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COMUNICACIONESORALES

O1. Polisomnogr afia en pacientes pediatricos con enfermedad
neur oldgica subyacente: estudio de 25 casos

A. Lopez, M. Heredia, F. Guzman, J. Torres-Corzo, R. Rodriguez,
R. Gomez, F. Romo, A. Quezada, J. Rangel-Chavez, J.L. Garcia,
R. Villalobos

Fundacion para el Estudio y Tratamiento de las Enfer medades
Neurolégicas (FETEN). Centro de Trastornos del Dormir

y Roncologia. San Luis Potosi (SLP), México.

I ntroducci6n. Seconocebien quelostrastornosneurol 6gicosen Pediatria
se asocian con alteraciones de suefio diversas, no solo inherentes al

trastorno neurol 6gico per se, sino, ademas, relacionados alos estigmas
fisicos acompafiantes, como son las contracturas muscularesy posturas
anormales. Objetivo. Determinar lafrecuenciay naturalezadelostrastor-

nospolisomnogréficosencontradosen paci entescon enfermedadesneu-

rolégicas. Pacientes y métodos. La muestra incluy6 25 pacientes con
enfermedades neurol 6gi casvariadas; seincluyeron pacientescon pardli-

sis cerebral, trastornos neuromusculares, trastornos generalizados o
persuasivosdel desarrollo, enfermedadesneurodegenerativas, y retardo
mental. El estudioserealiz6 enel Centrode Trastornosdel Dormir, en20
pacientes, y en formaambulatoria, en cinco casos. Todoslos estudios se
realizaron con un minimo de ocho horas de monitorizacién. Lamonito-

rizacion serealizd con un equipo depolisomnografiadigital; entodoslos
casos se realizo la calificacion y revision del estudio por € mismo
personal. Resultados. La edad promedio fue de 14 afos (Tabla). Los
trastornos encontrados consistieron en sindrome de resistencia aérea
aumentada, sindrome de apneaobstructivade suefio, hallazgos epilepti-

formes focal es, espasmos hipnicosy trastornos del ritmo circadiano. El

estudiofueanormal enel 45%Yy deutilidad en el 85% delospacientescon
resultadosanormal es, dado quedetermind el inicioomodificaciondeuna
nueva terapéutica médica o quirdrgica. Conclusion. Las alteraciones
polisomnogréficas son frecuentes en los pacientes con enfermedades
neurol égicas. Ladetecciéntempranadelostrastornosrel acionadosesde
utilidad para hacer cambios radicales en el tratamiento.

O2. Conduccién nerviosa en nifios con insuficienciarenal crénica
R. Alvarez-Fumero, D. Fuentes-Martinez, O.N. Levi,

C. Santos-Azorrandia, R. Batista

Hospital Pediatrico Universitario de Centro Habana. La Habana, Cuba.

Introduccion. La insuficiencia renal cronica (IRC) produce dafios en
multiples 6rganos; el sistema nervioso es uno de los afectados y la
polineuropatia periféricalamanifestacion mas observadaen lapréctica
clinica. Sin embargo, se conocen insuficientemente su prevalencia,
sintomas y patrones neurofisiol6gicos de expresion en la poblacion
pediatrica. Objetivo. Conocer las manifestaciones clinicas y patrones
neurofisiol 6gi cosde expresion delapolineuropatiaurémicaenlainfan-
cia. Pacientes y método. Se realiz6 un estudio descriptivo de corte
transversal de23 pacientes, en edadescomprendidasentre 7y 21 afios, con
IRC ensusdiferentesgrados (predidlisis, didlisis, transplanterenal) y 23
nifios supuestamente sanos (control para valores de referencia de las
variables neurofisiol 6gicas), y se busco lapresenciade neuropatia peri-
féricaclinicaosubclinica. Serealizé examenfisicogeneral y neurol égico,
asi comolamedicidn delasvel ocidadesde conduccion motoray sensitiva.
Resultados. Los sintomas predominantes fueron el dolor en la marcha
(55,5%) y lasparestesi as (44,4%), y fueron masfrecuentesen el grupode
pacientesdialiticodependientes. Lafuncion nerviosaperiféricasealteré
entodoslosgruposestudiados, y existi6 correlacionsignificativaentrela
vel ocidad deconduccidnsensitivay losval oresmediosdeurea, creatinina
y filtrado glomerular. Se hallaron diferencias significativas entre las
medias de |a velocidad de conduccion sensitiva de los pacientes de los
grupospredialitico, dependientedeladidlisisy el grupo control. Entrelos
grupos predialitico y con transplante renal no existieron diferencias
significativas. Conclusiones. Nuestros resultados indican que la af ecta-
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cion delafunciénrenal influyeenlavelocidad de conduccién nerviosa
particularmente sensitiva, 10 que puede condicionar la aparicion de
polineuropatiaurémica.

03. Electroencefalograma paroxistico en nifios sin crisis

G. Olmos, M.I. Fraire-Martinez, J. Gutiérrez, J.A. Venta
Centro Médico Nacional 20 de Noviembre, | SSSTE.

Hospital de Pediatria Centro Médico Nacional Siglo XXI, IMSS.
Col Roma Sur, México, DF.

Introduccion. Un EEG paroxistico durante el suefio que ha creado
confusion clinicaes el de puntas positivas (PP) 6y 14 Hz en fase |l de
suefio, con predominio en regiones centroocci pital es, que no seacompa-
flan de manifestacion clinica. Objetivo. Determinar larelacion de EEG
con PP en un grupo de nifios con diferentes entidades clinicas, como un
indicador temprano de riesgo, que ayudaria al diagndstico diferencial.

Pacientesy métodos. Seestudiaron 120 nifiosdelaconsultaneurol égica
de dos instituciones de salud, divididos en dos grupos de acuerdo al

hallazgo en el EEG. L osdiagnosticossetomaron delosexpedientesy los
registrosde EEG sepracticaronenvigiliay suefio espontaneo, deacuerdo
alasrecomendacionesdelaSociedad AmericanadeElectroencefal ogra-
fia. Resultados. En 34 pacientes se presentaron PP de 14 Hz en todas|as
regiones, con predominioderecho, enfasell desuefio. Laedad fluctuéde
4-14afos, conunpromediode7 afios; larelacionvaron/mujer fuede3:1;
|osdiagnésticosfueron 14 pacientescon sindromededéficit deatencion
(SDA), ocho con epilepsia controlada, que ademas cursaban con SDA,

inmadurez en cuatro casos, tres casos de problemas de conducta y
problemas de aprendizaje, cinco casos; en |os 86 casos restantes, no se
observaron PP. Conclusiones. El patron paroxistico dePP 14 Hz apoyael

compromiso de la relacion tronco/corteza necesaria para la funcién
cognitiva, que se compromete en |os pacientes con SDA y en los cuales
sus EEG las presentan en forma evidente.

0O4. Resultados de un programa derestaur acién neur ol6gica

en ¢l tratamiento de la pardlisis cerebral espéastica

G. Rodriguez, C. Maragoto, A. Garcia, M. Ortega, G. Castellanos,
L. Dulziades

Centro Internacional de Restauracion Neurol 6gica. Habana, Cuba.

Introduccion. Lapardlisiscerebral (PC) eslaprincipal causade discapa-
cidad en edades pediétricas. LaPC espéstica (PCE) abarcael 75% delos
casos. Objetivos. Evaluar losresultados de un programade restauracién
neurol6gica en nifios con PCE. Método. Estudio prospectivo de dos

Tabla O1.

Categoria Pacientes Anormal Determinante Anormalidad Nodetermin.
Pardlisis 7 5 4 Respiratoria/ 1
cerebral epileptiforme

Trastornos 1 1 1 Respiratoria 0
neuromusculares

Trastornos genera- 9 3 3 Epileptiforme/ 0

lizados del desarrollo trastorno del suefio

Enfermedades 2 2 1 Respiratoria/ 1

neurodegenerativas epileptiforme

Retraso mental 6 1 1 Respiratoria/ 0
trastorno del suefio

Total 25 12 10 2
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grupos, de 30 pacientes cada uno, uno con tratamiento intensivo (PRN)
de siete horas diarias, que incluye tratamiento de rehabilitacion fisica,
defectol6gica y logopédica, con otro que rehabilita tres horas diarias.
Para evaluar |a respuesta utilizamos la escala de Ashworth, el GMFM
(del inglés, Gross Motor Function) y lamejoriaen laamplitud articular.
Resultados. Existié una mejoria significativa con respecto al GMFM
(11,3%frentea’s,2%) enel grupotratado conel PRN, asi comoenlaescala
de Ashworth. Conclusiones. El programaderestauracion neurol égicaes
efectivo en el tratamiento de nifios con PCE.

O5. Encefalopatia posterior reversible en la infancia

H.A. Arroyo, L.A. Gafiez, N. Fejerman
Hospital Nacional de Pediatria. SAMIC Profesor Dr. J.P. Garrahan.
Buenos Aires, Argentina.

Introducci6n. Laencefal opatiaposterior reversible (EPR) esunsindrome
clinico radiol 6gico descrito inicialmente en adultos, caracterizado por
convulsiones, cefalea, trastornos visuales, depresion del sensorio y
anomalias en las neuroimégenes. Esun cuadro agudo y transitorio. Las
causasmasfrecuentesson: hipertensionarterial (HTA) y terapiainmuno-

supresora. Objetivo. Describir las caracteristicas de la EPR en pacientes
pediétricos. Métodos. Revision retrospectivadelaHC de ocho pacientes
con criterios de EPR. Resultados. Siete pacientes presentaban HTA

asociadaaenfermedad renal (6), con causatodaviano determinada(1);

un pacienterecibiaciclosporinapor traspl antehepatico. Vémitosensiete
y cefaleasen cincofueronlossintomasinicial es, seguidosen seisdeellos
por convulsiones: parciales (4), generalizadas (1), estado motor (1); un
paciente presento estado de ausenciano precedido de vémitosy uno no
present6 convulsiones. Cincotuvierontrastornosvisual es. Todospresen-

tarondepresiondel sensorioy dosrequirieron ARM. El cuadroseresolvi6

entre3y 12 diasdespuésdel tratamiento anti hi pertensivo olasuspension
delaciclosporina. Lasanomal iasdelasneuroimégenes (hipodensi dades
en TAC, hiperintensidadesen T, enRM) comprometian regionescorti co-

subcortical esparietoocci pital esen formaasi métrica. Tambi én seobservo
compromisofrontal (4), temporal (3) y cerebeloso (2). Estasalteraciones
desaparecieron en los pacientes en los que se obtuvieron iméagenes de
control. Conclusiones. La EPR debe considerarse ante la instalacion
aguda de los sintomas descritos asociados a HTA o tratamiento con
ciclosporina. Laresoluciondel cuadro conlanormalizaciéndelatension
arterial o la reduccién o suspension de la ciclosporina 'y la posterior
normalizaci 6n delas neuroimégenes, confirman este diagndstico.

06.Neuromidlitisépticaennifios: car acter isticasclinicasevolutivas
y tratamiento inmunosupresor (resultados preliminares)

S Tenembaum, M. Segura, F. Astorino, V. Rios, M. Katsicas, R. Russo
Servicio de Neurologia. Servicio de Neurofisiologia. Servicio de
Inmunologia. Hospital de Pediatria Dr. J.P. Garrahan. Buenos Aires.
Unidad de Neurologia. Hospital Dr. O. Alassia. Santa Fé, Argentina.

Introduccion. Laneuromielitisoptica(NMO) o enfermedad de Devices
un sindrome neuroldgico que asocia neuritis éptica uni o bilateral y
mielitis. Fueradeal gunosestudios sobrelosaspectosclinicosdelaNMO
en adultos, existen pocas publicaciones sobre su curso evolutivoy el uso
de tratamiento inmunosupresor en pacientes pediatricos. Objetivo. Des-
cribir el cuadro de presentacion, evolucién y hallazgos en RM de
pacientes pediatricoscon NMO. Evaluar laseguridady eficacia(resulta-
dos preliminares) de un tratamiento combinado con corticoesteroides
oralesy ciclofosfamidaendovenosa (EV). Método. Sobre 230 pacientes
evaluadosen el consultorio de Enfermedades Desmielinizantes (Hospital
Garrahan), seis nifias cumplieron |os criterios diagnésticos de Winger-
chuk para NMO. Se evalu6 en cada paciente la edad, caracteristicas
clinicas, RM y LCR en el evento indicey en cadarecaida ulterior. Para
evaluar lamagnitud del compromiso medular y visual seutilizélaescala
deWingerchuk. Aquellospacientes con progresion deladiscapacidad o
recaidas clinicas a pesar del tratamiento tradicional (metil prednisolona
EV), recibieron untratamiento combinado con pulsosEV deciclofosfa-
mida (dosisinicial de 500 mg/m?). Se efectuaron controles mensuales
(hemograma, funcién hepéticay renal) paraeval uar tolerabilidad. Resul-
tados Los pacientes con NMO representaron el 2,6% de la poblacién
considerada. L aedad deiniciofue4-14 afios(mediana6,7 afios), y todas
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fueron mujeres. Dospacientestuvieron uninicio medular, tresuninicio
ocular y una nifia mostré un cuadro combinado opticomedular en la
presentacion. Las RM de cerebro al inicio y en las recaidas resultaron
normal es en 5/6. Una paciente mostré unalesion que captabagadolinio
al inicio, sin nuevaslesionesdurante el seguimiento. LasRM de médula
espinal resultaron positivas en todos los casos, y mostraron lesiones
extensas (3-9 segmentos medulares). Las bandas oligoclonalesen LCR
fueron negativas. Durante el seguimiento de 2-7,5 afios (mediana 4,8
afos), 4/6 pacientes mostraron unao masrecaidas clinicas (curso multi-
fasico). Tres nifias con NMO multifasica y peoria progresiva de su
discapacidad, recibieron tratamiento combinado con pulsosEV deciclo-
fosfamiday corticoides orales durante 12-21 meses. Se observé franco
descenso de la tasa de recaidas sin anormalidades de laboratorio de
significacion. Conclusiones. LaNMO en seis pacientes pedi atricostuvo
una evolucion grave, con recaidas multiples en cuatro. El tratamiento
combinadoinmunosupresor utilizado entresnifiascon NMO particul ar-
mente agresiva, setolerd bieny mostré unatendenciaareducir latasade
recaidas clinicasy aestabilizar el cuadro neurolégico.

O7. Hipoglucemia neonatal transitoria 'y lesion cerebral

C. Dominguez, E. Rubio, G. Vivas, E. Cafizales
Unidad de Neuropediatria. Hospital Miguel Pérez Carrefio.
Caracas, Venezuela

Introduccién. La hipoglucemia es causa comin de encefalopatia
aguda y cronica en la etapa neonatal. Algunos autores describen
retardo o mielinizacién anormal en la corteza parietooccipital, que
generan atrofia cortical, especialmente en los |6bulos occipitalesy de
la sustancia blanca subcortical. Objetivo. Valorar laevolucion neuro-
|6gica de pacientes con antecedente de hipoglucemia neonatal transi-
toria. Resultados. Se revisaron las historias de seis pacientes, cinco
varonesy unahembra. Edad promedio: 6,3 afios. Antecedentes perso-
nalesy familiares: prematuridad (edad gestacional: 37 semanas): 2/6;
retardo del crecimiento intrauterino: 2/6; hipoglucemia sintomatica
transitoria (tercer al quinto dia): 6/6; madre diabética: 1/6; madre
eclamptica: 1/6; desarrollo psicomotor: retraso global del desarrollo,
2/6; retraso motor grueso: 2/6; retraso motor fino: 2/6. Manifestacio-
nesclinicas: disminucion de laagudezavisual (5/6), estrabismo (2/6),
hipoplasia del nervio éptico uni o bilateral (4/6), hipertonia (5/6),
retardo mental (2/4), epilepsiaparcial (1/6), generalizada(2/6). Poten-
ciales evocados visuales (retardo de conduccion): 4/6; EEG anormal
generalizado (2/6), paroxistico occipital (1/6). TAC o RM cerebral:
imagenes sugestivas de mielinizacién anormal occipital bilateral (5/
6). Discusién. Las manifestaciones neurolégicas de la hipoglucemia
neonatal, agudasy alargo plazo, deben considerarse por su natural eza,
frecuenciay gravedad. Laexpresion clinica dependeradelascircuns-
tancias asociadas (asfixia), antecedente de madre diabética, edad de
presentacion, duracion, gravedad y manejo adecuado. Entrelas secue-
las neuroldgicas se describen: alteracion de la funcion intelectual,
déficit motor (espasticidad), ataxia, desordenes convulsivosy trastor-
nos visuales. El interés en presentar esta revision es enfatizar el dafo
neurol 6gi co que puede generar unaentidad clinicatan frecuentecomo
lahipoglucemia.

08.Comor bilidad del SADH en unacomunidad escolar colombiana
W. Corngjo, O. Osio, Y. Sanchez, H. Castillo, G. Sanchez, J. Carrizosa,
H. Grisales, J. Holguin

Universidad de Antioquia. Medellin, Colombia.

Objetivos. Estudiar las entidades asociadas al sindrome, su frecuencia,
intensidad, repercusion sobrelavidafamiliar, escolar y en el entorno.
Metodologia. La determinacion de la comorbilidad del sindrome se
realizd dentro de un estudio descriptivo, de corte transversal, en
muestraal azar, polietapica, proporcional al tamafio, en estudiantesde
4-17 anos. Se utilizaron entrevistas estructuras practicadas por psico-
logos entrenados, de acuerdo con los criterios del DSM-1V. Resulta-
dos. Los trastornos del aprendizaje se detectaron en 33 sujetos,
equivalente al 15,1%. Sin embargo, el pobre rendimiento escolar
afectaba a la mayoria de los estudiantes con el SADH, por falta de
dedicacion al estudio y un deficiente aprovechamiento del tiempo

377



X1 CONGRESODELA AINP

utilizado. El trastorno desafiante oposicional seencontré en 11indivi-
duos y fue uno de los factores determinantes de |a deficiente adapta-
cion del nifio a su medio ambiente. Seis sujetos presentaban un
trastorno de conducta(2,7%); unnimeroigual deindividuosmostraba
ansiedad generalizada (2,7%) y cinco (2,3%) sufrian de fobias diver-
sas. Cuatro nifios presentaban trastorno bipolar (1,8%) y dos (0,9%)

sufrian trastorno obsesivo compulsivo y epilepsia, respectivamente.

09. Escasa influencia del tamafio de las heter otopias corticales
sobre la clinica neuroldgica

|. Pascual-Castrovigjo 2, S.I. Pascual-Pascual 2, R. Vel dzquez?,

J. Viafio ®, V. Martinez®

a Servicio de Neurologia Pediatrica. Hospital Universitario La Paz.

b Unidad de Imagen. Sanatorio Ntra. Sra. del Rosario. Madrid, Espafia.

Introduccion. Las heterotopias corticalesy corticosubcortical es pueden
tener tamarios que oscilan entre mintsculo—parael que hay que utilizar
métodosde RM muy sofisticadosy prestar muchaatencién paraverlos—
y gigantescas, que pueden ocupar una gran parte de un hemisferio.
Pacientesy métodos. Hemosestudiado 12 pacientesque consultaron por
crisisepilépticas parciales o por bajo rendimiento escolar, pero ninguno
por encefalopatia grave. Uno de los casos presentaba sindrome de
Pascual-Castrovigjo |1, con agenesiade carétidainternadel mismo lado
delaheterotopia. Todos se estudiaron por RM tridimensional (RM3D).
Resultados. No existia diferencia de presentacion entre ambos sexos y
tampoco delafrecuenciacon que se observaban lasheterotopiasdegran
tamafio —siempre con unagran participacién cortical—, que en cuatro de
los casosinvolucrabaacasi todo un hemisferioy rechazaba o amputaba
a ventriculo lateral e incluso a tercer ventriculo, y las de pequefio
tamario, la mayoria de ellas bastante profundas y que también podian
amputar una parte de un ventriculo lateral. Las crisis convulsivas se
controlaron en todos | 0s casos. Conclusiones. Lapresenciade heteroto-
pias corticosubcorticales enormes no indica que el tamafio pueda ser
proporcional alasalteracionesneurol dgicas.

010. Evidencia de la desaparicion temprana de los tumores
vascularesintracr aneales en d sindrome de Pascual-Castrovigio 11
I. Pascual-Castrovigjo 2, S-1. Pascual-Pascual 2, L. Garcia-Guereta®,
V. Martinez ¢, J. Viafio

2 Servicio de Neurologia Pediatrica. ® Servicio de Cardiologia Pediatrica.
Hospital Universitario La Paz ¢ Unidad de Imagen. Sanatorio Ntra. Sra.
del Rosario. Madrid, Esparia.

Introduccién. El sindrome de Pascual-Castroviejo |l es el trastorno
neurocutaneo masfrecuenteen el que seencuentranlesionesvascul ares
cutaneas (hemangiomas o malformaciones arteriovenosas) asociadas a
malformaciones de arterias —ausencia de arterias principales o persis-

tenciadearteriasembrionarias—, malformacionesdel cerebelo, malfor-
maciones cardiacas o coartacion adrtica, y, en los casos de hemangio-
mas cutaneos, posible presenciade hemangiomasen zonas subyacentes
(en cualquier parte del cuerpo). Ultimamente, se hadescrito latenden-
cia ainvolucionar hasta llegar a desaparecer ‘en paralelo’, tanto los
hemangiomas subcutaneos como los de zonas internas, sin recibir
ningun tipo de tratamiento. Pacientes y métodos. Presentamos unanifia
de 4 afios que consulto, alos 2 afios, por hemangiomafacial izquierdo
y coartacion adrtica. Resultados. El estudio por RM angiografica
practicado alos 5 afios mostré dos angiomas | eptomeningeos, uno en
lapartesuperior del hemisferio cerebelosoizquierdoy otroenel angulo
pontocerebel 0so, ambos con diametro entre 1,2 y 1,5 cm. Asimismo,
existia hemangioma en parpado y 6rbita izquierda y en coroides
retiniana izquierda. Un afio més tarde, se repiti6 el estudio de RM

angiogréficay se vio considerable disminucion del tamafio de los dos
angiomas de la fosa posterior y, en menor grado, de los orbitarios y
ocular. Un afio mastarde—con 4 afos de edad—, sele practic6 un nuevo
estudio por RM angiogréafica y se vio la desaparicion de los dos
angiomas de la fosa posterior; quedaban sélo leves restos de los del
parpado y ojo izquierdos. Conclusién. La RM angiogréfica es un
excelente método para detectar las anormalidades vasculares y su
evolucién. En este caso, se constata el curso involutivo paralelo que
siguen |os hemangiomas cutdneosy los de las estructuras subyacentes.
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O11. Agregacion genética del trastorno por déficit de atencién
con hiperactividad en familias colombianas

W. Cornejo-Ochoa ® M. Cuartas-Arias 2, L.F. Gomez-Uribe ",

J. Carrizosa-Moog °, |. Rivas ¢, H. Castillo ¢, G. Bedoya-Berrio

A. Ruiz-Linarez ¢

2 Laboratorio de Genética Molecular. ® Departamento de Pediatria

y Puericultura. Facultad de Medicina. Universidad de Antioquia.

¢ Facultad de Psicologia. Universidad San Buenaventura. Medellin,
Colombia. ¢ Department of Medical and Community Genetics. Imperial
College School of Medicine. Northwick Park Hospital. Harrow, UK.

Introduccion. El trastorno por déficit de atencion con hiperactividad
(TDAH) es un desorden neurocomportamental, caracterizado por
persistente inatencién y/o hiperactividad e impulsividad. La preva-
lencia en poblacion antioquefia (en prensa) es 15,8%. Por esto, la
agregacion familiar del TDAH, su alta prevalencia, sus dificultades
en el diagnéstico, y sus efectos en el funcionamiento social y escolar,
lo convierten en un problema de salud pablica. Si bien su causa
todavia no se haesclarecido, existen variedad de teorias que intentan
explicar su origen. Por ahora, la teoria genética, que explica la
susceptibilidad a expresar el trastorno, se ha soportado desde varios
referentes, que sugieren que la agregacion familiar del TDAH tiene
un componentegenético, aunquetodaviano sehadefinidoun modelo
especifico de herencia. Metodologia. Presentamos una estrategia de
depuracion clinica del fenotipo en seis familias de la ciudad de
Medellin-Antioquia, enlas que previamente se haobservado agrega-
cion familiar para TDAH con lautilizaci6n de simulaciones de poder
para detectar ligamiento genético con el programa SLINK, del
paquete LINKAGE. Resultados. Los valores de Lod score (Z) que
asumen homogeneidad de la poblacién son mayoresde 3 (Z> 3),y se
obtienen valoresindividuales por familiaentre Oy 6; en este estudio
se discuten los beneficios que presenta esta poblacion para realizar
estudios de cartografiado de genes en enfermedades compl ejas como
el TDAH.

012. Ataxia de Friedreich (AF): resultado preliminar de ensayo
terapéutico con idebenona en cuatr o nifios durante dos afios

V. Ruggieri, C. Arberas, J. Gallo

Servicio de Neurologia. Hospital J.P. Garrahan. Seccion Genética.
Hospital de Nifios R. Gutiérrez. Seccion Cardiologia.

Hospital Britanico. Buenos Aires, Argentina.

Introduccién. La AF es una entidad autonémica recesiva (9921),
cuyos sintomas cardinales son ataxia progresiva y cardiomiopatia
(causa de muerte en un 50% de los casos). Se produce por la
deficienciade unaproteinafrataxinaresponsable delaextraccion de
Fe++ de la mitocondria. La acumulacion del mismo deteriora la
funcion mitocondrial y causa, subsecuentemente, la muerte celular.
Ante la ausencia de tratamientos curativos, se ha intentado mejorar
la funcionalidad mitocondrial mediante antioxidantes. Objetivo.
Definir lautilidad delaidebenonaen cuatro nifioscon AF al analizar
aspectos neuroldgicos y cardiol gicos. Pacientesy métodos. Cuatro
nifios(tresmujeresy unvarén), entre 10y 16 afioscon AF, recibieron
idebenona en 5 mg/kg/dia, durante dos afios. Realizamos controles
clinicos, neurolégicos, cardiolégicos y hematol6gicos cada seis
meses. El grado de ataxia se definié segun la Escala de Ataxia del
Comité de Neurofarmacologia en Ataxia de la Federacion Mundial
de Neurologia. Resultados. Tres de los cuatro casos presentaron
mejoriacardiol 6gica, disminucion delamasaventricular entreun 13
y un 31%,; dos de ellos Ilegaron a parametros normales, y el resto
presentd un aumento del 11%, aunque el mismo hace gimnasia con
aparatos. Los sintomas neurol 6gicos continuaron su progresién en
todos los pacientes. Conclusiones. La idebenona fue efectiva en el
control de la cardiomiopatia, en tres de los cuatro casos, y persistio
su efectividad después de 2 afios, |0 quejustificariasu utilizacion con
el objeto de prolongar lasobrevida. Su administracion prolongadano
modifico la evolucién neurol 6gica.
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013. Sindrome de Niikawa-Kuroki (NK) o Kabuki make-up
en referencia a seis nuevos casos
C. Arberas, M. Fernandez, A. Tello

Seccion de Genética Médica. Hospital Nifios R. Gutiérrez.
Buenos Aires, Argentina.

Introduccion. Niikaway Kuroki describieronen 1981 un cuadromalfor-
mativo mdltiple con retardo mental, que, por semejar su fisonomia al
maquillaje de los actores de Kabuki, lo denominaron sindrome de
Kabuki make-up. Objetivo. Describir los hallazgos fenotipicos en seis
nuevos casos no vinculados, en diferentes edades, y destacar uno con
patron de herencia autosdmica dominante. Pacientes y métodos. Se
describen seis pacientes (dos mujeres y cuatro varones), entre 6 meses
y 17 afios. Resultados. En los cinco casos esporadicos, |os padres eran
jovenesal nacimiento delosprobandos, desarrollo pondoestatural en 5/
6 normal, desarrollo madurativo retrasado en 4/6; 1/6 cursa educacion
terciaria. Respecto al fenotipo: en 6/6, patron de cejas anémalo, ectro-
pién del angulo externo del ojo, hendiduras palpebrales por sobre el
percentil 97, paladar alto, orejas grandes en asa, pliegues palmares
anormales y pul pejos almohadillados. En 3/6, anormal conformacion
craneal, ptosis palpebral e hipertelorismo ocular. En uno de €llos, el
padre se afecté igualmente. Estudios complementarios: cariotipo nor-
mal; TAC decerebro: 1/6 con signosde atrofia, 1/6 asimetriaencefalica
con 1V ventriculo dismorfico. Conclusiones: Deseamos enfatizar |os
aspectos fenotipicos que permiten sospechar su diagndstico. Creemos
necesarialaevaluacién parental paradeterminar lasformasdominantes.

014. Enfermedad de MEL AS: presentacion de dos casos
M. Lechuga-Perdomo, R. Garcia-Ramirez, G. Sanchez-Vaca,
M. Ordufia-Franco, P. Ibarra-Cazares

Hospital de Pediatria CMN SXXI IMSS. Delegaci6n Cuauthemoc,
México DF.

Introduccion. Entidad caracterizada por episodios de apoplejia, con
clinicafocal, acidosislactica, biopsiamuscular con fibrasrojasrasgadas
y a menos dos de los siguientes: convulsiones, demencia, cefalea
recurrentey vomitos episddicos. Objetivo. Presentacién dedoscasoscon
encefal opatia mitocondrial. Casosclinicos. Dos pacientes con manifes-

taciones clinicas de inicio alos 11 y 4 afios de edad, sin antecedente
familiares, con presencia de cefalea pulsétil, acompafiada de vomito,

acufenos, fosfenosy, en uno deloscasos, sincope, vértigoy mioclonias.

El fenotipo marfanoidey latallabaja, ademéasdeamaurosisehipoacusia.

L os estudios de neuroimagen, en el primer caso mostraron presenciade
infartosparietooccipital esizquierdosextensosy en el segundo, frontopa-

rietooccipital derecho. Lactato elevado LCR y sangre. Las enzimas
mitocondrial escon déficit decitocromo c-oxidasa. No sedetectaronotros
eventos trombdticos. Conclusion. Actual mente, estapatol ogiasedetecta
poco, a pesar de ser una de las causas de procesos isquémicos en los
pacientespediétricoscon EV C. Lapresenciadel lactato elevado einfartos
nosorientoal diagnosticoenel primer caso; enel segundo, el conocimien-

todelascaracteristicasclinicasy paraclinicaspermitiddirigir el protoco-

lo de estudio.

015. Hamartoma hipotaldmico

D. Gonzalez

Hospital Materno Infantil Plaza dela Salud. Hospital del Nifio
Dr. Robert Read Cabral. Santo Domingo, Republica Dominicana.

Introducci6n. Sonmasaspocofrecuentes, usual menteenformamodular;
unidoal tuber cinéreo o cuerposmamilares, seobservan consustanciagris
envariadaproporcion deneuronasy paquetesfibrososmielinizados. Se
manifiesta de forma sintomatica, con alteraciones endocrinol égicas,
neurol égicas, psiquiatrica, o asintomética. Casos clinicos. Caso 1. Nifio
de 6 afios de edad, procedente de RepublicaDominicana, queiniciacon
crisisde ahogo desde el nacimiento hastael afo de edad, cuando debuta
con crisis gelasticas, que alternan con episodios de Ilanto, aproximada-
mente 50-100 crisisen 24 horas. Afios mastarde, presentaotrostiposde
crisis convulsivas de tipo parcial motora versivaizquierda, cambios de
comportamiento y disminucion en el rendimiento escolar; sele detecto,
mediante neuroimagen, una lesion ocupante de tejido suave, que se
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extiendeenlacisternainterpeduncul ar y queseoriginaenel tuber cinéreo
de laregion hipotaldmica, hiperintensaen el T, e isointensa en el T;.
Tratamiento: radiocirugia con bisturi de rayos gamma, dexametasona,
acidovalproico. Caso 2. Masculinode4 afiosdeedad, queiniciadesdelos
6 mesesdeedad con crisisgel &sticas, masde 15 crisisen 24 horas, ademas
de crisis parciales motoras, hiperactividad, obesidad. Los estudios de
neuroimagen indican la presencia de masa hamartomatosa del tuber
cinéreo. Tratamiento: carbamacepina. Conclusion. El hamartomahipota-
|amico esunamasaparasel ar tipi caenlainfanciaque sedebetomar como
sospecha ante la presencia de crisis gelasticas, y se comporta como una
lesion intrinsicamente epileptiforme. Lacirugiano invasivadisminuye
los riesgos de morbimortalidad y modifica asi el prondstico clinico a
medioy largo plazo.

O16. Caracterizacion clinica 'y genética de dos familias
colombianas con la mutacién mitocondrial MELAS (A3243G)
JW. Corngjo @, M.V. Parra ?, J. Carrizosa ¢, P.F. Pérez, L.C. Burgos?,
G. Bedoya?, A. Ruiz®

@ Genética Molecular. Neurologia Infantil. Universidad de Antioquia.
Medellin, Colombia. ® Department of Medical and Community Genetics.
Imperial College School of Medicine. UK.

Introduccién y objetivos. Las sicopatias mitocondrial es son desérdenes
generadospor déficit enlaproduccién deenergiamitocondrial, por medio

de cinco compl ejos multienzi méticos en lamembranainternamitocon-
drial. Lassubunidadesdeloscompl ejosse codifican por genomanuclear
y mitocondrial (ADNmt). Se han identificado numerosas citopatias por
mutaciones en ADNmt, y lamas frecuentes son lasMELAS (del inglés,

Mitochondrial Encephalomyopathy with Lactic acidosisand Stroke-like
episodes), donde el 80% de | os casos poseen lamutacion A3243G en el

gen del tARN"®, con hasta el 95% de heteroplasmia, y generan amplia
variacion fenotipica. Evaluamoslamutacién A3243G en pacientes con
diagndstico de MELAS y a sus familiares. Metodologia. En ADN de
diferentes tejidos (sangre, misculo o carrillo bucal) de pacientes con
MELASYy familiares. Seamplifico por PCR un fragmento de 533 pb del

ADNmt, que inclufa el gen para el tARN"* y parte del MTND1. Los
amplificadossepurificarony secuenciaron. Enlospacientesenlosquese
detecté unamutacion, seeval Go clinicay genéticamenteafamiliarespor
linea materna. La genotipificacion se realizé mediante la técnica PCR-

RFLPconlautilizacién delaenzimaApal, cuyositio dereconocimiento

segenerapor lamutacién. Resultadosy conclusiones. Endospacientesse
detectdlamutacion A3243G. Laeval uacion desusfamiliaresdocumentd

portadoresdelamutaci6n A3243G, perosinel cuadroclinicodeMELAS,

y estamutaci 6n seasoci 6 aotras patol ogias, como: hipoacusia, migrafia,

tallabajay diabetesmellitustipo 2. Seobservaunaclaracorrelaciénentre
cantidad de ADNmt mutado y gravedad delos sintomas.

017. Hipertensién endocr aneal secundaria atrombosisde seno
sagital en paciente con sindrome nefrético
J. Dreessen, M. Prelo, V. Rojas, E. Gutiérrez, J. Rodriguez

Unidad de Neurologia Infantil. Unidad de Nefrologia Infantil.
Hospital Naval Almirante Nef .Vifia del Mar, Chile.

Introduccion. En 1980, Barthelemy et al comunicaron el primer caso de
trombosisde seno dural en un paciente nefrético. Con posterioridad, |os
casos publicados de la asociacion entre sindrome nefrético (SN) y
trombosis de vasos cerebrales han sido infrecuentes. Varios trastornos
asociadosal SN pueden determinar dichacomplicacion; algunosdeellos
provocan un estado de hipercoagul abilidad. En estos pacientes también
pueden observarse otros factores que favorecen la trombosis, como la
disminuciéndeantitrombinalll, hiperlipidemia, o el efectodelaterapia
esteroidal. La hemoconcentracion y el trauma craneal se han asociado
ocasionalmente a esta complicacion Caso clinico. SN corticosensible,
confuncionrenal preservada, diagnosticado alos 18 mesesdevida, con
frecuentes recaidas. A la edad de 14 afios, consultd por un cuadro
bronquial viral febril, seguido de dolor abdominal difuso, vémitos
frecuentesy cefalea. Al ingreso, se constatarecaidade su SN, asociado a
deshidratacién hiponatrémica, hemoconcentracion, hipoproteinemia,
proteinuria 'y oliguria, con creatininemiay uremia normales. Cefalea
moderada y edema papilar bilateral. EIl TAC cerebral mostr6 areas
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circunscritas de alta densidad en ambos pol os occipital es, predominan-

tes en hemisferio izquierdo. La angio-RM certifico una trombosis de
seno longitudinal superior. LCR de caracteristicas normales a presion
aumentada. L os siguientes estudios de coagul acion, normal es: anticoa-

gulante lapico, proteina S, proteina C, antitrombina 11, tiempo de
protrombina, tiempo de KPTT, productos de degradacion defibrindge-

no, homocistina plasmatica. La trombosis de senos no se traté con
anti coagulacion debido a hematemesis que el paciente presentéinicial-

mente, a pesar de que se discutié unaterapia con heparina de bajo peso

molecular. Un aumento progresivo de los titul os séricos de anticuerpos
IgM anticardiolipinas se demostro en el tercer mes de evolucion, hecho
gue determind unaterapia con cumarinicos. El edema de papilapersis-

tente obligd a empleo de acetazolamida. Las campimetrias seriadas se
revelaron normales. Lapresion intracraneal alcanzo, alos dos mesesde
evolucion, lacifrade44 cm/H,0, despuésdelo cual disminuyéal tercer
mesa24 cm/H,0. El edemade papilasdloregreso apartir del tercer mes
de evolucion, periodo en el cual la trombosis mostré recanalizacion
inicial, sin circulacion venosa colateral anormal, en la angiografia. El

paciente se encuentra asintomatico en la actualidad. Conclusién. Delos
32 casos de trombosi s de senos venosos asociado aun SN que pudimos
encontrar enlaliteratura, en 28 publicacionesdiferentes, 16 correspon-

dieron anifios. Lamayoriadelos pacientes ha presentado compromiso

del seno sagital superior (22 sobre 32 casoscomunicados). Lasignologia
esen general poco especificay, por tanto, el cuadro puede subdiagnos-

ticarse. Los sintomas més frecuentemente sefialados consistieron en
cefalea, irritabilidad, somnolencia, apatia, vomitosrecurrentesy fiebre.

Los casos de curso fatal han sido excepcionales. Por el contrario, la
mayoria de estos pacientes evolucionan de forma satisfactoria, incluso

con untratamiento conservador. Un problemadeparticul ar dificultad es
definir la terapia de anticoagulacién preventiva de nuevos eventos
tromboembdlicos en el mismo u otros vasos en estos pacientes.

018. Spinocer ebellar ataxia type 2 (SCA2). First casereport
in a child

L. Garcia, F. Scaglia

University of Texas Health Science Center in San Antonio.
McAllen, Texas. Texas Children Hospital. Baylor Medical School.
Houston, Texas, EEUU.

Introduction. SCA2 is an autosomal dominant disorder seen in adults.

Confirmingthediagnosisinan affected person needsDNA -based testing
of the SCA2 gene. SCA2ischaracterized by progressivecerebel lar ataxia,

including nystagmus, slow saccadic eye movements and, in some pa-

tients, ophthalmoparesis. Pyramidal findingsare present. Thediagnosis
of SCA2restsupon thedetection of aCAG trinucl eoti derepeat expansion
inthe SCA2 genein apatient with cerebellar ataxia. Thesizeof the CAG
trinucleotide repeat of the SCA2 gene can be assayed with molecular
genetictesting. Disease-causing allel esrangefrom 36to 64 CAG repeats.

The presence of one disease-causing allele is diagnostic. This testing
detects 100% of cases of SCA2. Mean age of onset istypically inthe 4th

decadewitha10-15 year diseaseduration. Casereport. Childage10years
when seen at the of ficewith diagnosisof Cerebral Pal sy and devel opmen-
tal delay. Exam showed severeataxia, mild hyperreflexiawithtremor and
severeexternal ophthalmoplegia. Over thenext 2 years, helost ambula-

tionand becamemoredemented. All neurometabolicwork up, including
mitochondrial eval uationwasnegative. SCA panel wasdone, and onone
allele of the ataxin 2 gene there were 62 repeats, which is diagnostic of

SCAZ2. Conclusion. A childispresented mimicking ataxic cerebral palsy

with symptomspresent sinceinfancy, early onset external ophthalmople-
gia and progressive neurological deterioration. SCA panel should be
performedin childrenwith progressiveataxiaand external ophthalmople-
gia. A video of the patient will be shown.

019. Lactic acidosisin Menkes disease

L. Garcia
University of Texas Health Science Center in San Antonio.
San Antonio, Texas, EEUU.

Introduction. Menkes disease has sex-linked inheritance. It is adefect
of copper transport acrosscellular compartments, caused by mutations
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inthe ATPase, Cu++ transporting, a phapolypeptide gene. Usually die
by 18 months. Symptoms start in neonatal or first 2 months of life.
Hypothermia, poor feeding, impaired weight gain, later seizures,
severe developmental delay, hypotonic, head lag, progressive CNS
deterioration. Cherubic facies. Colourless, friable scalp hair, twisted.
Hair abnormal under the microscopy. Scurvy-like X-ray findings.
Tortuous elongated blood vessels. Bilateral subdural haematomas
after age 6-8 months. Hydronephrosis or other UT dilatation is com-
mon. EEG multifocal epileptic or hypsarrhythmia. Lactic acidosis
never hasbeen reported in thiscondition. Clinical case. A 7 month old
male infant with daily multiple types of seizures since age 2 month,
developmental delay and persistent lactic acidosisin multiple occasio-
ns. EEG showed hypsarrhythmia. Neurometabolic evaluation was all
normal. MRI of brain showed bilateral chronic subdural haematomas.
Lactic acid 7.6 uMOL/L (normal < 2.2). Because phenotypic appea-
rance, copper levelsinblood done: 18 mcg/L (normal 90-190) cerul o-
plasmine levels < 8 mg/dL (normal 18-55). Diagnosis of Menkes
disease was made. Treatment with copper sulphate started with partial
clinical improvement, mainly in seizure control. Conclusions. A case
of Menkes disease is described presenting as persistent lactic acidosis
since 2 months of agewith intractable seizures. Respiratory mitochon-
drial chain is affected in this condition due to ATPase dysfunction.
Menkes disease is a possibility when persistent | actic acidosis associa-
ted with seizures occurs in early infancy.

020. Ultrasonogr afia intracraneal en recién nacidosy lactantes:
estudio de 482 pacientes con examenes anor males

S. Antoniuk, V.E. Baggio-Fabricio, R. Jusi-Rodrigues, |. Bruk,
L.H. Coutinho, R.V. Cavalcante da Slva, M. Miyaki

Servicio de Neonatologia. Servicio de Neuropediatria.
Hospital de Clinicas-UFPR. Curitiba, Brasil.

Introduccion. La ultrasonografia (US) intracraneal es la técnica de
imagen més usadaen el abordajeinicial delasenfermedades neurol 6-
gicas de los recién nacidos (RN) y lactantes. Puede emplearse tanto
para fines diagnosticos como para examen de patologias, y ofrece
ventajascon relacion aotros métodos diagnosticos. El presente estudio
analiza482 RN y lactantes con exdmenes US anormal es realizados en
el Hospital de Clinicas, entre 06/1996 y 02/2003. Pacientesy métodos.
L os pacientes estudiados se sometieron a US cerebral transfontanelar
en laprimera semana de viday, después, cada siete dias, hastala alta
hospitalaria, y se siguieron hasta 1 afio de edad. Paralarealizacion del
examen se uso un equipo de US portétil modo B, dindmico, tiempo
real, con escalade gris sectorial, marca Aloka Echo Camera SSD-360
(Japodn), contransductor de5MHz. Y paraladocumentacion fotogra-
ficase empled unaimpresoravideografica Sony, Videographic Printer
UP 890 MD. Resultados. De los 482 pacientes, se encontraron 539
tipos de anormalidades. 212 presentaban hemorragias intracraneal es.
Deellas, 111erangradol,30gradoll,46gradollly 25gradolV. 189
examenes presentaban hidrocefalia, 68 se adquirieron, 48 como con-
secuencia de hemorragiaintracraneal; 15 eran poshipoxia asociada a
atrofia cerebral; dos casos asociados a toxoplasmosis; uno asociado a
coleccion subdural, uno a ventriculitis y uno a presencia de tumor
cerebral. 81 tuvieron como causa malformaciones congénitas, 47
asociados aestenosisdel acueducto, 11 al sindrome de Chiari; siete por
holoprosencefalia; cinco asociados al quiste porencefdlico; cuatro
eran hidranencefalia; tres eran Dandy-Walker; dos por agenesia del
cuerpo calloso; uno asociado al sindrome de Ellis van Creveld; uno a
osteopetrosis. La mielomeningocele se presenté en 20 pacientes. En
40, la causa se desconocia. Se encontré también: infarto isquémico
(17), leucomalacia(15), atrofiacerebral (13), holoprosencefalia(13),
quiste porencefélico (12), sindrome de Arnold-Chiari (12), calcifica-
ciones por toxoplasmosis (nueve); agenesia del cuerpo calloso (seis);
coleccion subdural (seis); Dandy Walker (cinco); quiste del plexo
coroideo (cuatro); tumor cerebral (cuatro); encefalocel e (tres); absce-
so (dos); anencefalia (dos); encefal omal aciamultiquistica(dos); ence-
falopatia multiquistica poshipoxia (dos); displasia cortical (dos);
aneurismade lavenade Galeno (uno); areaquistica postinfarto (uno);
calcificacién asociadaal tumor (uno); calcificacion delos ganglios de
la base (uno); quiste parenquimatoso (uno); edema cerebral por
meningitis (uno); esclerosis tuberosa (uno); esquisencefalia (uno) y
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ventriculitis posmeningitis (uno). Discusion. LaUS intracraneal esla
técnica de imagen de primeralinea en el estudio de encefal opatias en
los RN y lactantes, pues no usa radiaciones ionizantes, y puede
realizarse en lacamadel enfermo, no requiere sedacion ni esinvasivo
y, ademas, tiene bajo costo, 1o que permite el seguimiento de las
lesiones. Sin embargo, esun método que depende de un operador y de
lacualidad del equipo, yaqueexisteunabuenacorrelaciénentrelaUs,
otros métodos diagndsticos y cuadro clinico; ellano debe reemplazar
los demas examenes de imagen (TAC, RM), y debe usarse como
método complementario.

021. Gliomas de vias ¢pticas en la NF1. Presentacion de una serie
de 68 casos

|. Pascual-Castrovigjo 2, S-1. Pascual-Pascual 2, R. Velazquez?,

J. Viafio®, V. Martinez"

@ ServiciodeNeurologia Pediatrica. Hospital UniversitariolaPaz Madrid.
b Unidad de Imagen. Sanatorio Ntra. Sra. del Rosario. Madrid, Espafia.

Introduccion. Lostumores de vias dpticas son los mas frecuentesen la
NF1, y sedetectaenlainmensamayoriadelos casosenlos 6 primeros
anos devida, y casi siempre en los 3 primeros afos. El motivo de este
trabajo es presentar una de las series individuales méas amplias de la
literatura. Pacientesy métodos. Hemos estudiado 440 casos infantiles
y juveniles (menos de 20 afios) con NF1 y casi todos se estudiaron
neurorradiol 6gicamente; se utiliz6 la RM en méas de 300 casos. S6lo

algunos pacientes estudiados en los primeros afios se irradiaron.

Resultados. Se encontré tumor de vias Opticas en 68 casos (15,5%) y
la proporcion mujer/varén fue de 2:1 (44:24). Los tumores se locali-

zaban en uno o en los dos nervios Gpticos, en al gunos casos también se
afectaba el quiasma junto con los nervios épticos y otras solo el

quiasma; también en varios casos hubo extensién del tumor quiasma-

tico haciazonasintracerebralesy las proyecciones fueron épticas. En
ocho casos existia tumor también en tronco cerebral. Los casos
irradiados evolucionaron con mas retraso psiquico y con mas afecta-
cion visual que los no tratados y, ademas, desarrollaron las alteracio-
nes propias de unainsuficienciahipotal amohipofisaria; fallecieron en
la nifiez dos de estos casos. No fallecié ninguno de los no tratados.

Conclusiones. El hecho de que en nuestra serie se observe un 1% mas
de frecuencia de tumores de vias 6pticas de lo habitual, que esta entre
el 14y el 15%, indicaque laRM es capaz de detectar |os tumores de
vias opticas intracerebrales, que, con los otros métodos de imagen
(neumo, angio y TC) no se veian. El tratamiento conservador (ver y
esperar) parece |o méas conveniente en la mayoria de los casos.

022. Multiinfarto cerebral isquémico en € territorio
vertebrobasilar y cerebral posterior con afasia talamica.
A propésito de un caso

N. Cardenas, A.J. Sosa, |. Mejia, G. Avalos

Hospital de Nifios Dr. Roberto Gilbert. Guayaquil, Ecuador.

Laincidenciade enfermedad cerebrovascular (ECV) enlainfanciaes
rara, 2,52 casos por 100.000 habitantes por afio. EI compromiso dela
circulacion posterior es mucho mas infrecuente que la del sistema
carotideo. Se han descrito pocos casos. Presentamos un escolar de 10
anos de edad, con dolor retroocular derecho y crisis de vértigo, con
caida, de tres meses de evolucion. Tres dias previos a ingreso,
presento: cefalea, vomitos, dificultad paramover hemicuerpoizquier-
do, inestabilidad grave paralamarcha, dificultad en laarticulacion de
la palabra, y en el Servicio de Urgencias presenté una convulsion
tonicocldnica generalizada. La exploracién neuroldgica demostro
afasiaglobal, fondo deojo normal, séptimo par izquierdo, tetraparesia
de predominio izquierdo, reflejos osteotendinosos aumentados. Ba-
binski bilateral, ataxia troncal, incoordinacién motora en hemisferio
derecho, ataxiagrave delamarcha. Losnivelesde C3y C4, normales,
anticuerpos anticardiolipinas IgM, 49; anticoagulante |Upico, negati-
vo; AAN, negativo; electrocardiograma, ecocardiogramay ecotranse-
sofagico, normales; IRM evidencid, en la fase ponderada en T,
imagenes de alta sefial de intensidad en protuberancia, pedinculos
cerebral es, cerebel o derecho, ambostélamos, unazonadeperfusionde
lujo en regidn temporal posterior izquierda; la angiografia cerebral
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evidenci6 un nido de malformacionesarteriovenosasen el poligono de
Willis. Nuestro paciente no presentaba antecedentes previos de infec-
cion, trauma, ni factores de riesgo; sélo la presencia de nido de
malformacién arteriovenosa, que se conoce como causa de ECV
hemorrégica.

023. Tratamiento de las crisis de migrafia

D. Melgar
Caja Petrolera de Salud Santa Cruz. Santa Cruz, Bolivia.

Objetivo. Determinar lafrecuenciadel uso delosdiferentesmedicamen-
tos antimigrafiosos en una poblacion pedidtrica diagnosticada con
migrafa, con el empleo de criterios diagnosticos de laIHS (del inglés,

International Headache Society). Pacientesy métodos. 98 pacientes de
1-18 afios, de ambos sexos, que acudieron a la consulta neurol égica
asegurada en la Caja Petrolera de Salud, en Santa Cruz, derivados por
cefaleas, se estudiarony siguieron durante un afio (agosto 2001-agosto

2002). Se utilizaron loscriteriosdelalHSy IHS-R para diagndstico de
migrafia en | os pacientes que acuden en primerainstanciaal pediatrao
el médico internista, el cual lostratay solicitalaboratoriosy los deriva
aNeurologia; se consignaron las diferentes medicaciones parael trata-
miento de las crisis de migrafia. Resultados. De los 98 pacientes que
acudieron a la consulta por cefalea, 45 cumplieron los criterios para
migrafiasin aura(MSA) (26 femeninos, 19 masculinos), y 23 pacientes
para migrafia con aura (MCA) (dos masculinos y 21 femeninos). El

estudio complementario més solicitado fue el EEG (21 MSA y 10
MCA); se realizaron nueve tomografias sin contraste, que fueron
normales, y en 21 pacientes se realizaron RX de senos paranasales, en
las cuales se encontraron ocho sinusitis y uno con polipos en senos
paranasal es. El medicamento méas prescrito paraambostiposde migrafia
fueel ibuprofeno, seguido por laergotaminaen pacientes de 9-18 afios
y se utilizé sumatriptan en cuatro pacientes de 14-18 afios. Conclusio-
nes. Lamigrafia es|acausa mas frecuente de cefalea en la poblacion en
general; en estapobl acion estudiadahay un claro predominio femenino
sobre masculinos, que se manifiestaméas en laMCA. Las solicitudes de
los estudios complementarios las puede emitir cualquier médico de la
institucion, 1o que muestra los abundantes EEG solicitados normales.

Las infecciones sinusales se encontraron como comérbidas en este
grupo de pacientes. Si bien los triptanos son lamediacion estandar en la
actualidad, en nuestrainstitucion se requiere de unaorden especial para
su prescripcion, debido al coste del medicamento.

024. Efficacy of topiramate monotherapy for the prevention
of headachesin children: aretrospective chart analysis

E. Vasconcellos 2, C. Herrera , C.A. Gadia®, P. Gennaro?

@ Department of Neurology. Miami Children’s Hospital.

Miami, Florida. ®Dan Marino Center. Weston, Florida, EEUU.

Introduction. Topiramate has been shown to be effective for the pro-
phylaxis of migraine and chronic daily headaches in several adult
studies. Only one pediatric study has been reported. However, the
majority of patients in this study (near 60%) were on concomitant
treatment with other prophylactic medications. Objective. Wesought to
evaluateif topiramate monotherapy iseffectiveandwell toleratedinthe
treatment of childhood headache. Methods. We retrospectively re-
viewed the charts of pediatric patients treated with topiramate as
monotherapy for headache prophylaxis between January 2002 and
January 2003. Result. Therewere 29 patientstreated with topiramateas
monotherapy. Themeanagewas13.6+2.4 (range9.5-17.9). Themean
duration of therapy withtopiramatewas7.3+6.8 months. Themean dose
of topiramate used was 64.3+37.3 mg. The mean headache frequency
was reduced from 13.4+8.9 to 4.4+6.6 days per month (p< 0.001).
Mean headache severity (0, no headache; 1, minimal headache that
doesnot interferewith daily activities, 2, headache with nauseaor that
limitsdaily activity; 3 headache with emesis or that prevent activities)
was also reduced significantly from 2.9+0.3 to 1.4+1.0 (p< 0.001).
Forty percent of patientslost one or more kilograms. Adverse events
occurred in 38% of patients (cognitive difficulties being the most
common). Conclusion. Thisstudy suggeststhat topiramateiseffective
when used in monotherapy for the treatment of headachesin children.
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025. Discordance between clinical presentation

and MRI changesin children with acute
disseminatedencephalomyelitis (ADEM)

D. Khurana, J.J. Melvin, E.N. Faerber 2, H.H. Hardison, A. Legido
Section of Neurology and Department of Radiology. St. Christopher's
Hospital for Children. @ Departments of Pediatrics and Radiology .
Drexel University College of Medicine. Philadelphia, PA, USA.

Introduction. The diagnosis of ADEM may be difficult at the time of

presentation. Althoughtheclinical history andMRI findingsaretypical in

some cases, other conditions need to be considered in the differential

diagnosis. Moreover, therel ationship between clinical and MRI findings
in ADEM has not been studied. Objective. To comparetheclinical course
and MRI changes in children with ADEM. Patients and methods A
retrospective clinical and neuroradiologist review of 5 children with

ADEM admitted to our institution between 1998-2002. Result. Patients
rangedinagefrom9to 17 years. Three patientshad arapidly progressive
course presenting with aseptic meningitis with rapid progression to

guadriparesisand comaover 72hours. Inall of thesepatients, initial MRIs
at thetime of deterioration were unremarkable. The MRIsdid not reveal

lesionstypical of ADEM until 10-14 days after theinitial presentations.

Two other patients presented with hemiparesis. In one patient, theinitial

MRI showed whitematter lesionsconsistent with ADEM. Intheother, two
MRIs during the first week of hospitalization demonstrated no white
matter lesions. A repeat MRI performed on month later after complete
recovery reveal ed extensive changesinthedeep parietal whitematter. All

patientsweretreatedwith high doseintravenousmethyl prednisolone. The
first three patientsal so received courses of intravenousimmuneglobulin

and plasmapheresis. Eventual recovery did take placein all patientswith

timetorecovery ranging fromafew daysto several months. Conclusions

In children, MRI abnormalitiestypical of ADEM often significantly lag
behindtheclinical presentation. A normal MRI at thetimeof presentation
doesnot excludethediagnosisof ADEM. Treatment should not bedel ayed
if other clinical and laboratory data support the diagnosis of ADEM.

026. Loss of calbindinergic neural precursorsin the human
ganglionic eminence during intraventricular hemorrhage:
neuropathological implications

A. Legido, P. Khurana, J.P. de Chadarevian 2, C.D. Katsetos
Sections of Neurology and Department of Pathol ogy and Laboratory
Medicine. &. Christopher’s Hospital for Children. 2 Departments of
Pediatrics and Pathology. Drexel University College of Medicine.
Philadelphia, PA, USA.

Introduction. The germinal matrix or subventricular zone (SVZ) at the
ganglioniceminenceof thehumanfetal tel encephal on consistsof neuro-
nal and glial precursors. SVZ neuroblasts contribute to neurons of the
corpus striatum and GABAergic inhibitory cortical interneurons. A
subpopulation of these interneurons, together with their presumptive
precursor cells in the SVZ, expresses the calcium binding protein,
calbindin-D28k (CB). Objective. Toelucidatetheexpression of CB inthe
SVZ of infants with intraventricular hemorrhage (IVH). Patients and
methods. Thecellular localization of CB wasinvestigated by immunohis-
tochemistry in autopsy brain specimensfrom six prematureinfantswith
gestational ages ranging from 24 to 30 weeks. Results. Four of these
infantshad overt 1VH and twoweredevoid of neuropathol ogical findings
(controls). Recent IVH was present in 3/4 infants whereas evidence of
subacute germinal matrix hemorrhage, combined with periventricular
leukomal acia, wasencounteredinonecase. Inthe 3 caseswithrecent IVH
andthe2 controls, CB immunoreactivity (IR) wasdetected in ependymal
cells and in immature neural cells in the mantle zone adjacent to the
striatum. Therewaslack of IR in the central zone of the germinal matrix
with the exception of reactive astrocytesin the subependymal region of
the IVH cases. In 2/3 recent IVH cases there was involvement of the
mantle zone with corresponding decrease in the number of CB+ cells.
Interestingly, no CB IR was detected in the case of subacute IVH.
Conclusions. Our findingsindicatethat | VH, particularly wheninvolving
the mantle zone of the SVZ, may result in depletion of calbindinergic
neural precursorsdestinedto becomestriatal neuronsor cortical interneu-
rons, and/or cause disruption in the intermediate targets of outgrowing
corticopedal axons.
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Table O27.
Cumulative  GP proliferative GP hypertrophic  Ossification
growth zone height zone height center length
(mm) (mm) (mm) (mm)
Control 765126 163+15 178+13 191+12
VPA0.1 mM 588+29* 156+19 154+20 220+25
VPA1mM 58+27¢ 117122 68+62 302+372

2p< 0.01 vs control

027. Effects of valproic acid on longitudinal bone growth

F. Deluca, A. Legido ? SH. Wu

Sections of Endocrinology and Diabetes and Neurology 2.

S. Christopher’s Hospital for Children. Department of Pediatrics.
Drexel. University College of Medicine. Philadelphia, Pam, USA.

Introduction. Valproic acid (VPA) is widely used in the treatment of
childrenwith generalized seizures. Recent reportssuggest that chronicuse
of VPA is associated with short stature and has adverse effects on early
skeletal development. Objective. Totest thehypothesisthat V PA may also
affect bone growth after skeletal morphogenesis is completed. Patients
and methods. Weculturedfetal rat metatarsal bones(dpc 21) for 7 daysin
the presence or absence of VPA (0.1 mM and 1 mM). VPA markedly
suppressed cumulative bone growth (table). Longitudinal bone growth
results from a two-step process (cartilage formation and ossification)
whichtakesplaceat thegrowth plate (GP). To study the effectsof VPA on
this process, we performed histological analysis of the metatarsals at the
end of the culture period. Results. 1 mM V PA induced aheight reduction
of theproliferativeand hypertrophic zonesof thegrowth plate, suggesting
decreased cartilageformation. Incontrast, V PA increased thelength of the
bone ossification center (Table). Conclusions. Our results suggest that
V PA suppressesbonegrowth by reducing cartilageformation and accel e-
rating ossificationinthe growth plate. Thesefindingswarrant aprospec-
tive study on the effects of VPA on growthin children treated with VPA.

028. Desarrolloy validacion de una guia para el diagnéstico
etiolégico de la enfermedad vascular cerebral isquémica

no traumatica en nifios

J. Sosa-Maldonado?, M.E. Rendon-Macias®,

J.C. Ballesteros Del Olmo 2, F. Cebada-Lopez 2, J. Ruiz-Chavez?

@ Departamento de Neurologia Pediétrica. Hospital General CMR
Dr. Gaudencio Gonzalez Gar za. ® Departamento de | nvestigacion en
Epidemiologia Clinica. Hospital CMN SXXI. IMSS México DF, México.

Objetivo. Desarrollar y validar unaguiaclinicadiagnosticaparadeterminar
laetiologiadelaenfermedad cerebrovascul ar i squémicano trauméticaen
nifiosen al menosel 80% delos casos. Metodologia. Seutiliz6 €l esquema
deWoolfy Thomson parael desarrollo deguias: 1. Busquedadeinforma-
cion; 2. Clasificacion del nivel de evidenciaencontrada; 3. Consenso de
conceptospor grupo multidisciplinario; 4. Delimitacién derecursosy sitios
potenciales de aplicacion; 5. Validacién de contenido y apariencia; 6.
Evaluaciéndelosatributosdelaguia, claridad, facilidad; 7. Evaluacionde
eficaciaencondicionesideales; 8. Difusiony criticaexterna. Consistenen:
puntos 1y 2, revision deliteratura por medioselectrénicos. Puntos 3y 4,
por técnicasdeentrevistadirecta. Punto 5, medianteescalatipo Likert para
calificar ordeny pertinenciapor grupo de neuropediatras. El punto 6, por
resol ucion de vifietas clinicas con uso de laguia. El punto 7, dos estudios
a médicos pediatras potenciales usuarios, € primero un disefio antes/
despuésy el segundo un disefio al eatorizado parasolucién devifietascon
apoyo o no de la guia. Se evalud el porcentaje de solucion de los casos
clinicosenformacorrecta, nimerodeestudiossolicitadoseindicedeapego
alasrecomendacionesdelaguia. Punto 8, difusién en congresos. Resulta-
dos. Puntos 1-4: permitié el disefio delaprimeraversion delaguia. Punto
5:laguialogréunindicedeacuerdoglobal 0,98y unindicedeconfiabilidad
de0,97. Punto 6: el apego por comprension delaguiaglobal fuede0,72,
explicadopor problemaseninterpretaciondeprimeraversiondelaguia. Se
generé unasegundaversion méssimplificada Punto 7: el apoyodelaguia
incrementd lafrecuenciadediagndsti coscorrectosde 35-71%, con disefio
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antes/después y de 50-100% con €l ensayo aleatorizado. El nimero de
examenes solicitados no varié, pero si larelacion delos pertinentes (3:1

frentea 10:1). Conclusiones. Laguiapropuestapermiti6llegar al diagnés-

tico etiol égico en > 80% de | os casos propuestos. El apego alos estudios
recomendados se asoci6 a la probabilidad de llegar a un diagnéstico
correcto. La guia es flexible a permitir que un médico con experiencia
omitaestudiossin confundirlo.

029. Neurofibromatosistipo 1 (NF1)

y tumor es espinal es-par aespinales

|. Pascual-Castroviejo, S-|. Pascual-Pascual, R. Velasgquez
Servicio de Neurologia Pediatrica. Hospital Universitario La Paz.
Madrid, Espafia.

Introduccion. La NF1 es una de las enfermedades sistémicas que se
asociamasfrecuentemente atumores, casi siempre de natural eza histo-
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|6gicabenigna. Pueden encontrarse en cualquier parte del organismo.

La presencia de neurofibromatosis intray extraespinales ‘en reloj de
arena’ en cadaunade las metdmeras, sin embargo, esraray casi nunca
da una sintomatologia concreta. Pacientesy métodos. Entre 440 casos
de NF1 infantil y juvenil (menos de 20 afios), hemos encontrado 10
pacientes (alrededor de un 2%) a los que se practic6 RM de todo el

cuerpo, debido alapresencia de neurofibromas en diversas partes, sin

gue en ninguno existiera sintomatol ogia espinal concreta. Resultados.

L os 10 casos presentaban alteraciones en laRM con gadolinio, consis-

tentes en la presencia de neurofibromas redondeados u ovalados,

situados de forma paralelay simétricaen todos | os espacios correspon-
dientes alos agujeros de conjuncion, desde lazona cervical superior a
la lumbar superior, y la cola de caballo mostraba ensanchamiento

tumoral detodoslosnervios. Ademas, existian neurofibromasde otros
nervios en casi todos |os casos. Conclusiones. L a existencia de neuro-

fibromas espinal es conviene investigarlaen todos | os casos con neuro-
fibromas aislados o plexiformes en otras zonas del cuerpo.

POSTERS

P1. Palidotomia bilateral en distonia generalizada

secundaria a hipoxia. Presentacién de un caso

C. Maragoto, G. Rodriguez, G. L6pez, R. Macias, L. Alvarez, E. Alvarez
Centro Internacional de Restauracion Neurol 6gica. Habana, Cuba.

Introduccion. La cirugia como opcion terapéutica para las distonias
generalizadas (DG) se haretomado en afios recientes debido alafalta
de tratamientos farmacol 6gicos eficaces. Objetivo. Presentar los re-
sultados de un paciente al que serealizé palidotomiabilateral con DS.
Método. Presentamos la videofilmacion de una paciente de 13 afios,
con diagnostico de pardlisis cerebral tipo distonica por encefal opatia
hipoxicoisquémica neonatal, a la cual se le realizo lesion bilateral
termolitica del padlido medial por medio de cirugia estereotaxica
guiadacon semimicrorregistroy estimulacién el éctrica. Lapacientese
evalué antes y después (1, 3, 6, 12 y 18 meses) de la cirugia con el
empleo de la escala de DG de Bunker, Fahn, Marsden, una bateriade
pruebas neuropsicol 6gicasy lafilmacién de videos paralaeval uacion
aleatoriay aciegas por tres especialistas (neurélogos). Resultados. Se
obtuvo unasignificativamejoriade |as capacidades motoras (Seccion
I, Il EBMF) y las actividades de la vida cotidiana (Seccion |11
EDGBMF), con marcado impacto sobre |as alteraciones cinéticas, de
lamarcha, delaposturay del tono muscular, que se hamantenido sin
empeoramiento por un periodo de seguimiento de 18 meses. La
paciente dej6 de consumir medicacion Laeval uacién neuropsicol 6gi-
cano evidenci o deterioro cognitivo, solo ligeros cambios conductua-
lesdurante el postoperatorioinmediato. Conclusiones. Lapalidotomia
bilateral podria ser una opcion terapéutica en pacientes con DG
secundaria a hipoxia perinatal .

P2. Estudio de las convulsiones febriles en el Hospital del Nifio
Francisco de | caza Bustamante. Estudio prospectivo de 104 casos
C. Segarra, G. Chavez

Genetista Neurdloga Pediatra. Guayaquil, Ecuador .

Con €l propésito de conocer el comportamiento de las convulsiones
febriles en este hospital, se estudiaron 104 pacientes que acudieron a
laconsultaexternade Neurologia, durante |os meses de mayo de 1999
amayo de 2001, cuyasedadesfluctuaron entelos6 mesesy 5 afios. Del

total de pacientes, 62 fueron varonesy 42 mujeres, y el promedio de
edad deinicio delacrisis fue de 15 meses; |os meses de invierno son
losdemayor presentaci 6n decasosclinicos(71); 95 pacientestuvieron
infecciones de vias respiratorias, con cuadro gastroentérico, dos con
padecimientos urol 6gicosy dos posvacunal . 59 pacientes presentaron
crisis convulsivas febriles complejas y 45 simples. 95 nifios tuvieron
crisistonicocl6nicas generalizadasy nueve otrostipos decrisis. Delos
104 pacientes, 47 presentaron una historia familiar de convulsiones
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(relaciéndeparentescode 1.°, 2.°y 3.°grado); seincluyé en este Gltimo
un caso de trillizos (los tres hermanos con convulsiones febriles), 22
con parientes en primer grado de convulsiones febriles y 35 sin
antecedentes. L osresultados obtenidos son similaresalosencontrados
en otros estudios en cuanto a la edad, sexo, afectacion del aparato
respiratorio, época de presentacion y tipo de crisis; el componente
genético aumenta significativamente la incidencia de convulsiones
febriles en este hospital.

P3. Cisticercosiscerebral infantil en Ecuador. Estudior etrospectivo:
revision clinica de 30 casos

G. Chéavez
Hospital F. Icaza Bustamante. Guayaquil, Ecuador .

La cisticercosis cerebral es unainfeccion parasitaria muy frecuente en
paises en vias de desarrollo. Se comunican 30 casos presentados en la
consulta externa del Hospital de Nifios Francisco | caza Bustamante, de
la ciudad de Guayaquil, durante el periodo comprendido entre agosto
1994 y agosto de 1999. El diagndstico se realiz6 mediante historia
clinica, neuroimégenesy estudioinmunol 6gico sanguineo. Seencontrd
una mayor incidencia en nifios escolares, si exceptuamos cuatro casos
ennifioslactantesmayores; predominé el sexo femenino; laprocedencia
fuedeéareasmarginal es, lamayoriacon antecedentesdeingestadefrutos
provenientes de plantas rastreras (frutillas, moras etc.). La clinica
primordial fueel sindrome convulsivo; lalocalizacion delosquistesfue
de preferencia parietofrontotemporal y un sélo caso de localizacion
meningea. Todos|os pacientes se trataron con prednisona, albendazol y
anticonvulsionantes, con curacion clinicorradiolégica en casi latotali-
dad de | os casos, excepto en uno.

P4. Tratamiento de la distonia generalizada secundaria

a hipoxia perinatal con trihexifenidilo

G. Rodriguez, C. Maragoto, A. Garcia, M. Ortega, R. Ledesma,

N. Pérez, L. Hernandez

Centro Internacional de Restauracién Neurol 6gica. Habana, Cuba.

Introduccion. Ladistoniageneralizada (DG) secundaria constituye el
25% de | os pacientes con DG. La encefal opatia hi poxicoisquémicaes
una de las causas mas frecuentes (estimado de 10%). Se han usado
variostratami entos farmacol 6gicos con resultados variabl es; teniendo
en cuentalaevidenciade laplasticidad neuronal, se aplicaen nuestro
centro un programaintegral, intensivo y personalizado de rehabilita-
cién. Objetivo. Evaluar la administracion de farmacos anticolinérgi-
cos en el manegjo integral de las distonias secundarias. Método. Se
realizd estudio retrospectivo, tipo caso-control, en el que se compara-
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ron dos grupos pareados en edad, de 30 pacientes cada uno, con el
diagnostico de DG secundaria. Grupo A: tratados con un programade
rehabilitacion fisica, terapia ocupacional, logopédica. Grupo B: €l
mismo programa de rehabilitacion mas trihexifenidilo, cuya dosis se
aument6 progresivamente, hasta la dosis maxima de 30 mg/dia; se
evalud con la escala de GMFM (del inglés, Gross Motor Function)y
la escala de discinesias, al inicio del tratamiento y a los 4 meses del
mismo. Resultados. En los pacientes con tratamiento médico, la
mejoria fue significativamente mejor —la mejoria en la escala de
GMFM fue de 4,1% en el grupo con trihexifenidilo frente al 1,9% en
el grupo tratado con rehabilitacion fisica—. El farmaco setolerd bieny
se lleg6 a 30 mg/dia de trihexifenidilo. Conclusiones. La adicion de
farmacos anticolinérgicos a tratamiento de rehabilitacion parece ser
mas efectivo que un programa aislado de rehabilitacion fisica.

P5. Toxina botulinica en €l tratamiento

de la espasticidad en nifios con paralisis cerebral

G.Rodriguez, C. Maragoto, A. Garcia, T. Marin, L. Aleman, Y. Hernandez
Centro Internacional de Restauracién Neurol 6gica. Habana, Cuba.

Introduccion. Lapardlisiscerebral (PC) constituyeunadelasprincipal es
causas de discapacidad en edades pediétricas. La PC espasticaformael
60-80% detodos|os casos. El uso delatoxinabotulinica(TB) tipo A en
laespasticidad se haextendido en la Gltimadécada. Objetivo. Evaluar la
eficaciadelaTB en el tratamiento de la espasticidad en nifios con PC.
Método. Realizamosestudio retrospectivo, tipo caso-control, enel quese
comparan dos grupos pareados en edad, de 35 pacientes cada uno:
pacientes tratados con un programa de rehabilitacién fisica, terapia
ocupacional y logopédica, y otro alosque seleafadid inyeccion de TB
paradisminuir tono muscular; seevaluaronlosresultadosconlaescalade
GMFM (del inglés, Gross Motor Function), escalade Ashworth modifi-
cada (eninglés, Modified Ashworth Scale), escalade eval uacion del tono
delosaductores (eninglés, Adductor ToneRating) y laamplitudarticular.
Resultado. En los pacientes con tratamiento médico, la mejoria fue
significativamente mejor con respecto aambas escal as; no se comunica-
ron efectosadversoscon el uso delaTB.Conclusiones. LaadiciondeTB
al tratamiento derehabilitacién parece ser masefectivaqueun programa
aislado de rehabilitacion fisica.

P6. Paralisis cerebral grave en gemelo sobreviviente

de cogemelo muerto intradtero

H.A. Arroyo

Hospital Nacional de Pediatria SAMIC Prof. Dr. J.P. Garrahan.
Buenos Aires, Argentina.

Introduccion. Losrecién nacidos(RN) deembarazosmdltiplestienenun
mayor riesgo de pardlisis cerebral (PC). Diversos mecanismos se han
postulado, como malformaciones cerebral es, complicaciones placenta-
rias, crecimientofetal, etc. Lamuerteprenatal deun cogemel oincrementa
seisveces el promedio de PC en el mellizo sobreviviente (Stanley et al,
2000). Objetivo. Presentar la evolucion de tres nifios cuyos cogemel os
fallecieronintraltero. Paciente 1: nifiade 9 afiosdeedad. Padeceunagrave
cuadriparesiaespastica, RM, microcefalia(8 cm < depc 2), déficit visual
cortical y epilepsia. TC: encefal opatiamultiquistica. Antecedente: primer
embarazo gemelar (monocorial biamni6tico) de padres sanos. Parto por
ceséreaalas31 semanasdegestacion por REM. Primer gemelar femenino
nace muerto, con PN 1400. Segundo gemelar, PN 1480, Apgar 7/9.
Paciente 2: nifia de 3.2 2 meses de edad. Padece grave cuadriparesia
espastica, RM, microcefalia(1 cm<depc 2) y miocloniasfrecuentes. RM:
encefal opatiamultiquistica. Antecedente: primer embarazogemelar (mo-
nocorial, biamniético) de padres afiososy tratados por esterilidad. Parto
por cesareaalas34 semanas, Apgar 9/10. Lamellizafallecid 10diasantes
del parto. Paciente 3: varén de 3.2, 10 meses. Padece doble hemiparesia
espastica, RM, trastornos de conducta. RM: iméagenes hipointensasdela
sustanciablancaperiventricular. Antecedente: primer embarazo gemelar
(monocorial). Parto por ceséreaalas 26 semanas, PN 870 g, Apgar 7/9.
El mellizofalleci6 20 diasantesdel parto. Conclusién. El antecedentede
un hermano gemelo (monocorial) fallecido intradtero debe tenerse en
consideracion en el momento de adelantar un prondstico sobre el RN
sobreviviente.
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P7. Hallazgos por resonancia magnética en pacientes
pediétricos con lesiones raquimedulares

A. Horta-Martinez?, J. Sosa-Maldonado®, D.G. Luna-Sandoval 2,

F. Cebada-L6pez®

2 Servicio de Radiodiagnostico. ® Servicio de Neurologia Pediétrica.
HGCMN La Raza Dr. Gaudencio Gonzalez Garza. México DF, México.

Antecedentes. Haincrementado suincidenciaen pobl aci 6n pediétrica; por
larepercusionenlafuncionmedular oradicular, esimportante determinar
|aetiologiaparaproporcionar un tratamiento oportuno. L aslesionesdel

conducto raquimedul ar seclasifican entrescategorias: epidurales, intra-
durales e intramedulares. Latomografia axial computarizada (TAC) es
Gtil parael diagnosticoy eval uacion delacolumna; su exactitud diagnos-

tica seincrementamediante aplicacion de contraste intratecal o intrave-
noso, o ambos. L aresonanciamagnética(RM) del conducto raquimedular
ofrece mayor ventaja con respecto ala TAC. Objetivo. Determinar los
hallazgospor imagen deRM en pacientespediatricoscon | esién raguime-
dular. Resultados. Secaptaron 25 pacientes, 15 (60%) del sexomasculino
y 10 (40%) del femenino. Interval o deedad de 1-14 afos: 1-2 afios, cinco
(20%), de 3-5 afios, ocho (32%), de 6-10 afios, nueve (36%), > 11 afios,

tres (12%). Manifestaciones clinicas: vejiga neurogénica, ocho casos
(38,1%)), déficit sensitivo, siete(33,3%), hemiparesia, tres(14,3%), dolor
cervical, dos (9,5%), monoparesia, un caso (4,8%). Diagndstico por
imagen: médula ancladay lipoma en cinco casos, metéstasis en cuatro,

secundarias a ependimomade fosa posterior (2), medul oblastomacere-
bel oso (un caso) einfiltracion por leucemia(uncaso). Lipomeningocele,

hematomielia, ependimoma, neurofibromatosisy meningocel e: dosca-
sos de cada uno; un caso para cada patol ogia siguiente: fractura cuerpo
vertebral T,,, diastematomielia, mielomeningocele, quistedermoideT ,,

quiste 6seo aneurismatico de axis, y siringomielia. Conclusiones. Las
patologias congénitas son las mas frecuentes, seguido de metastasis e
infiltracién al canal raquimedular.

P8. Factores asociados a hemorragia intraventricular neonatal

M. Rivas, L. Quispe, A. Rivas, P. Campos
Hospital San Bartolomé. Lima, Peru.

Objetivos. Revisar los factores asociados a hemorragiaintraventricular
(HIV) neonatal en el hospital materno infantii HONADOMANI San
Bartolomé. Métodos. Se examinaron las historias clinicas de los recién
nacidoscondiagnoésticodeHIV quenacieronenel hospital, desdeenero
2001 aenero 2003. Seobtuvieronlosdatossiguientes: edad gestacional,
peso de nacimiento, sexo, grado de hemorragia, complicaciones, diade
diagndstico, uso de ventilador mecanico, patologianeonatal y materna,
edad de lamadre, nimero de gestacion. Resultados. Seleccionamos 16
pacientes. La edad gestacional promedio fue 32 semanas. La edad de
diagnésticomediafuede7,6 dias. El 68,8%fueronvarones. El grado mas
frecuente de HIV fue el I1. El 38% habiarecibido VM. El 81,3% tuvo
adecuado peso al nacer. La edad mediade lamadre fue de 26 afios. En
todos se encontrd alguna patol ogia materna: preeclampsiagrave, infec-
cion urinaria, coriamnioitis, ausencia de control prenatal y también
patol ogianeonatal : sepsis, depresiénal nacer, asfixiae hipoglucemia. El
50% tuvieron hidrocefalia, y, de ellos, el 25% necesité vélvula de
derivacionventricul operitoneal . Lamortalidad fuedel 18,8%, relaciona-
daalapatologia asociada. Conclusiones. Los factores asociadosaHIV
fueron: prematuridad, primogénito, peso adecuado al nacer, sexo mascu-
lino, uso de ventilacion mecanica, patologia concomitante (sepsis, as-
fixia), y presenciade patologiamaterna(preeclampsiagrave, ausenciade
control prenatal einfecciones).

P9. Sindrome de Proteus. Presentacion de dos casos

R. Velasquez, S.I. Pascual-Pascual, |. Pascual-Castroviejo
Servicio de Neurologia Pediatrica. Hospital Universitario La Paz.
Madrid, Espafia.

Introduccién. El sindrome de Proteus es un trastorno que consiste en
malformaciones del mesodermo, del esqueleto y presencia de creci-
mientos hamartomatosos. Se conoce desde hace pocos afios, al obser-
varse que constituia una entidad diferente a la neurofibromatosis
(NFM) y ‘El Hombre Elefante’, hasta entonces considerado como
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NFM. No se conoce muy bien su origen. Pacientes y métodos. Presen-
tamos dos varones que se catal ogaron como NFM —entonces no existia
todaviael desglose entipos 1y 2—. Setrata de dos varones con retraso
psiquico importantey deformidades (asimetrias) de miembros superio-
reseinferiores, defaciesy cabeza, y escoliosis. El cuadro eraevidente
durante los primeros afios de vida, pero se acentué a medida que
pasaban los afos, y no cambio apenas el nivel mental. Lapiel presen-
taba diversos tipos de alteraci ones pigmentarias en ambos. Resultados.
L as placas de esqueleto mostraban escoliosis y asimetrias del tamafio
6seo de los miembros en ambos. Apareciaunafracturade pubis—esla
primera de la literatura—, debido a la gran asimetria de miembros
inferiores, que hacian cargar el peso sobre ese lado. La TC cerebral,
practicadaauno deellos, mostraba quiste de tabi que pel iicido. Conclu-
siones. El sindrome de Proteus es un cuadro raro, pero escaseatodavia
mas su diagnostico, que creemos no se hace mas frecuentemente por
ignorancia de la entidad. L os estudios genéticos han dado resultados
contradictorios y todavia no se conoce la causa que |o provoca.

P10. SDAH en una comunidad colombiana

W. Cornejo, O. Osio, Y. Sanchez, H. Castillo, G. Sanchez,
J. Carrizosa, H. Grisales, J. Holguin
Universidad de Antioquia. Medellin, Colombia.

Objetivos. Determinar preval encia, distribucién por subtipos, caracte-
risticas sociodemogréficas, comorbilidad, desempefio con el DSM-
IV, en nifios y adolescentes escolares en un municipio vecino de
14.000 habitantes. Metodologia. Se realiz6 un estudio descriptivo, de
corte transversal, en muestra al azar, polietdpica, proporciona al
tamario, en estudiantes de 4-17 afios, con la utilizacion delainforma-
cion depadresy maestros, complementadacon eval uacién psicol 6gica
estructurada, formulario de Connersy pruebasdeinteligencia(WISC-
R). Resultados. Prevalencia: 20,4% sin considerar Cl y 15,8% con ClI

de 80 o superior. El subtipo combinado fue el més frecuente (9,6%),
con razén de prevalencia hombre/mujer de 3,8/1. Los trastornos del
aprendizaje fueron la comorbilidad mas frecuente (15,1%). Las aso-
ciaciones mas importantes encontradas, con el empleo de regresion
logistica, fueron: sexo masculino (razén de prevalencia: 3,88), 7-11
afos(3,36) eintervencion psicol 6gica(2,23). El desempefiodel DSM-
IV para tamizacién es pobre. Su especificidad es buena cuando
responden |os padres. El LR+ fue 8,9, cuando |o contestan |os padres
y 1,5 cuando lo hacen los maestros. La distribucion por sexoy estrato
socioecondmico refleja la estructura poblacional colombiana, con
mayoria femenina y preponderancia de estratos econémicos bajo y
medio. Una sexta parte de los nifios presentaba repeticién de cursos,

baja consulta médica y escasa intervencién farmacol dgica.

P11. Encefalitisviral aguda asociada a diabetesinsipida central

A. Diaz, V. Rojas, J. Dreessen, J. Rodriguez
Unidad de Neurologia Infantil. Hospital Dr. Gustavo Fricke.
Vifia del Mar, Chile.

Introduccion. Ladiabetesinsipidacentral sshacomunicadoinfrecuente-
mente en adultos como consecuencia de encefalitis viral. Los virus
involucrados han sido herpestipo 1, herpestipo 2 en pacientes con sida,
herpes en pacientes inmunodeprimidos por sindrome de Cushing y en
encefalitis por virusinfluenzaA. En nifios, esta condicién se menciona
escasamente en laliteratura. Caso clinico. Paciente de 11 afios de edad,
queingreso por cuadro convulsivofebril. Evoluciond concompromisode
concienciay L CR conaumento progresivodelinfocitoshasta450 células
por mm?, con cultivosnegativos. El diagnéstico fueel deunaencefalitis
viral, por locual setraté con aciclovir durante8 dias, hastaque seobtuvo
reacciondepolimerasaparaherpesvirusi, 2y enterovirusnegativos. Su
TAC mostré unaimageninicial conaumento deimpregnaci én demedio
entemporal subcortical izquierdo, detipoinflamatorio, queluego evolu-
ciond alaformacion deun quiste hipodenso hipocampico. El EEG mostré
unfocolentodeampliovoltaje, bienlocalizadoy asimétrico, enrelacion
directa con €l area temporal izquierda. Después de la encefalitis, el
paciente serecuper6 con secuelasleves, y seconsider6 lagravedad de su
cuadro agudo—ligeroretraso decognicion, capaz deambul acionindepen-
diente—, y se le dio de alta con terapia anticonvulsionante. Reingreso
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después de algunos meses de su encefalitis por convulsiones, y el
antecedente de polidipsiadeinstalacion progresiva Durante estahospi-
talizacion, se comprobo6 poliuria de 12 cm®/kg/h. Su glicemia resultd
normal. Ladensidad urinariaeramenor de 1.005 con osmolaridad urinaria
de93mOsm/L, asociado ahiperosmol aridad plasmética. (399 mOsm/L ).
El empleo dedesmopresinaintranasal normaliz6 rapidamenteladiuresis
y laosmolaridad en plasmay orina, y disminuyélaingestaliquidadesde
mésde7 litrosdeH,0 al diahastamenosde1,5. T3, T4y TSH resultaron
normales. Conclusion: El mecanismo por €l cual la encefalitis viral
provocariaunadisfunciondel [6bulo posterior delaglandulapituitariaes
todavia oscuro. En un caso se ha descrito el compromiso de cuerpos
mamilares, hipotalamo, tractos Opticos, pedinculo hipofisario y area
hipocampicaunilateral con lautilizacion de MR. El compromiso puede
producirse tanto en las neuronas del ndcleo supradptico hipotal&mico,
encargadasdelaregulacion delasecrecién del péptidovasopresina, o del
tracto supradptico, que contienelosaxonesdestinadosal aneurosecreci on
enel I6bul o hipofisario posterior, destinado alaliberacion delahormona
antidiuréticaatravés de lavena hipofisaria posterior.

P12. Meningoencefalitis eosinofilica en Villa Clara, Cuba
J. Gonzalez-Santos, R. Andrade-Machado, J. Gonzal ez-Cuétara

Hospital Pediatrico Universitario José Luis Miranda.
Reparto Escambray, Santa Clara, Villa Clara, Cuba.

Introduccion. Lameningoencefalitis eosinofilica se hacomunicado en
Cubadesde 1981. Esunaenfermedad del sistemanervioso central, enla
cual lasmeninges seaf ectan predominantemente, y se produce un cuadro
de cefaleaagudaintensa, fiebreligera, vomitos, parestesiasy rigidez de
nucay espalda. Objetivos. Analizar |osprincipal esel ementos soci oepide-
miol 6gicos, el comportamiento clinico, delaboratorio, econémicosy la
evolucion de | os pacientes notificados con este diagnostico. Pacientesy
métodos. Seestudiarondeformaprospectivalos30 pacientescomunica-
doscon el diagndstico de meningoencefalitiseosinofilica, en el periodo
comprendido entrelosafios 1992y 2002, enlaprovinciadeVillaClara;

setuvoen cuentalaedad, sexo, procedencia, condicionessociosanitarias,

manifestacionesclinicas, examenesdelaboratorio, complicaciones, tra-
tamiento, estadiay costo por enfermedad; serealiz6 estudio mal acol 6gico
y control de foco en todos los casos. Resultados. La enfermedad se
presenté en doslactantes, y el grupo predominantefueel de 1-4 afios; el

medio rural, las malas condiciones ambientalesy el Ultimo trimestre del

afiofueun hecho frecuente; un sindromemeningeo con eosinéfilosentre
17y 100% en L CRfuelapresentacién habitual de nuestrospacientes; |0s
estudios malacol dgicos realizados sugirieron la presencia del Angios-

trongylus cantonensis como hospedero intermediario; la complicacion
principal fueel edemacerebral; enel 96,7% delospacienteslaevolucion
fue satisfactoria; laestadia promedio fue de 34 dias; no hubo fallecidos.

Conclusiones. La enfermedad se comporté como una meningitis de
evolucion subaguda, autolimitada, que se presenta a cualquier edad,

favorecidapor condicioneshigiénicasinadecuadas.

P13. Caracterizacion de un grupo de pacientes pediétricos
con criptococosis del sistema nervioso central

L. Valdés-Urrutia
Hospital Calixto Garcia. Habana, Cuba.

Introduccién. Lacriptococosis del sistema nervioso central hatenido
un alzavertiginosa a partir de la pandemia del sida. Sin embargo, en
losultimosafioshemosrecibido pacientesque, sinrelaciénconel VIH,
han presentado una ME por Cryptococcus Objetivo. Describir las
caracteristicas clinicoepidemiol 6gicas e imaginol dgicas de un grupo
de pacientes ingresados en el Hospital Pediétrico de Centro Habana.
Método. Se recogieron las variables relacionadas con aspectos epide-
mioldgicos, clinicos, del tratamiento y respuesta, con la utilizacién de
las historias clinicas de | os pacientes como fuente. Resultados. Encon-
tramos que la enfermedad no se present6 en ningin caso en formade
brote epidémico, en el 80% delos pacientesseobservé algunarelacion
con palomasy ningin enfermo fue positivo al VIH, y se demostro en
el 40% otras causas de inmunosupresi6n. EI comportamiento clinico
vario, y predominaron lasformas de meningitisy meningoencefalitis;
el 20% de |os pacientes presentd formas ligeras de laenfermedad y el
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80% formas mas graves; lacefaleafue el sintomainicial enlamayoria
delos casos. El patron del LCR més constante fue de una hiperprotei-
norraquia con escasa celularidad, y latinta chinafue un método Util y
répido para el diagnostico positivo. El 80% de los pacientes logré la
curade laenfermedad con un esquema de tratamiento con anfotericin
B, asociado a fluconazol. La evolucion neurol dgica posterior de los
nifios curados se presenta en nuestro trabajo. Conclusiones. La crip-
tococosis no siempre sevinculaal VIH o a pacientes inmunodeprimi-
dos. La cefalea es todavia el sintoma més comun en los inicios de la
enfermedad. L os antimicoéticos son todavia muy eficaces.

P14. Sindrome de Moya Moya

L. Valdés, L. Ahuar
Facultad Calixto Garcia. Hospital Pediatrico de Centro Habana.
Habana, Cuba.

Introduccion. El sindrome de MoyaMoyaesun raro desorden de causa
desconocida que se presenta con obliteracion progresiva de | as arterias
endocraneal es en su porcion proximal, y abarcalaarteriacarétiday las
arteriascerebralesmediasy anteriores. EI nombrelo uso por primeravez
Kudo (1968), por lasemejanzade laimagen arteriograficacon laestela
del humo del cigarro. Caso clinico. Presentamos el caso de un nifio de
4 ahos de edad, que comienza agudamente con cefalea e irritabilidad.
Posteriormente, la madre nota desviacion de la comisura bucal hacia el
lado derecho y decide llevarlo a nuestro centro para su evaluacion. En
el camino a hospital presenta vomitos y refiere que el nifio tuvo
movimiento tonico de pocaduracién en miembrosinferioresy superio-
res, que no repitio posteriormente. Al llegar al hospital, se constata que
el paciente estd somnoliento, con una pardlisisfacial de causacentral y
unade disminucion delafuerzamuscular en hemicuerpo izquierdo. Se
ingresaen unasal adeterapiaintensivacon el diagnostico sospechoso de
un accidente vascular encefdlico. Al diasiguiente, el paciente recupera
el sensorio completamentey mantienelosrestantes hallazgos al examen
fisico; seinician las investigaciones humoral es e imaginol égicas perti-
nentesy sediagnostica, por arteriografia, imagen tipicadel sindromede
Moya Moya. Conclusiones. En nuestro joven paciente el evento se
presenté como un fendmeno de déficit focal, que en este momento esta
recuperado. Laangiografiacerebral constituyé el elementoclave parael
diagndstico de le enfermedad.

P15. Deficiéncia de biotinidasa: relato de caso

M.F. Turcato, A.S. Pessoto, F.C.G. Fonseca, C.M.M. Baptista,
C.A. Reis, G.E. Martins, C.A.R. Funayama

Universidade de S3o Paulo. Hospital das Clinicasda Faculdade
de Medicina de Ribeirdo Preto. Sdo Paulo, Brasil.

Introdugdo. As enzimas carboxilases, que integram o metabolismo de
aminoécidos, sintese de &cidos graxos e gliconeogénese, sdo depen-
dentes da D-biotina. Amplamente distribuida nos alimentos, a utili-
zagdo e reciclagem desta vitamina, no entanto, requerem a agdo da
enzima biotinidase. A deficiéncia desta enzima resulta em déficit de
biotina, com declinio daatividade das carboxilases e profundas reper-
cussdes bioquimicas e clinicas. A deficiéncia de biotinidase € uma
desordem autossdmicarecessiva, com incidénciade 1:145000, carac-
terizada por sinais neurol 6gicos e cutaneos, associados a ceto-acidose
eexcregdo urindriaanormal de &cidosorganicos. Caso clinico. Pacien-
te do sexo masculino, nascido atermo, sem intercorréncias, sendo 0s
pais ndo consangliineos. Aos 2 meses iniciaram-se crises convulsivas
e queda dos cabel os, sendo constatada acidose metabdlica e hiperlac-
tatemia. Os principais exames realizados foram: 1. Andlise quantita-
tivade aminoécidos no plasma, normal; 2. Andlises de acidos organi-
cos na urina, demonstrando &cido 3-hidroxi-isovalérico e
3-metilcrotonil-glicina; 3. Dosagem de biotinidase no soro=0,0 U/L;
4. Ressonancia magnética, com discreto atraso na mielinizagdo. Pres-
creveu-se biotina (20 mg/dia), verificando-se remissao dos sintomas
e corregdo do quadro bioquimico. Atualmente, com 18 meses, a
crianca se desenvolve adequadamente. Conclusdo. N&o obstante a
gravidade da doenga, o tratamento é simples e eficaz, tornando
importante a pesguisaem lactentes com crises convulsivas, bem como
o diagndstico por triagem neonatal.
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P16. Ressonancia magnética do encéfalo na fenilcetonuria
tardiamente diagnosticada

M.F. Turcato, F.C.G. Fonseca, A.S. Pessoto, G.N. Sméo, A.C. Santos,
J.K.S Hotta, J.E. Santos, L.J. Greene, C.A.R. Funayama
Universidade de Sdo Paulo. Hospital das Clinicas da Faculdade

de Medicina de Ribeir&o Preto. Sdo Paulo, Brasil.

Introdugdo. A fenilcetondria é uma afeccdo autossdmica recessiva,
causadapor deficiénciadaenzimafenilal anina-hidroxilase, quedeter-
mina acimulo de fenilalanina e derivados no organismo. Desde os
anos 60, a doenca vem sendo pesquisada no periodo neonatal, em
escala populacional, pois arestricdo alimentar de fenilalanina, insti-
tuida precocemente, previne a ocorréncia de deficiéncia mental e
outras complicagdes. Ojetivos. Estudar o acometimento do encéfalo
em pacientes com fenilcetonuria tardiamente diagnosticada e com
precéria adesdo ao tratamento dietético. Pacientes e métodos. Quator-
ze pacientes, diagnosticados entre 8 meses e 38 anos de idade, foram
submetidos a exames de ressonancia magnética, em aparelho Magne-
ton Vision, Siemens, 1,5 T. Resultados. Todos 0s pacientes apresen-
tam deficiénciamental, considerada moderada ou grave em 11 eleve
em 3. Astaxasiniciais de fenilalanina plasmatica variaram entre 12,8
a 42,3 mg%, sendo mantidas acima de 12 mg%. A ressonancia
magnética revelou, em todos os casos, hiperintensidade de sinal nas
seqliénciasponderadasem T ,, nasubstanciabrancaprofunda, periven-
tricular, estendendo-se até aregido subcortical em um paciente, sendo
principalmente acometidas as regides parieto-occipitais e frontais e,
em menor extensdo, os lobos temporais. Conclusdo. Os resultados
corroboram recentes relatos da literatura que correlacioam o inade-
quado controle da doenga com um processo de desmielinizacdo da
substancia branca cerebral .

P17. Sindrome de M elker sson-Rosenthal.

Dificultades diagnésticas. Presentacion de un caso ilustrativo
N. Sardinas-Hernandez, A. Gutiérrez-Jesls

Servicio Canario de Salud. La Palma, Canarias, Espafia.

Introduccién. Este sindrome se caracteriza por pardlisis facial recu-
rrente, edema facial y lengua plegada. La lengua plegada en algin
miembro de la familia contribuye al diagnéstico, ya que se sospecha
una herencia autosémica dominante de expresion variable. Caso
clinico. Nifiade 10 afos, que habiapresentado episodiosdedesviaci6n
delacomisuralabial, diagnosticados como crisis epilépticas parciales
simples, tratadas con anticomiciales. Concurre por trastornos de
conducta asociados a pobre rendimiento escolar. Se precisa que los
episodios referidos no correspondian acrisis epilépticasy que obede-
cian a episodios de pardlisis facial. Se conoce, durante la indagacién,
la presencia de edema facial asociado, que en una oportunidad se
relaciond con una supuesta hiperhidratacion parenteral, durante un
proceso digestivo. En otra ocasion, el edema facial se atribuy6 a un
probable traumatismo facial, aunque jamas se pudo identificar. En la
exploracién se observa lengua plegada en la paciente, en sus dos
hermanos y la madre. Se suprimen los anticonvulsionantes; un afio
después |os episodios no han reaparecido y su conducta y su rendi-
miento escolar se han normalizado. Conclusiones. La exploracion
clinica es insustituible para un diagndstico apropiado y para una
terapéutica coherente. La indicacion injustificada de drogas antico-
micialesprovoco efectos col ateral essobrelaconductay el aprendizaje
del caso presentado.

P18. Recurrencia y desarrollo psicomotor en nifios
con convulsion febril

R. Alvarez-Fumero, F. Alfonso-Sat
Hospital Pediatrico Universitario Centro Habana. Habana, Cuba.

Introduccion. Alrededor del 3-5% de los nifios menores de 5 afios
presentan en algiin momento convulsiones asociadas a hipertermia.
Las convulsionesfebriles (CF) resaltan el interés de médicosy padres
con relacién a su recurrenciay posibles repercusiones neurol égicas.
Objetivo. Determinar los factores que pueden predecir larecurrencia
de crisis CF y la influencia del proceso convulsivo en el desarrollo
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psicomotor. Pacientes y método. Se estudiaron en forma de observa-
cion, descriptivay comparativamente, 95 nifiosy nifias, alosqueseles
identifico, retrospectivamente, un primer ataque de CF. Se accedi6
mediante censo previo ‘puerta a puerta’, realizado a la poblacion
infantil con edades de 0-5 afios, de consultorios médicos pertenecien-
tes al municipio Centro Habana. Resultados. El intervalo derecurren-
ciageneral fue del 49%. El mayor porcentaje derecurrenciase observé
en el 75% delos sujetos con edad menor de 6 meses en el momento de
laprimeraconvulsion, en el 66,4% de los que lafiebre se presentd en
las 24 horas precedentes al ataquey en el 88,5% de |os que se recogi6
el antecedente familiar de CF. El 95,8% de | os pacientes no mostraron
alteraciones del DPM en los cinco afios siguientes ala CF. Conclusio-
nes. La edad menor de 6 meses, |a fiebre de menos de 24 horas de
duracion antes de la convulsion, los interval os de temperatura de 38-
39°C, y laexistenciade antecedente familiar de CF enlanifiez, fueron
los factores asociados a recurrencia identificados en nuestro estudio.
No observamos asociacion entre CF y retardo del DPM.

P19. Meningoencefalitis bacterianas

en la poblacién infantil cubana: 1998-2000

F.O. Dickinson-Meneses, A.E. Pérez-Rodriguez, R. Alvarez-Fumero,
I. Quintana

Instituto de Medicina Tropical Pedro Kouri. Direccion Materno Infantil.
Direccidn de Epidemiologia. Ministerio de Salud Pdblica. Habana,
Cuba.

Introduccion. Las meningoencefalitis bacterianas (MEB) constituyen
una causaimportante de morbilidad y mortalidad en todo el mundoy
la mayor parte de sus victimas son nifios. Su impacto social se debe
fundamentalmente a la gravedad de estas infecciones, su rapido
desenlace fatal, y graves secuelas observadas en alrededor el 25% de
los sobrevivientes. Objetivo. Describir algunos aspectos epidemiol 6-
gicos de las MEB en lapoblacion infantil cubana entre los afios 1998
y 2000. Pacientesy métodos. Seutilizd el comunicado deloscasoscon
el diagnostico de MEB con agente patogeno identificado de lapobla-
cion cubana menor de 15 afios del trienio 1998-2000, desde el 1 de
enero de 1998 hasta el 31 de diciembre de 2000, segln la fecha de
comienzo de los sintomas, disponible en el Sistema de Vigilancia
Nacional de MEB. Resultados. Se comunicaron un total de 530 casos
en menoresde 15 afos en todo el paisdurante el periodo. El grupo de
edad més afectado resultd el de menos de 5 afios. Los agentes méas
frecuentemente identificados fueron Haemophilus influenzae tipo b
(Hib), Streptococcus pneumoniae (Spn) y Neisseria meningitidis
(Nm). Laincidenciade Hib disminuy6 cuatro veces por el efectodela
vacunacion masiva, especia mente en los menores de 5 afos. A partir
del afio 2000, Spn esel principal agente causantede MEB y el més|etal
en Cuba. Laletalidad general se increment6 del 10,6 al 20,4%, y fue
el grupo de los de menos de 1 afio uno de los més afectados.
Conclusiones. El presente estudio hapermitido un mayor acercamien-
to a la epidemiologia de estas graves enfermedades. Su continuidad
permitira profundizar todavia mas en el conocimiento de estas infec-
ciones, y garantizaran un control y prevencion mas efectivos.

P20. Abscesos cerebrales multiples. A propésito de un caso
E. Rubio, C. Dominguez, G. Vivas, V. Jaimes

Unidad de Neuropediatria. Hospital Miguel Pérez Carrefio.
Caracas, Venezuela.

Introduccion. El absceso cerebral se define como un procesoinfeccio-
so del parénquima cerebral, cerebelo o mesencéfal o, donde existe un
area localizada de coleccién purulenta rodeada de una cépsula; se
describe una prevalencia de cinco por 1.000.000 de habitantes. Caso
clinico. Presentamos una paciente femenina de 12 afios, natural y
procedente de Maracay, que muestra una clinica caracterizada por
cefalea y vomitos ocasionales de 2 meses de progreso, evaluada en
varias ocasionesy que recibi¢ tratamiento sintomético. Posteriormen-
te, presentadi sminucion de fuerzamuscular en hemicuerpo derechoy
aumento de volumen en regién parietal izquierda, motivo por el cual
seremite anuestro centro, donde, después de realizar TAC de craneo,
se evidencian iméagenes sugestivas de abscesos cerebrales multiples,
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gue determinaron su hospitalizacion. Durante su permanencia, se
realiz6 craneotomiamasdrenaj e del os abscesos en dos oportunidades,
y del cultivo de la secrecion se obtuvo un peptostreptococo; asu vez,
se instaur6 tratamiento a base de penicilina, vancomicina, merope-
nem, metronidazol, durante 6 semanas, fluconazol, por 15 dias, y
dexametasona, una semana; como antiepilépticos se usaron difenilhi-
dantoina, por 15 dias, que sesustituy6 por carbamacepina, administra-
da 15 dias; posteriormente, clobazam, en vista de aparicion de erup-
€ion cutanea causado por carbamacepina; asu vez, ingresaen un plan
defisioterapia, y selogralarecuperacion delapaciente. Conclusiones.
La importancia de traer a discusion este caso es por la forma tan
significativa de presentacion, evidenciada por neuroimagenes, que, a
pesar del nimero y tamafio de las lesiones, tuvo un curso insidioso y
una evolucion satisfactoria.

P21. Meningitis recurrente postraumatica: revision de casos
en el Servicio de Pediatria del hospital Miguel Pérez Carrefio,
durante 10 afos (1992-2002)

G. Vivas, C. Dominguez, E. Rubio, V. Jaimes, E. Canizales

Unidad de Neuropediatria. Hospital Miguel Pérez Carrefio.
Caracas, Venezuela.

Lameningitisrecurrente (MR) se presentaen pacientes con un cuadro
nuevo demeningitis, que han presentado un episodio previo (diagnos-
ticado y tratado), en un lapso de tiempo no menor de tres semanas
posterior ahaber concluido el tratamiento. Serealizé unarevisién de
los pacientes con diagnéstico de MR en el Servicio de Pediatria del
Hospital Miguel Pérez Carrefio, en un periodo de 10 afios, que
presentaron antecedente de TCE. Se obtuvo untotal de cuatro casosde
MR, que habian presentado antecedente de TCE, tres del sexo mascu-
lino (75%) y uno del femenino (25%); doscorrespondieron aescol ares
(50%) y dos a preescolares (50%). El lapso de tiempo entreel TCE 'y
el primer episodio de meningitis fue de cuatro afos en dos pacientes
(50%) y de un afio en los otros dos (50%). El tiempo entre el primer y
segundo episodio de meningitis fue de un afio en |os cuatro pacientes
(100%). Loscultivosfueron positivos aStreptococcus pneumoniaeen
tres de | os pacientes (75%) y en uno no se documenté germen (25%).
TAC de créneo: tres pacientes con fractura del etmoides (lamina
cribosa) (75%) y en uno no hubo hallazgos (25%). En las cisternogra-
fias se apreci6 fistulaactivade LCR en un paciente (25%). Conclusion.
En los casos presentados de MR postraumética, el germen mas fre-
cuente fue el Streptococcus pneumoniae (75%). Lafracturadel etmoi-
des es el hallazgo topografico més frecuente y la ausencia de fistula
activa en la cisternografia no descarta el diagndstico.

P22. Sindrome de disfuncién faringea
congénitaaislada transitoria (DIFACAT)

V. Ruggieri

Servicio de Neurologia. Hospital de Pediatria J.P. Garrahan.
Buenos Aires, Argentina.

Introduccién. Ladisfunciénfaringeacongénitaaisladatransitoria(DI-
FACAT) esunaentidad caracterizadapor un gravetrastorno deglutorio
congénito, cuyarecuperacion espontaneapuedetardar entre 2 mesesy
3 afos; deellase han descrito hastael momento nueve casos. Objetivos.
Presentar un nuevo casoy analizar losaspectosclinicosy evolutivos, y
jerarquizar, ademas, los aspectos terapéuticos. Caso clinico. Varon
producto de embarazo y parto normales, 36 semanas de gestacion,
Apgar 9/10; peso a nacer, 2.400g. Al intentar alimentarlo, presenté un
grave trastorno deglutorio, que le producia cianosis y sufrimiento
respiratorio. Al examen, sélo se observaba aparente dificultad en la
movilidad de muscul osfaringeosy pal adar blando. Lamovilidad facial
de la lengua, la succién y el resto del examen neurol6gico, eran
normales. El estudio polisomnografico evidencié elevado indice de
apneas con desaturaciones. El estudio de ladeglucion mostré paso del
contraste a traquea. La broncoscopia descart6 fistula o pardlisis de
cuerdas vocales. La RM de cerebro y médulacervical y el EMG con
estimulacién repetitiva, fueron normales. Se inicié alimentacién con
sonda nasogaéstrica (SNG), dada la persistencia del cuadro; en varias
oportunidadesseevaludrealizar gastrostomia, pero seprefirié conducta
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expectante. A partir del 2.° mes, comenz6 amejorar su degluciény se
normalizé a los 4 % meses, momento en que se retird la SNG.
Conclusiones. El sindrome de DIFACAT debe evocarse en todo nifio
con trastorno deglutorio congénito sin disfunciones neuroldgicas o
alteraciones anatémicas asociadas. Una vez reconocido, seré funda-
mental: 1. Extremar medidas para evitar |as aspiraciones —Unica causa
de muerte en los casos comunicados—; 2. Tener en cuenta su caréacter
transitorio, para evitar maniobras de alimentacion agresivas como la
gastrostomia, en la medida de lo posible.

P23. Panencefalite escler osante subaguda experiéncia

do HC de Ribeirao Preto (SP) Brasil

C.A.R. Funayama, R.M.F. Fernandes

Hospital das Clinicas. Faculdade de Medicina de Ribeirao Preto.
Univer sidade de S&o Paulo (HCRP). Sdo Paulo, Brasil.

Introdugdo. A PEES manifesta-se anos ap0s infecg¢do pelo paramixo-
virusdo sarampo, provavelmente por faltade defesacontraaproteina
M dacépsulado virus. Sao descritas aformacléassica, agudafulminan-
te e intemitente. A forma cléassica dividide-se em 4 estagios segundo
Jabbour: 1- distirbios comportamentais; I1- mioclonias; I11- perda
cognitiva coma; |V- estado vegetativo. O diagnéstico é confirmado
por deteccdo detitul o elevado de anticorposno soroeLCR paraovirus
do sarampo. Objetivo. Descrever os achados clinicos e evolugdo em
pacientes atendidos no HCRP, com diagnéstico de PEES. Método.

Foram revistostodos os 16 casos com compl exos periédicostipicos no
EEG, atendidos entre 1970 e 2002. Destes, 10 com diagndstico
confirmado, sendo 1gG>1/8 no LCR e > 1/64 no soro e 6 ndo confir-
mados para o virus do sarampo. Resultados. Dos 10 confirmados, a
idade ao inicio variou de 4 a 20 anos. 5 Feminino; 5 masculino, 9
brancos, 1pardo. Seisdeéarearural e4 urbana. Sarampofoi relatadoem
5, sendo 3 abaixo de dois anos. Destacou-se o estagio | em 5, por
inatengao e desorientacdo, embotamento e irritabilidade. O estagio I

durou de 1 a 36 meses. Uma paciente permaneceu no estagio |V 14
anos. O 6bito ocorreu em 9 casos entre 2 e 8 anos de doenga. Dos 6 ndo
confirmados, em um confirmou-serubéolaeemoutro AIDS(casual ?).

Conclusdo. Embora EEG sejarotinaem casos com encefalites agudas,

e os complexos periodicos de facil reconhecimento, ndo detectamos
formas agudas e nem intermitente de PEES nesta casuistica.

P24. Meningoencefalitis en € nifio. Su comportamiento
en VillaClara, Cuba, en € periodo 1983-2002

J. Gonzélez-Santos, J. Jiménez-Rodriguez, J. Gonzalez-Cuétara
Hospital Pediatrico Universitario José Luis Miranda.

Reparto Escambray, Santa Clara, Villa Clara, Cuba.

Introduccion. Lasinfeccionesdel sistemanervioso central constituyen
unimportante problemade salud y representan un reto parael médico
de asistencia, el microbidlogo y el epidemidlogo, para su correcto
manejo individual, basico para un prondstico satisfactorio. Objetivo.
Evaluar el cumplimiento del programa naciona de control de las
meningoencefalitis en Cuba. Pacientes y métodos. Se realiz6 un
estudio de la totalidad de los pacientes notificados con el diagndstico
de meningoencefalitis en la provincia de Villa Clara, en el periodo
comprendido entrelosafos 1983y 2002. Setuvo en cuentalaedad, |os
gue sobrevivieron, la calidad de vida, los fallecidos, asi como la
letalidad segun el agente etiol gico. Resultados. De un 39,2% comu-
nicadas como virales en 1983, se elevd aun 94,8% en el 2002; latasa
demortalidad infantil disminuyé de uno por cada 1.000 nacidos vivos
en 1983 a cero en el 2002; para todas | as edades, de 39 fallecidos en
1983 (dos por cada 10.000 habitantes) se redujo auno sélo en el 2002
(0,1 por cada 10.000 habitantes); el dltimo fallecido por meningitis
meningocadcica ocurrié en 1990 y por Haemophilus influenzae en el
2000; se demuestra un mejor diagndstico microbiol 6gico, unareduc-
cion importante en los costos por enfermedad, asi como en las
complicaciones precoces y las secuelas. Conclusiones. Se demuestra
un mejor diagnostico de las meningoencefalitis mediante unacorrecta
interpretacion de cada caso, un tratamiento oportuno, una mejor
calidad de vida, asi como una letalidad seglin agente etiol gico por
debajo de los indicadores establecidos internacional mente.
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P25. Tumor neuroepitelial disembrioplastico:

presentacién de un caso y revision dela bibliogr afia

J. Ruiz-Chavez 2, J. Sosa-Maldonado 2, M. Becerra-Lomeli °,

V. Garcia-Talavera®, M.E. Rojas-Gonzalez 2

2 Servicio de Neuropediatria. Hospital General Centro Médico
La Raza Dr. Gaudencio Gonzalez Garza.” Servicio de Patologia
y Neurologia. Hospital de Especialidades Centro Médico la Raza.
México DF, México.

Introduccién. L ostumores disembriopl &sticos son | esiones con rasgos
hamartomatosos de | ocalizacidn principal mente frontotemporal, pre-

dominio en las dos primeras décadas de la viday se presenta en los
pacientes con crisis parciales de larga evolucion. Objetivo. Presenta-

cién de un caso de localizacién temporomesial derecho con respuesta
favorable al tratamiento quirdrgico. Caso clinico. Femenina de 14
afios, carga genética para esquizofreniay depresion linea maternay
epilepsia idiopética, migrafia y parkinson linea paterna. Sepsis y
transfusion sanguinea a los 3 meses. En 1998, presenta cefalea tipo
pulsatil, vi frontal, de 5-6/10, con respuesta a los anal gésicos, acom-

pafiada de amaurosis fugaz y fenémeno de deja vu de corta duracion

(menos de 1 minuto). Un afo después, presenta crisis tonicoclénica
generalizada de 5 minutos, con paresia corporal izquierda. EEG

normal, tomografia de craneo normal, con adecuada respuesta a
carbamacepinapor 16 meses. Iniciacon cefaleavascular, irritabilidad
y aucinaciones visuales fugaces, con frecuencia de una por mes
durante 4 meses; posteriormente, incrementa a 3-4 por semana, con
amnesia retrograda; sin respuesta a politerapia. La RM de craneo
muestraimagen sugestivade glioma. Histopatol 6gicamente, un tumor

neuroepitelial disembrioplastico grado | de laOMS resecado al 90%.

Nueva intervencion a los ocho meses por recidiva, con reseccion al

100%. Actualmente, se encuentra asintomatica y necrol 6gicamente
con hemiparesiacorporal izquierda. Conclusion. Estostumoressonde
buen prondstico, con respuesta a manejo quirdrgico si lareseccion se
realiza al 100%; se debe diferenciar de los gliomas para evitar la
radioterapia y quimioterapia.

P26. Crisis epilépticas en € inicio de la enfermedad
cerebrovascular en la infancia

J. Vargas, N. Garéfalo, N.L. Sardifias, O. Alemén, E. Rojas, L. Novoa
Servicio de Neurologia Infantil. Instituto de Neurologia

y Neurocirugia. Ciudad de La Habana, Cuba.

Introduccion. El defecto motor y las crisis epilépticas generalizadas o
parciales son el binomio clinico mas frecuente en el comienzo de la
enfermedad cerebrovascular (ECV) infantil. Pacientes y método. Se
realizé un estudio retrospectivo descriptivo en el Instituto Nacional de
Neurologiay Neurocirugia(INN) deCuba, dondeseevaluaron 74 nifios
portadores de ECV isquémicay su relacion con crisis epilépticas en el
comienzo de lamisma. Resultados Laedad promedio fue de 7,2 afios
(intervalo desde 3 meses hasta 15 afios); el sexo predominante fue el
masculino (51,36%). El defecto motor, tanto como motivo de ingreso
como sintoma, resulté mas frecuente (94,59%). Las crisis epilépticas
parcialesafectaron al9 pacientes(25,6%); deellos, 10 pacientespresen-
taron crisis parciales con generalizacion secundaria (56,63%). Lascrisis
epilépticas resultaron mas frecuentes en los nifios menores de un afio
(75%). El territorio més afectado fue el carotideoy, en éste, el vaso mas
lesionadofuelaarteriacerebral mediaderecha(29,73%). Enun28,38%
de los pacientes no se pudo precisar el origen de la enfermedad. Los
examenes complementarios més importantes para el diagnéstico del
infarto cerebral fueron la TAC de créneo con técnica contrastada y la
angiografia convencional. Conclusiones. Lacuartapartedelosnifiosde
esta serie presentaron crisis epilépticas en el debut de su ECV, y las
parciales fueron las mas frecuentes.

P27. Meningitisrecurrentey displasia de Mondini

J. Vargas, N. Garofalo, L. Novoa, E. Rojas, N.L. Sardifias
Instituto de Neurologia y Neurocirugia. Ciudad de La Habana, Cuba.

Introduccién. Episodios de meningitis recurrente pueden presentarse
en los pacientes por diferentes mecanismos, unos congénitosy otros
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adquiridos. Se conoce queladeformidad congénitadel laberinto 6seo
del oido interno se asocia con trayecto fistuloso con el espacio
subaracnoideointracraneal . L adeformidad de M ondini esunamalfor-
macion frecuente en casos de sordera congénita. Caso clinico. Se
muestra una adolescente, que, a partir de los 10 afos de edad,
comienza a presentar meningoencefalitis bacterianas, tres de las
cuales con comprobacion microbioldgica positiva a Streptococcus
pneumoniae; resulté el aislamiento de este germen y la sordera
congénita detectada a partir de los 3 afios de edad en la paciente, las
pistas diagndsticas de la anomalia del oido interno y la rinorrea de
LCR la evidencia de la fistula otdgena del mismo. Los estudios de
imégenes TAC y RM de craneo evidenciaron la malformacion que,
luego, en el acto operatorio del oido comprometido, fue posible
comprobar y resolver. Laausenciaderinorrea, laevoluciénclinicasin
nuevas infecciones seis meses después de operada la paciente y los
estudios posquirdrgicos con imagenes, constituyen evidencias del
cierre de lafistula. Conclusion. Este es el primer caso de displasia de
Mondini con fistulay meningoencefalitis a repeticién diagnosticada
y tratada con éxito en nuestro pais.

P30. Encefalopatia aguda grave con afectacion extrapiramidal
de causa no deter minada

H. Arroyo, L.Czornyj, V.Ruggieri, R.Cersoésimo, SMonges, N.Fejerman
Hospital dePediatriaProf. Dr.Juan P. Garrahan. BuenosAires. Argentina.

Introduccion. Laencefal opatiaaguda(EA) con af ectaci 6n extrapirami-
dal esun entidad muy raraen lainfanciay de etiologia heterogénea.
Cuando sepresentacontrastornosdel ritmovigilia-suefio, alteracionde
los movimientos oculares, comportamiento obsesivo-compulsivo o
irregularidadesrespiratorias, constituyeel cuadro deencefalitisletargi-
ca(EL) (Von Economo, 1916-1917). Objetivo. Describir lascaracteris-

ticas clinicas y evolutivas en cuatro pacientes con EA + afectacion
extrapiramidal y etiologiano determinada. Casos clinicos. 4 pacientes
previamente sanos comienzan (edad media 6 afios) con crisisparciales
(2 casos) y trastorno de conductagravey progresivo (doscasos). Enla
evolucién, los cuatro agregan signos extrapiramidales, afasiay altera-
ciéndelosmovimientosoculares. Tresdeellostuvieron: trastornosdel

suefio y deglutorios, excitacion psicomotora, afectacion piramidal y
desconexion. L ospaci entes permaneci eroninternadosentre40-120dias
conmalarespuestaal tratamiento. El cuadro clinico evidencié mejoria
apartir del 5° mesen 3 casos. Actual mente presentan examen neurol 6-
gico y desarrollo psicomotor normales. Los estudios (sangrey LCR)

metabdlicos, infectol dgi cos, toxicoseinmunol 6gicosfueron normal es.

LaTACy RM fueron normales a inicio. Un paciente presentd una
imagen deisquemiaen putamen derecho alos4 mesesdeevolucion. Los
EEG fueronnormalesal comienzo delaenfermedady luego mostraron
ondas lentas difusas en dosy espigas focal es en los otros dos. Conclu-
sion. Sedebetener en cuentael diagndstico de EL en pacientescon EA

gravedeetiol ogiainciertacon af ectaci 6n extrapiramidal, movimientos
ocularesanormales, trastornos del suefioy conducta. A pesar del grave
cuadroclinicoy larefractariedad al tratamientoinicial es, estos pacien-
tespueden presentar unabuenaevolucion.

P31. Epilepsia idiopatica y sintoméatica refractariay su
tratamiento no convencional con inmunoglobulina G humana
F.G. Garcia-Jasso 2, G. Davila-Gutiérrez®, T. Velarde-Dominguez?,
E. Olivas-Pefia®, V. Sanchez-Michaca®, V. Medina-Crespo®

2 Hospital Central Militar. ° Instituto Nacional de Pediatria.
¢Hospital Torre Médicas. México DF, México.

Introduccién. Laepilepsiaidiopaticarefractariarequiere la mayoria
delas veces el tratamiento con més de dos farmacos. A pesar de esto,
no se logra un control completo de las crisis. Surge cada vez méas
evidencia que en la génesis de la epilepsia idiopética o sintomética
refractaria, como el sindrome de West y de Lennox-Gastaut, la
presencia de autoanticuerpos excitatorios. Casos clinicos. Caso 1:
escolar femenino de 7 afios de edad, hija Gnicade padresjévenes, con
desarrollo psicomotor normal hasta los 28 meses, en queinicio crisis
mioclénicas, parciales, parciales complejas y tonicas. Tratada con
varias combinaciones de anticonvulsionantes sin tener control. Du-
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ranteel curso desu enfermedad perdié el |enguaje, asi como deterioro
delamarchaeinteraccion social, requiriendo de transporte en brazos
de sus padresy sillade ruedas. A la exploracion, hipotoniatroncal y
de las cuatro extremidades, con reflejos de estiramiento normales y
respuesta plantar extensora. Se ajustd tratamiento con valproato de
magnesio, primidona, topiramato y clobazam, con mejoria en la
interaccion con suspadres, balbuceoy periodosde marchacon ayuda.
Pero al presentar procesos febriles infecciosos, presentaba recaidas
con aparicion de crisis que deterioraban su estado neuroldgico,
dejando de interaccionar con el medio, pérdida del balbuceo y sin

lograr mantenerse sentada. Seinicié tratamiento coninmunoglobuli-
na G humana en dosis de 500 mg/kg cada mes (Grifols). Caso 2:
preescolar masculino producto de un primer embarazo complicado
con preeclampsiagrave. Ceséreade urgenciapor sufrimientofetal. Al

nacimiento, depresion neonatal que requirié reanimacion neonatal

avanzada con intubacién oral y ventilacion mecanica por 7 dias, por
sindrome de aspiracion de meconio. Presenté crisis convulsivas
neonatal es, tratadas inicialmente con fenobarbital . Hacialos 4 meses
aparecieron crisis de tipo espasmo infantil, con tratamiento a base de
valproato de magnesio y clonacepam. A su valoracién alos 18 meses
presentaba crisis mioclonicoastaticas, parciales y parciales comple-
jas, contrastorno de mecanicadeladeglucion, paresiatroncal y delas
cuatro extremidades de ti po espastica en escalagrado 2 de Ashworth,
hiperreflexia universal con clonia y respuesta plantar extensora
bilateral. Permanecié con esquemade val proato de magnesio, topira-
mato y clobazam, pero no logré control. Se inici6 tratamiento con
inmunoglobulina G humana (Sandoz) en dosis de 500mg/kg cada
mes. Caso 3: escolar masculino de 6 afios de edad, hijo Gnico depadres
jovenes, con desarrollo psicomotor normal hastalos 3 afios, queinicio

crisis mioclonicoastaticas, tonicas generalizadas y ausencias tipicas,

con multiples esquemas anticomiciales. Perdi6 capacidad de interac-
cion psicoafectiva, con actitud amaurética, y dej6 de caminar. Al

momento de val oraci6n se inicié tratamiento con acido val proico (55
mg/kg/dia), primidona (25 mg/kg/dia) y topiramato (12 mg/kg/dia),

con mejor control y mejoria de sus condiciones, persistiendo con
crisis mioclonicoastaticas. Se inici6 tratamiento con inmunoglobuli-
naG humana(Grifols), 500 mg/kg/dia. El perfil deinmunoglobulinas
fue normal en los 3 pacientes. Resultados. En el caso 1 disminuyo el

ndmero de crisisamasde un 50%. L ogratener comunicacion afectiva
no verbal y hay mas balbuceo. Halogrado yala marchasin apoyo y
se haretirado el clobazam. Lleva 6 meses de tratamiento. Caso 2: se
controlaronlascrisis, persistiendo sélo con uno o doseventos mioclo-
ni coastéticos matutinos. El trastorno de la mecanica de la deglucion
mejoro (manifestado como accesos de tos durante la alimentaciéon y
documentado con estudio de contraste); la espasticidad troncal y de
las cuatro extremidades se abolio; hay hiperreflexia sin clonias.

Complet6 18 meses de tratamiento. Caso 3: las crisisdisminuyeron en
un 50% y no haingresado por estado epil éptico parcial complejo o de
ausencias tipicas. Aun no se ha considerado laretirada de alguno de
los farmacos. Lleva hasta el momento 6 meses de tratamiento.
Conclusiones. El tratamiento médico no convencional coninmunog-
lobulina G humana puede constituir una alternativa de primera o
segunda linea en epilepsia refractaria, idiopética o sintomética, ya
gue se hainformado de lamejoria de | os pacientes aun sin precisar la
duracién del tratamiento.

P32. Sindrome de la Tour ette: tratamiento no convencional
con inmunoglobulina G humana

F.G. Garcia-Jasso 2, G. Davila-Gutiérrez®, E. Olivas-Pefia®,

V. Sanchez-Michaca®, V. Medina-Crespo®

2 Hospital Central Militar. ® Instituto Nacional de Pediatria.
¢Hospital Torre Médicas. México DF, México.

Introduccién. Sehabiaconsiderado que laenfermedad delaTourette
eraunaenfermedad mental. Lafuerte asociaci6n de trastornos neuro-
conductual es asociados a infeccién por estreptococo beta hemolitico
del grupo A (PANDAS) o asociado a procesos i nflamatorios i nespeci-
ficos ha quitado esta barreray ha de modificar su tratamiento. Casos
clinicos. Caso 1: escolar masculino de 6 afios de edad, producto de un
tercer embarazo no complicado. Los dos hermanos mayores, con
trastorno por déficit de atencién con hiperactividad e impulsividad
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(TDAH). Se concluy6 que presentaba TDAH y se inici6 tratamiento
con metilfenidato, con buenarespuesta. pero alos2 mesesaparecieron
un tic motor complejo y conducta de juego patol6gica, por lo que se
suspendi6 y se inicid tratamiento con fluoxetina, con el que presentd
mejoria conductual y del tic, que no desapareci6 por completo. A los
3 meses presenté nuevamente el cambio conductual y el tic empeoré.
Se suspendi6 fluoxetinay se inicié quinidina, con el que se obtuvo
mejor respuesta, pero a las 5 semanas presentd recaida. En esta
ocasion, el cambio conductual marcado y el tic complejo se exacerbd
al grado de no permitir el suefio. El desencadenantey agravantefueel
contacto con un perro. El antigeno para canino fue positivo. El perfil
deinmunoglobulinasfue normal. Las antiestroptolisinasy el exudado
faringeo, negativos. La resonancia magnética cerebral fue normal. El
electroencefalograma no demostré actividad paroxistica. Se inici6
tratamiento con inmunoglobulina G humana (Grifols) en dosisinmu-
nomoduladora de 3 g/kg. Caso 2: escolar femenino con diagndstico
previo de TDAH vy tics motores. Habia recibido tratamiento con
metilfenidato, sin respuesta; luego fue tratada con haloperidol por 3
meses, sin mejoria, agregdndose en laescuelay lacasaactitud dejuego
patol gicoy exacerbacion del tic en ojosy cara. Seinicio tratamiento
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con fluoxetina, sin cambios. El perfil deinmonoglobulinasfuenormal.
Las antiestreptolisinasy el exudado faringeo, negativos. Las pruebas
dermocuténeas, negativas. EI EEG fue normal, sin paroxismos. Se
suspendi6 fluoxetinay seinici6 inmunoglobulina G humana en dosis
de 500 mg/kg/dia (Grifols). Resultados. En el caso 1, el tic complejo
desapareci6 alas 12 horas de iniciada lainfusién de lainmunoglobu-
lina. El juego patol 6gico disminuy6 y la conducta propositiva fue la
gue predomind. Sepudoreintegrar alaescuel a. Seaplican actualmente
dosis de 500 mg/kg cada mes de mantenimiento. En el caso 2 desapa-
recid el ticy laconducta mejord, condicion que le permitié unamejor
interaccion familiar y escolar. Permanece con dosis de mantenimiento
de 500 mg/kg/dia cada 6 semanas. Conclusiones. El tratamiento
meédi co no convencional coninmunoglobulinaG humanapuede cons-
tituir la base del tratamiento en el sindrome de la Tourette que no
responde atratamiento médico, y recomendamos que en todo paciente
con problemas neuroconductuales se complete estudio serologico y
exudado faringeo, y en los que esté indicado, |as pruebas dermocuta-
neas como parte de su estudio, ya que aparece cadavez més evidencia
de que puede ser secundario a un proceso mediado por anticuerpos
neuronal es parainfeccioso o no infeccioso.
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