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FACTORES MATERNOSASOCIADOSA ANENCEFALIA
EN UN HOSPITAL MATERNOINFANTIL

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

Hospital San Bartolomé, Lima, Perd.

Introduccion. La anencefalia es un defecto grave del cierre del tubo
neural, su prevencion tendriacomo aspecto basico evitar los factores
maternos relacionados con esta patologia. Objetivos. Revisar los
factores maternos asociados a fetos con anencefalia en e HONA-
DOMANI San Bartolomé en un periodo de 4 afios. Pacientes y
métodos. Se revisaron las historias clinicas de madres con fetos
anencefdlicos que se atendieron en e hospital San Bartolomé del
2000 al 2003. Los datos maternos obtenidos: edad, grado de instruc-
cién, ocupacion, estado civil, menarquia, nimero de gestaciones,
abortos previos, hijos vivos normales, grupo sanguineo, hemoglobi-
na, ganancia de peso, diagnéstico ecogréfico, control prenatal, ante-
cedentes patoldgicos y familiares de malformaciones del sistema
nervioso central, liquido amniético. También se consignaron datos
del neonato: sexo, edad de gestacion, peso, talla, Apgar, tiempo de
vida. Resultados. En los 4 afios nacieron 14 nifios anencefélicos
(0,05% delos neonatos vivos). Laedad promedio de lamadre fue de
26,2 afios. El 78,5% con educacion secundaria completa, 12 eran
convivientes, 11 amas de casa, la media de la menarquia fue 13,5
afos, 8 eran multigestas, 2 con un aborto previo, 50% tenia por 1o
menos un hijo vivo normal, 9 eran o Rh+, la hemogl obina promedio
fue 11,5%, 0,3 tuvieron ganancia de peso inadecuado, 50% con
diagnostico prenatal ecogréfico, 0,50% tuvieron control prenatal
adecuado, 28,5% tenian antecedentes patoldgicos previos y 1 tenia
antecedentes familiares de malformacion congénita del sistema ner-
vioso central. Hubo polihidramnios en 57% casos. De los fetos
anencefélicos 71,4 % fueron mujeres, 50% fueron pretérminos, con
edad gestacional promedio de 35,4 semanas, € peso promedio fue
1.865 g, la talla promedio fue 40,46 cm. El Apgar fue < 3 en 12
casos 'y € tiempo de vida maximo fue 29 horas. Conclusiones. Los
factores maternos asociados a anencefalia encontrados con mayor
frecuencia fueron: su edad promedio fue de 26,2 afios, educacion
secundaria, convivientes, ama de casa, multigesta, antecedentes de
hijos normales, grupo O+, hemoglobina normal, polihidramnios.
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Introduction. Myelomeningocele has a frequency of approximately

1:1,000 live newborns, predominance of females and white race. It
isaneura tube defect resulting from failure of neural tube closure
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during the fourth week of embryogenesis. Depending on the level
of the lesion occurs different neurological dysfunction. Etiologies
involve genetic and environmental factors, such as inadequate level
of folic acid. Objective. Study the prevalence of myelomeningocele
among patients born at or transferred to the maternity of our hospi-
tal, and to determine their clinical profile, treatment and follow-up.
Patients and methods. Children with myelomeningocele were eval-
uated at outpatient clinics regarding: gender, race, family history,
time of diagnosis, characteristics of the lesion, complications, Den-
ver |l screening test and neurologic examination. Results. There
was no sex difference; predominate white race. All children were
born at term, mostly by cesarean section. Mother’s age has a mean
of x =29+ 7.3 years. In 46% the lesions were lumbosacral. Hydro-
cephalus occurred in 97% of the patients and in 19.4% developed
epilepsy. Denver ii screening test shows failure mostly in motor
area. Seven (19.4%) died in the first 2 years of life. At the moment
17 (54.8%) patients are been follow, 14 are community ambulators,
11 continents and all with normal renal function. Conclusion.
Hydrocephalusis present in amost all the patients, the gross motor
as well the sphincter control are the most affected, although some
can walk and even be continents. We emphasi ze the need of a mul-
tidisciplinary team in order to have a better prognosis for these
patients.

SINDROME DE MOEBIUS. DEFINICION DEL
ESPECTRO CLINICO (ANALISISDE 43 CASOS)
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Introduccion. El sindrome de Moebius (SM), de etiologia variada,
se define por la presencia de pardlisis congénita del VII y VI par,
unilatera o bilateral, pudiendo asociarse a compromiso de otros
pares craneal es, muscul oesquel ético, cognitivo y/o conductual. Ob-
jetivo. Definir e espectro clinico y evolutivo de esta entidad. Pa-
cientesy métodos. Se analizaron |os aspectos clinicos, neurol 6gicos,
neurorradiol6gicos y evolutivos en 43 nifios con SM. Resultados.
Todos tenian afectacion del VI y VII pares craneales, 25 dd X y X
y 4 ddl VIl par. 14 de 25 tenian retraso mental, 2 de €llos con autis-
mo, 8 padecieron epilepsia. 17 presentaron talipes equinovarus, 7
sindrome de Poland (SP), 3 talipes equinovarus/SPy 1 sindrome de
Klippel-Feil. Las complicaciones fueron: neumopatias aspirativas
19/43 (1 fallecido, 3 raqueostomizados), anomalias estructural es del
sistema nervioso central (SNC) en 17 de los 35 casos. Un caso aso-
ciado aingesta de misoprostol en el embarazo y uno con una herma-
na afectada. Conclusiones. Esta serie nos ha permitido identificar el
espectro clinico del SM, muchas veces basado en casos aidados.
Posemos destacar el alto porcentaje de RM (56%), una mayor inci-
denciade epilepsiaen estos enfermos que en €l resto delapoblacion
(18%), también se da un mayor porcentgje de autismo que en la
poblacion general y unaataincidencia de alteraciones estructurales
del SNC (48,6 %). El antecedente de ingesta de toxico y un caso
familiar.
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Objetivo. Presentar una serie de 20 casos con sindrome de Kabuki
make-up, un cuadro descrito en 1980, pero cuya existencia, obvia-
mente, es muy anterior. Lo mas caracteristico de él es el aspecto de
la cara, que recuerda a los actores del teatro japonés Kabuki, y la
encefalopatia con algunos otros hechos menos frecuentes. Casos
clinicos. Son 20 pacientes, 16 varonesy 4 mujeres, con las caracte-
risticas faciales propias del sindrome. Diez fueron vistos en nuestra
consulta antes de la descripcion del sindrome y tenian €l diagndsti-
co de encefal opatia con retraso mental grave y facies peculiar, pero
sin diagndstico etiopatogénico ni sindrémico. Otros diez son de
diagnéstico reciente y llevan la etiqueta de sindrome de Kabuki
make-up. Los 20 casos —de entre 1,5 y 14 afios cuando hicieron la
primera consulta— mostraban la facies peculiar con eversion de la
parte externadel parpado inferior, displasianasal y auricular, amo-
hadilla en los pulpejos de los dedos y retraso mental. Una buena
parte de ellos también tenian sinus pilonidal. La herencia directa a
través del padre era evidente en dos casos. Conclusion. El diagnos-
tico de sindrome de Kabuki make-up se hace todavia sobre la base
de las caracteristicas morfolégicas y del retraso mental. No existe,
de momento, marcador genético que lo identifique.
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Objetivo. Presentar una importante serie personal de 83 casos con
sindrome de Williams (SW) o de Williams-Beuren (SW-B) con sus
diferentes complicaciones, especialmente neuroldgicas y cardiol 6
gicas. Pacientes y métodos. A |o largo de los 37 afios pasados he-
mos reunido una serie de 83 casos, 47 varones 'y 36 mujeres, con
edades comprendidas entre recién nacidos y 16 afios (con edad
media de 5 afios) que consultaron en nuestro hospital por retraso
psicomotor y/o cardiopatia congénita. Todos fueron estudiados des-
de el punto de vistaneurolégicoy cardiol 6gico. En los Ultimos afios
también se han estudiado por genética especifica buscando la dele-
cion del cromosoma 7q 11.23. Resultados. Todos |os casos mostra-
ron retraso en la evolucién psicomotoray cociente intelectual (Cl)
por debajo de lanormalidad (un porcentaje muy bajo tenia Cl limi-
te). El 85,4% presentaba cardiopatia congénita, la mayoria corres-
pondia a estenosis adrtica supravalvular y un menor ndmero de
casos a estenosis pulmonar y otras mas raras. Dos casos presenta-
ban también SW. Doce de los 14 casos estudiados cromosomica-
mente presentaban la delecion en el 7q11.23 (85,7%). Latendencia
genera de estos nifios al pasar a adolescentes y adultos era el dete-
rioro lento pero progresivo. Ninguno lleva vida independiente ni |o
hace en pargja. Conclusion. EI SW-B es un trastorno neurol 6gico
y cardiolégico, provocado por una delecion en e cromosoma
7911.23, cuyo estudio precisa la colaboracion de neurdlogos, car-
didlogos, pediatrasy de genetistas.
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TRASTORNOS MUSCULARES RELACIONADOS

CON IMAGENES CORTICALES CORRESPONDIENTES
A ALTERACIONESTIPO COBBLESTONE.
PRESENTACION DE 10 CASOS
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Objetivo. Presentar |as alteraciones corticales y subcorticales mos-
tradas por algunos tipos de trastornos musculares congénitos cuan-
do son estudiados por resonancia magnética (RM). Estos cuadros
se caracterizan por debilidad muscular progresiva, deficiencia men-
tal y alteraciones corticales —lisencefaiay polimicrogiria— conoci-
das como imagenes cobblestone (empedrado). Casos clinicos. Son
7 pacientes, todos por debajo de los 10 afios cuando se hizo el pri-
mer estudio, que presentaron un cuadro clinico de debilidad muscu-
lar generalizada y nivel mental bajo. Dos presentan importantes
alteraciones de la visién. Dos casos corresponden a una pareja de
hermanos. El cuadro era progresivo en todos los casos. Todos los
paci entes mostraban imagenes tipo cobblestone en la RM, algunos
de ellos estudiados con RM3D. L as patologias corresponden a dis-
trofia muscular tipo Fukuyama en 8 casos y a trastornos muscul o-
ojo-cerebro en dos casos con confirmacion de la mutacion en e
cromosoma 1p32-34 en uno de ellos. Conclusién. La presencia de
imégenes cortical es tipo cobblestone, que conjugalisencefaliaenla
porcién anterior y polimicrogiria en la posterior, asi como atera-
ciones en la sustancia blanca, son sugestivas de padecer alguno de
estos trastornos.

MIOPATIASNEONATALES:
DIAGNOSTICO PRECOZ Y PRONOSTICO

R.Erazo !, J. LasHeras? S. Gonzdlez 3, M. Schulz?,

G. Rivera® A. Henriquez 1, S. Dimauro *
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Introduccidn. Las miopatias congénitas, consideradas no progresi-
vas y relativamente benignas ocasionalmente producen cuadros
graves en €l recién nacido (RN), algunos de curso fatal. Las miopa
tias metabolicas en cambio, se expresan cominmente en el neonato
por cuadros severosy progresivos. Objetivos. Presentar |as caracte-
risticas clinicas de las miopatias neonatal es, demostrar la factibili-
dad del diagnostico precoz a través de biopsia muscular por pun-
ciony establecer el prondstico de estas entidades. Pacientesy méto-
dos. Se describen 16 recién nacidos con miopatia (10 varonesy 6
mujeres) diagnosticados mediante biopsia muscular por puncion,
entre el primer mesy 1 afio de vida, desde 1996 al 2003 enel H. L.
Calvo Mackenna y en la Clinica Alemana de Santiago de Chile.
Resultados. Antecedentes prenatales: 7 RN con movimientos fetal
disminuidos y 6 con polihidroamnio materno. Sin consanguinidad
paterna en los 16 RN. Producto del primer embarazo en 8 casos, y
antecedentes familiares de miopatia en 2. 7 RN pretérmino; 5 RN
con Apgar menor de 6 alos 10 minutos. Signos clinicos. todos los
RN tuvieron hipotonia grave, debilidad muscular marcada, dipare-
siafacia y trastornos alimentarios. 12 RN tuvieron trastornos res-
piratorios graves, 6 oftalmoplejia externa, 6 luxacion de caderas 4
fractura huesos largos y 4 macrocefalia. Estudio histopatolégico e
histoquimico: 13 miopatias congénitas. miotubular-X: 3, centronu-
clear: 3, desproporcién tipo fibras: 4, nemalinica2 y cambios mini-
mos 1y 3 miopatias mitocondriales: 2 déficit de Cox y 1 deficit de
complgjos |, 111 'y V. 5 pacientes fallecieron: mitocondriopatia: 2,
miopatia miotubular: 2, y miopatia centronuclear: 1. 4 permanecen
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conectados aVM y 7 muestran progreso motor sostenido. Conclu-
siones. 1. Es posible realizar diagnéstico de miopatia neonatal por
estudio histopatolégico e histoquimico de biopsia muscular por
puncién. 2. Se determina como factores de mal pronéstico Apgar
bajo 6 alos 10 minutos, pobreza o ausencia de motilidad espont&
neadurante el primer mesde viday lapermanenciaen VM por mas
de 5 semanas. 3. Se enfatiza laimportancia de establecer diagnosti-
co preciso de miopatia, ojald en e primer mes de vida, por las
implicaciones prondsticas y de consejo genético.

VARIANTES INUSUALESDEL SINDROME
DE GUILLAIN-BARRE EN LA INFANCIA

M.C. Buompadre, L.A. Géfiez, M. Miranda, H.A. Arroyo.
Servicio de Neurologia. Hospital de Pediatria J.P. Garrahan.
Buenos Aires, Argentina.

Introduccion. Allan Ropper present6 una serie de pacientes adultos
que no cumplian con los criterios del sindrome de Guillain-Barré
(SGB) descritos por Asbury et a. Objetivo. Identificar variantes
inusuales en una poblacion pediétrica de pacientes con SGB, esta-
blecer lafrecuenciay describir las caracteristicas clinicasy electro-
fisioldgicas. Pacientes y métodos. Revisién de las historias clinicas
de 171 pacientes con diagnéstico de SGB. Se excluyeron los que
cumplian estrictamente con los criterios de Asbury. Resultados. 18
pacientes con edad media de comienzo de los sintomas de 7,3 afios
presentaron las siguientes variantes clinicas: polineuropatia craneal
multiple (4 casos), sindrome de Miller-Fisher (SMF) (3 casos),
pardlisis faringocervicobraquial (1 caso), combinacion de SMF y
pardisis faringocervicobraquial (3 casos), paraparesia (3 casos),
ptosis palpebral sin oftalmoplejia (1 caso), ptosis palpebral grave (1
caso), oftalmoplgjia sin ataxia (1 caso), paresia del VI par con
parestesias (1 caso), saltatoria (1 caso). Documentamos disociacion
albuminacitoldgica en € 75% y neuroconduccion con patrén des-
mielinizante en el 77,7%. La evolucion fue favorable en el 94,4%
de los pacientes. Conclusiones. El 10,5 % de una poblacion de
nifios con SGB presentaron variantes inusuales y no cumplieron
con los criterios de Asbury et al. Reconocer estas variantes de SGB
en pacientes con cuadros complej os como |os descriptos permite un
rapido abordaje terapéutico. Queda por resolver si estas variantes
son larespuesta clinica a diferentes anticuerpos o a una susceptibi-
lidad regional del huésped.

EXPERIENCIA CLiNICA DEL TRATAMIENTO

DE LA ESCLEROSISMULTIPLE EN LA INFANCIA
CON INTERFERON BETA

J.C. Pérez-Poveda, E. Espinosa

Servicio de Neurologia Infantil. Instituto de Ortopedia

Infantil Roosevelt. Bogota, Colombia.

Introduccion. La esclerosis multiple es una enfermedad croénica
desmielinizante que raras veces se observa durante la infancia. Se
presenta |la caracterizacion clinica de los pacientes atendidos en el
instituto de ortopedia infantil Roosevelt con ese diagndstico, y los
resultados obtenidos a partir del tratamiento con interferén beta
después de por o menos un afio de seguimiento. Objetivo. Evaluar
laeficaciadel interferon beta en el tratamiento de la esclerosis mul-
tiple en pacientes pediatricos. Pacientesy métodos. Serevisaron las
historias clinicas de los pacientes con diagnéstico de esclerosis
multiple durante el periodo de estudio (junio 2.001 a junio 2.003),
se realizo tratamiento con interferén (IFN) beta 1A o 1B con dosis
para IFN beta 1A de 30 ug SC/semana) y para IFN beta 1B de 22
g SCltres veces por semana). Posteriormente se redliza la evalua-
cion de la respuesta desde € punto de vista clinico con base ala
escala de Kurtzke y, efectos adversos, evaluacion paraclinica, con
exémenes de laboratorio y resonanciamagnéticaalos 6 y 12 meses
de tratamiento. Resultados. Se encontraron 6 pacientes con diag-
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nostico de esclerosis multiple, de los cuales 4 recibieron tratamien-
to con interferdn beta, sdlo se encontraron efectos adversos en dos,
laevolucién fue favorable en 3 de los 4 pacientes, con disminucién
en cuanto arecaidas en 3, y detencion en 1, sin la aparicion de nue-
vas lesiones en la evaluacién imaginol égica después de un afio de
tratamiento. Conclusion. La esclerosis multiple sigue siendo una
entidad poco frecuente en la edad pedidtrica, €l tratamiento con
interferdn es seguro y con buenos resultados en este grupo limitado
de pacientes. El interferén beta es un medicamento Util en € trata-
miento de pacientes pediatricos con esclerosis multiple.

ENCEFALOMIELITIS DISEMINADA AGUDA.
ESPECTRO CLINICOY TRATAMIENTO

R. Erazo !, R. Torres 2, M. Mdjica?, C. Larrain 2,
M. Cerda?, C. Ferrando !, G. Rivera?
1 Hospital Luis Calvo Mackenna. 2 Clinica Alemana. Santiago de Chile, Chile.

Introduccion. La encefalomielitis diseminada aguda (EMDA) es
unamielinopatia del sistemanervioso central, generalmente mono-
fasicay que habitualmente sigue aunainfeccion viral, cuya patoge-
nia es probablemente autoinmune. Puede afectar la sustancia grisy
el sistema nervioso periférico. El espectro clinico es muy amplio,
desde manifestaciones neuroldgicas menores hasta compromiso
grave de curso fatal. Pacientes y métodos. Describimos 38 pacien-
tes diagnosticados entre 1992 y 2003 en el Hospital Luis Cavo
Mackennay en la ClinicaAlemana de Santiago de Chile. La distri-
bucién por sexo fue de 24 varones y 14 mujeres. Las edades fluc-
tuaron entre 0,5 y 11 afios, con un promedio de 4 afios. 20 nifios
(54%) tuvieron cuadro febril previo 4 a7 dias antes de la aparicién
de los sintomas. Cinco casos ocurrieron posvaricela, dos se asocia-
ron a Mycoplasma pneumoniae, y otros dos a herpes simple. Los
signos y sintomas principales fueron sindrome piramidal (21),
pardisis flacida (13), ataxia (9), pardlisis de pares craneales (8),
mioclonias (4), convulsiones (4), polirradiculoneuropatia (3) sinto-
mas meningeos (3), neuritis Optica bilateral (3), distonia (2), y
opsoclono (1). Los examenes mostraron alteracion histoquimica
del liquido cefalorraguideo en 8 casos, y presencia de bandas oligo-
clonales en 3. Laresonancia magnéticamedular y /o cerebral resul-
to aterada (hiperintensidades de sustancia blancay grisen T, en
los 38 nifios sometidos a examen. La TAC cerebral fue normal en
22 nifios. Los tratamientos usados fueron corticoides (37 casos) e
inmunoglobulina (6 casos). De los 37 casos, 34 respondieron a los
corticoides. La metilprednisolona resultd especialmente efectiva.
Lainmunoglobulina fue beneficiosa en 2 casos. La recuperacion se
retraso entre 3 y 60 dias. Dos pacientes recidivaron y no hubo mor-
talidad. Siete nifios presentaron secuelas: cuadriparesia (2), sindro-
me piramidal leve (2), epilepsia (2) y amaurosis (1). Conclusiones.
Se enfatiza la importancia del diagnostico de EMDA, diferencian-
dola tempranamente de encefalitis infecciosa o Miller-Fisher. Esto
hace posible el tratamiento esteroidal oportuno para disminuir la
mortalidad y especialmente las secuelas en | os nifios af ectados.

ACUTE DISSEMINATED ENCEPHALOMYELITIS
IN CHILDREN: THE THERAPEUTIC ROLE
OF PLASMAPHERESIS

D.S. Khurana, J.J. Melvin, S.V. Kothare, |. Valencia,
H.H. Hardison, S. Yum, E.N. Faerber, A. Legido
Section of Neurology. S. Christopher’s Hospital for Children.
Departments of Pediatrics and Radiology. Drexel University
College of Medicine. Philadelphia, PA, USA.

Introduction. The role of plasmapheresis in the treatment of acute
disseminated encephalomyelitis (ADEM) children is unclear. Ob-
jective. To describe our experience with ADEM, focusing on the
response to plasmapheresis in a subgroup of patients. Patients and
methods. Retrospective chart review of 14 children admitted as
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inpatients with the diagnosis of ADEM during the period 1998-
2003. Results. Clinical presentation included acute high cervica
cord involvement with quadriplegia and respiratory failure (n = 2),
aseptic meningitis with rapid progression to quadriparesis and
coma (n = 3), subacute paraparesis (n = 1), change in mental status
with ataxia or hemiparesis (n = 6), multiple cranial neuropathies
(n = 1) and herpes simplex encephalitis (n = 1). Diagnosis was
established by clinical course, CSF changes and multifocal involve-
ment of the deep gray and white matter on MRI. Initial therapy was
high dose methylprednisolone and intravenous immuneglobulin
(IVIg) in 13 children. One child improved spontaneously with no
specific treatment. Six out of 13 children did not improve. All of
them had an acute fulminant course and 5/6 showed a delay in
onset of neurcimaging changes, which eventually showed a high
lesion load in the deep gray matter and brainstem. They received 5
sessions of plasmapheresis. The six patients recovered over the
course of several months with mild to moderate residua neurologi-
cal deficits. Conclusions. An acute presentation of ADEM with
delayed development of lesions in deep gray matter and brainstem
may be indicative of a prolonged clinica course, and lack of
response to standard immunemodulation therapy. Plasmapheresis
seems to be an effective treatment modality in these patients. The
role of plasmapheresis versus immunemodulation as primary treat-
ment of ADEM needs to be further investigated.

ALTERATIONS OF v-TUBULIN CELLULAR DISTRIBUTION
INHUMAN GLIOMAS: IMPLICATION OF CENTROSOME
AMPLIFICATION IN MALIGNANT TUMOR PROGRESSION

C.D. Katsetos, G. Reddy, A. Legido, L. del Valle,

A. Tadevosyan, K. Yelin, J. Piatt, J.P. de Chadarévian,

T. Maraziotis, S.J. Mork, PW. Baas

Section of Neurology. S. Christopher’s Hospital for Children. Departments

of Pediatrics, Pathology, Anatomy and Neurobiology. Drexel University College
of Medicine. Center for Neurovirology and Cancer Biology. Temple University.
Philadelphia, PA. Department of Neurosurgery. University of Patras Hospital.
Patras, Greece. The Gade Institute. University of Bergen. Haukeland Hospital.
Bergen, Norway.

Introduction. Centrosomes function as microtubule-organizing
(nucleating) centers but are also essential in cell-cycle progression.
Non-transformed somatic cells contain a single centrosome. Dur-
ing normal mitosis, 2 centrosomes ensure assembly of bipolar spin-
dles and proper chromosomal segregation. Recent studies have
shown that the cells of many human cancers contain supernumerary
centrosomes, which contribute to the formation of multipolar spin-
dles and underlie aneuploidy and unbalanced chromosome segre-
gation. This so-called centrosome amplification is accompanied by
increased expression of centrosomal component proteins including
g-tubulin. Objective. To test the generality of this observation in
brain tumors. Patients and methods. We evaluated the immunohis-
tochemical localization of y-tubulin in 60 surgically resected pedi-
atric and adult gliomas (astrocytomas and oligodendrogliomas)
representative of the World Health Organization (WHO) histologi-
cal grades I-IV and in the human glioblastoma cell line (U87 mg).
Variable degrees of y-tubulin immunoreactivity were detected in all
histological tumor types and grades, but staining was markedly
increased in high-grade (who grades 111/1V) tumors (glioblastomas)
as compared to the low-grade astrocytomas and oligoden-
drogliomas (who grades I/11). Results. Two patterns of cellular
localization were identified: (1) a punctate, corresponding to pre-
sumptive supernumerary centrosomes and (2) a diffuse, suggesting
aberrant ‘ coalescent’ centrosomes and/or the existence of a soluble
protein pool in subpopulations of tumor cells. This dual pattern of
localization was confirmed by confocal microscopy in u87mg
glioblastoma cells. Conclusions. Collectively, our results indicate
that increased expression of y-tubulin in gliomas is significant in
the general context of centrosome amplification in cancer and is
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linked to tumor progression where it may serve as a novel marker
of anaplastic (malignant) change. (Supported by the Debbie Ro-
mano Memorial Foundation and the S. Christopher’'s Foundation
for Children).

CORRELAGAO ENTRE FORGA, TONO MUSCULAR
E FUNGCAO MOTORA GROSSA EM CRIANGAS
HEMIPARETICASESPASTICAS

R.O. Bueno, R.C. Turollade Souza, M.L. Pinho,
L.P. Paz, C.C. Oliveira

Universidade Estadual de Campinas. Hospital de Clinicas.
Faculdade de Ciéncias Médicas. S5o Paulo, Brasil.

Objetivo. Caracterizar criangas com paralisia cerebral hemiparética
espéstica (pc-h) quanto ao comprometimento de tono (TM) e forga
muscular (FM) dos membros inferiores (MMII) correlacionando-os
as habilidades motoras grossas (HMG). Métodos e resultados. Fo-
ram avaliados 12 grupos musculares em 11 sujeitos com PC-H, fai-
xa etéria média de 9,45 anos de idade. Utilizaram-se escalas de
Daniels Williams & Worthingham (1958), Durigon & Piemont
(1993) modificada e algumas dimensdes da medida da funcéo
motora grossa (GMFM). Para controle do membro parético utili-
zou-se 0 membro contralateral de cada crianga. Para andlise estatis-
tica foram utilizados os testes de qui quadrado, fisher, teste ndo
paramétrico de Mann-Whitney u Wilcoxon. O escore obtido no
GMFM foi analisado através de tabelas e calculos simples de por-
centagem. Foi considerado com nivel de significancia p < 0,05.
Observou-se diminuicdo significativa do grau de forga em 10, dos
12 grupos musculares do M1 parético (p < 0,001). Quanto ao tm,
observamos aumento significativo em flexores plantares (FP) do
MI parético (p < 0,001). Os escores do GMFM variaram entre
93,6% e 98% sugerindo que as criangas conseguiram redlizar a
maior parte dos itens aplicados. Conclusdo. Sugere-se que criangas
com PC-H apresentam diminuic¢do significativa de forca no Ml
parético e aumento significativo de tono nos FP, porém estes sinais
ndo interferiram significativamente nas HMG.

BOTULINUM TOXIN TYPEA IN THE MANAGEMENT
OF CHILDREN WITH CEREBRAL PALSY:
FOLLOW UP OF 36 DIPLEGIC PATIENTS

G.R.P. Xavier 1,D.C.B. Rodrigues?, I. Bruck 2, S.A. Antoniuk %,
E. Forlin 3, L.E. Munhoz daRocha®, RA.R. Teixeira Jr. 4,

L.B. Neves*, M.B. Zonta*, L.H. Coutinho dos Santos 2

1 Residents of Pediatric Neurology. 2 Pediatric Neurologist. Professor of Pediatric
Department of UFPR. 3 Pediatric Orthopedic Surgeon. # Physiotherapist.
Centro de Neuropediatria (CENEP). Hospital de Clinicas da Universidade
Federal do Parana (UFPR). Curitiba, PR, Brazil.

Introduction. Currently botulinum toxin type A (BTXA) isan im-
portant modality for management of spasticity in children with
cerebral pasy (CP). Optimal management of these children is
expensive and requires a multidisciplinary team, caregiver commit-
ment and societal support. In developing countries, as Brazil, is
very important to asses clinical efficacy since it is an expensive
treatment. Objective. To describe clinical evaluation and discuss
therapeutic management, mainly with BTXA. Patients and methods.
Prospective evaluation of 36 diplegic patients submitted to program
of rehabilitation, including use of BTXA evaluated by modified
ashworth scale, passive goniometry, functional class and lower
extremity rating scale (LERS). Results. Age at initial evaluation
ranged from 10 to 175 months (x = 63.1 + 37.7). Female and white
race predominates. Etiologies were: premature (23), hypoxia
ischemia (8), cerebral malformation (2) and unknown (3). Eighteen
patients had adduction, knee flexion and talipes equinus deformity.
Eleven had only equines and six only crouch. Epilepsy occursin 5
patients, with good control and mental retardation in 3. Number of
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applications ranged from 1 to 6. Dose of BTXA varied from 6.4 to
15 U/kg. Serial casts were applied in six and braces in 26. Follow
up from the last application ranged from 1m to 26 months. Thirty-
three improved in LERS. Temporary weakness occurs in 7.3% and
muscle soreness in 5.2%. Statistical analysis didn’t show correla-
tion between different forms of evaluation. Conclusions. BTXA is
effective in the manegement of diplegic patients. The several meas-
ures employed show different aspects and should be complementa-
ry for the therapeutic decision.

BOTULINUM TOXIN TYPEA IN THE MANAGEMENT
OF CHILDREN WITH CEREBRAL PALSY:
FOLLOW UP OF 29 HEMIPLEGIC PATIENTS

D.C. BuffaraRodrigues !, G.R.P. Xavier 1, I. Bruck 2,

S.A. Antoniuk %, E. Forlin3, L.E. Munhoz da Rocha?,

RA.R. TeixeiraJ. %, L.B. Neves*, M.B. Zonta*,

L.H. Coutinho dos Santos 2

1 Residents of Pediatric Neurology. 2 Pediatric neurologist, professor

of Pediatric Department of UFPR. 3 Pediatric Orthopedic Surgeon.

4 Physiotherapist. Centro de Neuropediatria (CENEP). Hospital de
Clinicas da Universidade Federal do Parana (UFPR). Curitiba, PR, Brazil.

Introduction. Nowadays botulinum toxin type A (BTXA) is an
important modality for management of spasticity in children with
cerebral pasy (CP). In the most of hemiplegic children achieve
communitarian ambulation so is important to have a multidiscipli-
nary team care them. Objectives. Describe clinical evaluation and
discuss therapeutic management. Patients and methods. Prospec-
tive follow up of 29 hemiplegic patients submitted to BTXA and a
program of rehabilitation. Evaluation was performed by modified
Ashworth scale, passive and active goniometry, functional class,
upper extremity range of motion scale (UERS) and lower extremity
rating scale (LERS). Results. age at initial evaluation ranged from
26 to 278 months (x = 127.6 = 61.7). There are no sex differences
and white race predominates. Etiologies were: cerebral palsy (18),
mostly hypoxic-ischemia, and eleven acquired (trauma and vascu-
lar stroke). Upper extremity deficit predominates, athough 42.8%
had also equinus. Injections ranged from 1 to 6 per patient (x = 2.5
+ 1.8). All, except one, improved in LERS. Twenty had better
LERS. LERS and dorsiflexion goniometry showed statistical corre-
lation. Temporary weakness occurs in 5.5%. Epilepsy occursin 8
patients, with 2 refractory to treatment. Mental retardation occurs
in 6 and humor disordersin 2 adolescents. Conclusions. BTXA has
agood place in the management of hemiplegics children, mainly in
upper extremity. Use of objective measures shows different results
adding one to another.

MOVEMENT DISORDERSIN CEREBRAL PALSY:
MANAGEMENT WITH BOTULINUM TOXIN TYPE A

L.H. Coutinho dos Santos %, E. Forlin 2, L.E. Munhoz da Rocha?,
D.C.B. Rodrigues 3, G.R.P. Xavier 3, RA.R. TeixeiraJr 4,

L.B. Neves*, M.B. Zonta* S.A. Antoniuk %, I. Bruck *

1 Pediatric Neurologist. Professor of Pediatric Department of UFPR.

2 Pediatric Orthopedic Surgeon.  Residents of Pediatric Neurology.

4 Physiotherapist. Centro de Neuropediatria (CENEP). Hospital de

Clinicas da Universidade Federal do Parana (UFPR). Curitiba, PR, Brazl.

Introduction. Movement disorders (MD) are frequently present in
children with cerebral palsy (CP). Objectives. Describe clinical fea
tures and discuss therapeutic management, including with toxin
botulinum type A (BTXA). Patients and methods. Prospective eval-
uation of 214 patients submitted to program of rehabilitation,
including use of BTXA. Results. MD were found in 23 patients
(10.7%), following in frequency hemiplegic, diplegic and double
hemiplegic spasticity. Age ranged from 10 to 174 months (mean =
86.5 + 43.8). Male and white race predominates. Etiologies were
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defined: hypoxia-ischemia (12), kernicterus (5) and intrauterine
infection (2). Association with spasticity was found in 17. Fourteen
patientswith axia dystoniaused BTXA with good control of trunk,
seating with help, with only one session of BTXA, with improve-
ment in feeding and pulmonary function. Four patients with
choreoathetosis and adductor spasticity had a good response to
BTXA associated to L-dopa, 3 of them achieved domiciliary ambu-
lation. Two patients with choreoathetosis improved the head con-
trol and were easier for the management by caregivers and physio-
therapists, with prescription trihexyphenidyl and BTXA. Two had
excellent response to trihexyphenidyl achieve community ambula-
tion. One with segmentar dystonia had good control with seria
injections. Epilepsy occurs in 10 patients, in which 1 refractory to
treatment. Mental retardation occursin 16, dysarthriain 17, hypoa-
cusiain 5 and visua deficiency in 4. Conclusions. MD are common
in CP, causing severe incapacity needing complex management.
The use of BTXA showed effective to improve the quality of life.

BOTULINUM TOXIN TYPE A IMPACT EVALUATION
INTHE QUALITY OF LIFE INTHE TREATMENT
OF SPASTIC CHILDREN AND ADOLESCENTS

T.RS.Assis?, E. Forlin?, I. Bruck 3, S.A.Antoniuk 3,

L.H. Coutinho dos Santos 3

1 Pediatric Neurology. 2 Pediatric Orthopedic Surgeon. 3 Pediatric Neurology.
Professor of Pediatric Department of UFPR. Centro de Neuropediatria
(CENEP). Hospital de Clinicas da Universidade Federal do Parana (UFPR).
Curitiba, Parand, Brazl.

Introduction. The use of botulinum toxin type A (BTXA) for treat-
ment of spasticity improved the quality of life (QOL) of children
and adolescents. Objectives. 1. Evaluate qQOL in spastic children;
2. Analyze the impact of BTXA. Patients and methods. Question-
naires were answered by the caregivers of 68 patients, divided into
3 groups: A) patients with previous BTXA treatment, who received
another application between questionnaires; B) patients who used
BTXA for the first time in that interval; C) patients with previous
BTXA treatment, who did not have application in that interval.
Patients clinically classified as: diplegia, hemiplegia, and genera
impairment (Gl). Methods. Two QOL evaluation tools, translated
into Portuguese, were used: the pediatric rehabilitation outcomes
assessment instrument (PODCI) and the child caregiver question-
naire (CCQ). The interval was one month. Results. Sixty-eight
patients were evaluated. Group A (n = 26) had improved functional
capacity (transfer and mobility, p = 0.04) and satisfaction with mus-
culoskeletal condition (p = 0.045). In this group patients with gen-
eral impairment increased interaction/communication (p = 0.027)
also. Group B (n = 14) had improved positioning (p = 0.023).
Group C (n = 28) remain similar QOL in that period. In group A.
Conclusions. 1) BTXA improved functional capacity in groups A
and B, irrespective of clinical classification; 2) Gl patientsin group
B also improved psychosocial function; 3) Satisfaction with the
musculoskeletal condition evidenced the impact of BTXA in group
A; 4) The quality of life of patients undergoing rehabilitation, C,
was maintained, with a maximum interval of 12 months after the
last application.
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MOVEMENT DISORDERSAFTER ACUTE
ENCEPHALOPATHIESIN CHILDREN:
MANAGEMENT WITH BOTULINUM TOXIN TYPE A

L.H. Coutinho dos Santos !, E. Forlin 2, L.E. Munhoz da Rocha?,
D.C.B. Rodrigues ®, G.R.P. Xavier 3, RA.R. Teixeira Jr 4,

L.B. Neves*, M.B. Zonta*, S.A. Antoniuk %, I. Bruck *

1 Pediatric Neurologist. Professor of Pediatric Department of UFPR.

2 pediatric Orthopedic Surgeon. ® Residents of Pediatric Neurology.

4 Physiotherapist. Centro de Neuropediatria (CENEP). Hospital de

Clinicas da Universidade Federal do Parana (UFPR). Curitiba, PR, Brazl.

Introduction. Movement disorders (MD) are not always recognized
after acute encephalopathies (AE) in the pediatric age. Rehabilita
tion is difficult and expensive, but play important role in improving
the quality of life. Objectives. Describe clinical features and dis-
cuss therapeutic management, including use of botulinum toxin
typeA (BTXA). Patients and methods. Prospective follow up of 28
patients with AE submitted to program of rehabilitation. Results.
MD were found in 11 patients (39.3%). Age varied from 32 to 246
months (x = 129.3 + 67.2). Age at the injury varied from 10 to 104
months (x = 53.9 £ 29.8). Etiologies were: vascular strokes (5),
trauma (2), battered child (1), severe pulmonary insufficiency (1)
and cardiac arrest (1). Association with spasticity was found in 7.
Ten patients used BTXA. Four with axia dystonia developed good
control of trunk, seating without help, with only one session of
BTXA. Five patients with hemidystonia had a good response to
BTXA, but needed periodic injection. One with balism had a spon-
taneous recovery and another had improved with trihexyphenidyl.
Patients with axial dystonia improved in feeding and pulmonary
function. Epilepsy occursin 4 patients, with 1 refractory to trestment.
Four patients had mental retardation and 3 had dysarthria. Conclu-
sions. MD following AE are common and cause severe incapacity.
BTXA play acrucia role in the management of these children.

AVALIAGAO E COMPARAGAO DO DESENVOLVIMENTO
COGNITIVO DE CRIANGAS COM DOENGA CEREBRO
VASCULAR DO TIPO ISQUEMICA

S.D. Rodrigues?, SM. Ciasca?, M.V.L. De Moura-Ribeiro *

1 Mestre em Ciéncias Médicas (Area de Concentragéio em Ciéncias lomédicas).
FCM/UNICAMP. 2 Dra. em Neurologia infantil FCM/UNICAMP.

3 Profa. Titular em Neurologia Infantil FCM/UNICAMP.

Introdugdo. Os avancos tecnol gicos, laboratoriais e de imagem tém
permitido diagndsticos cada vez mais precoces e precisos da doenca
cerebrovascular na infancia, 0 que tem motivado a realizagdo de
novas pesquisas sobre essa doenga nessa populacdo especifica. E
relacdo a evolugdo cognitiva, ainda sdo raras as publicacbes que
investigam esse aspecto. Objetivo. Avdiar e comparar as fungfes
cognitivas de criangas acometidas por doenca cérebro vascul ar isqué-
mica (DCV-I). Pacientes e métodos. Foram avaiadas 15 criancas
com diagnadstico clinico e de neurcimagem comprovado de DCV-I,
atendidas desde a fase aguda no hospital das clinicas UNICAMP. A
idade dos sujeitos foi de 7,9 a 16,1 anos, sendo 8 do sexo masculino.
Outras 15 criangas, com idade, sexo e nivel sdcio-econdmico simila-
res ao do grupo proposto compuseram o grupo controle. A avaliagcdo
cognitiva de ambos os grupos foi realizado pelo método clinico de
Piaget. Resultados. A maioria das criangas do grupo DCV-I (10/15)
teve desempenho defasado para a faixa etéria, quando comparado
com grupo controle. Correlacionando-se o resultado do SPECT, rea-
lizado em 14 criangas do grupo DCV-I, verificou-se que das 9 crian-
¢as que apresentaram hipoperfusdo, 8 tiveram desempenho abaixo do
esperado paraafaixaetériae que entreas 5 que tiveram perfusdo nor-
mal, 3 tiveram desempenho adequado. Conclusdo. A DCV-I nain-
féncia pode trazer comprometimento cognitivo, indicando a neces-
sidade de se fazer o acompanhamento evolutivo das aquisi¢des em
todas as etapas do desenvolvimento.
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REORGANIZAGCAO FUNCIONAL EM CRIANGAS
POS-ACIDENTE VASCULAR CEREBRAL ISQUEMICO

|.E. Guimaraes, S.M Ciasca, M.V.L. Moura-Ribeiro
Ambulatério de Neuro-dificuldade de Aprendizagem do Hospital das Clinicas.
Disciplina de Neurologia Infantil FCM/UNICAMP. Campina S8o Paolo, Brasil.

Introducéo. A doenca cerebrovascular refere-se a alterages da drea
cerebral afetada por isquemias e/ou sangramento. Na infancia é
considerada rara, porém os déficits neurol 6gicos podem ser devas-
tadores. S80 observados os seguintes aspectos clinicos: cefaéia,
irritabilidade, alteragdes da consciéncia, comportamento, lingua-
gem e manifestacOes epilépticas. Objetivo. Investigar a capacidade
de reorganizagdo funcional da crianga ap6s o acidente vascular
isquémico. Pacientes e métodos. Foram avaliadas duas criancas
sendo uma de cada sexo, com diagnéstico de acidente vascular
cerebral isquémico comprovada através de exames de neuroima-
gem. Nacrianga 1 do sexo feminino, o insulto vascular ocorreu na
idade de 7 anos e 4 meses e na crianga 2 sexo masculino aos 5 anos
e 6 meses. Na ocasido daavaliagdo as criangas 1 e 2 tinham respec-
tivamente 8 anos e 4 meses e 11 anos e 10 meses. Foram utilizados
0s seguintes instrumentos: prontudrio da crianga no hospital das
clinicas da UNICAMP;, WISC e bateria Luria-Nebraska. Resulta-
dos. Os dois casos evoluiram com hemiparesia a direita levando a
ma condicdo de falso canhoto. Quanto ao nivel cognitivo as crian-
¢as evoluiram com rendimento intelectual nafaixa da normalidade.
A investigag&o neuropsi col 6gica mostrou que a crianca 1 apresenta
dificuldade na organizagdo perceptual e a crianca 2 dificuldade na
linguagem expressiva e leitura. Conclusfes. A seqliela motoraim-
pds mudangas no uso do hemicorpo, sendo necessaria aprendiza-
gem e memorizagdo de novos movimentos e habilidades, antes rea-
lizados pelo hemicorpo parético, promovendo assim a reorganiza-
¢do de circuitos que pudessem viabilizar o movimento. Concluimos
que, mesmo apresentando dominanciaadireita, as alteracbes sinap-
ticas se mostraram capazes de oferecer resultados precisos de
movimentos; e que, a potencialidade do comportamento, os fatores
ambientais, aprendizado e meméria sdo fundamentais para a modi-
ficag8o da eficiéncia dessas vias.

ACIDENTE VASCULAR CEREBRAL
ISQUEMICO NA INFANCIA E ADOLESCENCIA.
ESTUDO DE 46 CASOSNO SUL DO BRASIL

J.Ranzan, N. Rotta
Hospital de Clinicas de Porto Alegre. Porto Alegre, Brasil.

Introducdo. Na inféancia e adolescéncia, o acidente vascular cere-
bral isquémico (AVCI) é uma patologia relativamente rara, com
etiologia multifatorial e de conhecimento ainda obscuro. Pode cau-
sar impacto severo na crianga e ser a primeira manifestacéo de
doenca sistémica. O subdiagnéstico ainda € comum e, sdo pratica
mente inexistentes as pesquisas sobre 0 assunto N0 NOSSO Meio.
Desordens protrombéticas tém sido descritas como importantes
fatores causais do evento isquémico nesta faixa etéria. Objetivos.
Identificar alteragtes associadas ao ACVI nainfancia e adolescén-
cia bem como, estabelecer a etiologia e relatar anormalidades nas
proteinas de coagul agdo dos pacientes estudados. Pacientes e méto-
dos. Foram estudados 46 pacientes com idades de zero a 18 anos,
com diagnéstico de AV Cl, no periodo de margo de 2002 a setembro
de 2003. Realizou-se exames laboratoriais, incluindo proteinas de
coagulacdo e ecocardiograma. Resultados. O ACVI neonatal oco-
rreu em cerca de um terco dos casos. Crise foca e hemiparesia
foram os sintomas iniciais mais frequentes e, 40% dos pacientes
tinham doenca prévia ao evento isquémico. Vinte por cento dos
pacientes ndo apresentaram alteragéo associada ao AV Cl. Anorma-
lidades nas proteinas s e c ocorreram em 22 e 17% da amostra, res-
pectivamente. O territério vascular mais afetado foi o da artéria
cerebral média. Conclusdo. Foi possivel identificar alteracBes asso-
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ciadas ao AVCI na maioria das criangas e adolescentes estudados.
Tais anormalidades, principalmente as que geram estado hipercoa-
gulavel indicam que mais de um fator de risco podem causar ACV I
No NOSSO Meio.

MONITORIZACION TERAPEUTICA EN SALIVA
DE VALPROATO Y CARBAMACEPINA EN NINOS

G. Barusso-Araljjo, E. Savio-Quevedo
Sociedad Médico-Quirurgica de Salto. Labnorte, Salto, Uruguay.

Introduccion. La determinacion de farmacos anticonvulsionantes
en saliva para evaluar lafarmacocinética es un método smpley no
invasivo, de utilidad en nifios, bajo condiciones estandarizadas y
controladas. La monitorizacion en saliva puede ser recomendable
para evaluar los niveles de farmaco libre cuando se hace necesario
lograr un ajuste terapéutico. Objetivo. Evaluar la convenienciadela
monitorizacién terapéutica de valproato y carbamacepina en saliva
en nifios con monoterapiay su correlacion con laclinica. Pacientes
y métodos. Se estudiaron 28 pacientes, edades entre 2 y 12 afios, en
monoterapia con valproato o carbamacepina. Se siguieron durante
3 aflos. Se realizaron determinaciones en saliva por ensayos de in-
munofluorescencia polarizada con anticuerpos monoclonaes de
estos anticonvulsionantes. Resultados. La concentracion media
para €l valproato en el grupo control fuede 45 mg/lL (X=14)y
paralacarbamacepinafue 2,1 mg/L (Z = 0,8). Seintrodujeron cam-
bios posol 6gicos cuando los niveles en saliva de valproato y carba-
macepina estaban por debajo de 3,0 mg/L y 1,3 mg/L. Aquellos
pacientes con nivelesinferiores a punto de corte establecido sufrie-
ron a menos una crisis en el mes anterior a agjuste. En contraste,
aquellos que alcanzaron concentraciones en saliva adecuadas para
los féarmacos en estudio a canzaron mas frecuentemente control cli-
nico (p < 0,01). Conclusiones. La monitorizacion terapéutica de
valproato y carbamacepina en saliva en pacientes en monoterapia
es Util paraacanzar € control clinico de crisis.

SINDROME DE DRAVET

A. Sologuestua, R. Caraballo, R. Cersosimo,

C. Gonzales, S. Monjes, H. Arroyo, N. Fejerman
Servicio de Neurologia. Hospital de Pediatria J.P. Garrahan.
Buenos Aires, Argentina.

Objetivo. Andlizar las caracteristicas clinicas, electro encefal ogra-
ficas, y evolutivas de pacientes con sindrome de Dravet (SD). Pa-
cientes y métodos. Veintisiete varones y 19 mujeres, evaluados du-
rante el periodo 1990- 2003. Analizamos edad de comienzo de las
crisisy semiologia, historia familiar de epilepsia, examen neurol 6-
gico, EEG, estudios neuroradiolégicos y tratamiento. Resultados.
Laedad de comienzo delas crisisfue 5 meses, el 65 % fueron febri-
les. Estado de mal epiléptico se encontré en 20, (12 febriles). A par-
tir del primer afio de vida se agregaron mioclonias 31/46, crisis
focales 42/46, ausencias 23/46 y generalizadas tonicoclonicas
38/46. Los antecedentes familiares de epilepsiay CF se encontra-
ron en 15. Todos los pacientes presentaron retraso mental (30%
leve, 45 % moderado, 25 % grave), torpeza motora 42% e hiperacti-
vidad 45%. Los EEG a partir del 1 afio de vida mostraron: paroxis-
mos de punta-polipunta onda generalizadas en 31 casos, con espigas
focales en 8, espigas multifocales en 8 y espigas focales aidadas en
6 casos. Fotoestimulacion positiva en 13 casos. L as neuroimagenes
y estudios metabdlicos fueron normales; excepto en un caso que lue-
go de un estado de mal convulsivo febril presenté unahemiparesiay
atrofia cerebral unilateral secuelar. Dos pacientes respondieron a
férmacos antiepilépticos, uno de los cuales presentd en su evolucion
episodios de coreoatetosis paroxistica. Veinte pacientes recibieron
dieta cetdgena, 12 de ellos tuvieron buena respuesta. Conclusion. El
SD es una epilepsia refractaria de dificil diagnéstico al comienzo.
Ladieta cetégenaes unaalternativaterapéuticavalida. El SD forma-
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riaparte del fenotipo de convulsiones febriles plusy epilepsiagene-
ralizada. El SD y coreoatetosis paroxistica, podrian ser laexpresion
de un trastorno en los canales ionicos.

MALFORMACIONESDEL DESARROLLO
CORTICAL CEREBRAL: ASPECTOSCLINICOS,
RADIOLOGICOSY ELECTROENCEFALOGRAFICOS
EN PACIENTES CON EPILEPSIA REFRACTARIA

A TRATAMIENTO FARMACOL OGICO

C.dulio}, T. Mesa?4, G. Kuester 1, J. Santin 14,

M. Campos 4, J. Godoy >*

1 Departamento de Neurologia. > Departamento de Pediatria.
3Departamento de Neurocirugia. 4 Programa de Epilepsia.
Hospital Clinico de la Pontificia. Universidad Cat6lica de Chile.
Santiago, Chile.

Introduccién. Las malformaciones del desarrollo cortical (MDC)
son causa bien reconocida de epilepsia y explican, aproximada-
mente, un 20% de |os casos de epilepsia refractaria. Ademas, pue-
den asociarse a retraso mental, trastornos cognitivos y déficit neu-
roldgico. Actualmente, se las divide en trastornos de proliferacion
celular, migracién neuronal y organizacion cortical. Objetivos.
Caracterizar aspectos clinicos, radiolégicos y electroencefal ogréafi-
Cos en nifios con epilepsiaintratable asociadaaMDC. Evaluar apli-
cabilidad de la clasificacion actualizada de MDC (Barkovich,
2001). Pacientes y métodos. Revisamos pacientes de hasta 15 afios
con epilepsia refractaria y monitorizacion video-EEG prolongado
realizado en Hospital Clinico Universidad Catdlica, entre 1998 y
2003. Seleccionamos pacientes con lesién visible en RM y diag-
nostico probable o definitivo de MDC. Resultados. Se incluyeron
18 pacientes (23%), 66% hombres; promedio de edad 9,5 afios;
promedio de inicio de la epilepsia 5,6 afios. El sindrome epiléptico
més frecuente fue epilepsiafocal sintomética neocortical. Manifes-
taciones clinicas asociadas fueron retardo mental, trastornos de
aprendizaje, delenguajey de conducta. Se dispuso TAC cerebral en
13 pacientes, siendo anormal no diagndstica en cinco. La actividad
epileptiforme fue generalmente bifocal, multifocal, hemisférica o
generalizada. Las MDC més frecuentes fueron displasia corticofo-
cal, polimicrogiria'y neoplésicas. Conclusiones. Las MDC son la
causa més frecuente de la epilepsia refractaria. Generalmente se
asocian a otros trastornos neurolégicos. La RM es esencial para el
diagndstico. Las alteraciones EEG son pocas veces monofocales. La
clasificacion propuesta es facilmente utilizable, aunque en muchos
casos no se dispone de un estudio histol égico o genético para confir-
mar €l diagndstico o precisar subtipos de malformaciones.

QUISTE ARACNOIDEO INTRACRANEAL

Y EPILEPSIA EN LA INFANCIA

E. Frantz, PB.N. Liberalesso, M. Rahal, A.S. Olmos,
M.L.F. Santos, A.C. de Farias, M.J.C. Bugallo, A. Lohr Jr.
Servigo de Neuropediatria do Hospital Pequeno Principe.

Centro Universitario Positivo/lUNICENP. Curitiba, Parand, Brasil.

Introduccion. El quiste aracnoideo (QA) es una coleccion liquida,
indistinguible del liquido cefalorraquideo, en el interior de la mem-
brana aracnoidea. El objetivo de este estudio fue andlizar larela
cion entre el QA intracraneal y las crisis epilépticas en lainfancia.
Pacientes y métodos. Fueron analizadas 500 historias clinicas de
nifios internados en el Hospital Pequefio Principe de Curitiba, Bra-
sil, seleccionandose las que tenian QA. Resultados. Se selecciona-
ron 19 nifios, lamayoriacon edad inferior a5 afios. Lalocalizacion
de los quistes fue supratentorial en 18 casos (94,7%) de los cuales
15 (78,9%) en la fosa tempora izquierda. Cuatro nifios (21,1%)
presentaron crisis parciaes simples, 2 (10,5%) crisis parciaes
complegjas, 7 (36,8%) crisis tonicocldnicas generalizadas y 1 crisis
aténicas y mioclénicas. El EEG fue normal en 11 casos (73,3%) y
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con actividad epiléptica temporal izquierda en 2 casos(13,3%). La
investigacion neurol dgica fue normal en 11 nifios (57,9%). Conclu-
sion. Los QA pueden encontrarse en cualquier localizacion dentro
del SNC siendo més frecuentes en el sexo masculino y hastalos 20
afos de edad. No se sabe cudl es la relacion fisiopatol dgica entre
QA y epilepsia, pudiendo corresponder a niveles elevados de neu-
rotrasmisores excitatorios en €l liquido del quiste. Nuestros resulta-
dos estan de acuerdo con los resultados de otros estudios que no
establecieron unaclararelacion entre latopografiadel QA, lasalte-
raciones EEG y la semiologia de las crisis epil épticas.

TRASTORNOS PAROXiSTICOSNO
EPILEPTICOS. ESTUDIO PROSPECTIVO

S. Vivas, M. Rossi, C. Scavone, A. Delfino
Catedra de Neuropediatria. Facultad de Medicina. Montevideo, Uruguay.

Introduccién. Los trastornos paroxisticos no epilépticos (TPNE)
son un conjunto heterogéneo de episodios que tienen en comun su
origen no epiléptico. Son de naturaleza benignay por su expresion
clinica pueden ser confundidos con crisis epiléptica (CE). El diag-
nostico diferencial entre ambos es muy importante por sus proyec-
ciones pronosticas y terapéuticas. Objetivo. Establecer |a naturale-
za del primer evento paroxistico en apirexia se realiz6 un estudio
prospectivo con los nifios de 1 mes a 14 afios que consultaron entre
el 1.2a 31.7.2002 en el departamento de emergencia pediatrico. Se
realizo control clinico y/o telefonico alos 6 meses, d afioy alos 18
meses. Pacientes y métodos. De un total de 84 pacientes en 41
(49%) se hizo diagnostico de crisis epiléptica, en 12 (14%) el diag-
nostico fue de crisis de dudoso mecanismo epiléptico y 31 pacien-
tes (37%) fueron catalogados como TPNE. Estos Ultimos se clasifi-
caron en: espasmo del sollozo 14 nifios (45%), alta 7 (23%), sinco-
pes 5 (16%), cefalea 3 (10%), vértigo 1 (3%), mioclonia benigna
del suefio 1 (3%). Se presenta el andlisis delas caracteristicas clini-
cas, antecedentes familiares, personalesy examenes solicitados. En
la evolucién ninguno ha presentado crisis epiléptica, dos pacientes
catalogados como crisis dudosas se realizo diagndstico retrospecti-
vo de TPNE. Conclusion. Se concluye que el diagnéstico de TPNE
es clinico. Se basa en laintegracion de los datos suministrados por
una historia clinica minuciosa y detallada asi como de un examen
fisico completo. Se debe recurrir a estudios especializados en casos
especificos.

ENFERMEDADESMITOCONDRIALES
EN EL NINO. ESPECTRO CLIiNICO Y DIAGNOSTICO:
ANALISISDE 17 CASOS

R. Erazo !, S. Shanske?, S. Dimauro 2, T. Vu 2, P. Mabe 3,
A.Harunl, A. Taratuto #, M. Shulz®, J. las Heras ®

1 Servicio de Neurologia. Hospital Luis Calvo Mackenna-Clinica Alemana.

2 Department of Mitochondrial Diseases. Presbiterian Hospital. Nueva York.
3INTA. Universidad de Chile. “ FLENI. Buenos Aires. ® Servicio de Anatomia
Patoldgica, Hospital San Borja. Chile.

Introduccion. Las enfermedades mitocondriales corresponden a de-
fectos en la cadena respiratoria mitocondrial que provocan déficit
de energia en € ambito celular, €l que se expresa clinicamente
como miopatia, encefalopatia, neuropatia y miocardiopatia, aisla-
dos o0 asociados. Existen diversas entidades clinicas identificables:
MELAS, MERRF, SKS, NARP, MNGIE, Lhon, Pearson, sindrome
de Leigh. Excepcionamente puede haber solapamiento entre ellas.
Objetivos. Describir diferentes formas de presentacion de las mito-
condriopatias en nifios y definir claves diagndsticas. Pacientes y
métodos. Describimos 17 pacientes estudiados entre |os afios 1996
y 2003 en el Hospita Luis Calvo Mackennay la Clinica Alemana.
Ladistribucidn por sexo es de 8 varones y 9 mujeres. Edades: 0-12
afos. X: 2,5 afos. Antecedentes familiares (-), consanguinidad (+)
2 pacientes. Resultados. Forma de presentacion: encefal opatia: 7,
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encefalomiopatia: 7' y miopatia. Los signos principales son: hipoto-
nia: 10, retraso psicomotor: 9, debilidad muscular: 8, talla baja: 6,
ataxia: 4, neuropatia: 4, hipoacusia: 3, oftalmoplgjia: 3, movimien-
tos anormales: 3, miocardiopatia: 3. Se les realizé los siguientes
examenes: hiperlactatemia (12), RM cerebral alterada: 9, hiperpiru-
vemia (4), aumento de CPK (3). Biopsia muscular: aumento de
SDH: 8, fibras Cox (-): 5y fibras rojorrasgadas: 4. Evolucion pro-
gresiva: 17 casos. Mortalidad: 5 (29%). El diagnostico se confirmo
mediante estudio de cadena respiratoria en 12 nifios y por andlisis
de ADNmt en 3 casos. (2 deleciones 'y 1 deplecion) en uno de los
pacientes. Conclusiones. Las mitocondriopatias se presentan con
mayor frecuencia en € primer afio de vida, generamente como
encefal opatia o encefalomiopatia de curso progresivo. El diagnésti-
co se efectlia por estudio de cadena respiratoriay/o ADNmt.

ESPECTROSCOPIA POR RESONANCIA MAGNETICA
EN EL ESTUDIO DE ENFERMEDADESMETABOLICAS
CON AFECTACION DE LA SUSTANCIA BLANCA

DEL SISTEMA NERVIOSO CENTRAL EN PACIENTES
PEDIATRICOS

J.C. Pérez Poveda !, E. Espinosal, M. Charry 2
1 Servicio de Neuropediatria. 2 Servicio de Radiologia.
Hospital Militar Central. Bogoté, Colombia.

Introduccion. La espectroscopia por resonancia magnética (MRS),
juegaen laactualidad un papel cada vez mésimportante, en el apo-
yo diagndstico de diversas enfermedades del sistema nervioso cen-
tral. El nimero de publicaciones es creciente. Objetivo. Demostrar
lautilidad de laM RS como método diagnéstico Util en el campo de
los errores innatos del metabolismo (EIM) que afectan la sustancia
blancadel SNC. Pacientes y métodos. Se realizd un estudio analiti-
co de casos y controles. Durante un periodo de dos afios (julio
2.000 ajunio 2.002) se realizo MRS a un grupo de nifios con diag-
nostico de error innato del metabolismo con compromiso de sus-
tancia blanca atendidos en el Hospital Militar Central, y sus hallaz-
gos fueron comparados con |os obtenidos en un grupo de 20 nifios
sanos, apareados por edad. Resultados. Se reaizé6 MRS a 20 con-
troles y 12 nifios con EIM, se establecieron los valores normales
para los indices metabdlicos: NAA/Cr, NAA/Cho y Cho/Cr. El
91,6% de los pacientes con EIM, mostraron anormalidad en €l estu-
dio de MRS, tanto picos anormales dentro del desplazamiento qui-
mico en losVVOI estudiados como en los diferentes indices metabo-
licos. Conclusion. La MRS es unatécnicaimaginol 6gica diagndsti-
ca Util para el diagnéstico de los errores innatos del metabolismo
con manifestaciones neurol dgicas, nuevos y mas amplios estudios
gue lo confirmen son necesarios en el futuro.

CORRELATION OF SERUM COPPER LEVELSAND EEG
ABNORMALITIESIN PATIENTSWITH MENKESDISEASE

|. Vaencia, JW. Miller-Horn, E.F. Hobdell,

D.S. Khurana, W.D. Grover, J.J. Melvin, A. Legido

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

Introduction. The correlation between the severity of the EEG and
copper levels (CL) in Menkes disease (MD) has not been well
described. Objective. This retrospective study was undertaken to
better define such correlation. The records of children treated with
MD were reviewed. Patients and methods. Nineteen patients were
identified. The age at the time of diagnosis ranged from birth to 22
months. All but one, had epilepsy and profound developmental
delay. Ten children are dead at the present time with an average age
of death 7.7 years. Eight patients had both CL and EEG data avail-
able. Patient demographics, EEG data, CL and mortality were
recorded. EEG data were stratified using an EEG scoring system.
Results. Abnormalities included slowing, asymmetries, disorgani-
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zation, epileptiform activity, or a seizure during EEG. A total of
480 cL and an average of 10 EEG data per patient were available
for the eight children studied. Those with serum CL greater than 80
png/dL had EEG severity scores of 3 or less. Patients with serum
copper less than 20 pug/dL had EEG severity scores of 4 or greater.
There was a negative correlation of —0.63 between CL and EEG
severity scores at the group level although not statistically signifi-
cant. Conclusions. Our study shows a tendency to a negative rela
tionship between degree of brain dysfunction/epileptic risk and CL.
This study supports the concept that copper may have an anti-
epileptogenic effect (Tsaryuk et a. Bull Exp Biol Med 2002; 133:
334). Keeping CL within normal limits in patients with MD may
help controlling epileptiform and other EEG abnormalities, al-
though not necessarily modifying the course of the disease.

VALIDEZ DE LA LISTA DE CHEQUEO PARA
AUTISMO EN LACTANTESDEALTO RIESGO

E. Espinosa-Garcia, N.I. Mancilla, A.L. Garcia
Hospital Militar Central. Instituto de Ortopedia
Infantil Roosevelt. Bogota, Colombia.

Introduccion. El autismo es un trastorno bioldgico del desarrollo
que causa problemas en la interaccién social y comunicacion;
generalmente esta asociado a comportamientos sociales restringi-
dos y repetitivos que duran toda la vida. Objetivo. Determinar la
validez de lalista de chequeo para lactantes (CHAT) con riesgo de
autismo. Pacientes y métodos. La lista de chequeo para lactantes
con alto riesgo de presentar autismo se aplico a 20 pacientes que
asistieron a la consulta neurolédgica. La lista de chequeo para lac-
tantes incluye la evaluacion de los siguientes indicadores. sefiada
miento protodeclarativo, monitoreo de lamirada, pretension de jue-
go. Se realizo una segunda aplicacién de la prueba CHAT en un
periodo posterior entre 8 y 12 meses, se aplican indices de valor
predictivo paralamisma. Resultados. Se evaluaron 20 lactantes con
riesgo de autismo, & 80% eran masculinos. La edad promedio al
momento de la primera aplicacion de CHAT fue de 24,3 meses. La
segunda a los 34,7 meses. Se logro laidentificacion de indicadores
de alto riesgo en el CHAT, los cuales corresponden a los enuncia-
dos en la poblacion mundial. Conclusiones. La lista de chequeo
paralactantes (CHAT) esuninstrumento que identificaalos lactan-
tes con riesgo de autismo. El CHAT puede ser utilizado paraidenti-
ficar casos de autismo y trastornos perseverativos del desarrollo. Es
una herramienta que puede utilizarse de manera precoz para €l
seguimiento de los grupos de alto riesgo.

UTILIZAGAO DO TESTE DE PERFORMANCE
CONTINUA NA AVALIAGCAO DE CRIANGAS
COM TRANSTORNO DE APRENDIZAGEM

M.M. Toledo, S.M. Ciasca
Disciplina de Neurologia Infantil. Faculdade de Ciéncias Médicas.
Universidade Estadual de Campina, UNICAMP. So Paulo, Brasil.

Introdugdo. Dificuldades atencionais estéo presentes em varios
transtornos neuropsicol égicos, incluindo disturbios de aprendiza-
gem e transtorno e déficit de atencdo/ hiperatividade. Ha escassez
de instrumentos que megam diretamente o processo atencional,
sendo que esta avaliagdo €, na maioria das vezes, baseada em esca-
las de observacdo do comportamento, como também ha investiga-
¢Oes insuficientes na validagdo dos instrumentos existentes que se
propSem amedi-lo. Objetivo. Avaliar atencdo sustentada em crian-
¢as com transtorno de aprendizagem, através do teste de perfor-
mance continua. O objetivo da prova pode ser a deteccdo de um
estimulo simples até um processo mais complexo. Pacientes e
métodos. 20 criangas sem queixa especifica e 20 criangas com
transtorno de aprendizagem, média etaria de 10 anos e 6 meses,
cursando entre 22 e 42 séries, foram avaliadas através de medidas
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cognitivas e neuropsicoldgicas. O instrumento utilizado para ava-
liac8o cognitiva foi escala Wechsler de inteligéncia para criangas-
Il e o utilizado na avaliacdo da atengdo sustentada foi teste de
cancelamento com |&pis e papel. Resultados. Os resultados foram
analisados em termos descritivos e de significancia entre os gru-
pos, sendo que no grupo de estudo, no qual os problemas foram
mai s evidenciados, constatamos a predominancia do sexo masculi-
no, diferenca significativa no nivel cognitivo, porém dentro da
variac8o normal da inteligéncia. Concluséo. Os resultados dentro
das provas de atencdo revelaram que as criangas com transtorno de
aprendizagem apresentam maior dificuldade em atencéo sustenta-
da, organizacdo perceptiva, plangamento e sistematizacdo de es-
tratégia de trabal ho e dispenderam mais tempo para a execugdo do
trabalho.

ANALISISDE LIGAMIENTO GENETICO
DEL SINDROME DE GILLESDE LA TOURETTE
EN UNA FAMILIA COLOMBIANA

W. Cornejo-Ochoa !, A. Valencia-Duarte , J. Garcia-Cerén ?,

J. Carrizosa-Moog ¥, M. Cuartas-Arias X, N. Zuluaga-Espinosa ?,
G. Bedoya-Berrio $, A. Ruiz-Linares 1

1 Grupo de Genética Molecular (GENMOL). Facultad de Medicina.
Universidad de Antioguia, Colombia. 2 The Galton Laboratory.

University College of London. London, UK.

Introduccién. El sindrome de Gilles dela Tourette (SGT) esun tras-
torno neuropsiquiatrico cronico caracterizado por la presencia de
ticsfonicos y motores. Aunque sus causas fisiopatol 6gicas son des-
conocidas, se hainvolucrado € circuito corticoestriado-talamocor-
tical. La evidencia genética del SGT se sustenta por estudios de
concordancia entre gemelos, por su alta agregacion familiar, y por
su asociacion con el trastorno obsesivocompulsivo (TOC), €l tras-
torno de déficit de atencion con hiperactividad (TDAH) y los tics
crénicos (TC). Actualmente se acepta que el SGT es una enferme-
dad complgja y los trastornos asociados pueden ser expresiones
aternativas del mismo sindrome. Objetivos. Evaluar ligamiento
genético en las regiones 2pl1, 6p24, 11023, 20q13 y 21922, en una
familia antioquefia con suficiente poder para detectar ligamiento.
Pacientes y métodos. Mediante el programa Linkage se calcul6 liga-
miento genético bajo |os model os de herencia autosdmico dominan-
te, recesivo y aditivo, evaluando dos espectros fenctipicos: uno
amplio incluyendo como afectados individuos con SGT, TC, TOCy
TDAH, y uno estrecho que incluye sblo SGT. Resultados. El patron
de herencia més probable para la susceptibilidad a SGT y sus tras-
tornos asociados, en estafamilia, es el autosomico aditivo. Se sugie-
re la presencia de dos loci de susceptibilidad en desequilibrio de
ligamiento con los marcadores d20s1085 y d6s477. Conclusion. Los
valores de ligamiento obtenidos con los marcadores d20s1085 y
d6s477 son sugestivos y, por lo tanto, no se puede descartar que
estos marcadores se encuentren en desequilibrio de ligamiento con
genesinvolucrados en laetiologiadel SGT, TC, TOCy TDAH.

CORRELACAO DOSACHADOS DE NEUROIMAGEM
COM AVALIACAO NEUROPSICOL OGICA DE
CRIANCAS COM DISTURBIO ESPECIFICO

DE LEITURA E ESCRITA-DISLEXIA

S.M. Ciasca, R. Genaro Arduini
Disciplina de Neurologia Infantil. Dpto. Neurologia. FCM/UNICAMP. Brasil.

Introducéo. Dislexia é um transtorno na capacidade de criangas e
adultos desenvolverem plenamente habilidades de leitura e escrita,
mesmo tendo experiéncias e oportunidades adequadas de aprendi za-
gem, sem patologias neuroldgicas evidentes, déficits sensoriais ou
deinteligéncia. As bases fisiopatol 6gicas néo estdo bem elucidadas,
mas notaram-se alteragdes importantes no fluxo sangliineo e ativi-
dade €elétrica, principalmente nos lobos temporais. Objetivo. Anali-
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sar os achados de neuroimagem em pacientes com dificuldade de
aprendizagem e correlacioné-los com avaliagdes das fungdes corti-
cais superiores. Pacientes e métodos. Foram estudados 34 pacientes
de ambos os sexos, com idade média de 9 anos, cursando de pré-pri-
mério a 42 série de escola pablica estadual, nivel socioecondmico
médio-baixo. Essas criangas foram submetidas a exame neuropsi co-
légico e SPECT. Resultados. Apos andlise estatistica, demonstra-
ram-se um total 22 exames dterados, e destes 14 tinham ateracéo
na por¢ao mesial do lobo temporal, hemisfério esquerdo, havendo
significancia entre o sexo e a idade. Também houve significativa
correlagdo com as provas de leitura e escrita. Conclusdo. A hipotese
€ que haja uma mediacdo da diminuigao do fluxo sanguineo do lobo
temporal, hemisfério esquerdo, interferindo na leitura, soletracéo,
escrita, déficit perceptual através do processamento visual, auditivo
e motor nacrianga com distirbio especifico de leitura e escrita.

INTOXICAGAO CRONICA POR CHUMBO:
AGRAVANTE NA POPULACAO INFANTIL CARENTE

G.R.P. Xavier 1, D.C.B. Rodrigues *, A.P. Ruiz %,

C.R. Ambrézio 2, T.S. Riechi 3, SA. Antoniuk 4,

L.H. Coutinho dos Santos #, I. Bruck *

! Residente de Neuropediatria. 2 Psicdloga. 2 Psicéloga, professora da
Faculdade de Psicologia da UFPR. # Neuropediatra, professor do Departamento
de Pediatria da UFPR. Centro de Neuropediatria (CENEP). Hospital de Clinicas
da Universidade Federal do Parana (UFPR). Curitiba, Parand, Brasil.

Introducdo. O chumbo é 0 mais antigo metal toxico conhecido e
danos irreversiveis ao sistema nervoso de criangas intoxicadas por
este agente ja foram bem descritos. Apesar das medidas de contro-
le, ainda restam locais em que as pessoas S0 constantemente
expostas. Objetivos. Descrever a avaliagdo clinica de criangas pro-
cedentes de cidade onde a exposi¢do ao chumbo foi comprovada-
mente acima do toleravel por um tempo prolongado. Casuistica e
métodos. Avaliacdo clinico-laboratorial de 20 criangas do munici-
pio de Adriandpolis, Brasil com niveis séricos de chumbo acima de
20 pg/dL. A avaliagdo consistiu: exame neurol dgico, oftalmol égi-
co, testes de QI, tomografia computadorizada de cranio, eletrence-
falograma, hemograma, metabdlico, parcial de urina, parasitol 6gi-
co de fezes e raio-X de punho. Resultados. A idade da amostra
variou de 2,4 a 14,9 anos, média de 9,6 anos, e predominio do sexo
masculino (75%). A plumbemiavariou de 20,3 a 35,8 ug/dL, média
25,4 pg/dL. Anormalidades eletrencefalograficas em 5 criangas
(25%) e duas (10%) tiveram alteragdes na tomografia de cranio.
Anemiaem 47% e parasitol 6gico de fezes anormal em 70%. Treze
realizaram teste Ql, 54% (7) tinham algum grau de deficiéncia
mental e 15% (2) apresentavam avaliagdo compativel com déficit
de atencdo e hiperatividade. Conclusdes. houve comprometimento
importante das fungdes cognitivas das criancas avaliadas. Apesar
da amostra ser reduzida, do baixo nivel socioeconbmico e das
comorbidades existentes (anemia e parasitoses), 0 chumbo parece
ser o fator maisimportante que atuou na agressdo ao Sistema nervo-
S0 dessa popul agéo.

COMPLICACIONESNEUROL OGICASEN NINOS
HOSPITALIZADOS POR VARICELA ANTESY DESPUES
DEL INICIO DE LA VACUNACION MASIVA A NINOS
DE 1ANO DE EDAD

A. Cerisola, C. Romero, P. Dall’ Orso, J. Quian, A. Delfino
Catedra de Neuropediatria. Clinicas Pediatricas. Facultad de Medicina.
Centro Hospitalario Pereira Rossell. Montevideo, Uruguay.

Introduccion. A finales de 1999, lavacuna de lavaricela se introdu-
jo en el programa de inmunizaciones obligatorias del Uruguay para
los nifios de 12 meses de edad. Objetivos. Describir las complica
ciones neuroldgicas de la varicela en nifios y comparar su frecuen-
ciaen los 3 afios antes y después del inicio de la vacunacion masi-
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va. Pacientes y métodos. Estudio descriptivo sobre la base de la
revision de las bases de datos y de las historias clinicas de |os nifios
menores de 15 afios hospitalizados con varicela entre 1997 y 2002
en el centro hospitalario Pereira Rossell. Resultados. Ingresaron 25
nifios con complicaciones neuroldgicas de la varicela; presentaron
encefalitis (4), meningitis (2), cerebelitis (6), mielitis (1), pardisis
de pares craneales (1), convulsiones febriles (7), y convulsiones
como manifestacion neuroldgica aislada (4). En los afios 1997-
1999, hubo 29.028 hospitalizaciones;, 238 nifios ingresaron con
varicela; 20 de ellos por patol ogia neurol égica (6,9 por cada 10.000
hospitalizaciones; IC 95%: 4,3-10,8). En los afios 2000-2003, de
35.546 hospitalizaciones, 119 nifios presentaban varicela, 5 de ellos
con una complicacion neurolégica (1,4 por cada 10.000 hospitali-
zaciones; I1C 95%: 0,5-3,5; p < 0,001). Conclusiones. La varicela
puede presentar diferentes complicaciones neuroldgicas. Se obser-
v6 unareduccion de las mismas después del inicio de lavacunacion
sistemética universal.

AVALIACAO FONOAUDIOLOGICA E NEUROPSICOLOGICA
NA TOXOPLASMOSE CONGENITA

F. Steluti-Poleti, C. Alves-Salgado, |. Massoni,

S. Aparecida-Capellini, S.M. Ciasca, V.M. Gimenes-Gongalves
Disciplina de Neurologia Infantil. Faculdade de Ciéncias Médicas. Universidade
Estadual de Campinas (UNICAMP). Departamento de Fonoaudiologia.
Faculdade de Filosofia e Ciéncias. Universidade Estadual Paulista(UNESP).
SAo Paulo, Brasil.

Introducéo. A toxoplasmose congénita € conseqliente a contamina-
¢do do feto pelo toxoplasma gondii, por via transplacentéria, aco-
metendo preferencialmente o SNC, originando quadros graves de
encefalomielite, de caréter essencial mente necrosante (calcificagd-
es). Objetivo. Descrever os achados da avaliagao fonoaudiol 6gica e
da avaliacdo neuropsicol égica de criangas com toxoplasmose con-
génita. Pacientes e métodos. Participaram deste estudo 13 criancas
nafaixaetariade 1 a6 anos de idade, com diagndstico de toxoplas-
mose congénita, avaliados no HC/FCM/UNICAMP. Os procedi-
mentos utilizados em avaliagdo foram o exame neurol égico evolu-
tivo, 0o ABFW —teste de linguagem infantil nas éreas de fonologia,
vocabulério, fluéncia e pragmética, a escala Wechsler de inteligén-
ciaparacriangas, a bateria L Uria-Nebraska, teste figura humana de
goodnough e teste gestaltico viso-motor Bender. Resultados. Os re-
sultados revelaram comprometimento no desenvolvimento neuro-
psicomotor, no desenvolvimento de fala e linguagem e nos aspectos
perceptuais e cognitivos das criangas relacionados ao periodo de
contagio da doenga. Conclusdo. Com base nos achados deste estu-
do, concluimos que a avaliagdo fonoaudiol dgica e neuropsicol dgica
contribuiram para o conhecimento das habilidades cognitivas e lin-
gliisticas ateradas nesta populagdo, o que permitiu orientagBes
quanto a elaboragdo de programas terapéuticos adegquados visando
uma melhor qualidade de vida das criancas com toxoplasmose.

POSTERS

INTERCONSULTAS EN NEUROPEDIATRIA
A. Rey, C. Scavone, A. Delfino

Cétedra de Neuropediatria. Facultad de Medicina. Universidad de la Replblica.
Centro Hospitalario Pereira Rossell (CHPR). Montevideo, Uruguay.

Introduccién. Se estima que un 6% de la poblacién pediétrica presen-
ta alteraciones que involucran a sistema nervioso y que e 25% de
los nifios valorados por |os pediatras tiene alteraciones neurol 6gicas
cronicas. Lasinterconsultas en neuropediatriahan sido hastalafecha
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poco estudiadas y valoradas en la poblacion hospitalaria. Existe poca
bibliografiareferidaalalabor del neuropediatra en su actividad hos-
pitalaria, s bien hay algunas publicaciones referentes a interconsul-
tasintrahospital arias en otras especialidades. Objetivo. El objetivo de
nuestro trabajo es estudiar la demanda asistencia y €l rol del neuro-
pediatraen el hospital pediétrico de referencia (tercer nivel). Pacien-
tes y métodos. Se realiza un estudio descriptivo-retrospectivo de las
interconsultas efectuadas a servicio de neuropediatria durante un
afio (julio 2002-junio 2003). Sobre un total de 545 demandas, se ana-
lizan las caracteristicas demogréficas, la procedencia, € motivo dela
consulta, las patologias mas frecuentes, los estudios solicitados y €
tratamiento propuesto. Los lactantesy |os recién nacidos representan
el mayor volumen delas consultas. El motivo mésfrecuente, fue para
valoracion, y el estudio mas solicitado fue € electroencefalogramay
en segundo lugar 1aTAC. El 75 % de | os nifios vistos en interconsul -
ta se controlan posteriormente ambulatoriamente en € servicio de
neuropediatria. Conclusion. Concluimos en lautilidad de estetipo de
estudios que nos permiten conocer € volumen de interconsultas, a
los efectos de racionalizar los recursos humanos asi como la ade-
cuada planificacion de laasistencia.

EVALUACION DE 723 NINOS SOMETIDOS
A ESTUDIO DEL LiQUIDO CEFALORRAQUIDEO
EN EL HOSPITAL INFANTIL DE CURITIBA

PB.N. Liberalesso, M.J.C. Bugallo, M.L.S. Ferreira,
A.C. deFarias, A. Olmos, A. Léhr

Unidade de Neuropediatria do Hospital Pequeno Principe.

Centro Universitario Positivo (UNICENP). Curitiba, Parana, Brasil.

Objetivo. Estudiar la relacion entre manifestaciones clinicas de in-
feccion del sistemanervioso central (SNC) y alteraciones del liqui-
do cefalorraquideo. Pacientes y métodos. Se analizaron 723 nifios,
que tenian puncion lumbar para estudio del liquido cefalorraqui-
deo, dividiéndose en 5 grupos seguin edad y 2 subgrupos conforme
presencia o no de alteraciones en €l liquido: subgrupo A (sub,) y
subgrupo B (subg) respectivamente. Resultados. En un periodo
menor a 30 dias: predominio de liquido normal (p < 0,0001) sin
diferencia estadistica de los sintomas del sub, y subg. Entre 31 dias
y 2 meses. predominio de liquido normal (p < 0,0001) sin diferen-
cia estadistica de los sintomas del sub, y subg. Entre 2 mesesy 2
afios: predominio de liquido normal con significado estadistico de
los sintomas del sub,. Entre 2y 5 afios: predominio deliquido alte-
rado (p < 0,0001) con significado estadistico de los sintomas del
sub,. Més de 5 afios: predominio de liquido alterado (p = 0,023)
con significado estadistico de los sintomas del sub,. Conclusion.
Menos de dos meses de edad: irritacion, fiebre y vémitos no pre-
sentan relacion estadistica con infeccion del SNC. Entre dos meses
y dos afios: fiebre, irritacion e irritacion meningorradicular presen-
tan relacion estadistica con infeccion del SCN. Més de dos afios:
fiebre, cefalea, vomitos e irritacion meningorradicular presentan
relacion estadistica con infeccién del SNC.

DISLEXIAY TRASTORNOSDEL LENGUAJE

V. Kanopa?, M. Chiappa?, G. Etorena?, C. Pifano?,

N. Diaz 2, J. Trucco 3, M. Lanwagen 3, M. Torrado %,

C. Scavonne !, A. Ddlffino*

I Neuropediatra. 2 Maestra especializada. ® Fonoaudidloga. Policlinica
de Dificultades del Aprendizaje. 4 Catedra de Neuropediatria. Facultad
de Medicina. Montevideo, Uruguay.

Introduccién. La dislexia constituye una causa frecuente de fracaso
escolar, en los sistemas alfabéticos puede asociarse a disfunciones
del lenguaje ora. Objetivos. Describir la frecuencia de trastornos
del lenguaje en un grupo de nifios con dislexia. Valorar su naturale-
zay su relacion de correspondenciaentre éstosy €l tipo de dislexia.
Pacientes y métodos. Se incluyeron escolares mayores de ocho

788

afios a quienes se les realizd diagnéstico de dislexia. Se aplico el
método diagndstico propuesto por Boder. Los trastornos neurolin-
guiisticos se agruparon seglin Rapin y Allen. Se analizaron dos gru-
pos, A y B, seglin su coeficienteintelectua (> 90, y 80 a 89, respec-
tivamente) Resultados. Se incluyeron 27 nifios, grupo A: n = 16; y
grupo B: n=11. Los pacientes del grupo A presentaban: 3 dislexia
mixta, 7 disguestaltica, 1 disguestaltico compensado, 3 disfonética
y 2 variante disfonética. Los trastornos del lenguaje estuvieron pre-
sentes en 9 nifios: 4 alteracion de concienciafonolégica, 1 trastorno
fonoldgico sintéctico, 1 déficit foneticofonoldgico, 2 didaliasy 1
no clasificable. Grupo B: 3 dislexia mixta, 5 disguestaltica, 1 pa-
trén compensado disguestéltico y 2 disfonética; 7 nifios presenta-
ron trastornos de lenguaje: 3 alteracion de concienciafonoldgica, 1
trastorno fonoldgico sintactico, 1 déficit fonético fonolégico, 1 al-
teracion de la sintaxis, 1 sigmatismo. Los trastornos de la sintaxis
coincidieron con dislexia disfonética. Conclusiones. Se describio la
frecuenciatrastornos del lenguaje en nifios con dislexia; losfonol 6-
gicos fueron los més frecuentes pero no se hall6 relacion de corres-
pondencia con un tipo de dislexia. Excepto entre trastornos de la
sintaxis y perfil disfonético. Recomendamos la necesidad de una
evaluacion y de un seguimiento del desarrollo del lenguaje por €l
pediatraya que detectar precozmente alteraciones del lenguaje per-
mitira establecer grupos de riesgo e intervenir en forma temprana
asimismo se deberiaincluir el estudio de lenguaje en la evaluacién
deladificultad de lalectoescritura.

INTERVENCAO FISIOTERAPEUTICA
EM CRIANCASHOSPITALIZADAS
COM COMPROMETIMENTO NEUROLOGICO

T. Benetti, J.D. Baroni, S.S. Silva, R.C. Turolla Souza, A.L. Godoy
Universidade Estadual de Campinas. Cidade Universitaria Zeferino Vaz.
Distrito de Bar&o Gerald. Campinas, SP, Brasil.

Objetivo. Introduzir proposta terapéutica baseada em técnicas de
reabilitaco adaptadas a criangas hospitalizadas com comprometi-
mento neurolégico. Doentes e métodos. O estudo foi realizado na
enfermaria de pediatria, HC-unicamp, no periodo entre mar¢o/2003
a fevereiro/2004, com sete pacientes de ambos sexos e idade entre
dois e 0ito anos, tempo de internagdo superior aum ano. Os pacien-
tes submetidos a intervengao fisioterapéutica apresentaram diferen-
tes hipdteses diagnosticas, com quadro de disfungéo neuromotora
associado. Foram realizadas quatro sessdes semanais de atendimen-
to fisioterapéutico baseado na adaptacéo de técnicas de reabilitagdo
neurol 6gica como tratamento neuroevol utivo, facilitagdo neuromus-
cular proprioceptiva, integracdo sensoria e cinesioterapia de acordo
com as individuaidades dos quadros clinicos e restricbes do
ambiente hospitalar. Foi elaborado protocolo de avaliagéo neurofun-
cional contendo itens como tono e for¢ca muscular, amplitude de
movimento axial e apendicular, motricidade voluntéria e aquisicoes
motoras, o qual foi aplicado pré e pés-tratamento. Resultados. Me-
diante comparacao entre os protocolos de avaliacdo pré e ps-trata-
mento observou-se modulagdo tbnica em 28,57% dos pacientes,
melhora da forga muscular em 42,85%, manutencdo de amplitude
de movimento em 85,7%, ganho de amplitude de movimento em
28,57% dos pacientes, aém de melhora da motricidade voluntériae
aquisi¢bes motoras em 42,85% dos paci entes estudados. Conclusdo.
Apesar das restrigoes oferecidas pelo ambiente hospitalar o estudo
permite concluir que é benéfica a utilizacdo de métodos de trata-
mento fisioterapéutico usualmente empregados em ambulatérios,
embora adaptados, em pacientes internados com comprometimento
neurol agico.

REV NEUROL 2004; 39 (8): 778-793



ANALISISETIOLOGICO DE MACROCEFALIA EN NINOS

S. Estavillo, G. Gonzélez, V. Fraga, R. Diaz, A. Delfino
Servicio de Neuropediatria. Instituto de Neurologia. Facultad de Medicina.
Centro Hospitalario Pereira Rossell. Montevideo, Uruguay.

Introduccion. Lamacrocefalia es un motivo de consultafrecuente en
un servicio de neuropediatria, observandose en nifios normales o en
nifios con alteraciones neuroldgicas. Las etiologias mas frecuentes
son la hidrocefalia, megalencefalia, colecciones pericerebrales y
macrocranales. Objetivos. Redizar un andisis etioldgico de nifios
con macrocefalia. Pacientes y métodos. Se realizo un estudio retros-
pectivo de las historias clinicas de nifios con macrocefalia, en €
periodo 01.07.2002 al 30.06.2003. Se definié macrocefalia como la
circunferencia occipitofrontal superior a 2 desvios estandares para
laedad y sexo del paciente utilizando |as tablas de Nellhaus. Se ana-
lizaron diferentes variables de la historia clinica, evolucion y estu-
dios neuroimaginoldgicos. Resultados. En 65 nifios se constato
macrocefalia representando € 0,8% de la consulta anual. El 72%
fueron varones. En 51 casos (78,5%) se pudo determinar la etiolo-
gia, en los 14 casos restantes (21,5%) lafata de estudios imaginol 6-
gicos impidieron acanzar un diagndstico etiolégico preciso. 23
casos (35,4%) presentaron hidrocefalia. 18 casos (27,7%) megaen-
cefalia, lamitad correspondian aformas familiares. 9 casos (13,8%)
hidrocefalia externa. 3 casos (4,6%) macrocraneal. Discusion. Al
igual que en otros trabajos se confirmael predominio del sexo mas-
culino y la hidrocefalia como causa més frecuente. La mitad de las
megal encefalias fueron formas familiares asintométicas. La presen-
ciade antecedentes familiares, el seguimiento clinico eimaginol 6gi-
co de 8 de los 9 casos de hidrocefalia externa nos permiten vincular
esta entidad con la megalencefalia familiar asintomética. Interesa
sefialar el caso restante inicia mente diagnosticado como hidrocefa-
lia externa que presentd en la evolucion un sindrome autista.

LIPOMASDEL SISTEMA NERVIOSO CENTRAL EN
LA INFANCIA. A PROPOSITO DE TRES CASOS CLINICOS

G. Déelucchi, C. Scavone, A. Delfino
Cétedra de Neuropediatria. Instituto de Neurologia. Facultad de Medicina.
Centro Hospitalario Pereira Rossell. Montevideo, Uruguay.

Introduccion. Los lipomas del sistema nervioso central ocurren
como consecuencia de un fenémeno malformativo en el desarrollo
del sistema nervioso central (SNC) y no son considerados neopla-
sias . Se asocian con frecuencia a otras malformaciones de linea
media Representan el 0,5% de los tumores intracraneales. Los
estudios imaginol égicos (TAC y RM) son muy valiosos en el diag-
nostico. Se asocian en general aotras malformacionesdel SNC. La
conducta quirdrgica siempre es discutida por la alta morbimortali-
dad que conlleva. Casos clinicos. Presentamos 3 nifios con lipomas
de diferente topografia. Caso 1: lactante de 7 meses con lipoma
pericalloso dorsal, hipoplasia parcial de cuerpo caloso afectando
region del esplenio, lipoma extracraneal frontal. Caso 2: nifia de 6
afios lipoma a nivel del receso suprapineal del Il ventriculo con
extension a plexos coroideos de ventricul os laterales. Caso 3: varén
de 7 afios con un voluminoso lipoma interhemisférico asociado a
una agenesia parcial de cuerpo calloso y moderada hidrocefalia
supratentorial. Conclusion. Por ser una malformacion que se evi-
denciaen lamayoria de los casos por laimaginologia que se puede
asociar a otras malformaciones de linea media encefdlica, y con
sintomatol ogia neurol gica inespecifica, creemos de interés enfati-
zar sus caracteres clinicos y de tratamiento.

REV NEUROL 2004; 39 (8): 778-793
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ANALISISDESCRIPTIVO DE NINOSCON CRISIS
DE AUSENCIA EN CONTROL EN EL HOSPITAL
LUISCALVO MACKENNA, SANTIAGO DE CHILE

C. Zapata, M. Devilat, B. Valenzuela, D. Trevifio.
Servicio de Neurologia Infantil. Hospital Luis Calvo Mackenna.
Santiago de Chile, Chile.

Introduccion. Las crisis de ausencia corresponden aproximadamen-
te a 10% de la epilepsia infantil, su prondstico es descrito como
favorable. Objetivos. Describir las caracteristicas clinicas mas im-
portantes de los nifios con diagndstico de crisis de ausencia en con-
trol en €l servicio de neurologia de nuestro hospital. Pacientes y
métodos. Se analizaron fichas clinicas del total de nifios con diag-
nostico de ausencia que se controlan en € programa de epilepsiadel
Hospital Luis Calvo Mackenna, se disefié una base de datos y se
defini6 previamente las variables a analizar. Resultados. Un 58,7%
(37) estén en €l rango de edad de 5 a9 afios ( 6,8 afios en promedio);
el 22,2% tenian antecedentes de epilepsia en familiares de primer
grado; el 66,7% (42) presenta ausencias tipicas. Destaca la asocia
Cién con otras patologias neurol égicas (65,1%), en especial sindro-
me de déficit de antencion —SDA— (19%); €l 100% recibié &cido
valproico y en 5 casos (7,9%) se agreg0 etosuximida. El 100% fue
estudiado con EEG; 58,7%; un 28,6% con EEG y TAC cerebral y un
20,6% con TAC, EEG y niveles plasmético, 19 nifios (30,2%) pre-
sentan atraso escolar, 16 de los cuales (84,2%) presentaba patologia
neurol 6gicaasociada (RM, SDA, trastornos del aprendizajey otras).
Conclusion. Laedad deinicio, lapresentacion clinicay € tratamien-
to utilizado concuerda con lo descrito en la literatura. Destaca la
asociacion importante con otras patologias neuroldgicas (65,1%),
especialmente SDA (19%). Existe una importante asociacion con
atraso escolar (30,2%).

EPILEPSIA Y ENFERMEDAD CELIACA:
IMPORTANCIA DEL DIAGNOSTICO PRECOZ

R. Diaz, G. Gonzdlez, G. Glaussius, A. Trujillo,
A. Pereyra, A. Delfino, L. Peluffo

Cétedra de Neuropediatria. Servicio de Pediatria C.
Centro Hospitalario Pereira Rossell. Montevideo, Uruguay.

Introduccion. La enfermedad celiaca se ha asociado a varios tras-
tornos neurolégicos, con un claro aumento de la incidencia de la
epilepsia con respecto a la poblacién normal. Desde la descripcion
origina de Gobbi en 1992 acerca del sindrome de epilepsiacon cal-
cificaciones cerebralesy enfermedad celiaca, se han reportado mal-
tiples comunicaciones con evoluciones diversas persistiendo ciertas
interrogantes sobre su patogenia. Objetivo. El objetivo de este tra-
bajo es describir la presentacion clinicay la evolucién de dos pa-
cientes con el sindrome caracteristico, en losque serealizd un diag-
nostico temprano. Casos clinicos. Se presentan tres varones, en
edad escolar que consultan por crisis parciales con sintomatologia
visual, secundariamente generalizadas. La tomografia de craneo
mostré en todos los casos cal cificaciones occipitales bilaterales. El
electroencefalograma evidencio, descargas paroxisticas temporo-
occipitales con ritmo de fondo normal. Se solicitaron anticuerpos
antigliadina y antiendomisio, que fueron positivos con biopsia de
intestino delgado que confirmé una enteropatia grave de grado I11.
Todos los pacientes recibiendo dieta sin gluten y anticomiciales se
encuentran libres de crisis en la evolucién (1, 2 y 8 afios). Discu-
sion. Se destaca laimportancia de investigar la enfermedad celiaca
en todo paciente con epilepsiay calcificaciones cerebrales occipita
les aun en ausencia de sintomas digestivos, dado que el diagnéstico
y tratamiento precoz con exclusion del gluten, inciden en la evolu-
cion posterior del sindrome.
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CIRUGIA RESECTIVA DE EPI LEPSIA
DEL LOBULO FRONTAL EN NINOS
PORTADORES DE EPILEPSIA REFRACTARIA

L. Cuadra, C. Zapata, A. Zuleta, D. Trevifio
Hospital Instituto de Neurocirugia Asenjo. Santiago José Miguel Infante.
Santiago de Chile, Chile.

Introduccion. La cirugia de epilepsiadel 16bulo frontal esla segun-
da en frecuencia después de la del 16bulo temporal. Objetivo. Eva
luar las caracteristicas clinicas de | os pacientes sometidos a cirugia
de epilepsiadel 16bulo frontal y analizar resultados postoperatorios.
Pacientes y métodos. Se analizan lasfichasclinicasy de seguimien-
to de los 17 nifios operados por epilepsia refractaria cuya lesion
cerebral y foco epileptdgeno se encontraba en € I6bulo frontal,
entre 1994 y 2003. Resultados. El promedio de edad de la primera
crisisfue de 5,03 afios y el de permanencia de epilepsia antes de la
cirugia fue de 3,4 afios. En € 100%, la RM cerebral mostré lesion
frontal. La edad en la cirugia fue en promedio 8,2 afios y en el
100% de los casos se realizo cirugia resectiva. En la histopatologia
de la lesién destaca displasia cortical en 8 pacientes, cavernomas
(2) y tumor (2). Las complicaciones post operatorias se observaron
en 6 pacientes. Dos pacientes requirieron una segunda cirugia para
complementar lareseccion inicial. El periodo de seguimiento es de
6 meses a9 afios. Destaca que el 87,5% de | os pacientes se encuen-
tran en estadio |A de Engel (0 crisis) alos 6 meses post cirugia; a
los 2 afios 10 de 13 pacientes en estadio 1A ( 76,9 %); alos 4 afos
8 de 10 pacientes (80%) en estadio IA. Conclusion. Lacirugiadela
epilepsiadel [6bulo frontal es una buena alternativa para nifios por-
tadores de epilepsiarefractaria.

ENFOQUE NEUROPSICOL OGICO

DE LA EPILEPSIA EN LA EDAD ESCOLAR

R. Bonaglia-Sellanes, L. Colino-Osores, H. Paiva-Bar6n
Montevideo, Uruguay.

Introduccidn. La epilepsia se define como un trastorno paroxistico
de la funcion cerebral, que produce manifestaciones neurol 6gicas
ictales. Ha sido frecuentemente relacionada con alteraciones en
diversas funciones psicoldgicas como la atencion, la memoria, el
lengugje, entre otras. Objetivo. Estudiar una poblacion de nifios
epilépticos de edad escolar, desde el punto de vista neurolégico y
neuropsicol égico, para determinar posibles perfiles caracteristicos.
Pacientes y métodos. Se trabaj6 con un grupo de 30 escolares porta-
dores de epilepsia a quienes se les realizd examenes neurol égico,
neurofisiologico, de neuroimagenes. Ademas, se les aplicd una
bateria neuropsicoldgica, que evalud diversas funciones. Resulta-
dos. Se encontraron diferencias significativas en € rendimiento
neurocognitivo entre la poblacion general y el grupo clinico. Con-
clusiones. Estos resultados apoyan la hipétesis de que € particular
funcionamiento cortical de las epilepsias determinan alteraciones
en el funcionamiento neuropsicol 6gico.

POTENCIALESEVOCADOSAUDITIVOSY VISUALES

EN PACIENTES CON SINDROME DE CHEDIAK-HIGASHI
JGoyo-Rivas, M Lacruz-Rengel

Departamento de Puericultura y Pediatria. Instituto Auténomo

Hospital Universitario Los Andes. Mérida, \enezuela.

Introduccién. El sindrome de Chediak-Higashi (CHS) es unaenfer-
medad rara, multisistémica, genética de caracter autonémico rece-
sivo que en los andes venezolanos se presenta en forma endémica.
Se caracteriza por abinismo oculocuténeo parcial, anormalidades
neurol 6gicas progresivas, severa inmunodeficiencia y alteraciones
hematol égicas. Con relacién ala afectaci on neurol 6gica descritas a
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través de estudios de potencial es evocados visuales (PEV) y auditi-
vos (PEA) se han establecido alteraciones que van desde modifica-
ciones en el nimero de fibras nerviosas, ateraciones en la decusa-
cién de las mismas o procesos desmielinizantes. Objetivo. Estable-
cer la correlacion prondstica existente entre los resultados obteni-
dos por PEV y PEA y variables clinicas como edad, variedad de
dilucién pigmentaria, evolucion, fase de la enfermedad, asociacion
a infecciones frecuentes, consanguinidad. Pacientes y métodos. Se
estudiaron 10 pacientes con CHS originarios del grupo de los An-
des venezolanos en quienes serealizd PEV y PEA e historiaclinica
detallada. Los resultados obtenidos fueron analizados utilizando el
test de > de Pearson, test exacto de Fisher, medidas direccionales
de lambday Goodman-Krustal 7y medidas simétricas de Kendall ©
en busqueda de asociacién de las variables clinicas y electrofisiol 6-
gicas. Resultados. Los hallazgos obtenidos por PEV y PEA no po-
seen patrén caracteristico ni asociacion estadisticamente significa-
tiva con las variables clinicas estudiadas. Conclusiones. La ausen-
cia de patrones de respuesta electrofisiolégicay la variabilidad cli-
nica, pudieraestar en relacion con los diferentes tipos de afectacion
encontrados en el gen chsl.

CARACTERIZACION NEUROFISIOLOGICA DE UNA
FAMILIA PORTADORA DEL SINDROME X FRAGIL

A.M. Chong-Medina
Servicio de Neurofisiologia Clinica.
Hospital Pediatrico Universitario Juan M. Marquez. La Habana, Cuba.

Introduccion. El sindrome X fréagil se considera la segunda causa
genética de retraso mental después del sindrome de Down. Existen
evidencias clinicas de que los individuos portadores de la enferme-
dad pueden tener afecciones oftalmolégicas como: estrabismo,
errores de refraccién, nistagmo, etc. Y afecciones auditivas como
otitismediarecurrente, |o cual puede estar asociado con la hipoacu-
sias conductivas fluctuantes y consecuentemente, defectos en la
articulacion del lenguaje. Pacientes y métodos. Como parte impor-
tante de la deteccion tempranay caracterizacion del sindrome, rea-
lizamos un estudio entre los miembros de una familia portadora del
sindrome, para describir sus caracteristicas neurofisioldgicas a tra-
vés de potenciales auditivos detallo cerebral (PEACT) y electrorre-
tinogramas (ERG), en relacion con el genotipo de cada individuo
estudiado. Se incluyeron 14 personas: 8 caracterizadas molecular-
mente (5 varones con lamutacién completay 3 hembras portadoras
de la premutacion), y 6 con riesgo genético sin caracterizacion
molecular previa. En los pacientes encontramos que e 60% tuvie-
ron PEACT anormales 'y el 100 % presentaron alteraciones en el
ERG, en los individuos sin caracterizar molecularmente solo el
16.6 % mostré dteraciones en PEACT y el 66.3 % en € ERG.
Resultados y conclusion. Las alteraciones en los PEACT estan en
relacion con trastornos conductivos causantes de hipoacusias y en
los ERG la afectacion esta en la capa de los fotorreceptores. Los
hallazgos encontrados en los individuos sin caracterizar molecular-
mente sugieren la existencia de un posible patron el ectrorretinogra
fico en el sindrome, pues ser evaluados molecularmente se encon-
tré que uno de ellos era portados de la mutacién completay otro de
la premutacion.

PARALISISFACIAL PERIFERICA AGUDA EN NINOS

A. Ledn, C. Scavone, R. Bruzzone, A. Delfino
Catedra de Neuropediatria. Instituto de Neurologia. Facultad de Medicina.
Centro Hospitalario Pereira Rossell. Montevideo, Uruguay.

Introduccion. La pardlisis facial periférica aguda idiopética (PFPAI)
tiene una incidencia que varia entre 11,5 y 40,2 casos por 100.000
habitantes/afio. En un 15% de los casos pueden persistir secuelas o
recidivar. Una infeccion viral, por virus del grupo herpes simple
(VHS) seria determinante. Objetivo. Analizar la presentacion clini-
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ca, evolucion, tratamiento asi como laexistenciade recidivas en los
nifios que consultaron por PFPAI y establecer un plan terapéutico
con antivirales en € futuro, para aguellos nifios que consulten en
las primeras 48 horas. Pacientes y métodos. Se trata de un trabajo
retrospectivo. Se analizaron 69 historias de nifios que consultaron
por PFPAI en el periodo comprendido entre abril 2001 y abril 2003,
en la Paliclinica de Neuropediatria del Centro Hospitalario Pereira
Rossell, edades 1 mes a 14 afios, con antecedentes de infeccién
viral o bacteriana en 33 casos. Se consider6: fecha de primera con-
sulta, forma de presentacion, existencia o no de infecciones pre-
vias. Se establecio la relacion entre estos elementos, asi como con
los tiempos de recuperacion y los tratamientos utilizados, que fue-
ron prednisona, vitamina B y fisioterapia, solos o combinados. Re-
sultados. En casi lamitad de los casos existio un proceso infeccio-
so previo. El grado 3 fue la forma de presentacién mas frecuente.
Larecuperacion vario entre 4y 180 dias, sin que existaunarelacion
entre la precocidad de la consultay el tiempo de recuperacién, ni
con el tratamiento recibido. Cinco pacientes no recibieron trata-
miento. Cinco de los nifios presentaron recidiva. Conclusion. Se
enfatiza que el tiempo de evolucidn y las recidivas justificarian el
uso de antivirales en el tratamiento de la PFPAI.

SINDROME DE MELKERSSON-ROSENTHAL :
DOS CASOS DE UNA RARA ENTIDAD

V. Ruggieri, M. Vargas, C. Bedoya

Servicio de Neurologia. Hospital Nacional de Pediatria

J.P. Garrahan. Buenos Aires, Argentina.

Introduccién. El sindrome de Melkersson-Rosenthal (SMR) o paré-
lisisfacial intermitente asociadaaedemade labiosrecurrentey len-
gua escrotal se presenta habitualmente entre la segunda y tercera
década de la vida, habiendo raros casos reportados en la infancia.
De etiologia desconocida; se han descrito formas familiares (auto-
sdmicos dominantes) o asociados a infecciones, alergias, enferme-
dad de Chron entre otros. No existe un tratamiento especifico y las
mejorias son transitorias. Objetivo. Presentar 2 nifios con SMR
analizando los aspectos clinicos, etiologicos y evolutivos. Casos
clinicos. Caso 1: nifiade 9 afios, con pardlisis facial derecha, edema
delabiosy lengua escrotal de 20 dias de evolucion. Con anteceden-
tesde 2 episodios similaresalos 7'y 8 afios, acompafiados de fiebre
y queilitis de remision espontaneay en 3 oportunidades de edema
de labios y lengua escrotal episodicos. La RM de cerebro fue nor-
mal y los anticuerpos antiherpes fueron negativos. Caso 2: varén de
7 afos con pardlisis del VII derecho, edema de hemicaray lengua
escrotal de 20 dias de evolucidn, precedido de una gastroenteroco-
litis y fiebre. Con antecedente de un cuadro similar, 2 meses antes,
de remision espontanea. RM de cerebro normal. Discusion. En este
sindrome eminentemente clinico, de evolucion torpida, cuyaetiolo-
giano esclara, € cua ademas no tiene tratamiento especifico, des-
tacamos en nuestros casos el comienzo temprano, la aternancia
con expresion incompletaen uno de ellos, laasociacion aqueilitisy
cuadros infecci0sos.

AVALIACAO FONOAUDIOLOGICA

EM UM CASO DE SINDROME DE MOEBIUS

K.FEM. Antunes, A. Bitar-Silva, F.S. Poleti, A.M.S.G Piovesana
Curso de Aprimoramento em Fonoaudiologia Aplicada a Neurologia I nfantil.
Faculdade de Ciéncias Médicas (UNICAMP). Sdo Paulo, Brasil.

Introducdo. A sindrome de Moebius (SM) € caracterizada por para-
lisia completa ou parcial do VI e VIl nervos cranianos, féacies de
méscara, estrabismo convergente. Caso clinico. Apresentamos 0s
achados fonoaudiol 6gicos (avaliagdo da linguagem oral e escrita,
avaliacdo miofunciona) de um paciente com a sindrome de Moe-
bius, sexo masculino, 11 anos, que freqlienta 5* série do ensino
regular, avaliado no ambulatério de fonoaudiol ogia aplicada a neu-
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rologiainfantil/hc/unicamp. A avaliag&o revelou que as habilidades
comunicativas, pragmaticas, sintéticas, semanticas e fonolégicas
estavam adequadas para a idade cronolégica e escolaridade;
enquanto as habilidades fonéticas, a velocidade e preciso articula
téria estavam comprometidas. Obteve-se voz monétona, pastosa e
abafada. Linguagem escrita: |eitura ortogréfica; adequada interpre-
tacdo e compreensdo textual; escrita espontanea com apoio oral;
utiliza sinais de pontuagao/acentuacdo gréfica, erros ortogréficos e
baixa textualidade. Org&os fonoarticulatérios: 14bios entreabertos e
evertidos, inabilidade para sorrir, assoviar, elevar labio superior,
lingua fasciculada, sulco longitudinal profundo com elevagdesirre-
gulares, atrofia a esquerda, mobilidade diminuida, limitagGes na
protrusdo, microglossia, face longa, palato duro ogival, palato mole
sem alteracBes. FunglGes neurovegetativas: respiragdo oro-nasal,
dificuldade de sucgéo, degluti¢Ges multiplas, movimentos mastiga-
torios laterais sem rotagdo mandibular. Conclusdo. A avaliagéo fo-
noaudiolégica possibilitou identificar sinais para 0 conhecimento
das habilidades de fala e linguagem deste sujeito, permitindo aela-
boracdo de programade intervenc&o adegquado e voltado paramaxi-
mizacdo da qualidade de vida do paciente.

DEFICIT DE SUCCINICO SEMIALDEHIDO
DEHIDROGENASA: COMUNICACION DE DOS CASOS

M. Szlago %, L. Jorge %, J. Bluvstein 2, N. Chamoles*
! Laboratorio de Neuroquimica. 2 FLENI, Buenos Aires, Argentina.

Introduccion y desarrollo. El déficit de la enzima succinico se-
mialdehido dehidrogenasa (SSADH) determina una patologia au-
tosdmica recesiva poco frecuente, en la que estaimpedida la meta-
bolizacién del &cido gama-amino butirico asuccinato en el sistema
nervioso central. Su marcador bioquimico es el acido 4-hidroxibu-
tirico en orina y otros fluidos. Clinicamente estos pacientes des-
arrollan precoz (1 afio) o tardiamente (21 afios), un retraso mental
con desproporcionada afectacion del lenguaje. Puede verse ade-
més hipotonia, hiporreflexia, autismo, convulsiones y/o aucina-
ciones. La RM muestra habitualmente en T, hiperintensidades
simétricas bipalidales. La administracion de vigabatrina, un inhi-
bidor irreversible de la gabatransaminasa se halla en estudio como
un posible tratamiento para esta patologia. Presentamos dos her-
manas de 6 y 10 afios de edad, con retardo en la adquisicion de
pautas madurativas a partir de los 6 meses y 2 afios, respectiva-
mente. El compromiso del lenguaje expresivo es severo. La evolu-
cion de laenfermedad no se acomparia de pérdida de adquisiciones
ni de descompensaciones agudas. Ambas muestran macrocefalia,
cara triangular alargada con frente prominente y pabellones auri-
culares prominentes. En ambos pacientes, la RM muestra sefiales
bipalidales hiperintensas en T, y FLAIR. El diagnéstico fue reali-
zado através del estudio de acidos organicos urinarios y corrobo-
rado por la determinacion de la actividad enzimética. Conclusio-
nes. El estudio de los &cidos organicos urinarios en pacientes con
retardo mental o trastornos neuropsiquiétricos de etiol ogia desco-
nocida permitira la identificacion de esta patologia, que se consi-
dera actualmente subdiagnosticada.

DIAGNOSTICO DE ADRENOL EUCODISTROFIA EN
ARGENTINA: DISTRIBUCION DE FENOTIPOS EN VARONES

H. Amartino, N. Chamoles
FESEN (Fundacion para el Estudio de Enfermedades Neurometabdlicas).
Buenos Aires, Argentina.

Introduccion. Laadrenoleucodistrofialigadaa cromosomaX (ald-X)
es un error congénito del metabolismo peroxisomal con una inci-
denciade 1:20.000 a 1:50.000 varones. Presenta diversos fenotipos
clinicos. Segun las series de paises desarrollados, la adrenomielo-
neuropatia (AMN) cuenta con el 30 al 45 % de los casos. Objetivo.
Analizar las caracteristicas clinicas de presentacion y la distribu-
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cioén fenotipicade laald-X en nuestra poblacién. Pacientes y méto-
dos. Durante €l periodo 1981-2000 se diagnosticaron 68 varones
mediante la dosificacion de é&cidos grasos de cadena muy larga
(AGCML) en suero. Se revisaron sus historias clinicas analizando
retrospectivamente el fenotipo correspondiente a cada caso. Resul-
tados. Forma cerebral infantil: 35 (51,4%); forma cerebral juvenil:
9 (13,2 %); forma cerebral adulta: 2 (3%); AMN: 10 (14,7%);
Addison: 6 (8,8%), y asintomaticos: 5 (7,3 %). Conclusiones. El
subdiagnéstico de la AMN explica parcialmente la diferencia de
distribucion fenotipica observada en nuestro medio. La importan-
cia de reconocer esta forma clinica radica en la posibilidad de
detectar nuevas familias, asesorar a las portadoras y controlar o
tratar a los pacientes presintomaticos o precozmente afectados de
formas cerebrales.

PRESENTACION CLIiNICA, DIAGNOSTICO RADIOLOGICO
Y MOLECULAR EN DOSPACIENTESARGENTINOS
CON ENFERMEDAD DE ALEXANDER

H. Amartino %, R. Gorospe?, M. Szlago %,

C. Glomba?, N. Chamoles?

1 Laboratorio de Neuroguimica. Buenos Aires, Argentina.
2 Children’s National Medical Center. Washington, USA.

Introduccion. La enfermedad de Alexander es una rara leucoencefa-
lopatia de curso variable. La identificacion de las mutaciones en el
gen GTAP (glial fibrillary acidic protein) permiten la confirmacion
del diagnostico clinico. Casos clinicos. Caso 1: varon de 17 afios que
presenta convulsiones desde los 8 meses de vida. La maduracion es
lenta con adquisicion de marcha y lengugje a los 3 afios. Alcanza
escolaridad comun. A partir de los 8 afios presenta franca regresion
psicomotorallegando alapérdida de deambulacion alos 10 afios. La
RM muestra desmielinizacion en area frontotemporal bilateral. Al
momento del diagnostico presentaba cuadriparesia espastica, sinto-
mas bulbares, escoliosisy epilepsiarefractaria. Fallece alos 18 afios.
Caso 2: varén de 22 meses que presenta macrocefalia, retraso psico-
motor precoz e hipotonia global. La RM de cerebro mostro areas de
leucodistrofia bilateral con predominio anterior y periventricular. A
|os 26 meses no muestrainvolucion neurolégica. Serealiz6 € estudio
molecular del ADN gendmico en pacientes y padres. Resultados. En
uno delos alelos GFAPR, se encontr6 un cambio G—A en el nucledti-
do 228 (e72k) en €l caso 1y un cambio G—C en € nucledtido 1125
(e371q) en e caso 2. Los padres de ambos pacientes fueron negativos
para mutaciones indicando € caracter de novo de las mismas. Estas
muteciones no han sido reportadas con anterioridad. Conclusiones.
Laenfermedad de Alexander debe sospecharse en pacientes con ano-
malias de |a sustancia blanca en éreas predomi nantemente anteriores.
La biologia molecular permite confirmar el diagndstico de una ma-
neraincruentay rapida.

ENFERMEDAD DE GAUCHER, VARIANTE
NEURONOPATICA AGUDA (TIPO 2), CON
MUTACION K 198E. PRESENTACION DE UN CASO

E. Espinosa-Garcia?, J.C. Pérez 1, O. Echeverri 2, L.A. Barrera?
1 Servicio de Neuropediatria. Hospital Militar Central. 2 Instituto de Errores
Innatos del Metabolismo. Pontificia Universidad Javeriana. Bogota, Colombia.

Introduccion. La enfermedad de Gaucher es un trastorno de depdsi-
to lisosomal, caracterizado por la acumulacién de glucosilceramida
(glucocerebrosidasa: GBA), un intermediario normal en e catabo-
lismo de globdsido y gangliésidos, que se deposita en higado, bazo,
huesosy cerebro. Clinicamente tiene una expresion variable, descri-
biéndose tres tipos: tipo 1 el mas frecuente, sin manifestaciones del
sistema nervioso central, y los tipos 2 (agudo) y 3 (subagudo), que
congtituyen las formas neuronopaéticas (con manifestaciones neuro-
l6gicas). Todas los tipos muestran compromiso multisistémico. La
forma neuronopética aguda de la enfermedad de Gaucher (tipo 2)
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muestra unarapida progresion, y un curso fatal con sintomas que se
presentan antes de los 2 afios de edad. Caso clinico. Se describe
caso clinico de un nifio con la forma neuronopética aguda de la en-
fermedad de Gaucher, cuyas manifestaciones fueron de aparicion
tempranay répidamente progresiva enmarcada con deterioro neuro-
[6gico (regresion psicomotora, mioclono, distoniay ateracion dela
deglucién) asociado a hepatoesplenomegaliay afectacion pulmonar.
Se considerd € diagndstico de enfermedad de Gaucher tipo 2, corro-
borandose mediante la determinacion de actividad enzimética dis-
minuida de la GBA en leucocitos y la genotipificacion de la muta-
cion k198e en € exdén 6 del gen para GBA, tanto en € paciente
como en sus padres. El nifio fallece posteriormente dos meses des-
pués del inicio de laterapia de reemplazo enzimético.

ENFERMEDAD DE POMPE

A.L. GarciaArias?, E. Espinosa?, O.L. Echeverri 2, A. Fgjardo *
1 Servicio de Neurologia Infantil. Instituto de Ortopedia Infantil Roosevelt.
2|ngtituto de Errores Innatos del Metabolismo. Pontificia Universidad
Javeriana. Bogota, Colombia.

Introduccion. Las glucogenosis son secundarias a la ateracion de
las enzimasinvolucradas en lasintesis o degradacion de glucogeno.
Las diversas formas se categorizan numéricamente, siendo los prin-
cipales érganos afectados €l higado y el musculo, por €l depdsito de
glucdgeno anormal en estos. Caso clinico. Lactante masculino de 4
meses, con cuadro caracterizado por estridor respiratorio, disnea,
cianosis, secundarios a insuficiencia cardiaca compensada con
hepatomegalia que se asocia a hipotrofia, hipotonia generalizada,
debilidad muscular y arreflexia. La evaluacion paraclinica incluyé
alteracion de transaminasas, hiperlipidemia, acido lactico normal,
la radiografia de térax mostré cardiomegalia, €l ecocardiograma
Doppler: cardiomiopatia hipertréficay dilatada, gasometria arterial
con acidosis respiratoria, TAC cerebral simple normal, EMG y
VCN que demostraron un patrén miopético. Se realizo biopsia
hepética que muestra disminucion de maltasa acida (3,1 nmol/mg
de higado, VN > 28), que confirmo el diagnostico. Discusion. La
glucogenosis tipo 11 o enfermedad de pompe es el producto de la
deficiencia de la enzima lisosomal alfa glucosidasa &cida (maltasa
&cida), caracterizada por la afectacion severay progresiva del mis-
culo estriado y cardiaco ademaés del tejido hepético, la mayoria de
los pacientes fallecen antes de los dos afios, por la afectacion car-
diorrespiratoria. En la actualidad se cuenta con terapia de reempla-
Zo enzimatico para el tratamiento este tipo de glucogenosis.

HOMOCISTINURIA: DETECCION
TEMPRANA CON TRATAMIENTO
INTEGRAL CON ESCOLARIDAD OPORTUNA

F. Aldana-Valdés
Clinica Universitaria Teleton Chia. Cundinamarca, Colombia.

Introduccidn. La homocistinuria es una enfermedad metabodlica de-
bida ala deficiencia de varias enzimas que participan en el metabo-
lismo de la metionina que se manifiesta con episodios tromboem-
boliticos multiples, ectopiadel cristalino y retraso mental. Si no se
diagnostica tempranamente conlleva graves incapacidades fisicas y
mentales. Caso clinico. Lactante de 13 meses cuyo motivo de con-
sulta fue motilidad pobre, escasa reaccion a estimulos, gritos agu-
dos, movimientos estereoti pados en manos y convulsiones desde la
edad de 2,5 meses. El diagnostico se efectud con un hemograma
gue mostré marcada macrocitosis, test de nitroprusiato con patrén
compatible con homocistinuriay cromatografia de aminoécidos en
orina con aumento de la banda de metionina. Se hatratado con piri-
doxina, &cido fdlico, vitamina B, dieta hipoproteica y rehabilita-
cién integral. El cuadro clinico ha mejorado notablemente y en el
momento es un nifio de cuatro afios y medio que asiste a jardin
infantil, con lenguaje disilabico, atencion parcia visual, auditiva

REV NEUROL 2004; 39 (8): 778-793



conservada, manipulacion, y realizacion de érdenes sencillas, neu-
rodesarrollo que corresponde a una edad de tres afios. Conclusio-
nes. Serecomienda diagnosticar y tratar de maneratempranaeinte-
gral alos nifios con este tipo de trastornos para evitar posteriores
alteraciones cognitivas o siquiatricas.

INTERVENCAO FISIOTERAPICA NO LACTENTE
DE ALTO RISCO. RELATO DE CASO CLINICO

J. daSilvaFronio, R.C. Turolla de Souza,

V.M.G. Gongalves, R. Bueno

Universidade Estadual de Campinas (UNICAMP). Hospital de Clinicas.
Faculdade de Ciéncias Médicas (UNICAMP). Cidade Universitaria
Zeferino Vaz. Distrito de Bar&o Geraldo. Campinas, SP, Brasil.

Introdugdo. Embora a literatura aponte para uma maior frequiéncia
de disturbios do desenvolvimento em criangas com histériade pre-
maturidade, as controvérsias ainda sdo muitas e ndo existe um con-
senso quanto as caracteristicas especificas dos desvios neuropsi co-
motores e a extensdo dos déficits apresentados em longo prazo por
essas criangas. A presencga de anormalidades neurol 6gicas neona-
tais ndo significa que a crianga tenha um mau prognéstico. Objeti-
vo. Descrever a evolugdo clinica de 1 lactente prematuro, com in-
dicador de anormalidades neuromotoras, constadas em avaliactes
especificas através das escalas Bayley e Alberta de desenvolvi-
mento infantil. Metodologia. O lactente foi avaliado pelas escalas
referidas mensalmente até o sexto més. Paralelamente, foi realiza-
da a estimulag8o infantil no setor de fisioterapia do HC-UNI-
CAMP. Determinou-se uma sessdo fisiotergpica semana onde o
responsavel pela crianga fazia parte do programa de intervencao,
prosseguido a estimulagéo nas atividades diérias do bebé. Resulta-
dos e conclusdo. A intervengéo proporcionou provavelmente uma
reorganizagdo de circuitos neuronais que possibilitaram a reali-
zacdo do desenvolvimento neuropsicomotor adequado para idade.
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Pode-se constatar que as ateragdes detectadas nos exames neuro-
motor iniciais estavam diminuidas no final do primeiro ano devida
desse lactente.

AVALIAGAO NEUROPS|COLOGICA EM CRIANGAS
ESCOLARES QUE APRESENTAM TRANSTORNO
DE DEFICIT DE ATENGAO E HIPERATIVIDADE

S.M. Ciasca, A Nobre Siméo

Departamento de Neurologia. Disciplina de Neurologia Infantil. FCM,
UNICAMP. Campinas, SP, Brasil. Grupo CNPQ: Neurodesenvolvimento,
Escolaridade e Aprendizagem.

Introducdo. Transtorno de déficit de atengdo (TDAH) é caracteriza-
do pelos sintomas de desatencdo, hiperatividade, impulsividade. O
TDAH aparece em 5% das criangas em idade escolares, sendo que
amaior prevaléncia é do sexo masculino. Criangas que apresentam
TDAH apresentam nivel cognitivo preservado, porém com algumas
dificuldades escolares devido aos sintomas de TDAH atrapalharem
na aprendizagem. Objetivo. Avaliar quais dificuldades que as crian-
¢as com TDAH apresentam. Pacientes e métodos. Foram avaliadas
27 criangas sendo 26 do sexo masculino e 1 do sexo feminino, entre
7 anos até 11 anos e 3 meses, estudantes de 12 & 4% série do ensino
fundamental da rede publica. Os instrumentos utilizados foram:
escala deinteligénciaWeschler para criancgas, bateria neuropsicol 6-
gica para criangas, critérios do DSM-1V do TDAH. Resultados.
Todas as criangas apresentaram nivel cognitivo dentro do esperado
pelaidade, com dificuldades nos subtestes aritmética, semelhanga,
ndmeros, completar figuras, cubos e codigo. Na avaliagdo neurop-
sicolégica as criangas apresentaram dificuldades nas atividades de
ritmo, habilidade tétil, memdria, escrita, |leitura e raciocinio mate-
maético que esta relacionado com TDAH. Conclusdo. sdo do sexo
masculino e que as criangas apresentam dificuldades em atividades
gue necessitam de atengdo para realizagao das atividades.
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