ar cerebral hemorrégico
comprovado atravésde examesdeneuroimagem. Nacriangal, oinsulto
vascular ocorreu naidadede5ae4menacrianga2 com 6a. Naocasido da
avaliagdo as criancas 1 e 2 tinham respectivamente as seguintes idades
cronol 6gicas: 8ae6me8ae2m. Foram utilizados os seguintesinstrumen-
tos: exameneurol 6gico; cintilografiacerebral, WISC; desenho dafigura
humanaGoodenough, testegestaltico Bender equestionario paraprof esso-
ra. Resultados. O exameneurol 6gicofoi normal nacriancaleacrianga2
evoluiu com nistagmo defixagdo. A perfusdo cerebral normal nasduas
criangas. Quantoaonivel cognitivoascriangasevol uiram comrendimento
intelectual nafaixadanormalidade. A investigacgdo gestalticamostrou
resultados |evemente abaixo dafaixaetarianacriancal e adequado na
crianga 2. Conclusdes. Osdéficitsverificadosno Bender dacriangalndo
sugerem di sfungdes praxicas ou gndsicas, masum possivel atraso matura-
cional. A sondagem dasfungdes motora (praxias construtivas) e visual
(gnosiasvisuais) dacrianga2 mostram-seadequadas. Nesteestudo verifi-
cou-seodesenvolvimentodaimageminternado préprio corpodecorrente
daprojegdo do cortex somestési co e parieto-occipital nasduascriangas. Os
resultadosdaperfusao cerebral reforgam osachadosdasfungdesinvestiga-
das. Osdados sugerem que oinsulto vascul ar cerebral ndo prejudicou a
performancedascriangasnasprovasdeexpressao grafica.

P7. TRASTORNOS DE LA ATENCION EN NINOS Y ADOLES
CENTES. CARACTERISTICAS DEL EEG CUANTITATIVO Y
LA ONDA P300

M. ROMAN, A.M. GOMEZ, J. AQUINO-CIAS
Clinica del Adolescente. La Habana, Cuba.

Unadelascausasmasfrecuentedeconsultaenlapsiquiatriapediétrica
estarelacionadaconlostrastornosdelaatenciény el aprendizaje. Durante
algunosafioshemosestado estudiando | ascaracteristi casel ectrofisiol 6gi-
cas de estos pacientes, usando principalmente el EEG convencional
(EEGc) Yy el EEG cuantitativo (EEGQ), asi comolaondaP300. LosEEGc
deestos pacientespresentan alteracionesdelaactividad el éctricacerebral
caracterizadapor paroxismosy actividad |entaprincipalmenteenlaregion
parietotemporal derecha. Enel presentetrabajoanalizamosel EEGqy la
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ondaP300en 51 nifiosy adol escentesdeambossexos, entrelos6y los17
anos, quepresentaron trastornosdelaatencién. LaondaP300 seobtuvo
aplicando un paradigmaimpar de estimulaciénvisual . El registromono-
polar delaactividad cortical seobtuvo colocandoloselectrodossegtnel
sistemainternacional 10/20y utilizandolosimplementosdigitalesM E-
DICTD 3My 3E. El EEGq de estos pacientes presenta un incremento
significativodelospoderesabsolutoy relativo delasbandaslentas (theta
y delta) con unacorrespondiente disminucién delabandaal faen sujetos
sanosdelamismaedad, mientrasquelaondaP300 muestraunincremento
significativodelalatenciay unareducciéndelaamplitud. Seconcluye
quelospacientescontrastornosdelaatencion pueden presentar alteracio-
nesdelaelectrogénesiscerebral, posiblementerel acionadascontrastor-
nosenlamaduracion delasconexionescerebral es, asi como af ectaciones
cognitivas.

05. EPILEPSIA. ESPECIALIDAD
Dres.J.J. Garcia-PefiasyE. Yoldi-Petri

P8. ESCLEROSE MESIAL: AVALIAGCAO CLINICA E IMAGIO-
LOGICA NUMA POPULAGAO INFANTIL

I. CARRILHO, V. RIBEIRO, A. RIBEIRO, D. TAVARES, C. BAR-
BOT, J. TEIXEIRA, M. SANTOS

Consulta Epilepsia. Servicio de Neuropediatria. Hospital Maria Pia. Porto, Por-
tugal.

Objectivos Caracterizar aclinicadosdoentescom esclerosemesial tempo-
ral daconsultade epilepsia. Doentes e métodos. Dumtotal de 936 doentes,
seleccionamos 18 com epilepsia temporal sintomética. As RM foram
revistaspor doisneurorradiol ogistase 8 doentesapresentavam critériosde
esclerosemesial . Foram registados osdados clinicos e outras alteractes
imagiol égi cas. Resultados. Encontramos2grupos: umgrupoA, de3doentes
com crisesnao controladaseum grupo B de5 doentes, no qual aepilepsia
ndointerferiacomavidadiéria. Apenas3doentestiveram convul sdesfebris
no 1°anodevida OsdoentesdogrupoA tiveram crisesantesdos 18 meses
devida. Nogrupo B apenasumdoentetevecrisesantesdos 18 mesesdevida.
A maioriadosdoentes apresentavacrisescom perturbagdesdaconsciéncia
eautomatismos. Ofocono EEG eraipsilateral asalteracGesimagiol 6gicas
em cinco doentes, normal emdoisenum doenteofoco erabilateral sendo
aesclerosemesial unilateral . Apenasum doentetem umaesclerosemesial
adireita, em 4 ébilateral . Conclusdes. A esclerosemesial édefactouma
etiologiararadaepilepsianacrianca. A penas3doentestém antecedentesde
convul sdesfebriseapenasnumfoi prolongada. Parecehaver umarelagéo
directaentreaprecocidadedascrisesepil épticaseogravidadedaevol ucéo.
N&o houve correl agdo entreaextensdo daslesdesencontradasnaRM ea
gravidadedaepilepsia. Seriainteressantereavaliar estegrupodentrode5e
10anosecaracterizar denovo aepilepsia.

P9. CONVUL SIONESRECURRENTES SECUNDARIAS A HIPO-
MAGNESEMIA CONGENITA.PRESENTACIONDE UN CASOY
REVISION DE LA BIBLIOGRAFIA

T.M. ESPINETTE-DIAZ 2 M.E. CRUCES? G. PEREDA 2 M. CAS-
TILLO? J.G. SOTO? M. BOSQUEP, A. VALERO?

agervicio de Pediatria (Medicina VI1). P Servicio de Nefrologia. Hospital de
Nifios J.M. de los Rios. Caracas, Venezuela.

Introduccion. L ahi pomagnesemi apuedepresentarseencondicionesagudas
y crénicas, entreellas: déficit nutricional, pérdidagastrointestinal, fuga
renal y trastornos endocrinos. Caso clinico. Preescolar de 3 afios, con
antecedentes de convul siones generalizadas desde el periodo neonatal,
asociadasahipocal cemiaehipomagnesemia. Conrecurrenciaal afiode
edad, seadministrd difenilhidantoina(DPH). Desarrollo psicomotor apa-
rentementenormal, hastalos 3 afios, momento en que presentaregresion
subita, perdiendo lacapacidad paradeambul ar, hablar y vuelveasufrir
convulsiones. Antecedentespersonal es: productodel G, embarazono con-
trolado, obtenido por forceps, postérmino (42 semanas), PAN: 2.800g.
Antecedentes familiares: no contributorios. Examen fisico: ingresaen
mal ascondi ciones, hipertenso, con deterioro neurol dgi co, nistagmo hori-
zontal, tetaniay espasmos muscul ares. Precisaventilacin mecéanicapor
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estado convulsivo. Permaneci 6 hospitalizado dosmeses. Paracl ini cos: aci-
dosis metabdlica, hipocal cemia, hipomagnesemiagrave; estudio 6seo:
osteopenia; excrecion urinariacalcio: hipercal ciuria; excrecion demagne-
sio: indetectable. Lamagnesemiay magnesi uriatrascargade magnesiose
hall aban aumentadas. Renina-al dosteronay ecosonogramarenal : normal.
EEG: anormal, lento, debajo voltaje. Resonanciamagnética: atrofiacorti-
cal difusay dilataciénventricular. Recibi6tratamientoconcalcio, citratode
calcio, cloruro demagnesio, enalapril, fenobarbital y DFH. Resultados
Logro estabilizar las cifras de magnesio y calcio, simultaneamente la
evolucién fue satisfactoria. Conclusién. Lahipomagnesemiadeorigenrenal
puedeser primariao secundaria. Enel presente casolahipomagnesemiase
debeaundefecto congénito enlareabsorciéntubul ar renal demagnesio.
Estaentidad esunacondicionrara, genéticamentedeterminada, quecursa
habitual mente con hipocal cemiasecundariacomo hemosdescrito, deallila
importanciadesu presentacion.

P10. CONVUL SION FEBRIL: CARACTERISTICAS EPIDEMIO-
LOGICASEN UN HOSPITAL MATERNO INFANTIL

M.R. RIVAS-LOZAN 2 QUISPE-OJEDAP, A. RIVASNERIAC, P.
CAMPOS-OLAZABAL ¢

2 pediatria. Hospital San Bartolomé. Lima. ® Departamento de Medicina. Clini-
ca ESSALUD Luis Negreiros Vega. Callao. © Departamento de Pediatria. Uni-
versidad San Luis Gonzaga. Ica. dDepartamento de Pediatria. Universidad
Cayetano Heredia. Lima, Peru.

Objetivos Determinar lascaracteristi casepidemiol égicasdelaconvulsién
febril, enel Hospital San Bartolomé (Lima, Perd). Pacientesymétodos Se
revisaron historiasclinicasdepacientescon convulsionfebril, evaluados
enlasconsultasexternasde Neurol ogiaPediétrica, duranteel afio 1999. Se
obtuvieronlossiguientesdatos; edad, sexo, desarrollo psicomotor, historia
familiar, nmerodecrisis, tipodecrisis, tiempo derecurrencia, factores
perinatal esasociados, EEG y tratamiento recibido. Resultados El 57%de
lospacientessufrieronconvulsionfebril. Laedad mediadeiniciofuede18
mesesen el 54%. El 59,6% fueron varones. El desarrollo psicomotor fue
normal en el 93%. El 28% tenian antecedentes familiares positivos; de
ellos, el 62,5% de epilepsiay el 37,5% de convulsion febril. El 47%
experimentaron mésdedoscrisis. El 80,7% presentaron convulsiénfebril

simple, tipo tonicoclénica generalizada. El tiempo de recurrenciafue
dentrodelos12 mesessiguientesalacrisisinicial enel 83%. El 35%tenian

factoresperinatal esasociados, siendolosmésfrecuentes: preclampsiay

prematuridad. EI EEG fue normal en el 79% delos 24 efectuados. 32

pacientesreciben tratamiento profil &ctico continuo, que hastaahoraha
resultado eficaz, con 12 mesesde segui miento. Conclusiones. En nuestros
pacienteslas principal es caracteristicasdelaconvulsion febril fueron:

inicioentreel primer y segundo afio devida(18 m), sexo masculino, tipo
simpletonicoclénicageneralizada, EEG normal, periodo derecurrencia
menor de 12 meses.

P11. DEMANDA ASISTENCIAL NEUROPEDIATRICA

E. ROJAS-MASSIPE, J. VARGAS, N. GAROFALO, L.M. NOVOA,
N.L. SARDINAS

Servicio de Consultas Externas. Instituto de Neurologia y Neurocirugia. Ciudad
de La Habana, Cuba.

I ntroducci6n. Resueltosyal os problemasde salud masapremiantes, y con
unastasasdemortalidadinfantil de6,2/1.000 nacidosvivos, |lasenferme-
dades neuropediatricas han pasado aocupar un lugar muy especial en
nuestra soci edad. Objetivos Conocer |lademandade atencion neuropedi&-
tricaen nuestrainstituci on. Paci entesy métodos Serevisaronlosdiagnés-
ticosrealizadosen 1.736 historias clinicas de pacientes menores de 18
afosenviadosalasconsultasexternasdel | nstituto deNeurol ogiadeenero
adiciembredel afio 2001, agrupandose por edadesen: menoresde 1 afio,
de1-5afios, de6-12 afiosy de 13- 18 afios. Resultados L ostresdiagnds-
ticosmasfrecuentesfueron: epilepsia, 717 pacientes(41,3%); cefalea,
335 pacientes(19,3%), y trastornosdelaatencion, 205 pacientes(11,8%).
L asepilepsiasmésfrecuentementediagnosticadasfueronlasparcialesy
el sexo predominante de los pacientes, el masculino (58,1%). Otros
diagnésticosen ordendefrecuenciafueronel retrasomental, lostrastornos
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del suefio y los espasmos del sollozo. Conclusiones. Se observa una
demanda creciente de nifios con trastornos de la atencion con y sin
hipercinesia, ademas de |as ya conocidas por epilepsiay cefaleas. Se
destacalaimportanciade optimizar lainterrelacion entrelosdiferentes
nivelesdeatencionensalud.

P12. ENCEFALOPATIA MIOCLONICA NEONATAL Y TRATA-
MIENTO HOMEOPATICO ADELGAZANTE DURANTE EL PRI-
MER TRIMESTRE DE UN EMBARAZO NO CONOCIDO, COMO
POSIBLE CAUSA ETIOLOGICA

S. ROLDAN, M.A. DELGADO-RIOJA, J. SIERRA-RODRIGUEZ, L.
IBANEZ-GODOY, D. GUTIERREZ-GUERRA, E. JIMENEZ-FER-
NANDEZ

Unidad de Neuropediatria. Hospital Juan Ramén Jiménez. Huelva

Introducci6n. L ossindromesepil épticosneonatal esfueronreconocidosy

clasificadospor lal LAE (1989) dentro delossindromesepil épticossinto-
maéticosdeetiol ogiano especifica. Secaracterizanpor suinicioenel periodo
neonatal, con semiologiaclinicay criticatipica, untrazado el ectroencefa-
logréficoconpatrénbrote-supresiony por sumal prondstico. Sehandescrito
dostiposdesindromes: 1. Laencefal opatiamiocl 6nicaneonatal (EMN)
(Aicardi) conmiocloniasprecoces, fragmentarias, erréticas, crisissutilesy

espasmostoni cosen salvas. Su etiologiaserel acionacontrastornosmeta-
bélicoscongénitos. 2. L aencefal opatiaepil épticainfantil precoz con patrén
debrote-supresion, dondelascrisi stonicas (espasmos) sonlaspredominan-
tes, asi comolascrisisparcialesmotoras, y serelacionan con malformacio-
nesdel SNC, trastornosdelamigracién neuronal y encefal opatiahipoxicois-

guémicagrave.Caso clinico. Presentamosaun reciénnacido, productode
un primer embarazo, de padresno consanguineosy parto espontaneo, a
término, conbuen estado al nacer y pesode3.200g. I ngresaal tercer diade
vidapor crisismioclénicas, presentando todaslas caracteristicascriticas,

electroencefal ogréficasy evolutivasde unaEMN. Todos|os examenes
complementariospracti cadosfueron normal es, incluidosneuroimagen (eco-
grafia, TACy RM craneal), amoniemia, | actico, pirlvico, aminoéacidos,

glicinaenL CRy é&cidosorgani cos. Como antecedentesmaternos, destacala
obesidad (122 kg) motivo por el cual sesometid, desdeun mesantesdel

embarazo, auntratami ento homeopati co adelgazantepor viaoral (diario) y

subcutanea abdominal (mensual), que prolongé durante tres meses al

desconocer suembarazo, conunapérdidadepeso de23kgy presentacion
demetrorragiaalas25 semanasdegestaci on. Desconocemoslasdosisdelos
productosadministrados, pero si conocemossu composicion: melilotoy

filicio (subcuténeos), a cachofa, fucus, espirulina, ortosifon, abedul y equi-
seto (viaoral). Conclusiones. No existe informacion sobre | os ef ectos
teratogenosdeproductosderivadosdeplantasmedicinal esadministradasa
lamadreduranteel embarazo. Destacamoslaimportanciadelosposibles
efectosteratdgenosde estos productos, no controladossanitariamente, y a
losqueno selesexigen ensayosde pureza, seguridad, teratogeniay dosis.

Rel acionamosnuestro caso cl inico conlaacci 6n deestos productossobreel

feto como causaetiol 6gica, deloscual eshemosinvestigado: 1. Trastornos
delaproliferacionneuronal fetal por ladesnutriciénmaternaehipovitami-
nosis (el equisetoinhibelaabsorciéndelavitaminaB,), trastornosdela
coagulacionfetal (el abedul, por sualto contenidoenmetilsalicilato); 2.

Trastornohidrosalinofetal (acciéndiuréticadelaal cachofay el equiseto);

3. Aumento del metabolismo fetal (accién hipertiroidea del fucus); 4.

Neurotoxicidadfetal por acciondirectadel equiseto.

P13. ASPECTOS DA RESIDENCIA MEDICA EM NEUROL OGIA
INFANTIL NO BRASIL

C.S. SANCHES, SM. CIASCA, M.V.L. MOURA-RIBEIRO

Departamento de Neurologia, Faculdade de Ciéncias Médicas-UNICAMP. Bra-
sileiros, Brasil.

Objetivo. Conhecer ascaracteristicasdas 17 I nstituigdesdo Brasil, quetem
ResidénciaM édicaem Neurologialnfantil.Metodologia. A coordenagédo
responsavel por cadaResi dénciaM édicapreencheu protocol o abordando os
itens: a) aspecto administrativo (critério de admisséo, nimero devagas,
durag&@odo curso, reconhecimentodoservigopor 6rgdooficial queregul a-
menta as Residéncias M édicas no pais); b) conteiido programatico; c)
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titulac8o dos docentes; d) presenca de linha de pesquisa; €) recursos
diagnosticos; f) existénciade cursos de formagdo naespecialidade para
profissionai sndo médicos(areasdePsicol ogia, Fonoaudiol ogia, Fisiotera-

pia). Resultados a) pré-requisito: residénciamédi caem Pediatria; duragdo
3a4anos; 7 cursoscredenciadose 10 ndo; b) o contelido programético é

semelhante em todos os cursos, 9 tem biblioteca e 11 tem acesso &
informatica; c) todos os servigos contam com docentes titulados; d) 11
desenvolvemlinhade pesquisanaespecialidade; €) recursosdiagnosticos:

eletroencefalografia(10), tomografiacomputadorizada(11), ressonancia
magnética(7), laboratério deliquido céfal o-raquidiano (6); f) 8institui¢des
oferecem cursosdeformag&@oemNeurol ogial nfantil paraprofissionaisnéo
meédi cos. Conclusdes. Aslnstitui gdesapresentam resultadossemel hantes
guanto atitulagdo dedocentes, cargahorériae pré-requisitos. Osfatores
comunsséo asresi déncias médi casdesenvolverem linhade pesquisaou

terem cursosdeformagéo em Neurologialnfantil paraprofissionaisndo
médicosdaéreadasalide, al ém dedocentescomtitul agéo, facilidadetanto

paracomprovagao diagnosticaquanto de acesso abibliotecaetambém aos
mei osoferecidospelainformética.

P14. USO DE VIGABATRINA NO TRATAMENTO DE CONVUL -
SOESDE DIFICIL CONTROLE EM PACIENTES COM SINDRO-
ME DE WEST E ESCLEROSE TUBEROSA

I. STONE, N.T. ROTTA, A.R. SILVA, L. OHLWEILER, E. BELAR-
MINO JR, V.R. FONTELES

Unidade de Neurologia Infantil. Servigo de Pediatria. Hospital de Clinicas. Porto
Alegre, Brasil.

Objetivo. Relatar aeficaciadavigabatrinano controledecrisesconvulsivas
enasalteracoesel etrencefal ogréafi casem paci entescom esclerosetuberosa
esindrome de West. Doentes e métodos. Estudo retrospectivo de 7 casos.

Variaveis: seguimento clinico eeletrencefal ogréfico anteseapésiniciado
uso devigabatrina. Resultados 3 pacienteseram do sexo masculino. Todos
eramdecor branca. Ossintomasdeespasmosinfantisocorreramentreos3

e14 mesesdeidade (média6,2 meses). OsEEGsrealizadosnaépocado
diagndstico mostravam hipsarritmia. Todosfizeramuso demaisdedois
anticonvulsivantes(fenobarbital, nitrazepan, val proato e clonazepan) e
corticdides com persisténcia das crises. Em 6 pacientes foi utilizada
vigabatrina, ocorrendo desaparecimento dascrisesconvulsivasedosacha-
dosdehipsarritmia. O tempo deacompanhamentoambulatorial varioude
24-204 meses(médiade 114 meses). Um pacientendofez usodevigabatrina
por ter evoluido favoravelmente com o uso de val proato e corticoide.

Conclus&o. A vigabatrinamostrou-seeficaz no controledascrises, levando
aum mel hor prognéstico.

06. TRASTORNOS MOTORESYVASCULARES
Dres. R. Palencia-LuancesyA. Fernandez-Jaén

P15.RETINOPATIA EN RECIEN NACIDOSPREMATUROS: RE-
LACION CON EL ESTADO OXIDANTE

M.C. GONI-ORAYEN,a, M.E. YOLDI-PETRI & T. HERNA[\IDEZ-
LAGUNAS?, J. RODRIGUEZ-OZCOIDI 2 A. PEREZ-MARTINEZP,
M.C. DOMINGUEZ-LUENGO¢

2Unidad Neuropediatria. Servicio de Pediatria. b Servicio de Cirugia Pediatrica.
Hospital Virgen del Camino. Pamplona. ©Unidad Investigacion Biomédica.
Hospital Vall d'Hebron. Barcelona.

Introduccion. Losradicaleslibres, metabolitosdel oxigeno, serelacionan
conlaretinopatiadel prematuro. L aoxigenoterapiapodriaocasionar una
mayor produccion deradical es, no compensadapor |ossistemasenzi méti-
cosinmadurosdeestospaci entesy susdéficit nutricional es. Existen pocos
estudiosquerel acionenlaoxidaciéncelular conel desarrolloderetinopatia.
Pacientesy métodos Seestudiaron 18 prematuros, conasistenciaventila-
toria, edad gestacional 31,9+2,5 semanasy peso al nacer 1.813+577 g.
Cinco prematurosdesarrollaronretinopatia. Extrajimosmuestrasplasméti-
casalos2y 7 diasdevida. Determinamoslipoper6xidosy oxidacibilidad
(marcadoresde oxidacion), vitaminaE, capacidad antioxidanteglobal,
grupossulfidriloy selenio (marcadoresantioxidantes) y transferrina, acido
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arico, bilirrubina, albiminay cobre. Resultados L os prematuros con
retinopatiaal nacer muestran unos parémetrosdeestrésoxidativo elevados,
lipoperodxidos (8,1+2,5 mmol frentea6,8+2,8 mmol, ns) y oxidacibilidad
(1+0,5nmol dien/minfrenteal,3+0,5 nmol dien/min, ns), asi comoalos7
dias(lipoperoxidos7,8+4,3nmol frentea4,6+3,7nmol, ns; oxidacibilidad
1,3+0,6 nmol dien/minfrentea2,4+0,5 nmol dien/min, p< 0,001). Las
defensasantioxidantesal nacer estén disminuidasenrelacionconlosnifios
prematurossin retinopatia(vitaminaE: 5:5mmol frentea8,6+4nmol, ns;
capacidad antioxidante: 1.806+690 mol frentea2.051+269 nmol, ns;
grupossulfidrilo: 432+97 mmol frentea576+115nmmol, p< 0,05; selenio:
31+6,5 ny/L frentea39,2+9 ny/L, p< 0,05) asi comoalos7 dias(vitamina
E: 21+5nmol frentea23+7mmol, ns; capacidad antioxidante: 1.869+332
nmmol frentea. 2.034+214mmol, ns; grupossulfidrilo: 561+229mmol frente
a626+188 nmol, ns; selenio: 35,6113 ny/L frente a 40+8 ng/L, ns).
Conclusiones. Laretinaesun tejido especialmente susceptible de sufrir
dafio oxidativo. L osnifioscon retinopatiamuestran un desequilibrio oxidan-
te-antioxidantemayor quelosnifiosquenolacontrajeron.

P16. TRATAMIENTO CONSERVADOR DEL HEMATOMA EPI-
DURAL NEONATAL

M.A. MART[NEZ-GRANERQ a B, FLORES? A. GARCIA-PEREZ P,
M. VELASCO?2 M.I. MARTIN-DELGADO? L. MORENO 2

apediatria. Senda Centro Médico. Villalba, Madrid. P Servicio de Pediatria F.H.
Alcorcon. Madrid.

Introduccién. El hematomaepidural esmuy infrecuenteen el reciénnacido.
Aunqueel tratamiento eshabitual mentequirdrgico, algunoscasoshansido
tratadosdeformaconservadoracon evolucionfavorable. Presentamosun
caso de hematomaepidural de gran tamafio asintomético con resolucion
espontéanea en el periodo neonatal. Caso clinico. Varénde 15 diasque
ingresapor detecci 6n dehematomaepidural en control ecogréfico habitual
neonatal. Embarazo sinpatol ogia. Parto atérmino, presentaciéndeveértice,
expulsivo prolongadoy no preciso instrumentalizacion. PRN: 3.380g.
Apgar 9/10. Exploracion en el periodo neonatal y al ingreso normal.
Exploracionescomplementarias: ecografiaDoppler: hematomaepidural de
13 mmdegrosor maximo enzonatemporoparietal derecha. FlujoACM
normal. RM: hematomahiperintensoen T, consegmentaciony nivelesen
T,, sugestivo de sangrado subagudo, minimo desplazamiento delalinea
media. Rx craneo: no habiafractura. Hemogramay coagul aci6n bésica
normal . Sedecideabstenci dnterapéuticaconvigilanciaclinicaestrecha. En
control esecograficosposterioresseevidenciaunadisminucionrapiday
progresivadel hematomahastasu desaparici6n compl etaen cuatro semanas.
Normalidad neurol 6gicaenladltimarevision alossiete meses. Discusion.
A diferencia de nuestro caso, la mayoria son consecuencia de partos
distécicosoinstrumental es. Puede presentarse con sintomade aumento de
laPIC, convulsiones oshockhipovol émico. Aunquemuchasvecessigue
siendounaurgenciaquirirgica, enlosultimosafiossehan descrito casoscon
escasasintomatol ogianeurol 6gicatratados de formaconservadoracon
buenaevolucién, conmonitorizacidnclini caestrechay control esperiédicos
deneuroimagen hastacomprobar laresol ucidndel hematoma, quehabitual-
mente ocurre en varias semanas. Algunos casos asociados a fracturay
cefalohematoma se han resuelto con la aspiracion de éste. Conclusion.
Algunoscasosde hematomaepidural neonatal pueden tratarsedeforma
conservadorasi sonasintométicos. Observamosunaevol ucionfavorablesin
secuelasen el tiempo de seguimiento.

P17. VARIABLE EXPRESION DE LA LEUCOMALACIA PERI-
VENTRICULAR HIPOXICOISQUEMICA EN NINOS. A PROPO-
SITO DE CUATRO CASOS

E. MEDRANO DE TOLEDO, F. HERNANDEZ, J. PENA, O. VAL-
BUENA-OSCAR

Departamento de Neurologia Pediatrica. Universidad del Zulia. Servicio de Neu-
ropediatria. Hospital Universitario. Maracaibo, Venezuela.

Introduccion. Laleucomalaciaperiventricular (LPV) esunalesionvascular
hi poxicoisquémica, producida por infartos en areas limitrofes entre las
arteriasprofundas (ventricul of ugal es) y | asarteri as penetrantes (ventricul ope-
tales), queocurredeformacaracteristicaenlasustanciablancaperiventricular
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del cerebro. Enlafaseagudal asustanciablancasufrecongestionvasculary

necrosiscoagulativa, alo quesigue cavitacion delasregionesnecroticas;

finalmenteseproduceinvol ucién delosquistes, desmielinizacion, gliosisy

pérdidadelasustanciablancaperiventricular. Lamanifestacion clinicamas
comuneslaPCl, lacual dependedelalocalizaciénanatémicadelalL PV.

Objetivo. Presentar lascaracteristicasclinicasy loshallazgosdeneuroimagen
enungrupodenifiosconleucoencefal opatiaperiventricul ar sospechososde
leucoencefal opatia progresiva. Pacientesymétodos Seestudiaron cuatro
paci entesqueacudieron aconsultapor trastorno psicomotor, problemasdel

lenguaje, dificultad enel aprendizaje, trastornosenlamarchay alteraciones
enlaneuroimagen compatibles, engrado variable, conleucoencefal opatia
periventricular simétrica, bilateral y difusa, con afectacion de regiones
periventricularesy sinafectaciondefibrasen U y fibrasarcuatas. Resultados.

En ningun caso hubo progresion de la sintomatol ogia neurol 6gica. Los
estudiosenziméti cos, cribadometabdlico, hormonal es, potencial esevocados
auditivosy visuaesfueronnormal es. Conclusion. L oshall azgosdeneuroima:
gen correlacionadosconlahistoriaclinicapermiten diagnosticar correcta-

mentelaleucoencefal opatiaperiventricul ar de causahipoxicoi squémicaen
nifioscon antecedentespre-perinatal espositivos.

P18. SINDROMEDEMOYAMOYA.A PROPOSITODE 12CASOS

C. MONTERO-SCHIEMANN, S. RAFIA, S.I. PASCUAL-PASCUAL,
I. PASCUAL-CASTROVIEJO

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

Introducci6n. El sindrome de M oyamoyase caracteriza, en nifios, por la
presenciade un cuadro motor cronificado, retraso psiquico moderado y

estenosis u oclusion de ambas carétidas en su porcion supraclinoidea o
suprasifoniana. Existeunared dearteriasneoformadasenlabasecraneal, con
compensaciénvascular cerebral atravésdeunaricacirculacioncolateral a
expensas de conexiones transdural es entre ramas de carétidasinternasy

externas. El cuadro esmucho mésfrecuenteen el sexofemenino. Pacientes
y métodos Seestudian 12 pacientes, 10 mujeresy 2 varones, queconsultan
antes delos 9 afios de edad por retraso motor, generalmente con discreta
hemiparesiay moderado retraso psiquicoy del lenguaje. En cinco casos
tambiénexistiancrisisconvulsivasfocal es. Dosdel oscasos— osdediagnés-

tico més precoz—presentaban NF1. Lasangiografiasconvencionalesy la
resonanciamagnéticaangiografica(RM A) mostraron| astipicasiméagenesde
Moyamoyay lacirculacion colateral . Solofallecié un paciente, enel quese
intentdtratami ento quirdrgico. L oscasosdemenor afectacionclinicasonlos
dosvarones. Sehan perdidodevistacuatro pacientesy sesiguelaevolucion
delosotrossiete, uno de ellos por mas de 30 afios, con embarazo y parto

normal. El tratamiento consisti 6 en acido acetil salicili co, antagonistasdel

calcioy antiepilépticosenloscasoscon crisis.Conclusiones. El sindromede
Moyamoya se presenta en nuestraserie en proporcion mujer/varén 6:1,

precisaestudio por RMA y tieneun curso evol utivo deencefal opatiacronica
degradomoderado. Notenemosninguncasofamiliar, ni investigacion.

P19. SINDROME DE FOSTER-KENEDY

J. SIERRA-RODRIGUEZ, M.A. DELGADO-RIOJA, D. MORA-NA-
VARRO, E. JMENEZ-FERNANDEZ, |. IBANEZ-GODOY, L. AY-
LLON

Unidad de Neuropediatria. Hospital Juan Ramén Jiménez. Huelva.

I ntroduccion. El sindromedeFoster-K enedy eslaasociaciondeunaatrofia
primariadepapilaunilateral y edemade papilacontralateral, como conse-
cuenciadeun proceso expansivoretrocul ar del lado delaatrofia, comoson
losmeningiomassubfrontal esy losgliomasdel nervio 6ptico. El mecanis-
mofisiopatol 6gicodelaatrofiade papilaseexplicapor el robo sanguineo
del territorio delaarteriaoftalmicaejercido por lahipervascul arizacion
tumoral o por lacompresiondelasestructurasvascul aresdel nervio 6ptico
por el tumor. Laelevaciondelapresiondel LCR, debidaalahipertension
intracraneal condicionada por el tumor, produce una disminucion del
retornovenosodelaretinay del disco6ptico, y dacomoresultado unedema
de papilacontralateral. Caso clinico. Presentamosaunanifiade2 afios, sin
antecedentespersonal esy familiaresdeinterés, conunahistoriadeestrabis-
mo convergentedel ojoderecho de4 mesesdeevol ucion, queconsultapor
agudizacion del mismo. En la exploracién neurol dgica se detecta una
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discretaproptosisdel ojoderechoconpardlisisdel V1 par craneal del mismo
lado, siendoel restodelaexploraciénnormal. Enel fondo deojo seobserva
unaatrofiadepapilaenel ojoderechoy unedemadepapilaenel izquierdo.
L aspruebasdeneuroi magen (JA C orbitario) muestran unengrosamientodel
nerviodpticoderecho. Fueintervenidaquirirgicamentesiendoel diagnds-
tico anatomopatol dgi co gliomabenigno del nervio ptico. Conclusiones.El
sindromedeFoster-K enedy esunverdadero‘ signodiagndstico’ . Entodo
nifio con disminucién delaagudezavisual, sin causaoftalmol égicaquela
justifique, es obligatorio descartar afectacion del SNC. Aunque existe
controversiaen cuantoal tratamiento, y serecomiendaunaactitud conser-
vadora(sobretodoenlostumoresdetipohamartomaastrocitico), ennuestro
caso, al existir pérdidadevision, proptosisy, sobretodo, edemade papila
contral ateral, esrecomendablelaextirpacion quirtrgicadel tumor.

P20. ESTUDO DO PERFIL PSICOMOTOR DE CRIANCAS COM
PARALISIA CEREBRAL HEMIPARETICA

R.C. TUROLLA DE SOUZA, A.M.S.G. PIOVESANA

Departamento de Neurologia. Hospital de Clinicas SFTO. Universidade Esta-
dual. Campinas, Brasil.

Estetrabalho teve como propésito utilizar uminstrumento deavaliagdo
psicomotoraparadelinear o perfil psicomotor dacriangahemiparéticapor
paralisiacerebral numafaixaetériaentre04 al2 anosdeidade. Oroteiro
utilizadofoi abateriapsicomotora(BPM), Fonseca(1995) aqual avalia
toni cidade, equilibracao, lateralizagdo, nog&o do corpo, estruturagao espa-
¢o-temporal, praxiaglobal e praxiafina. No periodo deoutubro/2001 a
janeiro/2002 foram avaliados 07 sujeitos no Setor de Fisioterapia em
Neurologialnfantil-Hospital deClinicas-UniversidadeEstadual deCampi-
nas, num cortetransversal, onde observou-seque: 85,7% eram apraxicose
14%dispréxicosquandorel acionadosatoni cidade. Nofator equilibragéo,

71%foram dispréxicose28,5% eupraxicos. Nasegundaunidadedoteste,

quandorelacionado alateralidade, observou-se57% dospacientesforam
eupréaxicose42,8% apraxicos, 42,8% dispréxicose 14% hiperpraxicos.

Finalizando, naterceiraunidadedeavalicéo, quando relacionado ao fator
praxiaglobal, 85,7% dascriangasforamtidascomo eupréaxicose 14% como
dispréaxicos. Nofator praxiafina, 42,8% dospacientesforam considerados
eupraxicos, 28,5% dispraxicos, 14% apraxicose 14% hiperpréxicos.Numa
andlisequalitativadeste estudo, concluiu-sequeaaplicabilidadedaBPM

em criangascom PC hemiparéticasfoi viavel eimportante, poisestaescala
deavaliagdo detectou aspectosndorel evantesnasavaliagdesfisioterdpicas
quesao fundamentai sparao enriqueci mento dacondutaterapéutica. Obser-
vou-setambém queasmel horesperformancesencontradasforamnositens
referentes alateralizagao e nogbes do corpo, enquanto que o item mais
comprometido estavaassociado aorientacdo espago-temporal epraxiafina.

P21. VIGILANCIA NEUROMOTORA DE LACTENTESACOME-
TIDOS POR INDICADORES DE RISCO PARA ASFIXIA PERI-
NATAL NO PRIMEIRO TRIMESTRE DE VIDA

V.M.G. GONCALCES, R.C. TUROLLA DE SOUZA
Departamento de Neurologia. Universidade Estadual. Campinas, Brasil.

O presentetrabal hotevecomo propdésito utilizar umaavaliagdo neuromotora
especifica, que pudesse auxiliar nadeteccao de alteragbes neuromotoras
permanentesoutransitérias, noprimeirotrimestredevidadolactente. Foram
sel ecionados, noperiododenovembrode1994 anovembrode 1996, 44 recém-

nascidosatermo queapresentaramumou maiscritériosparadiagnosticode
asfixiaperinatal, no CentrodeAtencdo I ntegral aSatidedaM ulher (CAISM)

daUniversidade Estadual de Campinas(UNICAMP). Foram considerados
comoindicadoresparadiagnéstico deasfixiaperinatal : bradicardiafetal;

indicedeApgar menor quesei sno quinto minuto, necessidadedeassisténcia
ventilatériacom méascaraou tubo endotraqueal depressdo positiva. Cada
lactentefoi avaliado mensalmenteno primeirotrimestredevida, atravésda
técnicadeavaliagdoneuromotoradeAmiel-Tison& Grenier (1981), modifi-

cada. Naandlisedosresultadosforam utilizadosaprovaQ de Cochranpara
k amostras rel acionadas, com o objetivo de comparar as proporcdes das
variéveisdeinteressenostrésprimeirosmeseseoteste ndo paramétrico de
Wilcoxon paraamostras pareadas, obj etivando analisar asassimetriasangu-

lares. Verificou-sequendo houveassoci agdo significativadosindicadoresde
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risco paraasfixiaperinatal eoexameneuromotor final . Foramsignificativas
asmanobrasdoangul o adutor doquadril, cal canhar-orel hadireitoeesquerdo
eangul o popliteodireito eesquerdo sugerindo hipotoniamuscul ar dotono
passivodemembrosinferiores. Essasdiferencasforamexpressivas, compa-
rando-seosresultadosobtidosentreo primeiro eterceiromeses. Emrelagéo
asassimetrias, verificou-se que houve evidéncias nas provasdosangul os
cal canhar-orel hae popliteo nossegundo eterceiro meses, enamanobrade
cachecol emtodooprimeirotrimestre.

07 TRASTORNOS INFECCIOSOSY METABOLICOS
Dres. F. Aguilar RebolledoyM.A. MartinezGranero

P22. TRATAMIENTO DE LA NEUROCISTICERCOSIS INFAN-
TIL CON NITAZOXANIDA

R.F. AGUILAR, R. CEDILLO, F.R. VELASQUEZ, A. ENCISO, P.
LLAGUNO, D. RAYO, L. YEPES, J. TORRES, O. MUNOZ

Epidemiologia Clinica. U.1. en Enfermedades Infecciosas y Parasitarias. Servicio
de Neurologia. Hospital de Pediatria CMN-SXXI, IMSS. México DF.

Introduccion. Laeradelaterapiaanticisticidaseiniciaen 1979, si bienen
laactualidad solo el albendazol (ABZ)y el prazicuantel (PZQ) sonutiliza-
dos. Algunos casos son refractari os a estos medi camentos; otrostienen
efectos colaterales que impiden su uso. La nitazoxanida (NTZ) es un
antihelminti co derivado delosnitrotiazol es potencial mente Gtil . Objetivo.

Informar delautilidad terapéuticadelaNTZ en pacientes con neurocisti-
cercosissintomética(NCS).Casosclinicos. SietepacientesconNCSactiva
complicada(clasificaciondeSotel o, modificadapor Aguilarennifios), con
un promedio deedad de 7,8 afios, cuatro varonesy tresnifias. Cuatro con
|esionesunicascomplicadasy trescon lesionesmltiples. Todoshabian
recibido tratamiento con PZQy ABZ a menos en dos ocasiones. Seles
administré NTZ endosi sde 30-50 mg/kg/diaen 2-3dosisdiariasdurante 15
dias. Doscasoscon NCSmultipleseasociaron cona bendazol de15mg/kg/
diadurante 15dias. Serealiz6 TAC simpley contrastadaal inicio, al mesy

alos tres meses. En cuatro laresolucion clinicay por tomografia fue
compl eta; tres paci entesmostraron mejoriaclinica, delascrisisepilépticas
y del edema, mediante TA C seobservé disminuciondel nimerodeparésitos
y mejoriaparcial (75%). No se registraron efectos secundarios. En un
paciente sedetermind deNTZ en L CR demostrandose nivel es presentes.

Conclusién. EnlaNCSsintométicarefractariaamedicamentoscomo ABZ

y PZQ,1aNTZ puede ser unanuevaopcion eficaz, solao combinada, sin

efectos colaterales importantes. Se requieren estudios mas extensos y
comparativosparaconfirmar estoshallazgos.

P23. MENINGITE BACTERIANA CAUSADA POR STREPTO-
COCCUS PNEUMONIAE EM CRIANCAS INTERNADAS EM
HOSPITAL UNIVERSITARIO NO SUL DO BRASIL

E.BELARMINO JR, N.T. ROTTA, A.R. SILVA, L. OHLWEILER, I.
STONE, V.R. FONTELES

Unidade de Neurologia Infantil. Servigo de Pediatria. Hospital de Clinicas. Porto
Alegre, Brasil.

Objetivo. Relatar casos de meningite pneumocécicaocorridosde 1993 a
2000noHospital deClinicasdePorto Alegreconsiderandoquadroclinico,
laboratorial, radiolégico e correlagdo com os achados no seguimento
ambulatorial. Doentesemétodos Coortehistoricaem queforamrevisados
osregi strosmeédicosde 14 paci entescom diagnasti co eti ol 6gicodemenin-
gitepneumocécicadocumentado no examedo liquido cefal orraqueano.
Resultados Foramintercorrénciasduranteainternagéo convul sdesem 11
pacientes, hipertensdointracranianaem 6, comaem 3eem4 paresia. Sepse,
hidrocefalia, paralisiado|11 nervo craniano esquerdo, diabeteinsipidoe
abscesso cerebral foram ocorrénciasem um paciente. Tréspacientesndo
tiveramintercorrénciaseum evol uiu paradbito. Foi possivel acompanhar
11 pacientesambul atorial mente, oito del es apresentaram complicages:
convulsdesem 3 casos, surdezem 3 casoseparalisiacerebral em 2. Potencial
evocado auditivo detronco cerebral mostrou alteragdesauditivasbilaterais
sérias (anacusia) em dois pacientes. Concluséo. A meningitepneumocdcica
éumadoengagravequepodecausar altamorbidade apesar do diagndstico
precoceedaterapéuti caadequada.
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P24. ACIDURIA MEVALONICA. PRESENTACION DE DOS
CASOS

JR. BRETON-MARTINEZ, A. CANOVAS, M.J. RUIZ, R. SIMO, G.
PI, C. DEL CASTILLO, JL. TORTAJADA, M.I. VEGA

Pediatria. Hospital Universitario Dr. Peset. Valencia.

Introduccion. Laaciduriameval 6nicaesuntrastorno bioquimicoraro, de
herenciaautosdmicarecesiva, consecuenciadel déficit demeval onatocina-
sa. Los pacientes con af ectaci 6n menos grave pueden presentar retraso

mental, hipotonia, miopatiay ataxia. Presentamosdoscasoscorrespondien-
tesados hermanas diagnosti cadas en nuestro servicio. CasosclinicosEl

primer caso es una nifia de 12 afios, que a los 2 afios de edad inici6

manifestacionesdeataxiaconincoordinacion motriz, temblor intencional y

retraso psicomotor. La RM cerebral realizada a los 26 meses de vida
demostré unaatrofiacerebel osaaexpensasdel vermisy porcionesinferiores
deamboshemisferios. A |0s6 afiospresent6 unacrisisepil épticahipotonica
quesesiguid, desdelos 10 afios, consistenteen crisisfocalescomplejas, en
nimerode3-4a mes, actualmentecontrol adasconlamotrigina. A sullegada
anuestroservicio, el estudio deécidosorganicosen orinademostré una
€elevacionimportantedel &cido meval 6nicocompatibleconunadeficiencia
demevalonatocinasa. El segundo caso esunanifiade 11 afios, hermanade
laanterior, con manifestacionesclinicasy deneuroimagensimilares, salvo
ausenciadecrisisepilépticas. El andlisisdeorinarealizadotrasel diagnds-

tico delahermanaofrecid el mismo resultado. Conclusiones. Laaciduria
meval 6nica es una entidad con un espectro amplio de manifestaciones
clinicas, circunstanciaquefacilitaqueal gunospaci entespuedan permane-
cer sindiagnosticar. Nohay queolvidar quelasmanifestacionesneurol 6gi-
caspuedenser el rasgo principal olaformadepresentaciéndelostrastornos
delosécidosorgéanicosy convienequeéstossean investigados.

P25. PSEUDOHIPERTROFIA MUSCULAR POR CISTICERCO-
SIS. A PROPOSITO DE DOS NINOS MEXICANOS

G. DAVILA-GUTIERREZ

Servicio de Neurologia. Instituto Nacional de Pediatria dela Ciudad de México,
DF. Ciudad de México.

Introducciény objetivo. Lapseudohipertrofiamuscul ar por cisticercosises
unacomplicacién poco frecuente. Losprimerosestudiosfueronrealizados
por Krishnaswami en 1928y desdeentonceshastalafechasehan comuni-

cado casos en Brasil, Pakistan, Chinay en la India (22 casos en la
bibliografia). El objetivoesmostrar |osdosprimeroscasosdeestaentidad
en dos nifios mexicanos. Casos clinicos. El primer caso setratadeun nifio
dellafosdeedad quepresentacrisisconvulsivasparcialesy trastornosde
conducta 15 diasantesdesuingreso, eincremento progresivo delasmasas
muscul aresdedos mesesdeevolucion. Enlaexploracion presentadauna
pseudohi pertrofiamuscul ar generalizada, exoftalmos, ondulacionesenla
lengua, conjuntivasy muslos; serealiz6 biopsiadeunadelalesiones, que
demostrélaexistenciadel cisticerco. L osestudiosdeimagendemostraron
unaimpresionantecisticercosi sdiseminadaqueafectabaal cerebro, miscu-

los, 0jos, etc. El segundo caso esun nifio de 9 afios, originario del estado de
Puebla. Referiaun cuadro dedosmesesdeevol ucidn, consistenteen 20 dias
con cefalea, cambios de conducta, vomito y ataque al estado general;

durantesu evol ucién presentd en variasocasi onesdescompensacionesdesu

hipertensionintracraneal y crisisconvulsivas. Enlaexploracion presentaba
exoftalmosy discretapseudohipertrofiamuscular por cisticercosis. Los
estudios deimagen demostraron laexistenciade cisticercosisen varios
musculosy labiopsiadeunadelaslesiones confirmo el diagnostico. Se
presentan lasiméagenesde amboscasosy sediscute su evolucion, compli-

cacionesy tratamiento. L apseudohi pertrofiamuscul ar yahabiasidocomu-

nicadaen otros paises; en M éxico sonlosprimerosdos casosinformados.

P26. HIPERGLICINEMIA NO CETOSICA DE EXPRESIVIDAD
CLINICA VARIABLE

F. HERNANDEZ, E. MEDRANO, J. PENA, O. VALBUENA, W. DEL-
GADO

Departamento de Neurologia Pediatrica. Universidad del Zulia. Servicio de
Neuropediatria. Hospital Universitario. Maracaibo, Venezuela.
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I ntroduccion. Lahiperglicinemiano cetésicaesuntrastorno queseincluye
dentrodel grupodeloserroresinnatosdel metabolismo delosaminoécidos,

deherenciaautosdmicarecesiva, producidapor ladeficienciadel complejo

enzimaticointramitocondrial responsabledel catabolismodelaglicina. La
formacl asicamésfrecuenteesladeinicioneonatal, queprovocalamuerte
répidadel paciente o dejasecuel asneurol 6gicasgraves. Sehadescritouna
formatransitoria, presumiblementeporinmadurez del sistemaquerompela
glicinaenhigadoy rifién, lacual senormalizaenlosprimerosmesesdevida.
Otrasformasdepresentaci én o casosatipicosserianlainfantil, diagnosti cada
enel primer afiodevida, y ladeiniciotardio, quesepresentaen escolaresy

adolescentes. Objetivo. Presentar trescasosdeinicioinfantil, quecursaroncon
convulsiones, demorapsicomotoray uno deelloscon caracteristicasautistas.

Pacientesy métodos Seestudiarontrespacientes, dosdeelloshermanos, que
iniciaronlossintomasdespuésdelosseismesesde edad con convulsiones
refractarias, retrasopsicomotor y unodeellos, ademas, presentabacaracteris-

ticasautistassegun criteriosdel DSM-I1V. Sesolicito: cribado metabdlico
normal ; cromatograf iaunidimensional deaminoécidosenorina: manchade
glicina, cromatografialiquidadeintercambioidnico paraaminoécidosen
plasmay liquido cefal orraquideo 006 (val or normal 002); tomografiacompu-
tarizadacerebral y resonanciamagnéticacerebral: atrofiacerebral ; encefalo-
grama: anormal; glicemiay cuerposcetonicos: normales. Conclusiones.Se
diagnosti cahiperglicinemiano cetésicainfantil por loshallazgosclinicosy

bioquimicos. Setratadeunaenfermedad dedificil diagnésticocuandonoes
depresentaci 6n neonatal . Serecomiendatener encuentalaexpresionclinica
variableen el momento deestablecer el diagnostico delaenfermedad.

P27.INCREASEIN THE CONCENTRATION OF RESPIRATORY
CHAIN COMPONENTS AS PREDICTORS OF ALTERATIONS
IN THE ELECTRON FLOW IN PATIENTS WITH MITOCHON-
DRIAL DISORDERS

A.LEGIDO, L. SALGANICOFF, S.KNOBLER, J. MELVIN, S. YUM,
D. KHURANA, H. HARDISON, R. HOBDELL, J.pP. DE CHADARE-
VIAN, C.D. KATSETOS, W.D. GROVER

Section of Neurology. Department of Pediatrics. MCP Hahnemann School of
Medicine & The Barnett Center for the Sudy of Mitochondrial Disorders. .
Christopher’s Hospital for Children. Philadelphia, USA.

Introduction. Mitochondriaof patientswith clinically diagnosed mitochon-
drial disorders, either of nuclear or mitochondrial DNA origin, frequently
show increasesover thenormal val uesintheoxygen consumptionat dehydro-
genaseor cytochromesegmentsof therespiratory chain(i.e., pyridinnucle-
otides, flavoproteins, cytochromesb, ¢, aa3.) Theseincreasesarereminiscent
of what hasbeen described for normal mitochondriaduring adaptationto
exercise. Patientsand methods Weanal yzed datafrom musclebiopsiesof 60
patientswithmitochondrial disorders. Diagnoseswereestablished by clinical
features, electromyography, histol ogy/histochemistry and el ectron microsco-
py. Inisolated mitochondriafromfresh musclebiopsies, oxygen consumption
wasdeterminedby polarography and complexes1to4of therespiratory chain
weremeasured by spectrophotometry. Theconcentrationof respiratory chain
componentsintheanaerobicversusaerobic stateswasmeasured and com-
pared with oximetric, histopathol ogic and clinical data. Results. Twenty four
out of 60 (40%) pati entsshowed concentration of respiratory chain compo-
nentshigher that thestandard values. Astheconcentration of therespiratory
chaincomponentsand oxygenconsumptionwithdifferentcitricacidcyclefall
withinrather narrow andrel atively stoichiometricval ues, metabolicadapta-
tionincreaseinmitochondrial diseases, must respond to anunclear feedback
message, resulting inincreased protein synthesis of dehydrogenasesand
cytochromesdownstream of an el ectron flow block. Conclusions Inmito-
chondrial disorders the increase in concentration of components of the
respiratory chainmay helpto diagnoseel ectron flow defectsin patientswith
obscureoximetric or histopathol ogical data. Theprognostic significanceof
thiscompensatory mechanismisunclear.

P28. MENINGITE BACTERIANA CAUSADA POR HEMOPHI-
LUS INFLUENZAE EM CRIANCAS INTERNADAS EM HOSPI-
TAL UNIVERSITARIO NO SUL DO BRASIL

J. RANZAN, N.T. ROTTA, A.R. SILVA, L. OHLWEILER, I. STO-
NE, E. BELARMINO JR, V.R. FONTELES
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Unidade de Neurologia Infantil. Servico de Pediatria. Hospital de Clinicas. Porto
Alegre, Brasil.

Objetivo. Relatar casos de meningite por Hemophilusinfluenzaeocorridos
de1993a2000no Hospital deClinicasdePorto Alegreconsiderando quadro
clinico, laboratorial, radiol 6gico ecorrel agdo com osachadosno seguimen-
to ambul atorial. Doentesemétodos Coortehistéricaemqueforamrevisa-
dos osregistros médicos de 13 pacientes com diagndstico etiol 6gico de
meningite por Hemophilusinfluenzaedocumentado no examedoliquido
cefalorraqueano. Resultados Onzepacientes(85%) eramdo sexofeminino
e 12 eram brancos (92%). Trés casos ocorreram antes de 1996, ano da
implantacdo davacinaanti hemoéfilob. A médiadeidadenomomentoda
internagdofoi de 15 meses. Sei spaci entesapresentaram convul sBesdurante
ainternag&o. O seguimento ambulatorial foi possivel em 10 pacientes.

Cinco del esapresentaram: convul sdesem 3 casos, hipoacusiaem1casoe
atraso nafalaem 1 caso. Conclusdes. A meningiteporHemophilusinfluen-
zaeéumapatol ogiagraveque podecausar altamorbidadeapesar doavango
daterapéuti caanti microbi anaedo uso definido dedexametasonanoinicio
dotratamento. Esfor¢osno sentido deevitar adoengataiscomo o uso de
vacinaseprofilaxiaadequadanos contactantes mostram-se eficazesem
diminuir onimero decasos.

08. TRASTORNOS NEUROCUTANEOS
YAUTOINMUNES

Dres. J. Vargas-Diazy P. Castro de Castro

P29. POLINEURITIS CRONICA INFLAMATORIA DESMIELI-
NIZANTE. PRESENTACION DE UN CASO

A. CANOVAS-MARTINEZ, JR. BRETON, M.J. RUIZ, JL. TOR-
TAJADA, M.I. VEGA, C. DEL CASTILLO, R. SIMO, G. PI

Servicio de Pediatria. Hospital Universitario Dr. Peset. Valencia.

Introduccion. Lapolineuritiscrénicainflamatoriadesmielinizanteesun
cuadro poco frecuente de mecanismo autoinmune que af ectadeforma
simétricaafibrasmotorasy sensitivascon desmielinizacion. Puedetener
uncursocrénicoointermitenteconrecaidas. A diferenciadel sindromede
Guillain-Barré, esraro que hayaun desencadenanteidentificable (infec-

cién o antecedente devacunaci6n). Presentamos un caso diagnosticado en
nuestro servicio. Casoclinico. Setratade unanifiade6 afiosy 11 meses
gueconsulté por un cuadro dedosmesesdeevol uciondeclaudicacionen
lamarcha, condol or intermitenteen miembrosinferioresy problemasde
retencion deorina. Enlaexploracion seobjetivo pérdidadefuerzaen
miembrosinferiorescon sensibilidad conservaday ROT patelar y aquileos
abolidos. El estudio citobioquimicodel LCR mostré proteinorraquiade
102 mg/dL con 6 cél/mm?. LaRM nomostréalteracionesanivel medular.

El EM G fuediagnésticodepolirradiculoneuritisdesmielinizante. Ensu

evol ucion preciso multiplesingresosduranteafioy medio paratratamiento
con corticoideso ciclosdeinmunoglobulinaintravenosapor recaidaso

empeoramiento clinico. Siguidtratamientorehabilitador y enlaactuali-
dad, aunqueconmejoriaclara, persisteciertadebilidad (4/5) en grupos
muscul aresdemiembrosinferiores. El estudio deconduccionesnerviosas
periféricasaloscinco afiosdel comienzo del cuadro seguiamostrando
signos de desmielinizacion. Conclusiones Espoco frecuente pero, en
ocasiones, unsindromedeGuillain-Barré puedecomplicarsehaciaformas
crénicasdeevol ucion torpidaque preci san cursosdecorticoidesoinmu-
noglobulinaintravenosa, avecescon déficit residual escomo ocurrié en
nuestro caso.

P30. OPSOCL ONO-MIOCLONO-ATAXIA,CINCO ANOSDE SE-
GUIMIENTO CLINICO

O.L. CASASBUENAS-ALARCON 2 E. ESPINOSA-GARCIA P, J. PE-
REZ-POVEDA P

@Neurologia Infantil Clinica Reina Sofia (Sanitas). b Servicio de Neuropediatria.
Hospital Militar Central e Instituto Roosevelt. Bogota, Colombia.

Introducci6n. El sindromede opsocl ono-mioclono-ataxia(OMA) esuna
entidad poco frecuente. Su presentacion clinicadurantelainfanciaocurre
enrelacion conun proceso parai nfeccioso o unsindromeparaneopl asicoen

REV NEUROL 2002; 35(12): 1159-1174

X CONGRESODELA AINP

asociacionaneurobl astoma. Objetivos. Sepresentanl ascaracteristicasclinicas
delos pacientes con este diagndsti co durante un periodo de cinco afos.

Pacientesy métodos. Serevisanlashistoriasclinicasdelospacientescon
diagndsticode OMA duranteel periodo comprendidoentreenerode 1997
y enerode 2002. El andlisisestadistico fue por mediodecrucedevariables.

Resultados Seencontraron 10 pacientescon estediagndstico, 8 varonesy

unanifia. Laedad promediodepresentacionfuede 19,8 meses, lamanifes-

tacion clinicainicial fueataxiaehipotoniay el motivo de consultamas
frecuente, temblor y ataxia. L os antecedentes previos preponderantes
fueroninfeccionesrespiratoriasviricasen 5 pacientes. Enlaevaluacion
paraclinica, 2 pacientesmostraron anomaliasenel LCR. LosEEG fueron
anormal esen 2 pacientes. No seevidenciaron anomaliasenlasneuroimé
genes (RM o TC cerebral). La evaluacion por imagenes de sindrome
paraneopl asico (TCtoracoabdominal) fueanormal en 3delos4 pacientes
cuyodiagnostico definitivo fueneuroblastoma. Serealiz6 gammagrafia
MIBGen3,siendonormal entodos. L asmetanefrinas, &cidohomovanilico
y vanilmandélicofueronanormalesen 1. Sutratamientoincluyé el empleo
deesteroidessi stémicosy antiepil épticos(&cido val proico); enlospacien-
tescon neuroblastoma, reseccién quirdrgicay antineopl &sicos. Su segui-
miento alargo plazo mostré entodosal teracionesdel desarrollo motor y

secuelas como parapl €jiaen un paciente. Conclusiones. El sindromede
opsoclono-mioclono durante lainfancia se presentaen el periodo de
lactante, aunque su apari cién masfrecuentemente espost o parainfecciosa.
Supresenciaindicalarealizaci 6n deestudiosexhaustivosparadescartar la
presenciadeneuroblastoma. Su prondstico esreservado cuando seconfir-
maeste Ultimo.

P31.EVOLUCIONATIPICA DE UN CASO DE HIPOMELANOSIS
DE ITO

C. DIAZ-BUSCHMANN 2 J.J. GARCIA-PENAS? M.L. RUIZ-FAL-
CO? L.G. GUTIERREZ-SOLANA 2 A. TORRELO-FERNANDEZ P

a5eccion de Neurologia 2. P Servicio de Dermatol ogia. Hospital Universitario
Nifio Jests. Madrid.

Objetivo. Presentar un caso de hipomelanosis de Ito con encefal opatia
epilépticay anomal iasdelamigraciénneuronal, analizando laevolucion
natural delasmanifestacionescutaneasy neurol ogicas. Pacientesy méto-
dos. Revisamos retrospectivamente |os datos de la historia clinica, con
especial referenciaaloshallazgoscutaneosy alosdatosdeneuroi magen.

Caso clinico. Lactantede 8 meses, sin antecedentesfamiliaresni personales
deinterés, queingresapor crisisde espasmosen salvasde cinco diasde
evolucion. Existiaunretraso psicomotor previoal inicio delosespasmos.

Enlaexploracionfisicadestacabalapresenciademicrocefalia, deficiente
contacto medioambiental, hipotoniaglobal y signospiramidal espositivos.

El EEG mostraba un trazado desestructurado con abundante actividad
paroxisticade puntasy punta-onda, de predominio en hemisferio cerebral

derecho. EnlaRM cerebral seobjetivaron &reasdepaquigiriabilateral en
| 6bul ostemporal es, regionesinsul aresy opércul osfrontal es. Seconsiguié
€l control completo delosespasmosmediantetratamiento convigabatrina
y valproato. A |0s2 afiosdeedad, seapreciaron manchashi popigmentadas
en el hemicuerpo derecho queseguianlaslineascutaneasdeBlaschko. En
laactualidadtiene2 afiosy 9 meses, y presentaun retraso psicomotor grave,
diplejiaespasticay rasgosautistas, aunqueno havuelto apresentar més
crisis. Conclusiones. L ahipomelanosisdelto puedeempezar comoencefa-
lopatia epilépticaen el primer afio de vida, y plantearse el diagndstico
diferencial conotrascausasdeepilepsiay alteracionesdelapigmentacion
como laesclerosistuberosa

P32. NEUROFIBROMATOSIS TIPO 2. CASO CLINICO DE INI-
CIO EN LA INFANCIA

M.T. LACASA-PEREZ, J. CAREAGA-MALDONADO, J. CAMPOS-
CASTELLO, E. MIRAVET-FUSTER, S. BRICENO-CUADROS, D.
MARTIN FERNANDEZ-MAYORALAS

Servicio de Pediatria. Hospital Clinico San Carlos. Madrid
Introduccién. Laneurofibromatosistipo 2 (NF2) esuntrastorno congénito,

menosfrecuente(1/40.000) queel tipo 1, perodeprondsticograveenlas
formasgravesapesar del tratamiento. Suinicioesraroenlainfancia, pero
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cuando asi ocurre, se caracterizan por tratarse de formas clinicas méas
agresivas. Presentamosel caso clinicodeunanifiaquefuediagnosticaday
seguidadurantetodasu enfermedad en nuestro servicio. Caso clinico. Nifia
sinantecedentesfamiliaresdeinterés, queconsultaal os8 afiosde edad por
al giasde8 mesesdeevol ucionen miembro superior izquierdo. Presentaba
anivel ocular opacidadessubcapsul aresposterioresjuvenilesdel cristali-
no. L osestudiosdeimagen pusierondemanifiestolaexistenciadeungran
neurinomacervical enreloj dearenaqueseextendiadeC4aD1, asi como
neurinomasbilateralesdel acustico, y un pequefio meningiomaen D4. Por
todoello, fuediagnosticadade NF2. Serealizdintervencion neuroquirdr-
gicasobreel neurinomacervical, con mejoriadel cuadro clinico, pero
requirié dosreintervencionespor recidivaalos13y 15afiosdeedad. Tras
lasegunday terceraintervencion, lasal giasfueron constantesy requirio
tratami ento por Unidad del Dolor, logrando sélo control parcial del mismo.
Con respecto alos neurinomas del acUstico, la paciente se encontraba
asintomaticaen el momento del diagndstico, comenzando a presentar
hipoacusiaalos 10 afiosde edad. Serealizé radiocirugiaestereotaxica
sobreambos, pese alo cual lapaciente evolucion6 acofosiscompl eta.
Desarroll 6 asimismo unalimitaciénventilatoriarestrictivaengrado seve-
ro, quepreciso oxigenoterapiadomiciliariay laconfindaunavidacama-
sillén. Fallecidalos17 afiosdeedad por insuficienciarespiratoriacronica.
Conclusiones. LapacientepresentabaunaNF2formaWishart (grave),
esporadica, que le condujo al exitus alos nueve afios del diagndstico.
Aunqueesunaenfermedad deinicio pocofrecuenteenlainfancia, asocia
un peor pronostico. El neuropedi atradebe sospechar NF2 en nifiosque
presenten meningiomao schwannoma.

P33. ESCLEROSIS TUBEROSA EN LA INFANCIA

J. VARGAS-DIAZ, L.M. NOVOA, N. GAROFALO, E. ROJAS, N.L.
SARDINAS

Servicio de Neurologiainfantil. Instituto de Neurologia y Neurocirugia. Ciudad
de La Habana, Cuba.

Introduccién. Laesclerosi stuberosaesreconocidacomoel segundotrastor-
no neurocutaneo enfrecuenciaei mportancia. Objetivo. Conocer el compor-
tamiento de esta enfermedad en los Ultimos 15 afios en el Instituto de
Neurologiay Neurocirugiade Cuba. Pacientesy métodos Serevisaronlas
historiasclini casdel os paci entesdiagnosti cadoscomo escl erosi stuberosa
entrelosafnos 1986y 2001, y seagruparon en cuatro gruposde edades:

menoresde1afio, dela4afios, de5a9afios, y del0al5afos. Resultados

Hubo 21 nifioscon estediagndstico en el periodo deestudio; enlamayoria
seestablecid el diagndstico antesdelos4 afiosdeedad, predominaronlas
mujeres, y en solo 3 paci entes habiaantecedentesfamiliaresconocidosde
estetrastorno. Todosl ospacientesempezaron conepilepsiay 10deelloscon
sindromedeWest. El astrocitomagigantocel ular sblo sediagnosticdenuna
pacientey hubo unnifio de 11 mesescon unsindromedeWolff-Parkinson-
White asociado a rabdomiomas cardiacos. Conclusion. Laaparicion de
epilepsiaen paci entescon esclerosistuberosafuemuy significativaenesta
serie, sobre todo el sindrome de West. Destacamos |a asociacion poco
frecuentedeun sindromedepreexcitaciony rabdomiomascardiacos.
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P34. ESTUDIO CLINICO DE LA ESCLEROSIS TUBEROSA EN
EL PACIENTE PEDIATRICO

L.B. VALDES-URRUTIA

Servicio de Neuropediatria. Hospital Pediétrico Docente de Centro Habana.
Ciudad de La Habana, Cuba.

Seefecttiaunadescripcionclinicade13 pacientesatendidosen nuestraconsulta
deneurol ogiaportadoresdeunaescl erosistuberosaque, por diversasrazones,
asistieronal Hospital Pediétrico Docentede CentroHabana. El diagnésticose
basd enlosel ementosclinicoscardinal esdeestaenfermedad: retrasomental ,
convulsionesy lesionescutaneas. A cadapaci enteseleconfeccion6un arbol
geneal 6gico paratratar deestabl ecer el caracter dominantedel trastorno, la
mutacion de novo, losotrosindividuosafectadosy laexpresividad variable
intrafamiliar del sindrome. Serealizaronestudi osneurofisi ol 6gi coseimagino-
|6gi cosatodoslospacientes, y han sido seguidosevol utivamenteen consulta
duranteunperiodo mayor decincoafios. L osresultadosseexponenentablasy
serealizaunandlisisdescriptivoy explicativodelosmismos.

P35. SINDROME DE STURGE-WEBER: DIAGNOSTICO PRE-
COZ EN 12 CASOS

|. PASCUAL-CASTROVIEJO? S. RAFIA 2 J. VIANOP, SI. PAS
CUAL-PASCUAL 2

@ Servicio de Neurologia Pediatrica. Hospital Universitario La Paz. b Unidad de
Imagen. Sanatorio Ntra. Sefiora del Rosario. Madrid.

Introduccion. El diagnésticodd sindromede Sturge-Weber (SSW) seredlizaen
funcién del nevusflammeousfacial queafectaal territoriodelaprimerarama
sensitivadel trigéminoy alapresenciadel angiomaleptomeningeo. Pacientes
y métodos. Presentamos 12 pacientes(7 nifiosy 5nifias) estudiadosennuestro
servicio cuandotenianmenosde 3 meses (6 deellostenianmenosde 1 mes) a
losque, por presentar nevofacial, selesrealizounaRM congadolinio, ademas
del EEG. Resultados. Enlos12 nifiosseencontréunangiomal eptomeningeo,

unilateral en11 casosy bilatera en 1. Enunodel oscasosyaeraevidentea nacer
|lahemiatrofiacerebral subyacenteal angiomaleptomeningeoy en6casosal os
3mesesdevida. Ocho pacienteshabian presentado crisi sepil épticasantesde
los3mesesdevida. Lascrisissiemprefueron primariamenteparciales, con
alteracionesfocalesend EEG. S6loen3casosfueimposiblee cesedelascrisis,

habiéndoserealizadol obul ectomia-hemisferectomiaendosnifiosantesdeque
cumplanel afio, concontrol delascrisistrasella. El otro pacientecontindiacon
crisisincontroladas. De los otros sei's pacientes en quienes se consiguio el

control delascrisis, éstefuetota en 5, entre ellos el paciente con angioma
leptomeningeo bilateral, y en el sexto caso las crisis convulsivas fueron
esporadicas. Conclusiones. El angiomaleptomeningeo puedevisualizarse
desdeel nacimiento, atravésdelarealizaciéndeunaRM utilizandogadolinio

comomaterial decontraste. Paralasupresiondelascrisisesprecisoaveces
practicar cirugiaantesdel afio devida, perolamedicacinantiepil épticaresulta
tambi éneficazenmuchoscasos. Esimportanteundiagnésticotempranoy un
seguimientocuidadosodel osafectadosafin dedetectar precozmentelascrisis
eintentar evitar el deteriororapidodel paciente.
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